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Comitê de Classificação das Cefaleias da Sociedade Internacional de Cefaleia

Classificação Internacional das Cefaleias, 3ª edição

Direitos autorais 

A 3ª edição da Classificação Internacional das Cefaleias 
pode ser reproduzida livremente para fins científicos, edu-
cacionais ou clínicos por instituições, sociedades ou indiví-
duos. Por outro lado, os direitos autorais da presente Classi-
ficação pertencem à Sociedade Internacional de Cefaleia. A 
reprodução de qualquer parte ou partes em qualquer forma 
para fins comerciais requer a autorização da Sociedade, a 
qual será concedida mediante o pagamento de uma taxa. 
Para tanto, por favor, entre em contato com a editora no 
endereço abaixo.

© International Headache Society 2013-2018. Os 
pedidos de permissão de uso dos direitos autorias devem 
ser enviados para Sage Publications Ltd, 1 Oliver’s Yard, 55 
City Road, London EC1Y 1SP, Reino Unido (tel: +44 (0) 
207 324 8500; fax: +44 (0) 207 324 8600; permissions@
sagepub.co.uk) (www.uk.sagepub.com). 

Traduções

A Sociedade Internacional de Cefaleia permite exclusiva-
mente traduções integrais ou parciais da ICHD-3 para os 
propósitos de aplicação clínica, educação, teste de campo ou 
outros tipos de pesquisa. É uma condição dessa permissão 
que todas as traduções estejam registradas junto à IHS. Antes 
de iniciar a tradução, aconselha-se que os prováveis traduto-
res verifiquem se já existe uma tradução no idioma proposto.

Todos os tradutores devem estar cientes da necessidade 
de que sejam utilizados protocolos de tradução rigorosos. 
Publicações que contenham estudos que fizeram uso de tra-
duções integrais ou parciais da ICHD-3 devem incluir uma 
breve descrição do processo de tradução, inclusive com a 
identidade dos tradutores (deve sempre haver mais de um).

A IHS não endossa as traduções. As aprovações devem 
ser feitas pelas sociedades nacionais afiliadas de cada país. 
Onde elas existem, essa aprovação deve ser buscada.
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Prefácio da tradução brasileira

Esta tradução é fruto do trabalho da comissão constituída 
na Assembleia Geral da Sociedade Brasileira de Cefaleia 
(SBCe), durante o XXXVIII Congresso Brasileiro de Cefa-
leia. À época, tínhamos em mãos uma versão rudimentar da 
tradução da  ICHD-3 beta, feita por um tradutor profissio-
nal, que, a partir de então, passou por uma revisão item a 
item executada pelos três membros da comissão. Em 2017, 
na iminência da publicação pela IHS da versão definitiva da 
terceira edição, optamos, junto com a Diretoria da SBCe, 
por atualizar o texto para que já fosse publicado não mais 
como versão beta, mas como ICHD-3. Ao final do processo, 
contamos com o serviço de revisão e editoração da equipe 
da Omnifarma, a quem agradecemos na pessoa do Sr. Mar-

celo Valente. Agradecemos também ao Prof. Eduardo Gross-
mann, pela revisão preliminar da tradução do Capítulo 11, e 
ao Prof. Marcos Antonio Inacio de Oliveira Filho, pela revi-
são preliminar da tradução dos Capítulos 5 e 6. Não pode-
mos deixar de mencionar a confiança em nós depositada pela 
Diretoria e pelos membros da nossa SBCe, a qual esperamos 
ter honrado com o nosso trabalho.

Fernando Kowacs (Coordenador)
Djacir Dantas Pereira de Macedo
Raimundo Pereira da Silva-Néto
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Prefácio

Em nome do Comitê de Classificação da Sociedade Interna-
cional de Cefaleia, orgulho-me em apresentar a terceira edi-
ção da Classificação Internacional das Cefaleias (ICHD-3).

A presente edição segue a publicação da ICHD-3 beta 
em 2013. A ideia por trás da versão beta foi promover mais 
testes de campo antes da apresentação da versão final da 
ICHD-3, e isso funcionou bem. Foram publicados excelentes 
testes de campo em migrânea com aura, cefaleia em salvas, 
hipertensão intracraniana idiopática e neuralgia do trigêmeo, 
entre outros. Foi, por exemplo, documentado que os critérios 
do Apêndice para A1.2 Migrânea com aura eram superiores 
aos critérios para 1.2 Migrânea com aura no corpo princi-
pal da ICHD-3 beta, distinguindo melhor esse transtorno dos 
ataques isquêmicos transitórios. Testes de campo das novas 
características associadas no critério C1 para 3.1 Cefaleia em 
salvas, rubor facial e plenitude auricular, revelaram que eles 
não acrescentavam à discriminação diagnóstica. Consequen-
temente, esses sintomas estão incluídos somente no Apên-
dice da ICHD-3 e requerem mais estudos. Estes são exem-
plos do processo baseado em evidências da classificação das 
doenças que agora sustenta todas as modificações futuras na 
Classificação Internacional das Cefaleias.

Uma razão que contribuiu para a versão beta foi, con-
forme imaginávamos, que quando a ICHD-3 fosse publi-
cada incluiria códigos da Classificação Internacional das 
Doenças, 11º Revisão (ICD-11), da Organização Mundial de 
Saúde (OMS). Esperávamos que a ICD-11 seria finalizada 
em 2016, mas, infelizmente, houve atrasos longos e inespe-
rados que fizeram com que os códigos finais ainda não este-
jam disponíveis. Portanto, precisamos publicar a ICHD-3 
sem a sua inclusão.

A ICHD-3 está publicada como a primeira edição da 
Cephalalgia em 2018, exatamente 30 anos após a primeira 
edição da Classificação Internacional das Cefaleias, ICHD-I,  
conforme chamada por nós atualmente. Essa primeira ver-
são foi baseada principalmente na opinião de especialistas 
mas, no entanto, provou ser, em grande parte, válida. A ICH-
D-II, publicada em 2004, incluiu uma série de mudanças 
motivadas em parte pelas novas evidências e em parte pelas 
opiniões revisadas dos especialistas. Novas evidências cien-
tíficas desempenharam um papel relativamente maior nas 
mudanças feitas na versãa ICHD-3 beta e todas as altera-
ções posteriores incluídas na ICHD-3 são baseadas em tais 
evidências. Assim sendo, a classificação das cefaleias é no 
presente e será no futuro completamente impulsionada pela 
pesquisa.

Uma longa jornada que começou em 2010 terminou 
com a publicação da ICHD-3, mas o presente comitê ainda 
tem muito a fazer nos próximos anos. A ICHD-3 beta foi 
traduzida em muitos idiomas e estas traduções precisam ser 
atualizadas antes que a ICHD-3 possa ser publicada nestes 
idiomas. Esperamos que muitas traduções adicionais sejam 

publicadas, tornando a ICHD-3 disponível nos principais 
idiomas e em outros também. Uma versão eletrônica da 
ICHD-3 beta já foi desenvolvida sob a liderança do Pro-
fessor Hartmut Göbel e será atualizada para a ICHD-3. A 
publicação de um livro com relatos de casos está planejada, 
por meio de uma parceria entre os Professores Morris Levin 
e Jes Olesen. Finalmente, os Professores Timothy Steiner e 
Jes Olesen farão um cruzamento de dados entre a ICHD-3 e 
o ICD-11, da OMS, assim que os códigos do ICD-11 torna-
rem-se disponíveis.

Qual é, portanto, o futuro da classificação das cefaleias? 
A classificação deve, por princípio, ser uma disciplina con-
servadora. Quando alterações significativas são feitas em 
uma classificação, todos os estudos que utilizaram tais partes 
da classificação que foram modificadas precisam ser revisa-
dos. Estudos avaliando fármacos de acordo com os critérios 
diagnósticos prévios devem, por exemplo, ser repetidos se os 
critérios diagnósticos forem submetidos a grandes modifica-
ções, pois os pacientes classificados sob o novo diagnóstico 
serão diferentes daqueles abrangidos pelo diagnóstico prévio. 
Espero que a testagem ativa de campo e a análise científica 
que foram feitos para a ICHD-3 continuem permitindo que 
as mudanças futuras sejam totalmente baseadas em evidên-
cias. Seguindo a tradição, a ICHD-4 será publicada somente 
dentro de 10 a 15 anos, mas diversos testes de campo serão 
realizados neste ínterim. Os critérios diagnósticos ICHD-II 
modificados para 1.3 Migrânea crônica foram publicadas no 
periódico Cephalalgia; o Comitê de Classificação endossou 
essas mudanças, pedindo para que seu uso fosse imediato 
mesmo que não estivessem integradas na Classificação 
Internacional das Cefaleias até que a ICHD-3 beta surgisse 
anos mais tarde. Um futuro comitê de classificação de cefa-
leias deve, da mesma forma, ser capaz de endossar e apoiar 
a adoção de critérios diagnósticos novos ou revisados antes 
da publicação da ICHD-4 quando eles forem substanciados 
por testes de campo satisfatórios publicados na Cephalalgia.

A ICHD-I promoveu a classificação das cefaleias de uma 
das piores classificações de doenças neurológicas à melhor 
delas. Nós temos mantido este momentum por 30 anos, e 
a superioridade da nossa classificação tornou-se evidente 
recentemente, em Geneva, durante o trabalho do comitê na 
seção neurológica do ICD-11. Nenhuma outra disciplina 
dentro da neurologia possui uma classificação sistemática 
com critérios diagnósticos explícitos para cada entidade 
patológica. Eu honestamente espero que essa tradição possa 
ser mantida no futuro e que a cefaleia possa continuar mos-
trando o caminho na classificação das doenças neurológicas.

Jes Olesen
Presidente 

Comitê de Classificação das Cefaleias 
Sociedade Internacional de Cefaleia 
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Como utilizar esta classificação

Este extenso documento não foi idealizado para ser deco-
rado. Mesmo membros do Comitê de Classificação são inca-
pazes de lembrar de todo o seu conteúdo. É um documento 
que deve ser consultado várias e várias vezes. Dessa forma, 
você logo irá aprender os critérios diagnósticos para 1.1 
Migrânea sem aura, 1.2 Migrânea com aura, os principais 
tipos dos itens 2. Cefaleia do tipo tensão (CTT), 3.1 Cefaleia 
em salvas e alguns outros. O restante será sempre algo a ser 
consultado. Na prática clínica você não necessita da classi-
ficação para os casos óbvios de migrânea ou de cefaleia do 
tipo tensão, mas ela é útil quando o diagnóstico é incerto.  
Na pesquisa, a classificação é indispensável: cada paciente 
incluído em um projeto de pesquisa, seja um ensaio com fár-
macos, seja um estudo fisiopatológico ou bioquímico, deve 
preencher um conjunto consensual de critérios diagnósticos.

1. Esta classificação é hierárquica, e você deve decidir 
o quão detalhado quer que seja o seu diagnóstico: isso 
pode variar desde apenas o nível do primeiro dígito 
até o quinto. Primeiramente, tem-se uma noção sobre a 
qual grupo o paciente pertence.  Trata-se, por exemplo, 
de  1. Migrânea ou 2. Cefaleia do tipo tensão (CTT) ou 
3.  Cefaleias trigeminoautonômicas? A seguir, obtêm-se 
informações que permitam um diagnóstico mais deta-
lhado. O detalhamento desejado depende da finalidade. 
Na prática clínica geral, apenas diagnósticos de primeiro 
ou de segundo dígitos são habitualmente empregados, 
enquanto que na prática especializada e nos centros de 
cefaleia, um diagnóstico de quarto ou quinto dígito é 
apropriado.

2. Para a maioria dos propósitos, os pacientes recebem um 
diagnóstico de acordo com os fenótipos de cefaleia que 
apresentam no momento ou que tenham apresentado no 
último ano. Em genética e em alguns outros usos, a ocor-
rência em qualquer momento da vida é utilizada.

3. Cada distinto tipo, subtipo ou subforma de cefaleia que 
o paciente apresenta deve ser diagnosticado e codificado 
separadamente. Por exemplo, um paciente gravemente 
acometido pode receber, em um centro de cefaleia, três 
diagnósticos e códigos: 1.1 Migrânea sem aura, 1.2 
Migrânea com aura e 8.2 Cefaleia por uso excessivo de 
medicamentos (MOH/CEM). 

4. Quando um paciente recebe mais de um diagnóstico, 
esses devem ser listados de acordo com a importância 
atribuída pelo paciente.

5. Quando um tipo de cefaleia, em um paciente em parti-
cular, preenche dois conjuntos de critérios diagnósticos, 
então todas as outras informações disponíveis devem ser 
utilizadas para decidir qual das alternativas é o diagnós-
tico correto ou mais provável. Isso pode incluir a história 
longitudinal da cefaleia (como e quando a cefaleia come-
çou?), a história familiar, o efeito dos medicamentos, a 
relação com o período menstrual, idade, sexo e uma gama 

de outras características. O preenchimento dos critérios 
diagnósticos para 1. Migrânea, 2. Cefaleia do tipo tensão 
(CTT) ou 3. Cefaleias trigeminoautonômicas (CTAs), ou 
qualquer um dos seus subtipos, sempre prevalece sobre 
o preenchimento dos critérios para as categorias diagnós-
ticas prováveis de cada, as quais são descritas ao final 
dos respectivos grupos. Em outras palavras, um paciente 
cuja cefaleia preencha os critérios tanto para 1.5 Prová-
vel migrânea e 2.1 Cefaleia do tipo tensão  episódica 
infrequente  deve ser codificado de acordo com o último 
tipo. Não obstante, deve ser sempre considerada a possi-
bilidade de que algumas crises de cefaleia preencham um 
conjunto de critérios enquanto que  outras crises preen-
chem outro conjunto. Nesses casos, existem dois diag-
nósticos e ambos devem ser dados e codificados.

6. Para receber um diagnóstico particular de cefaleia o 
paciente deve, em muitos casos, apresentar um número 
mínimo de crises daquele (ou dias com aquele) tipo de 
cefaleia. Esse número é especificado nos critérios diag-
nósticos do tipo, subtipo e subforma da cefaleia. Além 
disso, a cefaleia deve preencher um número de outros 
requisitos descritos dentro dos critérios sob tópicos dis-
tintos em forma de letras: A, B, C, etc. Alguns tópicos 
na forma de letras são monotéticos; ou seja, expressam 
um requisito único. Outros tópicos em forma de letras 
são politéticos, requerendo, por exemplo, quaisquer duas 
dentre quatro características listadas.

7. Para algumas cefaleias, um conjunto completo de  crité-
rios diagnósticos só é proporcionado no nível do primeiro 
e do segundo dígitos. Critérios diagnósticos até o terceiro 
ou quarto dígitos e, ocasionalmente, até o quinto dígito, 
demandam então, como critério A, o preenchimento dos 
critérios para os níveis um e/ou dois e, no critério B e 
subsequentes, especificam os demais critérios específicos 
a ser preenchidos.

8. A frequência das crises das cefaleias primárias varia 
amplamente, desde crises a cada um ou dois anos até 
crises diárias. A gravidade das crises também varia. A 
ICHD-3 habitualmente não oferece uma possibilidade de 
codificar de acordo com a frequência ou a gravidade das 
crises, mas recomenda que tanto frequência como gravi-
dade sejam especificadas em texto livre.

9. Cefaleia primária, secundária ou ambas? Quando uma 
cefaleia nova ocorre pela primeira vez em estreita rela-
ção temporal com outro transtorno que é reconhecido 
como uma causa de cefaleia, ou preenche outros crité-
rios de ocorrência como consequência de tal transtorno, 
a nova cefaleia é codificada como uma cefaleia secundá-
ria, atribuída ao transtorno causal. Isso permanece ver-
dadeiro mesmo quando a cefaleia tem características de 
uma cefaleia primária (migrânea, cefaleia do tipo tensão, 
cefaleia em salvas ou uma das outras cefaleias trigemi-
noautonômicas). Quando uma cefaleia primária pré-exis-
tente torna-se crônica  em estreita relação temporal com 
outro transtorno que é reconhecido como uma causa de 
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cefaleia, tanto o diagnóstico primário como o secundá-
rio devem ser aplicados. Quando uma cefaleia primária 
pré-existente torna-se significativamente pior (habitual-
mente significando um aumento em duas vezes ou mais 
da frequência e/ou da gravidade) em estreita relação tem-
poral com tal transtorno causador, tanto o diagnóstico da 
cefaleia primária como o da secundária devem ser apli-
cados, desde que haja boa evidência de que o transtorno 
possa causar cefaleia.

10. O último critério para quase todas as cefaleias é “Não 
melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3”. 
Considerar outro diagnóstico possível (o diagnóstico 
diferencial) é uma parte rotineira do processo de diag-
nóstico clínico. Quando uma cefaleia parece preencher 
os critérios de um determinado transtorno de cefaleia, 
esse último critério é um lembrete para sempre consi-
derar outros diagnósticos que possam melhor explicar a 
cefaleia. 

 Isso se aplica, especialmente, à avaliação de se uma cefa-
leia é secundária ou primária, e pode também ser apli-
cado a transtornos causais alternativos: por exemplo, uma 
cefaleia ocorrendo em estreita relação temporal com um 
acidente vascular cerebral (AVC) isquêmico agudo pode 
ser consequência não do AVC, mas sim da sua causa (p. 
ex. dissecção).

11. Muitos pacientes com crises de cefaleia que preenchem 
um conjunto de critérios diagnósticos explícitos também 
têm crises que, embora similares,  não satisfazem bem 
os critérios. Isso pode ser resultado de tratamento, falta 
de habilidade para evocar os sintomas de forma precisa 
ou outros fatores. Peça ao paciente para descrever uma 
crise típica não-tratada ou tratada sem sucesso e verifique 
se houve um número suficiente dessas para estabelecer o 
diagnóstico. Posteriormente, inclua as crises menos típi-
cas quando descrever a frequência das crises.

12. Quando há suspeita de que um paciente possui mais de 
um tipo ou subtipo de cefaleia, é altamente recomendado 
que ele ou ela preencha um diário diagnóstico de cefaleia, 
no qual as características importantes de cada episódio de 
cefaleia sejam anotadas. Foi demonstrado que um diá-
rio desse tipo melhora a precisão do diagnóstico, assim 
como permite um julgamento mais preciso do consumo 
de medicamentos.  O diário auxilia no julgamento sobre 
a quantidade de dois ou mais diferentes tipos ou subti-
pos de cefaleias. Finalmente, o diário ensina o paciente 
a distinguir entre diferentes cefaleias: por exemplo, 
entre migrânea sem aura e cefaleia tipo do tipo tensão 
episódica.

13. Em cada capítulo sobre as cefaleias secundárias, as cau-
sas mais conhecidas e mais bem estabelecidas são men-
cionadas e os critérios para as cefaleias consequentes 

são fornecidos. No entanto, em muitos capítulos como, 
por exemplo, em 9. Cefaleia atribuída a infecção, há um 
número quase interminável de etiologias infecciosas pos-
síveis. Para evitar uma lista muito longa, apenas as mais 
importantes são mencionadas. No exemplo, as causas 
mais raras são alocadas no item 9.2.3 Cefaleia atribuída 
a outra infecção sistêmica. O mesmo sistema é utilizado 
nos outros capítulos sobre cefaleias secundárias.

14. Os critérios diagnósticos para as cefaleias secundárias 
não mais exigem a remissão ou a melhora significativa 
do transtorno causal subjacente antes que o diagnóstico 
da cefaleia possa ser feito. Os critérios diagnósticos da 
ICHD-3 já podem ser aplicados na apresentação ou tão 
logo o transtorno subjacente seja confirmado. O critério 
A é a presença da cefaleia; o critério B é a presença do 
transtorno causador; e o critério C é a evidência da rela-
ção de causalidade. Em condições agudas, uma estreita 
relação temporal entre o início da cefaleia e o início do 
suposto transtorno causador é frequentemente suficiente 
para estabelecer a relação de causalidade, enquanto que 
condições menos agudas habitualmente requerem maior 
evidência de causalidade. Em todos os casos, o último 
critério deve ser aplicado como controle: “Não melhor 
explicada por outro diagnóstico da ICHD-3”.

15. Em algumas cefaleias secundárias, 5.2 Cefaleia persis-
tente atribuída a trauma cefálico sendo um bom exemplo, 
a ocorrência de tipos ou subtipos de cefaleias persistentes 
é reconhecida; isto é, uma cefaleia causada inicialmente 
por outro transtorno não entra em remissão após esse 
transtorno ter desaparecido. Em tais casos, o diagnóstico 
muda do tipo agudo (p. ex. 5.1 Cefaleia aguda atribuída 
a trauma cefálico) para o tipo persistente (5.2 Cefaleia 
persistente atribuída a trauma cefálico), depois de um 
intervalo de tempo especificado (três meses nesse exem-
plo). A evidência de causalidade depende do preenchi-
mento prévio dos critérios para diagnóstico do tipo agudo 
e da persistência da mesma cefaleia. 

 A maioria desses diagnósticos está no Apêndice por falta 
de evidências da sua existência. Eles não serão aplicadas 
habitualmente, mas estão ali para estimular a pesquisa 
sobre melhores critérios para causalidade.

16. O Apêndice é destinado à pesquisa. Ele ajuda os cientis-
tas clínicos a estudar entidades órfãs para posterior inclu-
são no (ou, em alguns casos, exclusão do) corpo principal 
da classificação. A maioria dos diagnósticos e critérios 
diagnósticos do Apêndice ou são novos ou são alterna-
tivas aos critérios do corpo da classificação. Alguns são 
entidades antigas ainda não suficientemente validadas; 
espera-se que essas sejam eliminadas na próxima revisão 
da ICHD se evidências não forem produzidas.
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Classificação

Codificação da ICHD-3 Diagnóstico

1. Migrânea
1.1 Migrânea sem aura
1.2 Migrânea com aura 

1.2.1 Migrânea com aura típica 
1.2.1.1  Aura típica com cefaleia
1.2.1.2  Aura típica sem cefaleia

1.2.2  Migrânea com aura do tronco cerebral
1.2.3  Migrânea hemiplégica

1.2.3.1  Migrânea hemiplégica familiar (FHM)
1.2.3.1.1  Migrânea hemiplégica familiar tipo 1 (FHM1)
1.2.3.1.2  Migrânea hemiplégica familiar tipo 2 (FHM2)
1.2.3.1.3  Migrânea hemiplégica familiar tipo 3 (FHM3)
1.2.3.1.4  Migrânea hemiplégica familiar, outros loci

1.2.3.2  Migrânea hemiplégica esporádica (SHM)
1.2.4  Migrânea retiniana

1.3  Migrânea crônica
1.4  Complicações da migrânea 

1.4.1  Estado migranoso
1.4.2  Aura persistente sem infarto
1.4.3  Infarto migranoso
1.4.4  Crise epiléptica desencadeada por aura migranosa

1.5  Provável migrânea 
1.5.1  Provável migrânea sem aura
1.5.2 Provável migrânea com aura

1.6 Síndromes episódicas que podem estar associadas à migrânea 
1.6.1 Distúrbio gastrointestinal recorrente

1.6.1.1 Síndrome dos vômitos cíclicos
1.6.1.2 Migrânea abdominal

1.6.2 Vertigem paroxística benigna
1.6.3 Torcicolo paroxístico benigno

2.  Cefaleia do tipo tensão (CTT)
2.1 Cefaleia do tipo tensão episódica infrequente

2.1.1 Cefaleia do tipo tensão episódica infrequente associada a dolorimento pericraniano
2.1.2 Cefaleia do tipo tensão episódica infrequente não associada a dolorimento pericraniano

2.2 Cefaleia do tipo tensão episódica frequente
2.2.1 Cefaleia do tipo tensão episódica frequente associada a dolorimento pericraniano
2.2.2  Cefaleia do tipo tensão episódica frequente não associada a dolorimento pericraniano

2.3 Cefaleia do tipo tensão crônica
2.3.1 Cefaleia do tipo tensão crônica associada a dolorimento pericraniano
2.3.2 Cefaleia do tipo tensão crônica não associada a dolorimento pericraniano

2.4 Provável cefaleia do tipo tensão
2.4.1 Provável cefaleia do tipo tensão episódica infrequente
2.4.2 Provável cefaleia do tipo tensão episódica frequente
2.4.3 Provável cefaleia do tipo tensão crônica 

3. Cefaleias trigeminoautonômicas (CTAs)
3.1 Cefaleia em salvas

3.1.1 Cefaleia em salvas episódica
3.1.2 Cefaleia em salvas crônica

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

3.3 Crises de cefaleia neuralgiforme, unilateral, breve
3.3.1 Crises de cefaleia neuralgiforme, unilateral, breve com hiperemia conjuntival e lacrimejamento 

(SUNCT)
3.3.1.1 SUNCT episódica
3.3.1.2 SUNCT crônica

3.3.2 Crises de cefaleia neuralgiforme, unilateral, breve com sintomas autonômicos cranianos 
(SUNA)

3.3.2.1 SUNA episódica
3.3.2.2 SUNA crônica

3.4 Hemicrania contínua
3.4.1 Hemicrania contínua, subtipo remitente
3.4.2 Hemicrania contínua, subtipo não remitente

3.5 Provável cefaleia trigeminoautonômica
3.5.1 Provável cefaleia em salvas
3.5.2 Provável hemicrania paroxística
3.5.3 Prováveis crises de cefaleia neuralgiforme, unilateral, breve
3.5.4 Provável hemicrania contínua

4. Outras cefaleias primárias
4.1 Cefaleia primária da tosse

4.1.1 Provável cefaleia primária da tosse
4.2 Cefaleia primária do exercício

4.2.1 Provável cefaleia primária do exercício
4.3 Cefaleia primária associada à atividade sexual

4.3.1 Provável cefaleia primária associada à atividade sexual
4.4 Cefaleia primária em trovoada
4.5 Cefaleia por estímulo frio

4.5.1 Cefaleia atribuída à aplicação externa de estímulo frio
4.5.2 Cefaleia atribuída à ingestão ou inalação de estímulo frio
4.5.3 Provável cefaleia por estímulo frio

4.5.3.1 Cefaleia provavelmente atribuída à aplicação externa de estímulo frio
4.5.3.2 Cefaleia provavelmente atribuída à ingestão ou inalação de estímulo frio

4.6 Cefaleia por pressão externa
4.6.1 Cefaleia por compressão externa
4.6.2 Cefaleia por tração externa
4.6.3 Provável cefaleia por pressão externa

4.6.3.1 Provável cefaleia por compressão externa
4.6.3.2 Provável cefaleia por tração externa

4.7 Cefaleia primária em facada
4.7.1 Provável cefaleia primária em facada

4.8 Cefaleia numular
4.8.1 Provável cefaleia numular

4.9 Cefaleia hípnica
4.9.1 Provável cefaleia hípnica

4.10 Cefaleia persistente e diária desde o início (CPDI)
4.10.1 Provável cefaleia persistente e diária desde o início

5. Cefaleia atribuída a trauma ou lesão cefálica e/ou cervical
5.1 Cefaleia aguda atribuída a lesão cefálica traumática 

5.1.1 Cefaleia aguda atribuída a lesão cefálica traumática moderada ou grave
5.1.2 Cefaleia aguda atribuída a lesão cefálica traumática leve 

5.2 Cefaleia persistente atribuída a lesão cefálica traumática 
5.2.1 Cefaleia persistente atribuída a lesão cefálica traumática moderada ou grave 



15

Tradução da Sociedade BraSileira de cefaleia

5.2.2 Cefaleia persistente atribuída a lesão cefálica traumática leve 
5.3 Cefaleia aguda atribuída a lesão em chicotada
5.4 Cefaleia persistente atribuída a lesão em chicotada
5.5 Cefaleia aguda atribuída a craniotomia
5.6 Cefaleia persistente atribuída a craniotomia

6. Cefaleia atribuída a transtorno vascular craniano e/ou cervical
6.1 Cefaleia atribuída a evento isquêmico cerebral

6.1.1 Cefaleia atribuída a acidente vascular cerebral isquêmico (infarto cerebral)
6.1.1.1 Cefaleia aguda atribuída a acidente vascular cerebral isquêmico (infarto cerebral)
6.1.1.2 Cefaleia persistente atribuída a acidente vascular cerebral isquêmico prévio (infarto cerebral)

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

6.2.1 Cefaleia aguda atribuída a hemorragia intracerebral não traumática
6.2.2 Cefaleia aguda atribuída a hemorragia subaracnóidea (HSA) não traumática 
6.2.3 Cefaleia aguda atribuída a hemorragia subdural aguda (HSDA) não traumática
6.2.4 Cefaleia persistente atribuída a hemorragia intracraniana não traumática prévia

6.2.4.1 Cefaleia persistente atribuída a hemorragia intracerebral não traumática prévia
6.2.4.2 Cefaleia persistente atribuída a hemorragia subaracnóidea não traumática prévia
6.2.4.3 Cefaleia persistente atribuída a hemorragia subdural aguda não traumática prévia

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

Weber)
6.4 Cefaleia atribuída a arterite

6.4.1 Cefaleia atribuída a arterite de células gigantes (ACG)
6.4.2 Cefaleia atribuída a angiite primária do sistema nervoso central (PACNS)
6.4.3 Cefaleia atribuída a angiite secundária do sistema nervoso central (SACNS)

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

vertebral 
6.5.1.1 Cefaleia ou dor facial ou cervical aguda atribuída a dissecção da artéria carótida cervical ou da 

artéria vertebral
6.5.1.2 Cefaleia ou dor facial ou cervical persistente atribuída a dissecção prévia da artéria carótida 

cervical ou da artéria vertebral
6.5.2 Cefaleia pós-endarterectomia
6.5.3 Cefaleia atribuída a angioplastia ou a implante de stent carotídeo ou vertebral

6.6 Cefaleia atribuída a transtorno venoso craniano 
6.6.1 Cefaleia atribuída a trombose venosa cerebral (TVC) 
6.6.2  Cefaleia atribuída a implante de stent em seio venoso craniano

6.7  Cefaleia atribuída a outro transtorno arterial intracraniano agudo  
6.7.1 Cefaleia atribuída a um procedimento endarterial intracraniano
6.7.2 Cefaleia da angiografia
6.7.3 Cefaleia atribuída à síndrome da vasoconstrição cerebral reversível (SVCR)

6.7.3.1 Cefaleia aguda atribuída à síndrome da vasoconstrição cerebral reversível (SVCR)
6.7.3.2 Cefaleia aguda provavelmente atribuída à síndrome da vasoconstrição cerebral reversível 

(SVCR)
6.7.3.3 Cefaleia persistente atribuída à síndrome da vasoconstrição cerebral reversível (SVCR) prévia

6.7.4 Cefaleia atribuída a dissecção arterial intracraniana
6.8 Cefaleia e/ou aura migrânea-símile atribuída a vasculopatia intracraniana crônica

6.8.1 Cefaleia atribuída a Arteriopatia Cerebral Autossômica Dominante com Infartos Subcorticais e 
Leucoencefalopatia (CADASIL)
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6.8.2 Cefaleia atribuída a encefalopatia mitocondrial, acidose lática e episódios AVC-símiles 
(MELAS)

6.8.3 Cefaleia atribuída a angiopatia do tipo Moyamoya
6.8.4 Aura migrânea-símile atribuída a angiopatia amiloide cerebral
6.8.5 Cefaleia atribuída à síndrome da vasculopatia retiniana com leucoencefalopatia cerebral e 

manifestações sistêmicas (RVCLSM)
6.8.6 Cefaleia atribuída a outra vasculopatia intracraniana crônica

6.9 Cefaleia atribuída a apoplexia pituitária

7. Cefaleia atribuída a transtorno intracraniano não vascular
7.1  Cefaleia atribuída a hipertensão liquórica

7.1.1  Cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana idiopática (HII)
7.1.2  Cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana secundária a causas metabólicas, tóxicas ou 

hormonais
7.1.3  Cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana secundária a transtorno cromossômico
7.1.4  Cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana secundária a hidrocefalia

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

7.3  Cefaleia atribuída a doença intracraniana inflamatória não infecciosa
7.3.1  Cefaleia atribuída a neurossarcoidose
7.3.2  Cefaleia atribuída a meningite asséptica (não infecciosa)
7.3.3  Cefaleia atribuída a outra doença intracraniana inflamatória não infecciosa 
7.3.4  Cefaleia atribuída a hipofisite linfocítica
7.3.5  Síndrome da cefaleia e déficits neurológicos transitórios com linfocitose do líquido 

cefalorraquidiano (HaNDL)
7.4  Cefaleia atribuída a neoplasia intracraniana

7.4.1  Cefaleia atribuída a neoplasma intracraniano
7.4.1.1  Cefaleia atribuída a cisto coloide do terceiro ventrículo

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

7.5  Cefaleia atribuída a injeção intratecal
7.6  Cefaleia atribuída a crise epiléptica

7.6.1  Cefaleia epiléptica ictal
7.6.2  Cefaleia pós-ictal

7.7  Cefaleia atribuída a malformação de Chiari tipo I (CM1)
7.8  Cefaleia atribuída a outro transtorno intracraniano não vascular

8. Cefaleia atribuída a uma substância ou à sua supressão
8.1 Cefaleia atribuída ao uso ou exposição a substância

8.1.1 Cefaleia induzida por doador de óxido nítrico (ON)
8.1.1.1 Cefaleia imediata induzida por doador de ON
8.1.1.2 Cefaleia tardia induzida por doador de ON

8.1.2 Cefaleia induzida por inibidor da fosfodiesterase
8.1.3 Cefaleia induzida por monóxido de carbono (CO)
8.1.4 Cefaleia induzida por álcool 

8.1.4.1 Cefaleia imediata induzida por álcool
8.1.4.2 Cefaleia tardia induzida por álcool

8.1.5 Cefaleia induzida por cocaína
8.1.6 Cefaleia induzida por histamina

8.1.6.1  Cefaleia imediata induzida por histamina
8.1.6.2  Cefaleia tardia induzida por histamina 

8.1.7  Cefaleia induzida por peptídeo relacionado ao gene da calcitonina (CGRP)
8.1.7.1 Cefaleia imediata induzida por CGRP 
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8.1.7.2 Cefaleia tardia induzida por CGRP 
8.1.8 Cefaleia atribuída a agente pressórico agudo exógeno 
8.1.9 Cefaleia atribuída a uso ocasional de medicamento não específico para cefaleia

8.1.10 Cefaleia atribuída a uso prolongado de medicamento não específico para cefaleia
8.1.11 Cefaleia atribuída ao uso ou a exposição a outra substância

8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos (MOH/CEM)
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 não opioides

8.2.3.1 Cefaleia por uso excessivo de paracetamol (acetaminofeno)
8.2.3.2 Cefaleia por uso excessivo de anti-inflamatório não esteroidal (AINEs)

8.2.3.2.1 Cefaleia por uso excessivo de ácido acetilsalicílico
8.2.3.3 Cefaleia por uso excessivo de outros analgésicos não opioides

8.2.4 Cefaleia por uso excessivo de opioides
8.2.5 Cefaleia por uso excessivo de combinação de analgésicos
8.2.6 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos atribuída a múltiplas classes de medicamentos não 

individualmente utilizadas em excesso
8.2.7 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos atribuída ao uso excessivo não especificado ou não 

verificado de múltiplas classes de fármacos
8.2.8 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos atribuída a outros medicamentos

8.3 Cefaleia atribuída a supressão de substância
8.3.1 Cefaleia por supressão de cafeína
8.3.2 Cefaleia por supressão de opioides 
8.3.3 Cefaleia por supressão de estrogênio
8.3.4 Cefaleia atribuída a supressão do uso crônico de outras substâncias

9. Cefaleia atribuída a infecção
9.1 Cefaleia atribuída a infecção intracraniana 

9.1.1 Cefaleia atribuída a meningite ou meningoencefalite bacterianas
9.1.1.1 Cefaleia aguda atribuída a meningite ou meningoencefalite bacterianas
9.1.1.2 Cefaleia crônica atribuída a meningite ou meningoencefalite bacterianas
9.1.1.3 Cefaleia persistente atribuída a meningite ou meningoencefalite bacterianas prévias

9.1.2 Cefaleia atribuída a meningite ou encefalite virais
9.1.2.1 Cefaleia atribuída a meningite viral
9.1.2.2 Cefaleia atribuída a encefalite viral

9.1.3 Cefaleia atribuída a infecção intracraniana fúngica ou outra infecção parasitária
9.1.3.1 Cefaleia aguda atribuída a infecção intracraniana fúngica ou outra infecção parasitária
9.1.3.2 Cefaleia crônica atribuída a infecção intracraniana fúngica ou outra infecção parasitária

9.1.4 Cefaleia atribuída a infecção cerebral localizada
9.2 Cefaleia atribuída a infecção sistêmica

9.2.1 Cefaleia atribuída a infecção bacteriana sistêmica
9.2.1.1 Cefaleia aguda atribuída a infecção bacteriana sistêmica
9.2.1.2 Cefaleia crônica atribuída a infecção bacteriana sistêmica

9.2.2 Cefaleia atribuída a infecção viral sistêmica
9.2.2.1 Cefaleia aguda atribuída a infecção viral sistêmica
9.2.2.2 Cefaleia crônica atribuída a infecção viral sistêmica

9.2.3 Cefaleia atribuída a outra infecção sistêmica
9.2.3.1 Cefaleia aguda atribuída a outra infecção sistêmica
9.2.3.2 Cefaleia crônica atribuída a outra infecção sistêmica

10 Cefaleia atribuída a transtorno da homeostase
10.1  Cefaleia atribuída a hipóxia e/ou hipercapnia

10.1.1  Cefaleia da altitude elevada
10.1.2  Cefaleia atribuída a viagem de avião
10.1.3  Cefaleia do mergulho
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10.1.4  Cefaleia da apneia do sono
10.2  Cefaleia da diálise
10.3  Cefaleia atribuída a hipertensão arterial

10.3.1  Cefaleia atribuída a feocromocitoma
10.3.2   Cefaleia atribuída a crise hipertensiva sem encefalopatia hipertensiva
10.3.3  Cefaleia atribuída a encefalopatia hipertensiva
10.3.4  Cefaleia atribuída a pré-eclâmpsia ou eclâmpsia
10.3.5  Cefaleia atribuída a disreflexia autonômica

10.4  Cefaleia atribuída ao hipotireoidismo
10.5  Cefaleia atribuída ao jejum
10.6  Cefalalgia cardíaca
10.7  Cefaleia atribuída a outro transtorno da homeostase

11. Cefaleia ou dor facial atribuída a transtorno do crânio, pescoço, olhos, orelhas, nariz, seios 
paranasais, dentes, boca ou outra estrutura facial ou cervical

11.1  Cefaleia atribuída a transtorno de osso craniano
11.2  Cefaleia atribuída a transtorno cervical

11.2.1  Cefaleia cervicogênica 
11.2.2  Cefaleia atribuída a tendinite retrofaríngea 
11.2.3  Cefaleia atribuída a distonia craniocervical

11.3  Cefaleia atribuída a transtorno dos olhos
11.3.1  Cefaleia atribuída a glaucoma agudo de ângulo fechado
11.3.2  Cefaleia atribuída a erro de refração 
11.3.3 Cefaleia atribuída a transtorno inflamatório ocular 
11.3.4 Cefaleia troclear

11.4 Cefaleia atribuída a transtorno das orelhas
11.5  Cefaleia atribuída a transtorno do nariz ou dos seios paranasais

11.5.1  Cefaleia atribuída a rinossinusite aguda
11.5.2  Cefaleia atribuída a rinossinusite crônica ou recorrente

11.6  Cefaleia atribuída a transtorno dos dentes 
11.7  Cefaleia atribuída a transtorno temporomandibular (TTM) 
11.8  Cefaleia ou dor facial atribuída a inflamação do ligamento estilo-hióideo
11.9  Cefaleia ou dor facial atribuída a outro transtorno do crânio, pescoço, olhos, orelhas, nariz, seios 

paranasais, dentes, boca ou outra estrutura facial ou cervical

12. Cefaleia atribuída a transtorno psiquiátrico
12.1 Cefaleia atribuída a transtorno de somatização
12.2 Cefaleia atribuída a transtorno psicótico

13. Lesões dolorosas dos nervos cranianos e outras dores faciais
13.1  Dor atribuída a lesão ou a doença do nervo trigeminal

13.1.1  Neuralgia trigeminal
13.1.1.1  Neuralgia trigeminal clássica 

13.1.1.1.1  Neuralgia trigeminal clássica, puramente paroxística 
13.1.1.1.2 Neuralgia trigeminal clássica com dor contínua concomitante 

13.1.1.2.  Neuralgia trigeminal secundária
13.1.1.2.1  Neuralgia trigeminal atribuída a esclerose múltipla
13.1.1.2.2  Neuralgia trigeminal por lesão expansiva
13.1.1.2.3  Neuralgia trigeminal atribuída a outra causa

13.1.1.3  Neuralgia trigeminal idiopática
13.1.1.3.1  Neuralgia trigeminal idiopática, puramente paroxística
13.1.1.3.2  Neuralgia trigeminal idiopática com dor contínua concomitante

13.1.2  Neuropatia trigeminal dolorosa
13.1.2.1  Neuropatia trigeminal dolorosa atribuída ao herpes zóster
13.1.2.2  Neuralgia pós-herpética trigeminal
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13.1.2.3  Neuropatia trigeminal pós-traumática dolorosa
13.1.2.4  Neuropatia trigeminal dolorosa atribuída a outro transtorno
13.1.2.5  Neuropatia trigeminal dolorosa idiopática

13.2 Dor atribuída a lesão ou doença do nervo glossofaríngeo
13.2.1  Neuralgia glossofaríngea

13.2.1.1  Neuralgia glossofaríngea clássica
13.2.1.2  Neuralgia glossofaríngea secundária
13.2.1.3  Neuralgia glossofaríngea idiopática

13.2.2  Neuropatia glossofaríngea dolorosa
13.2.2.1  Neuropatia glossofaríngea dolorosa atribuída a causa conhecida
13.2.2.2  Neuropatia glossofaríngea dolorosa idiopática

13.3  Dor atribuída a lesão ou doença do nervo intermédio 
13.3.1  Neuralgia do nervo intermédio 

13.3.1.1.1  Neuralgia clássica do nervo intermédio 
13.3.1.2.1  Neuralgia secundária do nervo intermédio
13.3.1.3.1  Neuralgia idiopática do nervo intermédio 

13.3.2  Neuropatia dolorosa do nervo intermédio 
13.3.2.1  Neuropatia dolorosa do nervo intermédio atribuída ao herpes zóster
13.3.2.2  Neuralgia do nervo intermédio pós-herpética
13.3.2.3  Neuropatia dolorosa do nervo intermédio atribuída a outro transtorno
13.3.2.4  Neuropatia idiopática dolorosa do nervo intermédio

13.4  Neuralgia occipital
13.5  Síndrome pescoço-língua
13.6  Neurite ótica dolorosa
13.7  Cefaleia atribuída a paralisia isquêmica de nervo motor ocular
13.8  Síndrome de Tolosa-Hunt
13.9  Síndrome oculossimpática paratrigeminal (síndrome de Raeder)
13.10  Neuropatia oftalmoplégica dolorosa recorrente
13.11  Síndrome da ardência bucal (BMS)
13.12  Dor facial idiopática persistente
13.13  Dor neuropática central

13.13.1  Dor neuropática central atribuída a esclerose múltipla (EM) 
13.13.2  Dor central pós-acidente vascular cerebral

14.  Outras cefaleias
14.1  Cefaleia não classificada em outro local
14.2  Cefaleia não especificada

A. Apêndice
A1.  Migrânea
A1.1 Migrânea sem aura

A1.1.1 Migrânea menstrual pura sem aura
A1.1.2 Migrânea sem aura relacionada ao período menstrual
A1.1.3 Migrânea sem aura não menstrual

A1.2 Migrânea com aura
A1.2.0.1 Migrânea menstrual pura com aura
A1.2.0.2 Migrânea com aura relacionada ao período menstrual
A1.2.0.3 Migrânea com aura não relacionada ao período menstrual

A1.3 Migrânea crônica (critérios alternativos)
A1.3.1 Migrânea crônica com períodos livres de dor
A1.3.2 Migrânea crônica com dor contínua

A1.4 Complicações da migrânea
A1.4.5  Estado de aura migranosa 
A1.4.6  Neve visual

A1.6  Síndromes episódicas que podem estar associadas com a migrânea
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A1.6.4  Cólica infantil
A1.6.5  Hemiplegia alternante da infância
A1.6.6  Migrânea vestibular

A2 Cefaleia do tipo tensão (critérios alternativos)
A2.1 Cefaleia do tipo tensão episódica infrequente (critérios alternativos)
A2.2 Cefaleia do tipo tensão episódica frequente (critérios alternativos)
A2.3 Cefaleia do tipo tensão crônica (critérios alternativos)

A3  Cefaleias trigeminoautonômicas (TACs)
A3.1 Cefaleias em salvas (critérios alternativos)
A3.2 Hemicrania paroxística (critérios alternativos)
A3.3 Crises de cefaleia neuralgiforme, unilateral, breve (critérios alternativos)
A3.4 Hemicrania contínua (critérios alternativos)
A3.6 Cefaleia trigeminoautonômica não diferenciada

A4 Outras cefaleias primárias
A4.11 Epicrania fugaz

A5  Cefaleia atribuída a trauma ou lesão cefálica e/ou cervical
A5.1 Cefaleia aguda atribuída a lesão cefálica traumática

A5.1.1.1  Cefaleia aguda de início tardio atribuída a lesão cefálica traumática moderada ou grave 
A5.1.1.2  Cefaleia aguda de início tardio atribuída a lesão cefálica traumática leve

A5.2 Cefaleia persistente atribuída a lesão cefálica traumática
A5.2.1.1  Cefaleia persistente de início tardio atribuída a lesão cefálica traumática moderada ou grave
A5.2.1.2  Cefaleia persistente de início tardio atribuída a lesão cefálica traumática leve

A5.7 Cefaleia atribuída a radiocirurgia cerebral 
A5.8 Cefaleia aguda atribuída a outro trauma ou lesão cefálica e/ou cervical
A5.9 Cefaleia persistente atribuída a outro trauma ou lesão cefálica e/ou cervical

A6.  Cefaleia atribuída a transtorno vascular craniano e/ou cervical
A6.10 Cefaleia persistente atribuída a transtorno vascular craniano e/ou cervical prévios

A7.  Cefaleia atribuída a transtorno intracraniano não vascular
A7.6 Cefaleia atribuída a crise epiléptica

A7.6.3 Cefaleia pós-eletroconvulsoterapia (ECT)
A7.9 Cefaleia persistente atribuída a transtorno intracraniano não vascular prévio

A8. Cefaleia atribuída a uma substância ou à sua supressão
A8.4 Cefaleia persistente atribuída a uso prévio ou exposição a uma substância

A9.  Cefaleia atribuída a infecção
A9.1 Cefaleia atribuída a infecção intracraniana

A9.1.3.3 Cefaleia persistente atribuída a infecção intracraniana fúngica ou outra infecção parasitária 
prévias

A9.1.6 Cefaleia atribuída a outra lesão expansiva infecciosa
A9.3 Cefaleia atribuída a infecção por vírus da imunodeficiência humana (HIV)

A10.  Cefaleia atribuída a transtorno da homeostase
A10.7 Cefaleia e/ou dor cervical atribuída a hipotensão ortostática (postural)
A10.8 Cefaleia atribuída a outro transtorno da homeostase

A10.8.1 Cefaleia atribuída a viagem espacial
A10.8.2 Cefaleia atribuída a outro transtorno metabólico ou sistêmico

A10.9 Cefaleia persistente atribuída a transtorno da homeostase prévio
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A11  Cefaleia ou dor facial atribuída a transtorno do crânio, pescoço, olhos, orelhas, nariz, seios 
paranasais, dentes, boca ou outra estrutura facial ou cervical

A11.2 Cefaleia atribuída a transtorno cervical
A11.2.4 Cefaleia atribuída a radiculopatia cervical alta
A11.2.5 Cefaleia atribuída a dor miofascial cervical

A11.3 Cefaleia atribuída a transtorno dos olhos
A11.3.5 Cefaleia atribuída a heteroforia ou heterotropia

A11.5 Cefaleia atribuída a transtorno nasal ou dos seios paranasais
A11.5.3 Cefaleia atribuída a transtorno da mucosa nasal, concha nasal ou septo

A12.  Cefaleia atribuída a transtorno psiquiátrico
A12.3 Cefaleia atribuída a transtorno depressivo
A12.4 Cefaleia atribuída a transtorno ansiedade de separação
A12.5 Cefaleia atribuída a transtorno do pânico
A12.6 Cefaleia atribuída a fobia específica
A12.7 Cefaleia atribuída a transtorno de ansiedade social (fobia social)
A12.8 Cefaleia atribuída a transtorno de ansiedade generalizada
A12.9 Cefaleia atribuída a transtorno do estresse pós-traumático (TEPT)
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Parte Um

as Cefaleias PriMárias

1. Migrânea

2. Cefaleia do tipo tensão

3. Cefaleias trigeminoautonômicas 

4. outras cefaleias primárias
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1. Migrânea

1.1 Migrânea sem aura
1.2 Migrânea com aura
 1.2.1 Migrânea com aura típica
 1.2.1.1 Aura típica com cefaleia
 1.2.1.2 Aura típica sem cefaleia
 1.2.2 Migrânea com aura do tronco cerebral
 1.2.3 Migrânea hemiplégica
 1.2.3.1 Migrânea hemiplégica familiar (FHM)
 1.2.3.1.1 Migrânea hemiplégica familiar do tipo 1 (FHM1)
 1.2.3.1.2 Migrânea hemiplégica familiar do tipo 2 (FHM2)
 1.2.3.1.3 Migrânea hemiplégica familiar do tipo 3 (FHM3)
 1.2.3.1.4 Migrânea hemiplégica familiar, outros loci
 1.2.3.2 Migrânea hemiplégica esporádica (SHM)
 1.2.4 Migrânea retiniana
1.3 Migrânea crônica
1.4 Complicações da migrânea
 1.4.1 Estado migranoso
 1.4.2 Aura persistente sem infarto
 1.4.3 Infarto migranoso
 1.4.4 Crise epiléptica desencadeada por aura migranosa
1.5 Provável migrânea
 1.5.1 Provável migrânea sem aura
 1.5.2 Provável migrânea com aura
1.6 Síndromes episódicas que podem estar associadas à migrânea
 1.6.1 Distúrbio gastrointestinal recorrente
 1.6.1.1 Síndrome dos vômitos cíclicos
 1.6.1.2 Migrânea abdominal
 1.6.2 Vertigem paroxística benigna
 1.6.3 Torcicolo paroxístico benigno

Codificada em outro local: Uma cefaleia semelhante à migrâ-
nea, secundária a outro transtorno (migrânea sintomática) 
é codificada como cefaleia secundária atribuída a aquele 
transtorno.

Comentário geral

Cefaleia primária, secundária ou ambas? Três regras se aplicam 
à cefaleia do tipo migrânea, de acordo com as circunstâncias.

1. Quando uma nova cefaleia com características de migrâ-
nea ocorre pela primeira vez em estreita relação temporal 
com um outro transtorno que é uma causa reconhecida 
de cefaleia ou preenche outros critérios de causalidade 
por aquele transtorno, a nova cefaleia é classificada como 
uma cefaleia secundária atribuída ao transtorno causador.

2. Quando uma migrânea pré-existente torna-se crônica 
em estreita relação temporal com tal transtorno causador, 
ambos os diagnósticos de migrânea inicial e o diagnós-
tico secundário devem ser dados. 8.2 Cefaleia por uso 
excessivo de medicamentos (MOH/CEM) é um exemplo 

especialmente importante disso: ambos os diagnósticos 
de migrânea (episódica ou crônica) e o diagnóstico 8.2 
Cefaleia por uso excessivo de medicamentos (MOH/
CEM), devem ser dados quando o uso excessivo de medi-
camentos está presente.

3. Quando uma migrânea pré-existente torna-se significa-
tivamente pior (habitualmente significando um aumento 
de duas vezes ou mais em frequência e/ou gravidade) em 
estreita relação temporal à tal transtorno causador, tanto 
o diagnóstico inicial de migrânea como o diagnóstico de 
cefaleia secundária devem ser dados, contanto que haja evi-
dência suficiente de que o transtorno pode causar cefaleia.

Introdução

A migrânea é uma cefaleia primária comum e incapacitante. 
Muitos estudos epidemiológicos têm documentado a sua ele-
vada prevalência, bem como o seu impacto socioeconômico 
e pessoal. No estudo Global Burden of Disease Study 2010 
(GBD2010), a migrânea foi classificada como o terceiro trans-
torno mais prevalente em todo o mundo. No GBD2015, ela 
foi classificada como a terceira causa de incapacidade tanto 
em homens como em mulheres com idade abaixo dos 50 anos. 

A migrânea pode ser dividida em dois tipos principais: 1.1 
Migrânea sem aura é uma síndrome clínica caracterizada por 
cefaleia com características específicas e sintomas associa-
dos; 1.2 Migrânea com aura é primariamente caracterizada 
pelos sintomas neurológicos focais transitórios que habitual-
mente precedem ou, às vezes, acompanham a cefaleia. Alguns 
pacientes também vivenciam uma fase prodrômica, antece-
dendo em horas ou dias o aparecimento da cefaleia, e/ou uma 
fase “posdrômica” após a resolução da cefaleia. Os sintomas 
prodrômicos e “posdrômicos” incluem hiperatividade, hipoa-
tividade, depressão, apetite específico para determinados ali-
mentos, bocejos repetidos, fadiga e rigidez e/ou dor cervical.

Quando um paciente preenche os critérios para mais de 
um tipo, subtipo ou subforma de migrânea, todos devem ser 
diagnosticados e codificados. Por exemplo, um paciente que 
tem crises frequentes com aura, mas também algumas crises 
sem aura, deve ser codificado como 1.2 Migrânea com aura 
e 1.1 Migrânea sem aura. No entanto, como o critério diag-
nóstico para 1.3 Migrânea crônica agrupa as crises de todos 
os tipos, subtipos ou subformas, uma classificação adicional 
é desnecessária para os subtipos episódicos de migrânea.

1.1 Migrânea sem aura

Termos previamente utilizados: Enxaqueca comum; hemicrania 
simples.

Descrição: Cefaleia recorrente manifestando-se em crises que 
duram de quatro a 72 horas. As características típicas da cefa-
leia são: localização unilateral; caráter pulsátil; intensidade 
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moderada ou forte; exacerbação por atividade física rotineira 
e associação com náusea e/ou fotofobia e fonofobia.

Critérios diagnósticos:
A. Ao menos cinco crises1 preenchendo os critérios de B a D
B. Crises de cefaleia durando 4-72 horas (sem tratamento 

ou com tratamento ineficaz)2,3

C. A cefaleia possui ao menos duas das seguintes 
características:
1. localização unilateral
2. caráter pulsátil
3. intensidade da dor moderada ou forte
4. exacerbada por ou levando o indivíduo a evitar ati-

vidades físicas rotineiras (por exemplo: caminhar 
ou subir escadas)

D. Durante a cefaleia, ao menos um dos seguintes:
1. náusea e/ou vômito
2. fotofobia e fonofobia

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

Notas:
1. Uma ou algumas crises de migrânea podem ser difíceis 

de se diferenciar de crises sintomáticas semelhantes a 
migrânea. Além disso, a natureza de uma única ou de 
algumas poucas crises pode ser de difícil compreensão. 
Sendo assim, um mínimo de cinco crises é necessário. 
Indivíduos que, por outro lado, preenchem os critérios 
para a 1.1 Migrânea sem aura, mas tiveram menos do 
que cinco crises, devem ser codificados como 1.5.1 Pro-
vável migrânea sem aura.

2. Quando o paciente adormece durante a crise de migrânea 
e acorda sem a mesma, considera-se a duração da crise 
como sendo até o momento do despertar.

3. Em crianças e adolescentes (abaixo dos 18 anos), as cri-
ses podem durar de 2 a 72 horas (as evidências para dura-
ções não tratadas de menos de 2 horas em crianças não 
foram comprovadas).

Comentários: A migrânea em crianças e adolescentes (meno-
res de 18 anos) é mais frequentemente bilateral do que no 
caso de adultos; a dor unilateral habitualmente surge no fim 
da adolescência ou início da vida adulta. A cefaleia da migrâ-
nea é habitualmente frontotemporal. A cefaleia occipital em 
crianças é rara e demanda cautela no diagnóstico. Um sub-
grupo de pacientes típicos apresenta dor localizada na face, 
que é chamada na literatura de “migrânea facial”; não há evi-
dências de que estes indivíduos formem um subgrupo sepa-
rado de pacientes com migrânea. 

Os sintomas prodrômicos podem começar horas ou um 
ou dois dias antes dos outros sintomas de uma crise de migrâ-
nea sem aura. Eles incluem várias combinações de fadiga, 
dificuldade de concentração, rigidez cervical, sensibilidade 
à luz e/ou som, náusea, visão borrada, bocejos e palidez. Os 
sintomas “posdrômicos”, mais comumente cansaço, dificul-
dade para se concentrar e rigidez cervical, podem seguir a 

resolução da cefaleia, persistindo por até 48 horas; esses sin-
tomas são menos bem estudados.

As crises de migrânea podem estar associadas a sintomas 
autonômicos cranianos e a sintomas de alodinia cutânea. 

Em crianças mais novas, a fotofobia e a fonofobia podem 
ser inferidas a partir do seu comportamento.

Uma minoria (<10%) das mulheres tem crises de migrâ-
nea associadas com a maioria dos seus ciclos menstruais, e 
a maior parte destas crises é sem aura. As crises que ocor-
rem durante o período menstrual tendem a ser mais prolon-
gadas e acompanhadas por náusea mais intensa quando em 
comparação às crises fora do período menstrual. A ICHD-3 
oferece critérios para A1.1.1 Migrânea menstrual pura sem 
aura, A1.1.2 Migrânea sem aura relacionada ao período 
menstrual e A1.1.3 Migrânea sem aura não menstrual, mas, 
no Apêndice, em razão da incerteza sobre se elas devem ser 
consideradas entidades distintas. Também existem critérios 
para A1.2.0.1 Migrânea menstrual pura com aura, A1.2.02 
Migrânea com aura relacionada ao período menstrual e 
A1.2.0.3 Migrânea com aura não relacionada ao período 
menstrual, para incentivar a melhor caracterização destes 
subtipos incomuns caso eles sejam entidades distintas.

Crises de migrânea muito frequentes são distinguidas 
como 1.3 Migrânea crônica. Quando há associação com o 
uso excessivo de medicamentos, ambos os diagnósticos, 1.3 
Migrânea crônica e 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medi-
camentos (MOH/CEM) devem ser aplicados. A 1.1 Migrâ-
nea sem aura é a doença mais propensa a cronificar com o 
uso frequente de medicamentos sintomáticos. 

Imagens do fluxo sanguíneo cerebral regional não 
revelam quaisquer alterações sugestivas da depressão cor-
tical alastrante (CSD) durante as crises de 1.1 Migrânea 
sem aura, embora alterações do fluxo sanguíneo no tronco 
cerebral possam ocorrer, assim como alterações corticais 
secundárias à ativação dolorosa. Isto contrasta com a oligoe-
mia alastrante patognomônica da 1.2 Migrânea com aura. 
Embora a maior parte da literatura sugira que a CSD não 
ocorre na 1.1 Migrânea sem aura, alguns estudos recentes 
discordam disso. Além disso, tem sido sugerido que ondas 
gliais ou outros fenômenos corticais possam estar envolvi-
dos na 1.1 Migrânea sem aura. As moléculas mensageiras 
óxido nítrico (NO), serotonina (5-hidroxitriptamina; 5-HT) 
e peptídeo relacionado ao gene da calcitonina (CGRP) estão 
envolvidas. Embora essa doença tenha sido previamente 
considerada como primariamente vascular, a importância da 
sensibilização das vias de dor e a possibilidade de que as cri-
ses possam ter início no sistema nervoso central receberam 
crescente atenção nas últimas décadas. Ao mesmo tempo, a 
cicuitaria da dor na migrânea; o sistema trigeminovascular 
e muitos aspectos da sua neurotransmissão perifericamente 
e no nucleus caudalis do nervo trigêmeo; na substância cin-
zenta mesencefálica central e no tálamo foram reconheci-
dos. Medicamentos agudos altamente receptor-específicos, 
incluindo os agonistas dos receptores 5-HT1B/D (triptanos), 
os agonistas do receptor 5-HT1F e os antagonistas do receptor 
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CGRP, têm demonstrado eficácia no tratamento agudo das 
crises de migrânea. Devido à sua alta especificidade rela-
cionada aos receptores, seus mecanismos de ação propiciam 
uma nova compreensão sobre os mecanismos de migrânea. 
Está claro, no momento, que a 1.1 Migrânea sem aura é um 
transtorno neurobiológico, enquanto que estudos clínicos 
e de neurociência básica continuam a avançar no conheci-
mento sobre os mecanismos da migrânea. 

1.2 Migrânea com aura

Termos previamente utilizados: Enxaqueca clássica; enxaqueca 
oftálmica, hemiparestésica, hemiplégica ou afásica; enxa-
queca acompanhada; enxaqueca complicada.

Descrição: Crises recorrentes, com duração de minutos, de sinto-
mas completamente reversíveis unilaterais visuais, sensoriais 
ou outros sintomas oriundos do sistema nervoso central, que 
geralmente se desenvolvem gradualmente e são habitualmente 
seguidos por cefaleia e sintomas migranosos associados.

Critérios diagnósticos:
A. Ao menos duas crises preenchendo os critérios B e C
B. Um ou mais dos seguintes sintomas de aura plenamente 

reversíveis:
1. visual
2. sensorial
3. fala e/ou linguagem
4. motor
5. tronco cerebral
6. retiniano

C. Ao menos três das seis seguintes características:
1. ao menos um sintoma de aura alastra-se gradual-

mente por ≥5 minutos 
2. dois ou mais sintomas de aura ocorrem em sucessão
3. cada sintoma de aura individual dura 5-60 minutos1

4. ao menos um sintoma de aura é unilateral2

5. ao menos um sintoma de aura é positivo3

6. a aura é acompanhada, ou seguida dentro de 60 
minutos, por cefaleia

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

Notas:
1. Quando, por exemplo, três sintomas ocorrerem durante a 

aura, a duração máxima é 3×60 minutos. Sintomas moto-
res podem durar até 72 horas.

2. A afasia é sempre considerada um sintoma unilateral, já a 
disartria pode ou não ser.

3. Cintilações e sensação de agulhadas (parestesias) são sin-
tomas positivos de aura.

Comentários: Muitos pacientes que têm crises de migrânea com 
aura também sofrem de crises sem aura; eles devem ser classifi-
cados como 1.2 Migrânea com aura e 1.1 Migrânea sem aura.

Testes de campo compararam os critérios diagnósticos 
para 1.2 Migrânea com aura presentes no corpo principal 
do ICHD-3 beta com aqueles para A1.2 Migrânea com aura 
presentes no Apêndice. Esses últimos tiveram um melhor 
desempenho na distinção entre a migrânea com aura e os 
ataques isquêmicos transitórios. Esses agora são adotados no 
ICHD-3, que não possui mais, no Apêndice, critérios para 
esse transtorno.

A aura é o complexo de sintomas neurológicos que ocorre 
habitualmente antes da cefaleia da 1.2 Migrânea com aura, 
mas pode começar depois que a fase de cefaleia teve início, 
ou continuar durante essa fase. 

A aura visual é o tipo mais comum de aura, ocorrendo 
em mais de 90% dos pacientes com 1.2 Migrânea com aura, 
ao menos em algumas crises. Ela frequentemente apresenta-
se como um espectro em fortificação: uma figura de zigue-
zague próxima ao ponto de fixação que pode gradualmente 
espalhar-se para a direita ou esquerda e assumir uma forma 
lateralmente convexa com uma borda cintilante angulada, 
deixando um escotoma absoluto ou de graus variáveis em 
seu rastro. Em outros casos, um escotoma sem fenômenos 
positivos pode ocorrer; esse é percebido frequentemente 
como sendo de início agudo, mas, numa análise minuciosa, 
habitualmente aumenta gradativamente. Em crianças e ado-
lescentes, ocorrem sintomas visuais bilaterais menos típicos 
que podem representar uma aura. Uma escala visual de clas-
sificação de aura com alta especificidade e sensibilidade foi 
desenvolvida e validada. 

A seguir, em frequência estão os distúrbios sensoriais na 
forma de parestesias, que se movem lentamente a partir do 
ponto de origem, afetando uma parte maior ou menor de um 
lado do corpo, da face e/ou da língua. Sensação de dormên-
cia pode ocorrer no seu rastro, porém a dormência também 
pode ser o único sintoma. 

Menos frequentes são os distúrbios da fala, habitual-
mente afásicos, mas frequentemente difíceis de classificar. 

Estudos sistemáticos têm demonstrado que muitos 
pacientes com aura visual ocasionalmente têm sintomas 
nas extremidades e/ou sintomas relacionados à fala. Por 
outro lado, pacientes com sintomas nas extremidades e/ou 
sintomas relacionados à fala ou à linguagem quase sempre 
também experimentam sintomas de aura visual ao menos 
durante algumas crises. Uma distinção entre migrânea com 
aura visual, migrânea com aura hemiparestésica e migrânea 
com aura de fala e/ou de linguagem é provavelmente artifi-
cial e, portanto, não reconhecida nesta classificação: todas 
elas são codificadas como 1.2.1 Migrânea com aura típica.

Quando os sintomas de aura são múltiplos, eles habitual-
mente seguem um ao outro em sucessão, começando pelo 
visual, então sensorial, então afásico; porém o contrário e 
outras sequências já foram observados. A duração aceitável 
para a maioria dos sintomas de aura é de uma hora, mas os 
sintomas motores frequentemente são de duração superior.

Pacientes com sintomas de aura surgindo do tronco 
cerebral são codificados como 1.2.2 Migrânea com aura do 
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tronco cerebral, mas eles quase sempre apresentam sinto-
mas adicionais de aura típica. Quando a aura inclui fraqueza 
motora, o transtorno deve ser classificado como 1.2.3 Migrâ-
nea hemiplégica ou uma de suas subformas. A 1.2.3 Migrâ-
nea hemiplégica é classificada como um subtipo separado 
por causa de diferenças genéticas e patofisiológicas em rela-
ção à 1.2.1 Migrânea com aura típica. Pacientes com 1.2.3 
Migrânea hemiplégica frequentemente apresentam, adicio-
nalmente, sintomas relacionados ao tronco cerebral.

Os pacientes frequentemente consideram difícil descre-
ver os seus sintomas de aura; casos nos quais eles devem ser 
instruídos a cronometrá-los e registrá-los prospectivamente. 
Depois disso, o quadro clínico torna-se mais claro. Erros 
comuns são relatos incorretos de lateralização, de início súbito 
ao invés de gradual e de perturbações visuais monoculares ao 
invés de homônimas, assim como duração da aura e confusão 
entre perda sensitiva e fraqueza. Depois de uma consulta ini-
cial, o uso de um diário da aura pode esclarecer o diagnóstico. 

Algumas vezes, a migrânea com aura está associada a 
uma cefaleia que não preenche os critérios para 1.1 Migrânea 
sem aura, mas essa ainda é considerada como uma cefaleia 
do tipo migrânea em função da sua relação com a aura. Em 
outros casos, a aura migranosa pode ocorrer sem a cefaleia.

Antes ou simultaneamente com o início dos sintomas da 
aura, o fluxo sanguíneo cerebral regional aumenta no cór-
tex correspondente à área clinicamente afetada e, em muitos 
casos, em uma área mais ampla. Uma redução do fluxo san-
guíneo geralmente se inicia posteriormente e alastra-se ante-
riormente, e está habitualmente acima do limiar isquêmico. 
Depois de uma a várias horas, uma transição gradual para 
hiperemia ocorre na mesma região. A depressão alastrante de 
Leão é o mecanismo subjacente provável.

As síndromes previamente definidas, migrânea com 
aura prolongada e migrânea com aura de início agudo, 
foram abandonadas. Não é raro que a aura dure por mais que 
uma hora, mas, na maioria desses casos, os pacientes apre-
sentam ao menos duas das outras características do critério 
C. Mesmo quando a maioria das crises de um paciente não 
preenche o critério C, é comum que outras crises atendam 
ao critério para um dos subtipos ou subformas reconhecidos 
da 1.2 Migrânea com aura, e este deve ser o diagnóstico. 
Os poucos outros casos devem ser codificados como 1.5.2 
Provável migrânea com aura, especificando a caracterís-
tica atípica (aura prolongada ou aura de início agudo) entre 
parênteses. O diagnóstico é habitualmente evidente depois 
da realização isolada de histórico detalhado, embora existam 
mimetizadores secundários raros, incluindo dissecção carotí-
dea, malformação arteriovenosa e crise epiléptica.

Os sintomas prodrômicos podem iniciar horas ou um dia 
ou dois antes dos outros sintomas de uma crise de migrâ-
nea com aura. Eles incluem diversas combinações de fadiga, 
dificuldade de concentração, rigidez cervical, sensibilidade 
à luz e ou ao som, náusea, visão borrada, bocejos e palidez. 
O termo “pródromo”, que substituiu “fase premonitória” 
ou “sintomas premonitórios” não inclui a aura. Os sinto-

mas “posdrômicos”, mais comumente sensação de cansaço 
e exaustão, dificuldade de concentração e rigidez cervical, 
podem seguir a resolução da cefaleia, persistindo por até 48 
horas; esses são menos bem estudados.

1.2.1 Migrânea com aura típica

Descrição: Migrânea com aura, na qual a aura consiste de sin-
tomas visuais e/ou sensoriais e/ou de fala/ linguagem, mas 
sem fraqueza motora, e é caracterizada pelo desenvolvi-
mento gradual, duração de cada sintoma não maior do que 
uma hora, mistura de sintomas positivos e negativos e rever-
sibilidade plena.

Critérios diagnósticos:
A. Crises preenchendo os critérios para 1.2 Migrânea com 

aura e o critério B abaixo
B. Aura com ambos os seguintes:

1. sintomas visuais, sensoriais e/ou de fala/lingua-
gem plenamente reversíveis

2. ausência de sintomas motores, do tronco cerebral 
ou retinianos.

1.2.1.1 Aura típica com cefaleia

Descrição: Migrânea com aura típica na qual a aura é acompa-
nhada ou seguida dentro de 60 minutos por cefaleia com ou 
sem características de migrânea.

Critérios diagnósticos:
A. Crises preenchendo os critérios para 1.2.1 Migrânea 

com aura típica e o critério B abaixo
B. Cefaleia, com ou sem características de migrânea, 

acompanha ou segue dentro de 60 minutos.

1.2.1.2 Aura típica sem cefaleia

Descrição: Migrânea com aura típica na qual a aura não é 
acompanhada nem seguida por cefaleia de qualquer tipo.

Critérios diagnósticos:
A. Crises preenchendo os critérios para 1.2.1 Migrânea 

com aura típica e o critério B abaixo
B. Nenhuma cefaleia acompanha ou segue a aura dentro de 

60 minutos.

Comentários: Em alguns pacientes, uma aura típica é sempre 
seguida por cefaleia do tipo migrânea, mas muitos pacien-
tes apresentam, adicionalmente, crises com aura seguidas 
por uma cefaleia menos distinta ou até mesmo sem cefaleia. 
Alguns pacientes apresentam, exclusivamente, 1.2.1.2 Aura 
típica sem cefaleia.
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Na ausência de cefaleia que preencha os critérios para 1.1 
Migrânea sem aura, o diagnóstico preciso de aura e a diferen-
ciação de seus simuladores que podem sinalizar doenças gra-
ves (p. ex. ataque isquêmico transitório) torna-se mais difícil 
e habitualmente requer investigação. Quando a aura ocorre 
pela primeira vez após os 40 anos de idade, quando os sintomas 
são exclusivamente negativos (p. ex. hemianopsia) ou quando 
a aura é prolongada ou muito curta, outras causas, especial-
mente o ataque isquêmico transitório, devem ser excluídas. 

1.2.2 Migrânea com aura do tronco cerebral

Termos previamente utilizados: Enxaqueca da artéria basilar; 
enxaqueca/migrânea basilar; enxaqueca/migrânea do tipo basilar.

Descrição: Migrânea com sintomas de aura claramente origi-
nados no tronco cerebral, mas nenhuma fraqueza muscular.

Critérios diagnósticos:
A. Crises preenchendo os critérios para 1.2 Migrânea com 

aura e o critério B abaixo 
B. Aura com ambos os seguintes:

1. ao menos dois dos seguintes sintomas do tronco 
cerebral plenamente reversíveis:
a. disartria1

b. vertigem2

c. zumbido
d. hipoacusia3

e. diplopia4

f. ataxia não atribuível ao déficit sensorial
g. diminuição no nível da consciência (GCS 

≤13)5

2. ausência de sintomas motores6 ou retinianos

Notas:
1. A disartria deve ser distinguida da afasia. 
2. A vertigem não está incluída e deve ser distinguida de 

tontura. 
3. Este critério não é preenchido por sensações de plenitude 

auricular.
4. A diplopia não inclui (ou exclui) a visão borrada.
5. O escore da Escala de Coma de Glasgow (GCS) pode ser 

avaliado durante a admissão; alternativamente, os défi-
cits claramente descritos pelo paciente permitem uma 
estimativa do GCS.

6. Quando sintomas motores estão presentes, codificar 
como 1.2.3 Migrânea hemiplégica.

Comentários: Originalmente, os termos migrânea da artéria 
basilar ou migrânea basilar eram utilizados, mas, uma vez 
que o envolvimento da artéria basilar é improvável, o termo 
migrânea com aura do tronco cerebral é preferido.

Existem sintomas típicos de aura em adição aos sinto-
mas do tronco cerebral durante a maioria das crises. Muitos 

pacientes que apresentam crises com aura do tronco encefá-
lica também relatam outras crises com aura típica e devem 
ser codificados para 1.2.1 Migrânea com aura típica e 1.2.2 
Migrânea com aura do tronco cerebral.

Muitos dos sintomas listados no critério B1 podem ocor-
rer com a ansiedade e a hiperventilação, e, portanto, estão 
sujeitos a erros de interpretação.

1.2.3 Migrânea hemiplégica1

Descrição: Migrânea com aura que inclui fraqueza motora.

Critérios diagnósticos:
A. Crises preenchendo os critérios para 1.2 Migrânea com 

aura e o critério B abaixo
B. Aura consistindo de ambos os seguintes:

1. fraqueza motora plenamente reversível2

2. sintomas visuais, sensoriais e ou de fala/linguagem 
plenamente reversíveis.

Notas:
1. O termo plégico significa paralisia na maior parte dos 

idiomas, mas, na sua maioria, as crises são caracterizadas 
por fraqueza motora (paresia).

2. Os sintomas motores habitualmente duram menos de 72 
horas, mas, em alguns pacientes, a fraqueza motora pode 
persistir por semanas.

Comentários: Pode ser difícil distinguir fraqueza de perda 
sensorial. 

1.2.3.1 Migrânea hemiplégica familiar (FHM)

Descrição: Migrânea com aura que inclui fraqueza motora, e 
ao menos um familiar de primeiro ou segundo grau apresen-
tando aura migranosa que inclui fraqueza motora.

Critérios diagnósticos:
A. Crises preenchendo os critérios para 1.2.3 Migrânea 

hemiplégica
B. Ao menos um familiar de primeiro ou segundo grau 

apresentou crises preenchendo os critérios para 1.2.3 
Migrânea hemiplégica.

Comentários: Novos dados genéticos têm permitido uma defi-
nição mais precisa da 1.2.3.1 Migrânea hemiplégica familiar 
(FHM) do que era anteriormente possível. Foram identifica-
das subformas genéticas específicas: na FHM1 há mutações 
no gene CACNA1A no cromossomo 19 (codificando para um 
canal de cálcio); na FHM2 há mutações no gene ATP1A2 
no cromossomo 1 (codificando para uma K/NA-ATPase); e 
na FHM3 há mutações no gene SCN1A no cromossomo 2 
(codificando para um canal de sódio). Podem haver outros 
loci ainda não identificados. Quando a testagem genética é 
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realizada, a subforma genética (se descoberta) deve ser espe-
cificada no quinto dígito.

Tem sido demonstrado que a 1.2.3.1 Migrânea hemiplé-
gica familiar (FHM) muito frequentemente apresenta-se com 
sintomas oriundos do tronco cerebral, além dos sintomas de 
aura típica, e que a cefaleia quase sempre ocorre. Raramente, 
durante as crises de FHM, podem ocorrer distúrbios da cons-
ciência (algumas vezes incluindo coma), confusão, febre e 
pleocitose do líquido cefalorraquidiano.

A 1.2.3.1 Migrânea hemiplégica familiar (FHM) pode 
ser confundida com epilepsia e tratada (sem sucesso) como 
tal. Crises de FHM podem ser desencadeadas por trauma-
tismo craniano (leve). Em aproximadamente 50% das famí-
lias com FHM, ataxia cerebelar progressiva crônica ocorre 
independentemente das crises de migrânea.

1.2.3.1.1 Migrânea hemiplégica familiar do tipo 1 (FHM1)

Critérios diagnósticos:
A. Crises preenchendo os critérios para 1.2.3.1 Migrânea 

hemiplégica familiar (FHM)
B. Uma mutação no gene CACNA1A foi demonstrada.

1.2.3.1.2 Migrânea hemiplégica familiar do tipo 2 (FHM2)

Critérios diagnósticos:
A. Crises preenchendo os critérios para 1.2.3.1 Migrânea 

hemiplégica familiar (FHM)
B. Uma mutação no gene ATP1A2 foi demonstrada.

1.2.3.1.3 Migrânea hemiplégica familiar do tipo 3 (FHM3)

Critérios diagnósticos:
A. Crises preenchendo os critérios para 1.2.3.1 Migrânea 

hemiplégica familiar (FHM)
B. Uma mutação no gene SCN1A foi demonstrada.

1.2.3.1.4 Migrânea hemiplégica familiar, outros loci

Critérios diagnósticos:
A. Crises preenchendo os critérios para 1.2.3.1 Migrânea 

hemiplégica familiar (FHM)
B. Testagem genética demonstrou a ausência de mutação 

nos genes CACNA1A, ATP1A2 ou SCN1A.

1.2.3.2 Migrânea hemiplégica esporádica (SHM)

Descrição: Migrânea com aura que inclui fraqueza motorae 
ausência de familiares de primeiro ou segundo grau que 
apresentam aura migranosa que inclui fraqueza motora.

Critérios diagnósticos:
A. Crises preenchendo os critérios para 1.2.3 Migrânea 

hemiplégica
B. Nenhum familiar de primeiro ou segundo grau preen-

che os critérios para 1.2.3 Migrânea hemiplégica.

Comentários: Estudos epidemiológicos têm demonstrado que 
casos esporádicos ocorrem com aproximadamente a mesma 
prevalência que os casos familiares.

As crises em 1.2.3.2 Migrânea hemiplégica esporádica  
(SHM) têm as mesmas características clínicas daquelas em 
1.2.3.1 Migrânea hemiplégica familiar (FHM). Alguns casos 
aparentemente esporádicos apresentam mutações FHM 
conhecidas e, em alguns desses, um familiar de primeiro ou 
segundo grau desenvolve posteriormente migrânea hemiplé-
gica, completando assim o preenchimento dos critérios para 
1.2.3.1 Migrânea hemiplégica familiar (FHM) e exigindo 
uma mudança de diagnóstico.

Os casos esporádicos habitualmente requerem exames de 
neuroimagem e outros testes, para descartar outras causas. 
Uma punção lombar pode ser necessária para descartar 7.3.5 
Síndrome da cefaleia e déficits neurológicos transitórios 
com linfocitose do líquido cefalorraquidiano (HanDL).

1.2.4 Migrânea retiniana

Descrição:  Crises repetidas de distúrbio visual monocular, 
incluindo cintilações, escotomas ou amaurose, associados a 
cefaleia do tipo migrânea. 

Critérios diagnósticos:
A. Crises preenchendo o critério para 1.2 Migrânea com 

aura e o critério B a seguir 
B. Aura caracterizada ambos os seguintes: 

1. fenômeno visual positivo e/ou negativo, monocu-
lar e plenamente reversível (por ex., cintilações, 
escotomas ou amaurose) confirmado durante uma 
crise por um dos ou ambos os seguintes:
a. exame clínico de campo visual
b. desenho do paciente de um defeito de campo 

monocular (feito após instrução clara)
2. ao menos dois dos seguintes:

a. alastrando-se gradualmente ao longo de ≥5  
minutos

b. sintomas durando 5-60 minutos
c. acompanhada, ou seguida por cefaleia dentro 

de 60 minutos.
C. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-

3, e outras causas de amaurose fugaz foram excluídas.

Comentários: Alguns pacientes que reclamam de distúrbio 
visual monocular apresentam, na verdade, hemianopsia. 
Alguns casos sem cefaleia foram relatados, mas a migrânea 
não pode ser determinada como a etiologia subjacente.
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A 1.2.4 Migrânea retiniana é uma causa extremamente 
rara de perda visual monocular transitória. Casos de perda 
visual monocular permanente associados a migrânea têm 
sido descritos. São necessárias investigações apropria-
das a fim de excluir outras causas de amaurose monocular 
transitória. 

1.3 Migrânea crônica

Descrição: Cefaleia que ocorre em 15 ou mais dias/mês por 
mais que três meses, a qual, em ao menos oito dias/mês, pos-
sui as características de cefaleia migranosa.

Critérios diagnósticos:
A. Cefaleia (migrânea-símile ou tipo-tensional-símile1) em 

≥15 dias por mês por >3 meses, e preenchendo os crité-
rios B e C

B. Ocorrendo em um paciente que tenha apresentado ao 
menos cinco crises preenchendo os critérios B-D para 
1.1 Migrânea sem aura e/ou os critérios B e C para 1.2 
Migrânea com aura

C. Em ≥8 dias/mês por >3 meses, preenchendo qualquer 
dos seguintes2:
1. critérios C e D para 1.1 Migrânea sem aura
2. critérios B e C para 1.2 Migrânea com aura
3. interpretada pelo paciente como sendo migrânea 

no início e aliviada por um triptano ou derivado do 
ergot

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da  
ICHD-3.3-5

Notas:
1. A razão para destacar 1.3 Migrânea crônica dos tipos 

de migrânea episódica é que é impossível distinguir 
os episódios individuais de cefaleia em pacientes com 
tais cefaleias frequentes ou contínuas. Na realidade, as 
características da cefaleia podem mudar não somente 
de um dia para o outro, mas até durante o mesmo dia. 
Tais pacientes são extremamente difíceis de se manter 
sem medicamentos para se observar a história natural 
da cefaleia. Nessa situação, as crises com e sem aura 
são ambas computadas, assim como as cefaleias migrâ-
nea-símile e do tipo tensão-símile (mas não as cefaleias  
secundárias). 

2. A caracterização da cefaleia frequentemente recorrente 
em geral requer um diário de cefaleia para registrar as 
informações sobre a dor e sintomas associados dia a dia 
por ao menos um mês. 

3. Como a cefaleia do tipo tensão-símile está incluída nos 
critérios diagnósticos para 1.3 Migrânea crônica, esse 
diagnóstico exclui o diagnóstico de 2. Cefaleia do tipo 
tensão (CTT) ou dos seus tipos.

4. A 4.10 Cefaleia persistente e diária desde o início pode 
ter características sugestivas de 1.3 Migrânea crônica. 

O último transtorno evolui ao longo do tempo a partir 
de 1.1 Migrânea sem aura e/ou 1.2 Migrânea com aura; 
portanto, quando esses critérios A-C são preenchidos 
por cefaleia que, sem ambiguidade, é diária e incessante 
desde <24 horas após o seu primeiro início, codifique 
como 4.10 Cefaleia persistente e diária desde o início. 
Quando o modo de início não é lembrado ou é de outra 
forma incerto, codifique como 1.3 Migrânea crônica.

5. A causa mais comum dos sintomas sugestivos de migrâ-
nea crônica é o uso excessivo de medicamentos, con-
forme definido em 8.2 Cefaleia por uso excessivo de 
medicamentos (MOH/CEM). Cerca de 50% dos pacien-
tes aparentemente com 1.3 Migrânea crônica revertem 
para um tipo de migrânea episódica após a retirada do 
fármaco; tais pacientes são, de certo modo, erroneamente 
diagnosticados como 1.3 Migrânea crônica. Igualmente, 
muitos pacientes aparentemente fazendo uso excessivo 
medicamento não melhoram após a descontinuação do 
fármaco; o diagnóstico de 8.2 Cefaleia por uso excessivo 
de medicamentos (MOH/CEM) pode ser inapropriado 
para esses (presumindo que a cronicidade induzida pelo 
uso excessivo de fármacos sempre é reversível). Por 
essas razões, e também devido à regra geral para se apli-
car todos os diagnósticos relevantes, os pacientes aten-
dendo aos critérios para 1.3 Migrânea crônica e para 
8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos (MOH/
CEM) devem ser codificados para ambos. Após a retirada 
do fármaco, a migrânea irá reverter para um tipo episó-
dico ou permanecer crônica, e deve ser rediagnosticada 
de acordo; no último caso, o diagnóstico para 8.2 Cefa-
leia por uso excessivo de medicamentos (MOH/CEM) 
pode ser revogado.

1.4 Complicações da migrânea

Comentário: Codificar separadamente para os tipos, subtipos 
ou subformas de migrânea e para a complicação.

1.4.1 Estado migranoso

Descrição: Uma crise de migrânea debilitante durando mais 
que 72 horas.

Critérios diagnósticos:
A. Uma crise de cefaleia preenchendo os critérios B e C
B. Ocorrendo em um paciente com 1.1 Migrânea sem aura 

e/ou 1.2 Migrânea com aura, e típica de crises prévias, 
exceto por sua duração e intensidade

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

2. a dor e/ou sintomas associados são debilitantes2

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.
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Notas:
1. Remissões de até 12 horas, devidas a medicamentos ou 

ao sono, são aceitas.
2. Casos mais brandos, não atendendo ao critério C2, são 

codificados como 1.5.1 Provável migrânea sem aura.

Comentário: Cefaleia com as características de 1.4.1 Estado 
migranoso, pode frequentemente ser causada pelo uso exces-
sivo de medicamentos. Quando a cefaleia, nessas circunstân-
cias, atende aos critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de 
medicamentos (MOH/CEM), codifique para esse transtorno 
e para o tipo ou subtipo relevante de migrânea, mas não para 
1.4.1 Estado migranoso. Quando o uso excessivo de medi-
camentos é de duração menor do que três meses, codifique 
apenas para o tipo ou subtipo(s) apropriado(s) de migrânea.

1.4.2 Aura persistente sem infarto

Descrição: Sintomas de aura persistindo por uma semana ou 
mais, sem evidência de infarto em exames de neuroimagem.

Critérios diagnósticos:
A. Aura preenchendo o critério B
B. Ocorrendo em um paciente com 1.2 Migrânea com 

aura e típica de auras prévias, exceto por Um ou mais 
sintomas de aura persistirem por ≥1 semana

C. Exames de neuroimagem não mostram evidência de 
infarto

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

Comentários: Sintomas persistentes de aura são raros, porém 
bem documentados. São frequentemente bilaterais e podem 
persistir por meses ou anos. O período mínimo de uma 
semana no critério B é baseado na opinião de experts e deve 
ser formalmente estudado.

A investigação diagnóstica deve diferenciar 1.4.2 Aura 
persistente sem infarto de 1.4.3 Infarto migranoso, e excluir 
aura sintomática devida a um infarto cerebral por outras cau-
sas. Crises com aura prolongada durando menos que uma 
semana e que não preenchem os critérios para 1.2.1 Migrâ-
nea com aura típica são codificados como 1.5.2 Provável 
migrânea com aura.

1.4.3 Infarto migranoso

Descrição: Um ou mais sintomas de aura migranosa ocorrendo 
em associação com uma lesão cerebral isquêmica no território 
apropriado demonstrada por exame de neuroimagem, com iní-
cio durante o curso de uma crise típica de migrânea com aura.

Critérios diagnósticos:
A. Crise de migrânea preenchendo os critérios B e C
B. Ocorrendo em um paciente com 1.2 Migrânea com aura 

e típica das crises prévias, com a exceção de que um ou 
mais dos sintomas de aura persistem por >de 60 minutos1

C. A neuroimagem demonstra um infarto isquêmico em 
uma área relevante

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

Nota:
1. Pode haver sintomas adicionais atribuídos ao infarto.

Comentários: Um acidente vascular cerebral isquêmico em 
um paciente que sofre de migrânea pode ser classificado 
como um infarto cerebral por outra causa coexistindo com 1. 
Migrânea, infarto cerebral por outra causa apresentando-se 
com sintomas semelhantes aos da 1.2 Migrânea com aura, 
ou um infarto cerebral ocorrendo durante o curso de uma 
crise típica de 1.2 Migrânea com aura. Somente o último 
preenche os critérios para 1.4.3 Infarto migranoso.

O 1.4.3 Infarto migranoso ocorre principalmente na cir-
culação posterior e em mulheres jovens.

Um risco duplicado de acidente vascular cerebral isquê-
mico em pacientes com 1.2 Migrânea com aura tem sido 
demonstrado em vários estudos de base populacional. No 
entanto, deve ser ressaltado que tais infartos não são infar-
tos migranosos. Os mecanismos do risco aumentado de aci-
dente vascular cerebral isquêmico em pacientes migranosos 
permanecem obscuros; do mesmo modo, a relação entre a 
frequência da aura e a natureza dos sintomas de aura, deno-
tando o aumento no risco ainda é desconhecido. A maioria 
dos estudos tem mostrado uma falta de associação entre 1.1 
Migrânea sem aura e acidente vascular cerebral isquêmico.

1.4.4 Crise epiléptica desencadeada  
por aura migranosa

Descrição: Uma crise epiléptica desencadeada por uma crise 
de migrânea com aura.

Critérios diagnósticos:
A. Uma crise preenchendo os critérios diagnósticos para 

um tipo de crise epiléptica, e o critério B, abaixo
B. Ocorrendo em um paciente com 1.2 Migrânea com 

aura, durante ou dentro de uma hora após uma crise de 
migrânea com aura

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

Comentários: Migrânea e epilepsia são exemplos prototípi-
cos de transtornos cerebrais paroxísticos. Enquanto que as 
cefaleias com características migranosas são vistas com uma 
certa frequência no período pós-ictal epiléptico, algumas 
vezes uma crise epiléptica ocorre durante ou depois de uma 
crise de migrânea. Esse fenômeno, algumas vezes descrito 
como migralepsia, é um evento raro, originalmente descrito 
em pacientes com 1.2 Migrânea com aura. Faltam evidên-
cias de uma associação com 1.1 Migrânea sem aura.
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1.5 Provável migrânea

Termos previamente utilizados: Distúrbio migranoso.

Codificada em outro local: A cefaleia do tipo migrânea secundá-
ria a outro transtorno (migrânea sintomática) é codificada de 
acordo com esse transtorno.

Descrição: Crises de cefaleia migrânea-símile para os quais 
falta uma das características necessárias para preencher 
todos os critérios para um tipo ou subtipo de migrânea codi-
ficados anteriormente e que não preenchem os critérios para 
outra cefaleia.

Critérios diagnósticos:
A. Crises preenchendo todos, exceto um, os critérios A-D 

para 1.1 Migrânea sem aura, ou todos, exceto um, os 
critérios de A-C, para 1.2 Migrânea com aura

B. Não preenchendo os critérios da ICHD-3 para qualquer 
outra cefaleia

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

Comentários: Ao diagnosticar uma cefaleia, as crises que 
preenchem os critérios tanto para 2. Cefaleia do tipo tensão 
(CTT) como para 1.5 Provável migrânea, são codificados 
como a primeira, de acordo com a regra geral de que um diag-
nóstico definitivo prevalece sobre um diagnóstico provável. 
No entanto, em pacientes que já possuem um diagnóstico de 
migrânea e quando a questão é a contagem do número de 
crises que esses estão apresentando (p. ex. como uma medida 
de desfecho em um ensaio clínico), as crises que preenchem 
os critérios para 1.5 Provável migrânea devem ser contabili-
zadas como migrânea. A razão para isso é que crises leves de 
migrânea, ou as crises tratadas precocemente, frequentemente 
não chegam a desenvolver todas as características necessá-
rias para um diagnóstico de crise migranosa, mas, no entanto, 
respondem aos tratamentos específicos para migrânea.

1.5.1 Provável migrânea sem aura

Critérios diagnósticos:
A. Crises preenchendo todos, exceto um, os critérios A-D 

para 1.1 Migrânea sem aura
B. Não preenchendo os critérios da ICHD-3 para nenhuma 

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

1.5.2 Provável migrânea com aura

Critérios diagnósticos:
A. Crises preenchendo todos, exceto um, os critérios A-C 

para 1.2 Migrânea com aura, ou para qualquer um de 
seus subtipos

B. Não preenchendo os critérios da ICHD-3 para qualquer 
outra cefaleia

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

1.6 Síndromes episódicas que podem 
estar associadas à migrânea

Termo previamente utilizado: Síndromes periódicas da infância.

Comentários: Este grupo de transtornos ocorre em pacien-
tes que também apresentam 1.1 Migrânea sem aura ou 1.2 
Migrânea com aura, ou que apresentam uma probabilidade 
aumentada de desenvolver qualquer um desses transtornos. 
Embora historicamente observados na infância, eles também 
podem ocorrer em adultos.

As condições adicionais que também podem ocorrer nes-
ses pacientes incluem episódios de cinetose e transtornos 
periódicos do sono, incluindo sonambulismo, sonilóquio, 
terror noturno e bruxismo.

1.6.1 Distúrbio gastrointestinal recorrente

Termos previamente utilizados: Dor abdominal crônica; dor 
abdominal funcional; dispepsia funcional; síndrome do 
intestino irritável; síndrome da dor abdominal funcional.

Descrição: Crises episódicas recorrentes de dor e/ou descon-
forto abdominal, náusea e/ou vômito, ocorrendo infrequente-
mente, de forma crônica crônica ou a intervalos previsíveis, 
que podem ter associação com a migrânea.

Critérios diagnósticos:
A. Ao menos cinco crises com episódios distintos de dor e/

ou desconforto abdominal e/ou náusea e/ou vômito
B. Avaliação e exame gastrointestinais normais
C. Não atribuído a outro transtorno.

1.6.1.1 Síndrome dos vômitos cíclicos

Descrição: Crises episódicas recorrentes de náuseas inten-
sas e vômitos, habitualmente estereotipadas no indivíduo e 
com episódios de distribuição temporal previsível. As cri-
ses podem estar associadas a palidez e letargia. Há completo 
desaparecimento dos sintomas entre as crises.

Critérios diagnósticos:
A. Ao menos cinco crises de náusea e vômitos intensos, 

preenchendo os critérios B e C
B. Estereotipada em um paciente específico e recorrente, 

com periodicidade previsível
C. Todos os seguintes:
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1. náusea e vômitos ocorrendo ao menos quatro vezes 
por hora

2. as crises duram por ≥1 hora, por até 10 dias
3. as crises ocorrem com ≥1 semana de intervalo

D. Completa ausência dos sintomas entre as crises
E. Não atribuída a outro transtorno.1

Notas:
1. Em particular, a história e o exame físico não mostram 

sinais de doença gastrointestinal.

Comentários: A 1.6.1.1 Síndrome dos vômitos cíclicos é tipi-
camente uma condição episódica autolimitada que ocorre na 
infância, com períodos de total normalidade entre os episó-
dios. A natureza cíclica é a sua marca registrada e as crises 
são previsíveis.

Esse transtorno foi primeiramente incluído como uma 
síndrome periódica da infância na ICHD-II. As caracterís-
ticas clínicas dessa síndrome assemelham-se àquelas encon-
tradas em associação com as cefaleias migranosas, e múlti-
plas linhas de pesquisa durante os últimos anos têm sugerido 
que a 1.6.1.1 Síndrome dos vômitos cíclicos é uma condição 
relacionada à migrânea.

1.6.1.2 Migrânea abdominal

Descrição: É um transtorno idiopático observado principal-
mente em crianças, na forma de crises recorrentes de dor 
abdominal moderada a forte, localizada na linha média 
e associada a sintomas vasomotores, náusea e vômitos, 
durando 2-72 horas, com normalidade entre os episódios. 
Não ocorre cefaleia durante esses episódios.

Critérios diagnósticos:
A. Ao menos cinco crises de dor abdominal, preenchendo 

os critérios B-D
B. A dor possui ao menos duas das três seguintes 

características:
1. localização na linha média, na região periumbilical 

ou mal localizada
2. qualidade dolente ou tipo “apenas dolorida”
3. intensidade moderada ou forte

C. Ao menos dois dos seguintes quatro sintomas ou sinais 
associados:
1. anorexia
2. náusea
3. vômito
4. palidez

D. As crises duram 2-72 horas, quando não tratadas ou tra-
tadas sem sucesso

E. Ausência completa de sintomas entre as crises
F. Não atribuída a outro transtorno.1

Nota:
1. Em particular, a história e o exame físico não mostram 

sinais de doença gastrointestinal ou renal, ou tal doença 
foi descartada através de investigações apropriadas.

Comentários: A dor de 1.6.1.2 Migrânea abdominal é sufi-
cientemente forte a ponto de interferir com as atividades diá-
rias normais.

Em crianças pequenas, a presença de cefaleia é frequen-
temente negligenciada. Um histórico cuidadoso sobre a pre-
sença ou a ausência de cefaleia deve ser obtido e, caso seja 
identificada cefaleia durante as crises, um diagnóstico de 1.1 
Migrânea sem aura deve ser considerado.

As crianças podem achar difícil distinguir anorexia de 
náusea. A palidez é frequentemente acompanhada por olhei-
ras. Em alguns pacientes, o rubor é o fenômeno vasomotor 
predominante.

A maioria das crianças com migrânea abdominal desen-
volverá cefaleia migranosa ao longo da vida.

1.6.2 Vertigem paroxística benigna

Descrição: É um transtorno caracterizado por crises breves recor-
rentes de vertigem, que ocorrem sem aviso e desaparecem espon-
taneamente, em crianças saudáveis sob os demais aspectos.

Critérios diagnósticos:
A. Ao menos cinco crises preenchendo os critérios B e C
B. Vertigem1 ocorrendo sem aviso, com intensidade 

máxima no seu início e desaparecendo espontanea-
mente após minutos a horas, sem perda da consciência

C. Ao menos um dos seguintes sintomas ou sinais 
associados:
1. nistagmo
2. ataxia
3. vômito
4. palidez
5. medo

D. Exame neurológico e funções audiométricas e vestibu-
lares normais entre as crises

E. Não atribuída a outro transtorno.2

Notas:
1. Crianças pequenas com vertigem podem não ser capazes 

de descrever os sintomas vertiginosos. Nessas crianças, a 
observação de períodos episódicos de desequilíbrio, feita 
pelos pais, pode ser interpretada como vertigem.

2. Em particular, os tumores da fossa posterior, as crises 
epilépticas e os transtornos vestibulares foram excluídos.

Comentários: A relação entre 1.6.2 Vertigem paroxística 
benigna e A1.6.6 Migrânea vestibular (ver Apêndice) pre-
cisa ser mais estudada.
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1.6.3 Torcicolo paroxístico benigno

Descrição: Episódios recorrentes de inclinação da cabeça para 
um lado, talvez com leve rotação, que remite espontanea-
mente. Essa condição ocorre em bebês e crianças pequenas, 
com início no primeiro ano.

Critérios diagnósticos:
A. Crises recorrentes1 em uma criança pequena, preen-

chendo os critérios B e C
B. Inclinação da cabeça para qualquer lado, com ou sem 

rotação leve, remitindo espontaneamente após minutos 
a dias

C. Ao menos um dos seguintes cinco sintomas ou sinais 
associados:
1. palidez
2. irritabilidade
3. mal-estar
4. vômito
5. ataxia2

D. Exame neurológico normal entres as crises
E. Não atribuída a outro transtorno.3

Notas:
1. As crises tendem a recorrer mensalmente.
2. A ataxia é mais provável nas crianças mais velhas dentro 

da faixa etária afetada.
3. O diagnóstico diferencial inclui refluxo gastroesofágico, 

distonia torcional idiopática e crise parcial complexa, 
mas atenção especial deve ser dada à fossa posterior e à 
junção craniocervical, onde lesões congênitas ou adqui-
ridas podem produzir torcicolo.

Comentários: A cabeça da criança pode ser reconduzida à 
posição neutra durante as crises: pode-se encontrar alguma 
resistência que, no entanto, é superável.

Essas observações precisam de validação adicional por 
meio de diários dos pacientes, entrevistas estruturadas e 
coleta de dados longitudinais. 

O 1.6.3 Torcicolo paroxístico benigno pode evoluir para 
1.6.2 Vertigem paroxística benigna ou 1.2 Migrânea com 
aura (particularmente 1.2.2 Migrânea com aura do tronco 
cerebral), ou cessar sem mais sintomas.
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2. Cefaleia do tipo tensão (CTT)

2.1 Cefaleia do tipo tensão episódica infrequente
 2.1.1 Cefaleia do tipo tensão episódica infrequente associada a 

dolorimento pericraniano
 2.1.2 Cefaleia do tipo tensão episódica infrequente não associada 

a dolorimento pericraniano
2.2 Cefaleia do tipo tensão episódica frequente
 2.2.1 Cefaleia do tipo tensão episódica frequente associada a  

dolorimento pericraniano
 2.2.2 Cefaleia do tipo tensão episódica frequente não associada a 

dolorimento pericraniano
2.3 Cefaleia do tipo tensão crônica
 2.3.1 Cefaleia do tipo tensão crônica associada a dolorimento 

pericraniano
 2.3.2 Cefaleia do tipo tensão crônica não associada a dolorimento  

pericraniano
2.4 Provável cefaleia do tipo tensão
 2.4.1 Provável cefaleia do tipo tensão episódica infrequente
 2.4.2 Provável cefaleia do tipo tensão episódica frequente
 2.4.3 Provável cefaleia do tipo tensão crônica

Termos previamente utilizados: Cefaleia de tensão; cefaleia da 
contração muscular; cefaleia psicomiogênica; cefaleia do 
estresse; cefaleia comum; cefaleia essencial; cefaleia idiopá-
tica; cefaleia psicogênica.

Codificada em outro local: Cefaleia do tipo tensão-símile 
atribuída a outro transtorno é codificada para aquele  
transtorno.

Comentário geral

Cefaleia primária, secundária ou ambas? Três regras aplicam-se 
à cefaleia do tipo tensão, de acordo com as circunstâncias:

1. Quando uma nova cefaleia com características de cefa-
leia do tipo tensão ocorre pela primeira vez em estreita 
relação temporal com outro transtorno que é reconhecido 
como uma causa de cefaleia, ou preenche outros critérios 
de causalidade para aquele transtorno, a nova cefaleia é 
classificada como uma cefaleia secundária atribuída a 
esse transtorno causador. 

2. Quando uma cefaleia do tipo tensão pré-existente torna-
se crônica em estreita relação temporal com um desses 
transtornos causadores de cefaleia, tanto o diagnóstico 
inicial de cefaleia do tipo tensão como o diagnóstico 
secundário devem ser dados. 

3. Quando uma cefaleia do tipo tensão pré-existente torna-
se significativamente pior (habitualmente significando 
um aumento de duas vezes ou mais na frequência e/ou 
gravidade) em estreita relação temporal com um desses 
transtornos causais, tanto o diagnóstico inicial de cefaleia 
do tipo tensão como o diagnóstico secundário devem ser 

dados, contanto que haja evidência de boa qualidade de 
que esse transtorno pode causar cefaleia. 

No caso da cefaleia do tipo tensão crônica associada ao 
uso excessivo de medicamentos, frequentemente é difícil 
estabelecer uma estreita relação temporal. Portanto, ambos 
os diagnósticos, 2.3 Cefaleia do tipo tensão crônica e 8.2 
Cefaleia por uso excessivo de medicamentos (MOH/CEM) 
devem ser dados em todos os casos desse tipo.

Introdução

A 2. Cefaleia do tipo tensão (CTT) é muito comum, com 
uma prevalência vitalícia na população geral variando entre 
30% e 78% em diferentes estudos e tendo um alto impacto 
socioeconômico.

Embora ela tenha sido previamente considerada como 
primariamente psicogênica, vários estudos, desde a publica-
ção da ICHD-I, sugerem fortemente uma base neurobioló-
gica ao menos para os subtipos mais graves da 2. Cefaleia do 
tipo tensão (CTT).

A divisão de 2. Cefaleia do tipo tensão (CTT) nos tipos 
episódico e crônico, introduzida na ICHD-I, provou-se 
extremamente útil. Na ICHD-II, a forma episódica foi subdi-
vidida em um tipo infrequente, com menos de uma crise de 
cefaleia por mês e em um tipo frequente. A 2.2 Cefaleia do 
tipo tensão episódica frequente pode ser associada com inca-
pacidade considerável e, algumas vezes, requer tratamento 
com medicamentos caros. Em contraste, a 2.1 Cefaleia do 
tipo tensão episódica infrequente, que ocorre praticamente 
em toda a população, geralmente tem um impacto muito 
pequeno no indivíduo e, na maioria das situações, não requer 
atenção médica. A distinção entre 2.1 Cefaleia do tipo tensão 
episódica infrequente e 2.2 Cefaleia do tipo tensão episódica 
frequente separa, portanto, os indivíduos que tipicamente não 
necessitam de atendimento médico e evita categorizar quase 
toda a população como portadores de uma cefaleia signifi-
cativa, porém ainda assim permitindo que as suas cefaleias 
sejam classificadas. A 2.3 Cefaleia do tipo tensão crônica é 
uma doença grave, que acarreta um grande declínio na qua-
lidade de vida e alto grau de incapacidade.

Os mecanismos exatos da 2. Cefaleia do tipo tensão 
(CTT) não são conhecidos. Mecanismos periféricos de dor 
mais provavelmente desempenham um papel na 2.1 Cefaleia 
do tipo tensão episódica infrequente e na 2.2 Cefaleia do 
tipo tensão episódica frequente, ao passo que mecanismos 
centrais de dor desempenham um papel mais importante na 
2.3 Cefaleia do tipo tensão crônica. O dolorimento pericra-
niano aumentado é o achado anormal mais significativo nos 
pacientes com qualquer tipo de 2. Cefaleia do tipo tensão 
(CTT): está tipicamente presente interictalmente, exacerba-
se durante a cefaleia propriamente dita e aumenta com a 
intensidade e a frequência das crises de cefaleia. O aumento 
do dolorimento muito provavelmente é de importância pato-
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fisiológica. A ICHD-II diferenciou, portanto, os pacientes 
com e sem este transtorno dos músculos pericranianos, uma 
subdivisão mantida na ICHD-3 para estimular mais pesqui-
sas nesta área. 

O dolorimento pericraniano é facilmente detectado e 
registrado por meio da palpação manual. Pequenos movi-
mentos rotatórios utilizando os dedos indicador e médio, e 
pressão firme (preferencialmente auxiliada pelo uso de um 
palpômetro), proporcionam escores de dolorimento local 
de 0-3 para os músculos frontal, temporal, masseter, pteri-
góideo, esternocleidomastóideo, esplênio e trapézio. Estes 
escores podem ser somados para se obter um escore de dolo-
rimento total para cada paciente. Essas medidas são um guia 
útil para o tratamento e adicionam valor e credibilidade às 
explicações dadas ao paciente.

A dificuldade diagnóstica mais frequentemente encon-
trada entre as cefaleias primárias está na discriminação entre 
a 2. Cefaleia do tipo tensão (CTT) e formas leves da 1.1 
Migrânea sem aura. Isso ocorre sobretudo pelo fato de que 
pacientes com cefaleias frequentes frequentemente sofrem 
de ambos os transtornos. Foram sugeridos critérios diagnós-
ticos mais estritos para 2. Cefaleia do tipo tensão (CTT), na 
esperança de excluir a migrânea que fenotipicamente asse-
melha-se à cefaleia do tipo tensão. Tais critérios foram pro-
postos no Apêndice da ICHD-II como A2. Cefaleia do tipo 
tensão. No entanto, o aumento na especificidade dos critérios 
reduz a sua sensibilidade, resultando em grandes proporções 
de pacientes cujas cefaleias podem ser classificadas somente 
como 2.4 Provável cefaleia do tipo tensão ou 1.5 Provável 
migrânea. Ainda na falta de evidências de que tal mudança 
seria benéfica, estes critérios diagnósticos mais estritos 
permanecem no Apêndice, apenas para fins de pesquisa. 
O Comitê de Classificação recomenda comparações entre 
pacientes diagnosticados de acordo com cada conjunto de 
critérios, não apenas para a caracterização das características 
clínicas como também para a investigação dos mecanismos 
patofisiológicos e da resposta aos tratamentos. 

2.1 Cefaleia do tipo tensão  
episódica infrequente

Descrição: Episódios infrequentes de cefaleia tipicamente 
bilateral, de qualidade em pressão ou aperto e de intensidade 
fraca a moderada, durando de minutos a dias. A dor não piora 
com a atividade física rotineira e não está associada a náusea, 
apesar de que fotofobia ou fonofobia podem estar presentes.

Critérios diagnósticos:
A. Ao menos 10 episódios de cefaleia ocorrendo em <1 

dia/mês em média (<12 dias/ano) e preenchendo os cri-
térios B-D

B. Duração de 30 minutos a sete dias
C. Ao menos duas das quatro seguintes características:

1. localização bilateral

2. qualidade em pressão ou aperto (não pulsátil)
3. intensidade fraca ou moderada
4. não agravada por atividade física rotineira como 

caminhar ou subir escadas
D. Ambos os seguintes:

1. ausência de náusea ou vômitos
2. fotofobia ou fonofobia (apenas uma delas pode 

estar presente)
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.1

Nota: 
1. Quando a cefaleia preenche o critério tanto para 1.5 Pro-

vável migrânea como para 2.1 Cefaleia do tipo tensão 
episódica infrequente, codificar como 2.1 Cefaleia do 
tipo tensão episódica infrequente (ou como qualquer 
subtipo para o qual os critérios são preenchidos), sob 
a regra geral de que os diagnósticos definitivos sempre 
superam os diagnósticos prováveis. 

2.1.1 Cefaleia do tipo tensão episódica infrequente 
associada a dolorimento pericraniano

Critérios diagnósticos:
A. Episódios preenchendo os critérios para 2.1 Cefaleia do 

tipo tensão episódica infrequente
B. Dolorimento pericraniano aumentado à palpação manual.

2.1.2 Cefaleia do tipo tensão episódica infrequente 
não associada a dolorimento pericraniano

Critérios diagnósticos:
A. Crises preenchendo os critérios para 2.1 Cefaleia do 

tipo tensão episódica infrequente
B. Sem aumento do dolorimento pericraniano.

2.2 Cefaleia do tipo tensão  
episódica frequente

Descrição: Episódios frequentes de cefaleia tipicamente bila-
teral, de qualidade em pressão ou aperto e de intensidade 
leve a moderada, durando de minutos a dias. A dor não piora 
com a atividade física rotineira e não é associada a náusea, 
apesar de que fotofobia ou fonofobia podem estar presentes.

Critérios diagnósticos:
A. Ao menos 10 episódios de cefaleia ocorrendo em média 

em 1-14 dias/mês por >3 meses (≥12 e <180 dias por 
ano) e preenchendo os critérios B-D

B. Duração de 30 minutos a sete dias
C. Ao menos duas das seguintes quatro características:

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

caminhar ou subir escadas
D. Ambos os seguintes:

1. ausência de náusea ou vômitos
2. fotofobia ou fonofobia (apenas uma delas pode 

estar presente)
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3. 1

Nota: 
1. Quando a cefaleia preenche o critério tanto para 1.5 Pro-

vável migrânea como para 2.2 Cefaleia do tipo tensão 
episódica frequente, codificar como 2.2 Cefaleia do tipo 
tensão episódica frequente (ou como qualquer subtipo 
para o qual os critérios são preenchidos), sob a regra 
geral de que os diagnósticos definitivos sempre superam 
os diagnósticos prováveis. 

Comentário: A 2.2 Cefaleia do tipo tensão episódica frequente 
muitas vezes coexiste com 1.1 Migrânea sem aura. Ambos 
os transtornos precisam ser identificados, preferencialmente 
através do uso de um diário diagnóstico de cefaleia, já que 
os tratamentos de cada um diferem consideravelmente. É 
importante educar os pacientes para diferenciar entre esses 
tipos de cefaleia, se o seu intuito é selecionar o tratamento 
correto para cada uma delas, evitando o uso excessivo de 
medicamentos e a sua consequência adversa, a 8.2 Cefaleia 
por uso excessivo de medicamentos (MOH/CEM).

2.2.1 Cefaleia do tipo tensão episódica frequente 
associada a dolorimento pericraniano

Critérios diagnósticos:
A. Crises preenchendo os critérios para 2.2 Cefaleia do tipo 

tensão episódica frequente
B. Dolorimento pericraniano aumentado à palpação manual.

2.2.2 Cefaleia do tipo tensão episódica frequente não 
associada a dolorimento pericraniano 

Critérios diagnósticos
A. Crises preenchendo os critérios para 2.2 Cefaleia do tipo 

tensão episódica frequente
B. Sem aumento do dolorimento pericraniano.

2.3 Cefaleia do tipo tensão crônica

Codificada em outro local: 4.10 Cefaleia persistente e diária 
desde o início.

Descrição: Transtorno que evolui a partir da cefaleia do tipo 
tensão episódica frequente, com episódios diários ou muito 

frequentes de cefaleia tipicamente bilateral, de qualidade 
em pressão ou aperto e de intensidade fraca a moderada, 
durando de horas a dias ou sem remissão. A dor não piora 
com a atividade física rotineira, mas pode estar associada a 
náusea leve, fotofobia ou fonofobia.

Critérios diagnósticos:
A. Cefaleia ocorrendo em média em ≥15 dias/mês, por >3 

meses (≥180 dias/ano), preenchendo os critérios B-D
B. Duração de horas a dias, ou sem remissão
C. Ao menos duas das seguintes quatro características:

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

caminhar ou subir escadas
D. Ambos os seguintes:

1. não mais do que um dos seguintes: fotofobia, fono-
fobia ou náusea leve

2. ausência de náusea moderada ou intensa ou de 
vômitos

E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.1-3

Notas:
1. Tanto a 2.3 Cefaleia do tipo tensão crônica como a 1.3 

Migrânea crônica requerem a presença de cefaleia em 15 
ou mais dias/mês. Para 2.3 Cefaleia do tipo tensão crô-
nica, a cefaleia deve, em ao menos 15 dias, atender aos 
critérios B-D para 2.2 Cefaleia do tipo tensão episódica 
frequente. Para 1.3 Migrânea crônica, a cefaleia deve, 
em ao menos oito dias, atender aos critérios B-D para 
1.1 Migrânea sem aura. Um paciente pode, portanto, 
preencher os critérios para ambos esses diagnósticos; 
por exemplo, apresentando cefaleia em 25 dias/mês aten-
dendo aos critérios para migrânea para oito dias e para 
cefaleia do tipo tensão em 17 dias. Nestes casos, somente 
o diagnóstico 1.3 Migrânea crônica deve ser dado. 

2. A 2.3 Cefaleia do tipo tensão crônica desenvolve-se 
ao longo do tempo a partir da 2.2 Cefaleia do tipo ten-
são episódica frequente; quando esses critérios A-E são 
preenchidos por uma cefaleia que, inequivocamente, é 
diária e incessante desde menos de 24 horas após seu pri-
meiro aparecimento, codificar como 4.10 Cefaleia per-
sistente e diária desde o início. Quando a forma de início 
nãoé lembrada ou é de alguma forma incerta, codificar 
como 2.3 Cefaleia do tipo tensão crônica.

3. Em muitos casos incertos, há uso excessivo de medica-
mentos. Quando esses preenchem o critério B para qual-
quer dos subtipos de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de 
medicamentos (MOH/CEM) e o critério para 2.3 Cefaleia 
do tipo tensão crônica também é preenchido, a regra é 
codificar tanto para 2.3 Cefaleia do tipo tensão crônica 
como para 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medica-
mentos (MOH/CEM). Após a retirada do(s) fármaco(s), 
o diagnóstico deve ser reavaliado: não é incomum que o 
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critério para 2.3 Cefaleia do tipo tensão crônica não seja 
mais preenchido, com reversão para um ou outro tipo 
episódico. Quando o transtorno permanece crônico após 
a retirada, o diagnóstico de 8.2 Cefaleia por uso exces-
sivo de medicamentos (MOH/CEM) pode ser rescindido.

2.3.1 Cefaleia do tipo tensão crônica associada  
a dolorimento pericraniano

Critérios diagnósticos:
A. Cefaleia preenchendo os critérios para 2.3 Cefaleia do 

tipo tensão crônica
B. Dolorimento pericraniano aumentado à palpação manual.

2.3.2 Cefaleia do tipo tensão crônica não associada a 
dolorimento pericraniano

Critérios diagnósticos:
A. Cefaleia preenchendo os critérios para 2.3. Cefaleia do 

tipo tensão crônica
B. Sem aumento do dolorimento pericraniano.

2.4 Provável cefaleia do tipo tensão

Descrição: Cefaleia do tipo tensão-símile que não apresenta 
uma das características necessárias para preencher todos os 
critérios para um tipo ou subtipo de cefaleia do tipo tensão 
codificado anteriormente, e que não preenche os critérios 
para outra cefaleia.

Comentário: Pacientes que preenchem um destes conjuntos de 
critérios abaixo podem também preencher os critérios para 
1.5.1 Provável migrânea sem aura. Em tais casos, a regra 
geral da hierarquia se aplica, colocando a 1. Migrânea e seus 
tipos e subtipos antes da 2. Cefaleia do tipo tensão (CTT) e 
seus tipos e subtipos.

2.4.1 Provável cefaleia do tipo tensão  
episódica infrequente

Critérios diagnósticos:
A. Um ou mais episódios de cefaleia preenchendo todos, 

exceto um, os critérios A-D para 2.1 Cefaleia do tipo 
tensão episódica infrequente

B. Não preenchendo os critérios da ICHD-3 para qualquer 
outra cefaleia

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

2.4.2 Provável cefaleia do tipo tensão  
episódica frequente

Critérios diagnósticos:
A. Episódios de cefaleia preenchendo todos, exceto um, os 

critérios A-D para 2.2 Cefaleia do tipo tensão episódica 
frequente

B. Não preenchendo os critérios da ICHD-3 para qualquer 
outra cefaleia

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

2.4.3 Provável cefaleia do tipo tensão crônica 

Critérios diagnósticos:
A. Cefaleia preenchendo todos, exceto um, os critérios 

A-D para 2.3 Cefaleia do tipo tensão crônica
B. Não preenchendo os critérios da ICHD-3 para qualquer 

outra cefaleia
C. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.
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3. Cefaleias trigeminoautonômicas (CTAs)

3.1 Cefaleia em salvas
 3.1.1 Cefaleia em salvas episódica
 3.1.2 Cefaleia em salvas crônica
3.2 Hemicrania paroxística
 3.2.1 Hemicrania paroxística episódica
 3.2.2 Hemicrania paroxística crônica (HPC)
3.3 Crises de cefaleia neuralgiforme, unilateral, breve
 3.3.1 Crises de cefaleia neuralgiforme, unilateral, breve com  

hiperemia conjuntival e lacrimejamento (SUNCT)
 3.3.1.1 SUNCT episódica
 3.3.1.2 SUNCT crônica
 3.3.2 Crises de cefaleia neuralgiforme, unilateral, breve com  

sintomas autonômicos cranianos (SUNA)
 3.3.2.1 SUNA episódica
 3.3.2.2 SUNA crônica
3.4 Hemicrania contínua
 3.4.1 Hemicrania contínua, subtipo remitente
 3.4.2 Hemicrania contínua, subtipo não remitente
3.5 Provável cefaleia trigeminoautonômica
 3.5.1 Provável cefaleia em salvas
 3.5.2 Provável hemicrania paroxística
 3.5.3 Prováveis crises de cefaleia neuralgiforme, unilateral, 

breve
 3.5.4 Provável hemicrania contínua

Comentários geral

Cefaleia primária, secundária ou ambas? Três regras aplicam-se 
à cefaleia com as características de uma cefaleia trigemi-
noautonômica (CTA), de acordo com as circunstâncias.

1. Quando uma nova cefaleia com as características de 
uma CTA ocorre pela primeira vez em estreita relação 
temporal com outro transtorno que é reconhecido como 
uma causa de cefaleia, ou preenche outros critérios de 
causalidade por aquele transtorno, a nova cefaleia é clas-
sificada como uma cefaleia secundária atribuída a esse 
transtorno causador.

2. Quando uma CTA pré-existente se torna crônica em 
estreita relação temporal com um desses transtornos cau-
sadores de cefaleia, tanto o diagnóstico inicial de CTA 
como o diagnóstico secundário devem ser dados. 

3. Quando uma CTA pré-existente se torna significativa-
mente pior (habitualmente significando um aumento de 
duas vezes ou mais na frequência e/ou intensidade) em 
estreita relação temporal com um desses transtornos cau-
sadores de cefaleia, tanto o diagnóstico inicial de CTA 
como o diagnóstico secundário devem ser dados, con-
tanto que haja evidência de boa qualidade de que esse 
transtorno pode causar cefaleia.

Introdução

Os aspectos clínicos compartilhados pelas CTAs são a cefa-
leia unilateral, e, habitualmente, as manifestações autonô-
micas parassimpáticas cranianas proeminentes, as quais são 
lateralizadas e ipsilaterais à cefaleia. Estudos humanos e 
experimentais de imagem funcional sugerem que essas sín-
dromes ativam um reflexo trigeminoparassimpático humano 
normal, com os sinais clínicos de disfunção simpática cra-
niana sendo secundários.

Aura migranosa típica pode ser observada, raramente, em 
associação com as CTAs.

3.1 Cefaleia em salvas

Termos previamente utilizados: Neuralgia ciliar; eritromelalgia 
da cabeça; eritroprosopalgia de Bing; hemicrania angiopara-
lítica; hemicrania neuralgiforme crônica; cefalalgia histamí-
nica; cefaleia de Horton; doença de Harris-Horton; neuralgia 
migranosa (de Harris), neuralgia petrosa (de Gardner); neu-
ralgia de Sluder; neuralgia esfenopalatina; neuralgia vidiana.

Codificada em outro local: A cefaleia em salvas sintomática, 
secundária a outro transtorno, é codificada como uma cefa-
leia secundária atribuída a esse transtorno.

Descrição: Crises de dor estritamente unilateral, forte, a qual 
é orbital, supraorbital, temporal ou ocorre em qualquer com-
binação dessas áreas, durando 15-180 minutos e ocorrendo 
desde em dias alternados até oito vezes por dia. A dor está 
associada a injeção conjuntival, lacrimejamento, congestão 
nasal, rinorreia, sudorese frontal e facial, miose, ptose e/
ou edema palpebral, ipsilaterais à dor, e/ou a inquietude ou 
agitação.

Critérios diagnósticos:
A. Ao menos cinco crises preenchendo os critérios B-D
B. Dor forte ou muito forte unilateral, orbital, supraorbital 

e/ou temporal, durando 15-180 minutos (quando não 
tratada)1

C. Um dos ou ambos os seguintes:
1. ao menos um dos seguintes sintomas ou sinais, 

ipsilaterais à cefaleia:
a. injeção conjuntival e/ou lacrimejamento
b. congestão nasal e/ou rinorreia
c. edema palpebral
d. sudorese frontal e facial
e. miose e/ou ptose

2. sensação de inquietude ou de agitação
D. Ocorrendo com uma frequência entre uma a cada dois 

dias e oito por dia2 
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.
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Notas:
1. Durante uma parte, mas menos da metade da duração de 

3.1 Cefaleia em salvas, as crises podem ser menos inten-
sas e/ou de duração mais curta ou longa.

2. Durante uma parte, mas menos que a metade do período 
ativo de 3.1 Cefaleia em salvas, as crises podem ser 
menos frequentes. 

Comentários: As crises ocorrem em séries que duram semanas 
ou meses (chamados de períodos de salvas, ou surtos), sepa-
rados por períodos de remissão que habitualmente duram 
meses ou anos. Cerca de 10-15% dos pacientes apresentam 
3.1.2 Cefaleia em salvas crônica, sem esses períodos de 
remissão. Em uma série ampla com bom acompanhamento, 
um quarto dos pacientes apresentou somente um único 
período de salvas. Estes pacientes preenchem os critérios 
para e devem ser codificados como 3.1 Cefaleia em salvas.

Durante um período de salvas em 3.1.1 Cefaleia em sal-
vas episódica, e em qualquer momento de 3.1.2 Cefaleia em 
salvas crônica, as crises ocorrem regularmente e podem ser 
provocadas pelo álcool, histamina ou nitroglicerina.

A dor de 3.1 Cefaleia em salvas é máxima nas regiões 
orbital, supraorbital, temporal ou em qualquer combina-
ção dessas áreas, mas pode espalhar-se para outras regiões. 
Durante as piores crises, a intensidade da dor é excruciante. 
Os pacientes geralmente tornam-se incapazes de deitar 
e, caracteristicamente, ficam andando de um lado a outro 
(“pacing”). A dor habitualmente recorre no mesmo lado da 
cabeça durante um período único de salva. 

A idade de início é geralmente entre os 20 e 40 anos. Por 
razões desconhecidas, os homens são afetados com frequên-
cia três vezes maior que as mulheres.

As crises agudas envolvem ativação na região da substân-
cia cinzenta hipotalâmica posterior. A 3.1 Cefaleia em salvas 
pode ser autossômica dominante em cerca de 5% dos casos.

Alguns pacientes foram descritos como possuindo tanto 
3.1 Cefaleia em salvas e 13.1.1 Neuralgia trigeminal (algu-
mas vezes referida como síndrome cluster-tic). Eles devem 
receber ambos os diagnósticos. A importância dessa obser-
vação é que ambas as condições devem ser tratadas a fim de 
que o paciente se torne livre da cefaleia.

3.1.1 Cefaleia em salvas episódica

Descrição: Crises de cefaleia em salvas ocorrendo em perío-
dos que duram de sete dias a um ano, separadas por períodos 
livres de dor que duram ao menos três meses.

Critérios diagnósticos:
A. Crises preenchendo os critérios para 3.1 Cefaleia em 

salvas e ocorrendo em surtos (períodos de salvas)
B. Ao menos dois períodos de salvas durando de sete dias 

a um ano (quando não tratadas) e separadas por perío-
dos de remissão livres de dor de ≥3 meses.

Comentário: Os períodos de salvas habitualmente duram entre 
duas semanas e três meses.

3.1.2 Cefaleia em salvas crônica

Descrição: Crises de cefaleia em salvas ocorrendo por um 
ano ou mais, sem remissão, ou com períodos de remissão 
durando menos de três meses.

Critérios diagnósticos:
A. Crises preenchendo os critérios para 3.1 Cefaleia em 

salvas e o critério B abaixo
B. Ocorrendo sem um período de remissão, ou com remis-

sões durando <3 meses, por ao menos um ano.

Comentário: A 3.1.2 Cefaleia em salvas crônica pode surgir de 
novo (previamente referida como cefaleia em salvas crônica 
primária), ou evoluir a partir da 3.1.1 Cefaleia em salvas epi-
sódica (previamente cefaleia em salvas crônica secundária). 
Em alguns pacientes, a mudança ocorre de 3.1.2 Cefaleia em 
salvas crônica para 3.1.1 Cefaleia em salvas episódica.

3.2 Hemicrania paroxística

Descrição: Crises de dor estritamente unilateral, forte, a qual é 
orbital, supraorbital, temporal ou ocorre em qualquer combi-
nação dessas áreas, durando 2-30 minutos e ocorrendo várias 
ou muitas vezes ao dia. As crises são habitualmente associa-
das a injeção conjuntival, lacrimejamento, congestão nasal, 
rinorreia, sudorese frontal e facial, miose, ptose e/ou edema 
palpebral, ipsilaterais à dor. Elas respondem de forma abso-
luta à indometacina.

Critérios diagnósticos:
A. Ao menos 20 crises preenchendo os critérios B-E
B. Dor forte unilateral, orbital, supraorbital e/ou temporal, 

durando de 2-30 minutos
C. Um dos ou ambos os seguintes:

1. ao menos um dos seguintes sintomas ou sinais, 
ipsilaterais à cefaleia:
a. injeção conjuntival e/ou lacrimejamento
b. congestão nasal e/ou rinorreia
c. edema palpebral
d. sudorese frontal e facial
e. miose e/ou ptose

2. sensação de inquietude ou de agitação
D. Ocorrendo com uma frequência >5 por dia1

E. Prevenidas de forma absoluta por doses terapêuticas de 
indometacina2

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

Notas:
1. Durante parte, mas em menos da metade, do período 
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ativo da 3.2 Hemicrania paroxística, as crises podem ser 
menos frequentes.

2. Em um adulto, a indometacina oral deve ser utilizada ini-
cialmente em uma dose de ao menos 150 mg ao dia e 
aumentada, se necessário, até 225 mg ao dia. A dose inje-
tável é de 100-200 mg. Doses de manutenção menores 
são frequentemente empregadas.

Comentário: Diferentemente da cefaleia em salvas, não há 
predominância masculina. O início ocorre habitualmente 
na vida adulta, apesar de que casos infantis também são 
relatados.

3.2.1 Hemicrania paroxística episódica

Descrição: Crises de hemicrania paroxística ocorrendo em 
períodos que duram de sete dias a um ano, separados por 
períodos sem dor durando ao menos três meses.

Critérios diagnósticos:
A. Crises preenchendo os critérios para 3.2 Hemicrania 

paroxística e ocorrendo em surtos
B. Ao menos dois surtos durando de sete dias a um ano 

(quando não tratada) e separados por períodos de remis-
são sem dor de ≥3 meses.

3.2.2 Hemicrania paroxística crônica (HPC)

Descrição: Crises de hemicrania paroxística ocorrendo por 
mais de um ano sem remissão, ou com períodos de remissão 
durando menos de três meses.

Critérios diagnósticos:
A. Crises preenchendo os critérios para 3.2 Hemicrania 

paroxística e o critério B a seguir
B. Ocorrendo sem um período de remissão, ou com remis-

sões durando <3 meses, por ao menos um ano.

Comentário: Os pacientes que preenchem os critérios tanto 
para 3.2.2 Hemicrania paroxística crônica (HPC) como para 
13.1.1 Neuralgia trigeminal (às vezes chamada de síndrome 
HPC-tic) devem receber ambos os diagnósticos. O seu reco-
nhecimento é importante, já que ambos os transtornos reque-
rem tratamento. A significância patofisiológica da associação 
ainda não é clara.

3.3 Crises de cefaleia neuralgiforme, 
unilateral, breve

Descrição: Crises de dor cefálica estritamente unilateral, 
moderada ou forte, durando de segundos a minutos, ocor-
rendo ao menos uma vez ao dia e habitualmente associa-

das a lacrimejamento proeminente e vermelhidão do olho 
ipsilateral. 

Critérios diagnósticos:
A. Ao menos 20 crises preenchendo os critérios B-D
B. Dor cefálica unilateral moderada ou forte, com distri-

buição orbital, supraorbital, temporal e/ou outra dis-
tribuição trigeminal, durando 1- 600 segundos e ocor-
rendo como estocadas únicas, séries de estocadas ou em 
padrão de “dente de serra”

C. Ao menos um dos seguintes cinco sintomas ou sinais 
autonômico cranianos, ipsilaterais à dor:
1. injeção conjuntival e/ou lacrimejamento
2. congestão nasal e/ou rinorreia
3. edema palpebral
4. sudorese frontal e facial
5. miose e/ou ptose

D. Ocorrendo com uma frequência de ao menos uma ao 
dia1

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

Nota:
1. Durante uma parte, mas em menos da metade, do período 

ativo de 3.3 Crises de cefaleia neuralgiforme, unilateral, 
breve, as crises podem ser menos frequentes.

Comentários: Crises de maior duração são caracterizadas por 
múltiplas estocadas ou por um padrão de dor em “dente de 
serra”.

Dois subtipos de 3.3 Crises de cefaleia neuralgiforme, 
unilateral, breve são reconhecidos: 3.3.1 Crises de cefaleia 
neuralgiforme, unilateral, breve com hiperemia conjuntival 
e lacrimejamento (SUNCT) e 3.3.2 Crises de cefaleia neu-
ralgiforme, unilateral, breve com sintomas autonômicos 
cranianos (SUNA). A 3.3.1 SUNCT pode ser uma subforma 
de 3.3.2 SUNA, embora isso exija mais estudo. Entrementes, 
cada um é classificado como um subtipo distinto, descrito a 
seguir.

3.3.1 SUNCT e 3.3.2 SUNA podem habitualmente ser 
desencadeadas sem um período refratário. Isso contrasta 
com 13.1.1 Neuralgia trigeminal, a qual habitualmente pos-
sui um período refratário após cada crise.

3.3.1 Crises de cefaleia neuralgiforme, unilateral, 
breve com hiperemia conjuntival e 
lacrimejamento (SUNCT)

Critérios diagnósticos:
A. Crises preenchendo os critérios para 3.3 Crises de 

cefaleia neuralgiforme, unilateral, breve e o critério B 
abaixo

B.  Ambos os seguintes, ipsilaterais à dor:
1. injeção conjuntival
2. lacrimejamento
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Comentários: A literatura sugere que o simulador mais comum 
de 3.3.1 SUNCT é uma lesão na fossa posterior. 

Têm sido descritos pacientes nos quais há sobreposição 
de 3.3.1 SUNCT e 13.1.1 Neuralgia trigeminal. A diferencia-
ção é complexa sob o ponto de vista clínico. Tais pacientes 
devem receber ambos os diagnósticos.

Pacientes que apresentam tanto 3.3.1 SUNCT como 3.1 
Cefaleia em salvas têm sido relatados; a significância patofi-
siológica dessa sobreposição ainda está por ser determinada.

3.3.1.1 SUNCT episódica

Descrição: Crises de SUNCT ocorrendo em períodos durando 
de sete dias a um ano, separados por períodos sem dor 
durando três meses ou mais.

Critérios diagnósticos:
A. Crises preenchendo os critérios para 3.3.1 Crises de 

cefaleia neuralgiforme, unilateral, breve com hipere-
mia conjuntival e lacrimejamento e ocorrendo em surtos

B. Ao menos dois surtos durando de sete dias a um ano 
(quando não tratada) e separados por períodos de remis-
são sem dor de ≥3 meses.

3.3.1.2 SUNCT crônica

Descrição: Crises de SUNCT ocorrendo por mais de 1 ano sem 
remissão, ou com períodos de remissão com duração menor 
que três meses.

Critérios diagnósticos:
A. Crises preenchendo os critérios para 3.3.1 Crises de 

cefaleia neuralgiforme, unilateral, breve com hipere-
mia conjuntival e lacrimejamento e o critério B abaixo

B. Ocorrendo sem um período de remissão, ou com remis-
sões durando <3 meses, por ao menos um ano.

3.3.2 Crises de cefaleia neuralgiforme, unilateral, 
breve com sintomas autonômicos cranianos 
(SUNA)

A. Crises preenchendo os critérios para 3.3 Crises de cefa-
leia neuralgiforme, unilateral breve e o critério B, abaixo

B.  Não mais que um dos seguintes, ipsilateral à dor:
1. injeção conjuntival
2. lacrimejamento

3.3.2.1 SUNA episódica

Descrição: Crises de SUNA ocorrendo em períodos com dura-
ção de sete dias a um ano, separados por períodos sem dor 
com duração ao menos de três meses.

Critérios diagnósticos:
A. Crises preenchendo os critérios para 3.3.2 Crises de 

cefaleia neuralgiforme, unilateral, breve com sintomas 
autonômicos cranianos e ocorrendo em surtos

B. Ao menos dois surtos durando de sete dias a um ano 
(quando não tratada) e separados por períodos de remis-
são livres de dor de ≥3 meses.

3.3.2.2 SUNA crônica

Descrição: Crises de SUNA ocorrendo por mais de um ano 
sem remissão, ou com períodos de remissão durando menos 
de três meses.

Critérios diagnósticos:
A. Crises preenchendo os critérios para 3.3.2 Crises de 

cefaleia neuralgiforme, unilateral, breve com sintomas 
autonômicos cranianos e o critério B abaixo

B. Ocorrendo sem um período de remissão, ou com remis-
sões durando <3 meses, por ao menos 1 ano.

3.4 Hemicrania contínua

Descrição: Cefaleia estritamente unilateral, persistente, asso-
ciada a injeção conjuntival, lacrimejamento, congestão nasal, 
rinorreia, sudorese frontal e facial, miose, ptose e/ou edema 
palpebral, ipsilaterais à dor, e/ou a inquietude ou agitação. A 
cefaleia é completamente sensível à indometacina. 

Critérios diagnósticos:
A. Cefaleia unilateral preenchendo os critérios B-D
B. Presente por >3 meses, com exacerbações de intensi-

dade moderada ou mais forte
C. Um dos ou ambos os seguintes:

1. ao menos um dos seguintes sintomas ou sinais, 
ipsilaterais à cefaleia:
a. injeção conjuntival e/ou lacrimejamento
b. congestão nasal e/ou rinorreia
c. edema palpebral
d. sudorese frontal e facial
e. miose e/ou ptose
f. sensação de inquietude ou de agitação, ou 

agravamento da dor pelo movimento
D. Responde de forma absoluta a doses terapêuticas de 

indometacina1

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

Nota:
1. Em um adulto, a indometacina oral deve utilizada inicial-

mente em uma dose de ao menos 150 mg/dia e aumen-
tada, se necessário, até 225 mg/dia. A dose injetável é de 
100-200 mg. Doses de manutenção menores são frequen-
temente empregadas. 
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Comentários: Sintomas migranosos, tais como fotofobia e 
fonofobia, são frequentemente observados em 3.4 Hemicra-
nia contínua.

A 3.4 Hemicrania contínua foi incluída em 3. Cefaleias 
trigeminoautonômicas (CTAs) na ICHD-3 com base no fato 
de que a dor é tipicamente unilateral, assim como os sinto-
mas autonômico cranianos, quando presentes (na ICHD-II 
estava em 4. Outras cefaleias primárias).

Estudos de imagem cerebral mostram sobreposições 
importantes entre todos os transtornos incluídos aqui, nota-
damente a ativação da substância cinzenta hipotalâmica 
posterior. Adicionalmente, a resposta absoluta à indometa-
cina da 3.4 Hemicrania contínua é compartilhada com a 3.2 
Hemicrania paroxística.

3.4.1 Hemicrania contínua, subtipo remitente

Descrição: Hemicrania contínua caracterizada por uma dor 
que não é contínua, mas é interrompida por períodos de 
remissão de ao menos 24 horas de duração.

Critérios diagnósticos:
A. Cefaleia preenchendo os critérios para 3.4 Hemicrania 

contínua e o critério B abaixo
B. A cefaleia não é diária nem contínua, mas interrompida 

(sem tratamento) por períodos de remissão ≥24 horas.

Comentário: A 3.4.1 Hemicrania contínua, subtipo remitente 
pode surgir de novo ou a partir da 3.4.2 Hemicrania contí-
nua, subtipo não remitente.

3.4.2 Hemicrania contínua, subtipo não remitente

Descrição: Hemicrania contínua caracterizada por dor contí-
nua por ao menos um ano, sem períodos de remissão de ao 
menos 24 horas.

Critérios diagnósticos:
A. Cefaleia preenchendo os critérios para 3.4 Hemicrania 

contínua e o critério B abaixo
B. A cefaleia é diária e contínua por ao menos um ano, sem 

períodos de remissão de ≥24 horas.

Comentário: A 3.4.2 Hemicrania contínua, subtipo não remi-
tente pode surgir de novo ou evoluir da 3.4.1 Hemicrania 
contínua, subtipo remitente. A maioria dos pacientes apre-
senta o subtipo não remitente desde o início.

3.5 Provável cefaleia trigeminoautonômica

Descrição: Crises de cefaleia que se crê serem um tipo de  
3. Cefaleias trigeminoautonômicas, mas às quais falta uma 

das características necessária para preencher todos os crité-
rios para qualquer dos tipos e subtipos codificados acima, 
e que não preenchem todos os critérios para outra cefaleia.

Critérios diagnósticos:
A. Crises de cefaleia preenchendo todos os critérios, 

exceto um, de A-D para 3.1 Cefaleia em salvas, de A-E 
para 3.2 Hemicrania paroxística, de A-D para 3.3 Cri-
ses de cefaleia neuralgiforme, unilateral, breve ou de 
A-D para 3.4 Hemicrania contínua

B. Não preenchendo os critérios da ICHD-3 para qualquer 
outra cefaleia

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

Comentário: Os pacientes podem ser classificados como 3.5.1 
Provável cefaleia em salvas, 3.5.2 Provável hemicrania 
paroxística, 3.5.3 Prováveis crises de cefaleia neuralgi-
forme, unilateral, breve ou 3.5.4 Provável hemicrania con-
tínua. Tais pacientes ou não apresentaram um número sufi-
ciente de crises típicas (p. ex. apenas um primeiro surto de 
cefaleia em salvas), ou apresentaram um número suficiente, 
mas não preenchem um dos outros critérios.
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4. Outras cefaleias primárias

4.1 Cefaleia primária da tosse
 4.1.1 Provável cefaleia primária da tosse
4.2 Cefaleia primária do exercício
 4.2.1 Provável cefaleia primária do exercício
4.3 Cefaleia primária associada à atividade sexual
 4.3.1 Provável cefaleia primária associada à atividade sexual
4.4 Cefaleia primária em trovoada
4.5 Cefaleia por estímulo frio
 4.5.1 Cefaleia atribuída à aplicação externa de estímulo frio
 4.5.2 Cefaleia atribuída à ingestão ou inalação de estímulo frio
 4.5.3 Provável cefaleia por estímulo frio
 4.5.3.1 Cefaleia provavelmente atribuída à aplicação externa  

de estímulo frio
 4.5.3.2 Cefaleia provavelmente atribuída à ingestão ou inalação  

de estímulo frio
4.6 Cefaleia por pressão externa
 4.6.1 Cefaleia por compressão externa
 4.6.2 Cefaleia por tração externa
 4.6.3 Provável cefaleia por pressão externa
 4.6.3.1 Provável cefaleia por compressão externa
 4.6.3.2 Provável cefaleia por tração externa
4.7 Cefaleia primária em facada
 4.7.1 Provável cefaleia primária em facada
4.8 Cefaleia numular
 4.8.1 Provável cefaleia numular
4.9 Cefaleia hípnica
 4.9.1 Provável cefaleia hípnica
4.10 Cefaleia persistente e diária desde o início (CPDI)
 4.10.1 Provável cefaleia persistente e diária desde o início 

Comentário geral

Cefaleia primária, secundária ou ambas? Duas regras apli-
cam-se a 4. Outras cefaleias primárias, de acordo com as 
circunstâncias.

1. Quando uma nova cefaleia com as características de 
qualquer dos transtornos classificados aqui ocorre pela 
primeira vez em estreita relação temporal com outro 
transtorno que é uma causa reconhecida de cefaleia, ou 
preenche outros critérios de causalidade por aquele trans-
torno, a nova cefaleia é classificada como uma cefaleia 
secundária atribuída ao transtorno causador. 

2. Quando uma cefaleia pré-existente com as característi-
cas de qualquer dos transtornos classificados aqui tor-
na-se crônica, ou significativamente pior (habitualmente 
significando um aumento de duas vezes ou mais na fre-
quência e/ou intensidade), em estreita relação temporal 
com tal transtorno causador, tanto o diagnóstico inicial 
de cefaleia como o diagnóstico de cefaleia secundária 
devem ser dados, contanto que haja evidência de boa 
qualidade de que o transtorno pode causar cefaleia.

Introdução

Este capítulo inclui algumas cefaleias primárias que são 
clinicamente heterogêneas. Elas estão agrupadas em qua-
tro categorias e classificadas em sequência na ICHD-3, de 
acordo com isso. 

1. Cefaleias associadas ao esforço físico, incluindo 4.1 
Cefaleia primária da tosse, 4.2 Cefaleia primária do 
exercício, 4.3 Cefaleia primária associada à atividade 
sexual e 4.4 Cefaleia primária em trovoada. 

2. Cefaleias atribuídas ao estímulo físico direto (conside-
radas como cefaleias primárias porque decorrem de um 
estímulo fisiológico [não danoso]), incluindo 4.5 Cefa-
leia por estímulo frio e 4.6 Cefaleia por pressão externa.

3. Cefaleias epicranianas (i. e. dor de cabeça sobre o couro 
cabeludo), incluindo 4.7 Cefaleia primária em facada 
e 4.8 Cefaleia numular (assim como A4.11 Epicrania 
fugaz, no Apêndice).

4. Outras cefaleias primárias diversas incluindo 4.9 Cefa-
leia hípnica e 4.10 Cefaleia persistente e diária desde o 
início (CPDI).

A patogênese desses transtornos ainda é pouco com-
preendida e os seus tratamentos são sugeridos com base em 
relatos anedóticos ou em ensaios não controlados. 

Cefaleias com características semelhantes a diversos des-
ses transtornos podem ser sintomáticas de outro transtorno 
(i. e. cefaleias secundárias); quando se apresentam pela pri-
meira vez, elas demandam uma avaliação cuidadosa através 
de exames de imagem e/ou outros testes apropriados. O iní-
cio de algumas destas cefaleias (p. ex., 4.2 Cefaleia primária 
do exercício, 4.3 Cefaleia primária associada à atividade 
sexual e 4.4 Cefaleia primária em trovoada) pode ser agudo, 
e os pacientes afetados são, algumas vezes, avaliados em 
departamentos de emergência. Uma investigação apropriada 
e completa (especialmente com exames de neuroimagem) é 
obrigatória nestes casos. 

4.1 Cefaleia primária da tosse

Termos previamente utilizados: Cefaleia benigna da tosse; cefa-
leia da manobra de Valsalva.

Descrição: Cefaleia precipitada por tosse ou outra manobra de 
Valsalva, mas não por exercício físico prolongado, na ausên-
cia de qualquer transtorno intracraniano.

Critérios diagnósticos:
A. Ao menos dois episódios de cefaleia preenchendo os 

critérios B-D
B. Provocada por e ocorrendo somente em associação com 

a tosse e/ou outra manobra de Valsalva1

C. Início repentino2
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D. Duração entre um segundo e duas horas2

E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.3

Notas:
1. A cefaleia surge momentos após a tosse ou outro estímulo.
2. A cefaleia atinge seu pico quase que imediatamente, 

e então diminui por vários segundos a alguns minutos 
(embora alguns pacientes experimentem cefaleia fraca a 
moderada por duas horas).

3. A síndrome da cefaleia da tosse é sintomática em cerca 
de 40% dos casos, e a maioria dos pacientes em que 
isso ocorre têm malformação de Arnold-Chiari tipo I. 
Outras causas relatadas incluem a hipotensão intracra-
niana espontânea, doenças carotídeas ou vertebrobasila-
res, tumores da fossa craniana média ou da fossa poste-
rior, cisto do mesencéfalo, impressão basilar, platibasia, 
hematoma subdural, aneurisma cerebral e síndrome da 
vasoconstrição cerebral reversível. A neuroimagem diag-
nóstica desempenha um papel importante na busca por 
possíveis lesões ou anormalidades intracranianas. Como 
os tumores sub-tentoriais respondem por mais de 50% 
das lesões expansivas intracranianas em crianças, a cefa-
leia da tosse em pacientes pediátricos deve ser conside-
rada sintomática até que se prove o contrário.

Comentários: A 4.1 Cefaleia primária da tosse é uma con-
dição rara, responsável por 1% ou menos de todos os 
pacientes com cefaleia que consultam clínicas neurológicas. 
No entanto, uma publicação constatou que um quinto dos 
pacientes com tosse atendidos em uma clínica de pneumolo-
gia apresentava cefaleia da tosse.

A 4.1 Cefaleia primária da tosse é geralmente bilateral e 
posterior, e afeta predominantemente pacientes com mais de 
40 anos de idade. Existe uma correlação significativa entre 
a frequência da tosse e a gravidade da cefaleia. Sintomas 
associados, como vertigem, náusea e anormalidades no sono 
foram relatados por mais de dois terços dos pacientes com 
4.1 Cefaleia primária da tosse.

Embora a indometacina (50-200 mg/dia) seja habitual-
mente eficaz no tratamento da 4.1 Cefaleia primária da 
tosse, alguns casos sintomáticos foram relatados como res-
pondendo a esse tratamento. 

4.1.1 Provável cefaleia primária da tosse

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer um dos seguintes:

1. um único episódio de cefaleia preenchendo os cri-
térios B-D

2. ao menos dois episódios de cefaleia preenchendo o 
critério B e um dos critérios C e D

B. Provocada por e ocorrendo apenas em associação com a 
tosse, o esforço e/ou outra manobra de Valsalva

C. Início súbito

D. Durando entre um segundo e duas horas 
E. Não preenchendo os critérios da ICHD-3 para qualquer 

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

4.2 Cefaleia primária do exercício

Termos previamente utilizados: Cefaleia primária do esforço; 
cefaleia benigna do esforço.

Codificada em outro local: A migrânea induzida pelo exercício 
está codificada em 1. Migrânea, de acordo com o seu tipo 
ou subtipo.

Descrição: Cefaleia precipitada por qualquer forma de exercí-
cio, na ausência de qualquer transtorno intracraniano.

Critérios diagnósticos:
A. Ao menos dois episódios de cefaleia preenchendo os 

critérios B e C
B. Provocada por e ocorrendo apenas durante ou após o 

exercício físico extenuante
C. Durando <48 horas 
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.1

Nota:
1. Casos sintomáticos ocorrem. Na primeira ocorrência 

de uma cefaleia com essas características, é obrigatório 
excluir hemorragia subaracnóidea, dissecção arterial e 
síndrome da vasoconstrição cerebral reversível.

Comentários: A 4.2 Cefaleia primária do exercício ocorre 
particularmente em clima quente ou altitude elevada. Subti-
pos como a “cefaleia dos halterofilistas”, são reconhecidas, 
mas não individualmente classificadas. Ao contrário da 4.1 
Cefaleia primária da tosse, a qual pode ser desencadeada 
por sequências de esforços de curta duração (p. ex., mano-
bras do tipo Valsalva), a 4.2 Cefaleia primária do exercício 
habitualmente é precipitada por exercício físico extenuante 
prolongado.

No estudo Vågå, a cefaleia possuía um caráter pulsá-
til na maioria dos participantes com cefaleia do exercício 
(nem tanto entre os adolescentes afetados, dos quais quase 
a metade apresentou durações da cefaleia menores do que 5 
minutos).

Há relatos de prevenção em alguns pacientes pelo uso de 
tartarato de ergotamina. A indometacina tem sido conside-
rada eficaz na maioria dos casos.

Os mecanismos patofisiológicos subjacentes à 4.2 Cefa-
leia primária do exercício são desconhecidos. A maioria dos 
investigadores acredita que a sua origem é vascular, conside-
rando a hipótese de que a distensão venosa ou arterial, secun-
dária ao exercício físico, seja o mecanismo indutor da dor. A 
descoberta recente de que pacientes com 4.2 Cefaleia primá-
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ria do exercício apresentam prevalência significantemente 
maior de incompetência da válvula venosa jugular interna 
(70% em comparação a 20% dos controles), sugere que a 
congestão venosa intracraniana causada por fluxo venoso 
jugular retrógrado possa desempenhar um papel na patofi-
siopatologia desse transtorno.

4.2.1 Provável cefaleia primária do exercício

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer um dos seguintes:

1. um único episódio de cefaleia preenchendo os cri-
térios B e C

2. ao menos dois episódios de cefaleia preenchendo o 
critério B, mas não o critério C

B. Provocada por e ocorrendo apenas durante ou após o 
exercício físico extenuante

C. Duração <48 horas 
D. Não preenchendo os critérios da ICHD-3 para qualquer 

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

4.3 Cefaleia primária associada  
à atividade sexual

Termos previamente utilizados: Cefaleia benigna do sexo; cefa-
leia vascular benigna do sexo; cefalalgia coital; cefaleia 
coital; cefaleia do ato sexual; cefalalgia orgástica; cefaleia 
orgástica, cefaleia sexual.

Codificada em outro local: Cefaleia postural ocorrendo após o 
coito deve ser codificada como 7.2.3 Cefaleia atribuída a 
hipotensão intracraniana espontânea, por ser mais provavel-
mente resultante do vazamento de líquido cefalorraquidiano.

Descrição: Cefaleia desencadeada por atividade sexual, geral-
mente começando como uma dor bilateral maçante conforme 
a excitação sexual aumenta e repentinamente tornando-se 
intensa no momento do orgasmo, na ausência de qualquer 
transtorno intracraniano.

Critérios diagnósticos:
A. Ao menos dois episódios de dor cefálica e/ou cervical 

preenchendo os critérios B-D
B. Provocada por e ocorrendo apenas durante a atividade 

sexual
C. Um dos dois ou ambos os seguintes:

1. aumento da intensidade paralelo ao aumento da 
excitação sexual

 2. intensidade explosiva e abrupta logo antes ou 
no momento do orgasmo

D. Durando de um minuto a 24 horas com intensidade 
forte e/ou até 72 horas com intensidade fraca

E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.1,2

Notas:
1. A 4.3 Cefaleia primária associada à atividade sexual 

não está relacionada a alteração da consciência, vômi-
tos ou sintomas visuais, sensoriais ou motores, enquanto 
que a cefaleia sexual sintomática pode estar. Na pri-
meira crise de cefaleia com atividade sexual é obrigató-
rio excluir hemorragia subaracnóidea, dissecção arterial 
intra e extracraniana e síndrome da vasoconstrição cere-
bral reversível (SVCR). 

2. As cefaleias explosivas múltiplas durante a atividade 
sexual devem ser consideradas como 6.7.3 Cefaleia atri-
buída a síndrome da vasoconstrição cerebral reversível 
(qv) até que se prove o contrário por meio de estudos 
angiográficos (incluindo a angiografia convencional, por 
ressonância magnética (RM) ou por tomografia com-
putadorizada (TC)) ou a ultrassonografia por Doppler 
transcraniano. É importante ressaltar que as vasocons-
trições podem não ser observadas no estágio inicial da 
SVCR; portanto, estudos de acompanhamento podem ser 
necessários.

Comentários: Dois subtipos (cefaleia pré-orgástica e cefaleia 
orgástica) foram incluídas na ICHD-I e na ICHD-II, mas, 
desde então, estudos clínicos têm sido incapazes de distin-
gui-las; portanto, a 4.3 Cefaleia primária associada à ati-
vidade sexual é agora considerada uma entidade única com 
apresentação variável.

Estudos recentes têm demonstrado que até 40% de todos 
os casos têm um curso crônico por mais de um ano.

Alguns pacientes experimentam apenas uma crise de 
4.3 Cefaleia primária associada à atividade sexual durante 
a vida; eles devem receber o diagnóstico de 4.3.1 Provável 
cefaleia primária associada à atividade sexual. Para pes-
quisa adicional sobre esse tipo de cefaleia, recomenda-se 
incluir apenas pacientes com ao menos duas crises.

Pesquisas epidemiológicas têm mostrado também que 
4.3 Cefaleia primária associada à atividade sexual pode 
ocorrer em qualquer idade da vida sexual ativa, é mais preva-
lente em homens do que em mulheres (as proporções vão de 
1,2:1 a 3:1), ocorre independentemente do tipo de atividade 
sexual, na maioria dos casos não é acompanhada por sinto-
mas autonômicos ou vegetativos, é bilateral em dois terços e 
unilateral em um terço dos casos e é difusa ou de localização 
occipital em 80% dos casos. A frequência das crises de 4.3 
Cefaleia primária associada à atividade sexual deve estar 
sempre relacionada à frequência da atividade sexual.

4.3.1 Provável cefaleia primária associada  
à atividade sexual

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer um dos seguintes:
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1. um único episódio de cefaleia preenchendo os cri-
térios B-D

2. ao menos dois episódios de cefaleia preenchendo 
o critério B e um dos dois mas não ambos os crité-
rios C-D

B. Provocada por e ocorrendo apenas durante a atividade 
sexual

C. Qualquer um dos seguintes:
1. aumento da intensidade paralelo ao aumento da 

excitação sexual
2. intensidade explosiva e abrupta logo antes ou no 

momento do orgasmo
D. Durando de um minuto a 24 horas com intensidade 

forte e/ou até 72 horas com intensidade fraca
E. Não preenchendo os critérios da ICHD-3 para qualquer 

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

4.4 Cefaleia primária em trovoada

Termo previamente utilizado: Cefaleia benigna em trovoada.

Codificada em outro local: 4.1 Cefaleia primária da tosse, 4.2 
Cefaleia primária do exercício e 4.3 Cefaleia primária asso-
ciada à atividade sexual podem todas apresentar-se como 
cefaleia em trovoada. Quando uma cefaleia desse tipo é atri-
buída exclusivamente a um desses desencadeantes, ela deve 
ser codificada de acordo com um desses tipos de cefaleia.

Descrição: Cefaleia de grande intensidade com início abrupto, 
mimetizando aquela da ruptura de um aneurisma cerebral, na 
ausência de qualquer patologia intracraniana.

Critérios diagnósticos:
A. Dor de cabeça forte preenchendo os critérios B e C
B. Início abrupto, atingindo a intensidade máxima em <1 

minuto
C. Durando por >5 minutos
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.1,2

Notas:
1. A cefaleia em trovoada está frequentemente associada a 

transtornos vasculares intracranianos graves, particular-
mente hemorragia subaracnóidea: é obrigatório excluir 
essa e uma gama de outras condições afins, incluindo 
hemorragia intracerebral, trombose venosa cerebral, 
malformação vascular não-rota (aneurisma na maior 
parte das vezes), dissecção arterial (intra e extracra-
niana), síndrome da vasoconstrição cerebral reversível 
(SVCR) e apoplexia hipofisária. Outras causas orgânicas 
de cefaleia em trovoada são meningite, cisto coloide do 
terceiro ventrículo, hipotensão intracraniana espontânea 
e sinusite aguda (particularmente com barotrauma). 4.4 
Cefaleia primária em trovoada deve ser um diagnóstico 

feito em última instância, atingido apenas quando todas 
as causas orgânicas houverem sido comprovadamente 
excluídas. Isso implica exame de neuroimagem normal, 
incluindo os vasos cerebrais e/ou líquido cefalorraqui-
diano normal.

2. As vasoconstrições podem não ser observadas no está-
gio inicial da SVCR. Por essa razão, a provável cefaleia 
primária em trovoada não é um diagnóstico que deve ser 
dado, mesmo que temporariamente.

Comentário: São poucas as evidências de que a cefaleia pri-
mária em trovoada existe como um transtorno primário: a 
busca por uma causa subjacente deve ser pronta e exaustiva. 

4.5 Cefaleia por estímulo frio

Descrição: Cefaleia provocada por um estímulo frio aplicado 
externamente à cabeça ou ingerido ou inalado.

4.5.1 Cefaleia atribuída à aplicação 
externa de um estímulo frio

Descrição: Cefaleia que se segue à exposição da cabeça, des-
protegida, a um ambiente de muito baixa temperatura.

Critérios diagnósticos:
A. Ao menos dois episódios de cefaleia aguda preen-

chendo os critérios B e C
B. Provocada por e ocorrendo apenas durante a aplicação 

de um estímulo frio externo à cabeça
C. Desaparecendo dentro de 30 minutos após a remoção 

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

Comentário: Essa cefaleia é o resultado do resfriamento 
externo da cabeça, como ocorre durante a exposição em 
clima muito frio, mergulho em água fria ou quando rece-
bendo crioterapia. Alguns pacientes desenvolvem cefaleia 
intensa em pontadas, de curta duração, localizada na região 
frontal medial, embora a dor possa ser unilateral e temporal, 
frontal ou retro-orbital.

4.5.2 Cefaleia atribuída à ingestão ou 
inalação de um estímulo frio

Termos previamente utilizados: Cefaleia do sorvete; cefaleia de 
congelar o cérebro

Descrição: Dor frontal ou temporal de curta duração, a qual 
pode ser intensa, induzida, em indivíduos suscetíveis, pela 
passagem de material frio (sólido, líquido ou gasoso) sobre o 
palato e/ou parede faríngea posterior.
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Critérios diagnósticos:
A. Ao menos dois episódios de cefaleia frontal ou tempo-

ral aguda preenchendo os critérios B e C
B. Provocada por e ocorrendo imediatamente após um 

estímulo frio sobre o palato e/ou parede faríngea poste-
rior, por ingestão de alimento ou bebida frios ou inala-
ção de ar frio

C. Desaparecendo dentro de 10 minutos após a remoção 
do estímulo frio

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

Comentários: A 4.5.2 Cefaleia atribuída à ingestão ou ina-
lação de estímulo frio é comum na população em geral, 
especialmente entre aqueles que apresentam 1. Migrânea. 
A ingestão rápida de gelo triturado é uma causa particular-
mente provável dessa cefaleia, mas ingerir sorvete, mesmo 
que lentamente, também pode provocá-la.

A cefaleia é frontal ou temporal e, mais comumente, 
bilateral (mas pode ser lateralizada para o lado da cefaleia 
migranosa habitual nos indíviduos que apresentam cefaleia 
unilateral como parte de 1. Migrânea).

4.5.3 Provável cefaleia por estímulo frio

Critérios diagnósticos:
A. Um único episódio de cefaleia preenchendo os critérios 

B e C
B. Provocada por e ocorrendo apenas durante ou imedia-

tamente após um estímulo frio aplicado externamente à 
cabeça ou ingerido ou inalado

C. Desaparecendo dentro de 10 minutos após a remoção 
do estímulo frio

D. Não preenchendo os critérios da ICHD-3 para qualquer 
outra cefaleia

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

Comentário: As subformas codificáveis são 4.5.3.1 Cefaleia 
provavelmente atribuída à aplicação externa de estímulo 
frio e 4.5.3.2 Cefaleia provavelmente atribuída à ingestão 
ou inalação de estímulo frio.

4.6 Cefaleia por pressão externa

Descrição: Cefaleia resultante da compressão ou tração conti-
nuadas sobre os tecidos moles pericranianos.

Comentário: A 4.6 Cefaleia por pressão externa é uma cefa-
leia primária porque compressão e tração são muito sutis 
para causar dano ao couro cabeludo; em outras palavras, são 
estímulos fisiológicos.

4.6.1 Cefaleia por compressão externa

Descrição: Cefaleia resultante da compressão continuada dos 
tecidos moles pericranianos; por exemplo, por uma faixa 
apertada em volta da cabeça, chapéu, capacete, ou óculos 
utilizados para natação ou mergulho, sem lesão do couro 
cabeludo.

Critérios diagnósticos:
A. Ao menos dois episódios de cefaleia preenchendo os 

critérios B-D
B. Provocada por e ocorrendo dentro de uma hora durante 

compressão externa continuada da testa ou do couro 
cabeludo

C. Máxima no local da compressão externa
D. Desaparecendo dentro de uma hora após o alívio da 

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

4.6.2 Cefaleia por tração externa

Termo previamente utilizado: Cefaleia do rabo-de-cavalo.

Descrição: Cefaleia resultante da tração continuada dos teci-
dos moles pericranianos, sem lesão do couro cabeludo.

Critérios diagnósticos:
A. Ao menos dois episódios de cefaleia preenchendo os 

critérios B-D
B. Provocada por e ocorrendo apenas durante tração 

externa continuada do couro cabeludo
C. Máxima no local da tração
D. Desaparecendo dentro de uma hora após o alívio da 

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

Comentário: A duração da cefaleia varia de acordo com a gra-
vidade e a duração da tração externa. Embora a cefaleia seja 
máxima no local da tração, ela frequentemente estende-se a 
outras áreas da cabeça.

4.6.3 Provável cefaleia por pressão externa

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer um dos seguintes:

1. um único episódio de cefaleia preenchendo os cri-
térios B-D

2. ao menos dois episódios de cefaleia preenchendo 
o critério B e um dos, mas não ambos, os critérios 
C e D

B. Provocada por e ocorrendo apenas durante compressão 
externa ou tração continuadas sobre a testa e/ou couro 
cabeludo
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C. Máxima no local da compressão ou tração
D. Desaparecendo dentro de uma hora após o alívio da 

compressão ou da tração
E. Não preenchendo os critérios da ICHD-3 para qualquer 

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

Comentário: As subformas codificáveis são 4.6.3.1 Provável 
cefaleia por compressão externa e 4.6.3.2 Provável cefaleia 
por tração externa.

4.7 Cefaleia primária em facada

Termos previamente utilizados: Dor do furador de gelo; “jabs 
and jolts”; síndrome da agulha no olho; oftalmodinia perió-
dica; dor cefálica aguda breve.

Descrição: Pontadas de dor na cabeça, transitórias e localiza-
das, que ocorrem espontaneamente na ausência de doença 
orgânica das estruturas subjacentes ou dos nervos cranianos.

Critérios diagnósticos:
A. Dor cefálica ocorrendo espontaneamente como uma 

pontada única ou uma série de pontadas e preenchendo 
os critérios B e C

B. Cada pontada dura até alguns poucos segundos1

C. As pontadas recorrem com frequência irregular, de uma 
a várias por dia2

D. Sem sintomas autonômicos cranianos
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Notas:
1. Estudos mostram que 80% das pontadas duram 3 segun-

dos ou menos; ocasionalmente, as pontadas duram de 
10-120 segundos.

2. A frequência das crises geralmente é baixa, com uma 
ou algumas poucas por dia. Em casos raros, as pontadas 
ocorrem repetitivamente ao longo de dias, e há um relato 
de status com duração de uma semana.

Comentários: Testes de campo confirmaram a validade desses 
critérios diagnósticos para 4.7 Cefaleia primária em facada. 
Eles permitem o diagnóstico da maioria das cefaleias pri-
márias caracterizadas por dor em pontadas, que não foram 
classificadas na ICHD-II.

A 4.7 Cefaleia primária em facada envolve regiões extra-
trigeminais em 70% dos casos. Ela pode mover-se de uma 
área à outra, tanto no mesmo hemicrânio como no oposto: 
em apenas um terço dos pacientes ela tem uma localização 
fixa. Quando as pontadas são estritamente localizadas em 
uma área, devem ser excluídas as alterações estruturais nessa 
localização e na distribuição do nervo craniano afetado.

Alguns pacientes apresentam sintomas associados, mas 
isso não inclui sintomas autonômicos cranianos. Isso ajuda a 

diferenciar a 4.7 Cefaleia primária em facada da 3.3 Crises 
de cefaleia neuralgiforme, unilateral, breve.

A 4.7 Cefaleia primária em facada é mais comumente 
observada nos indivíduos com 1. Migrânea, nos quais as 
pontadas tendem a localizar-se na área habitualmente afetada 
pelas cefaleias migranosas.

4.7.1 Provável cefaleia primária em facada

Critérios diagnósticos:
A. Dor cefálica ocorrendo espontaneamente como uma 

pontada única ou uma série de pontadas 
B. Somente dois dos seguintes:

1. cada pontada dura até alguns poucos segundos
2. as pontadas recorrem com frequência irregular, de 

uma a várias por dia
3. sem sintomas autonômicos cranianos

C. Não preenchendo os critérios da ICHD-3 para qualquer 
outra cefaleia

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

4.8 Cefaleia numular

Termo previamente utilizado: Cefaleia em forma de moeda.

Descrição: Dor de duração altamente variável, mas frequen-
temente crônica, em uma pequena área circunscrita do 
couro cabeludo e na ausência de qualquer lesão estrutural 
subjacente.

Critérios diagnósticos:
A. Dor cefálica contínua ou intermitente preenchendo o 

critério B
B. Sentida exclusivamente em uma área do couro cabe-

ludo, com todas as quatro seguintes características:
1. contorno bem delimitado
2. tamanho e formato fixos
3. circular ou elíptica
4. 1-6 cm de diâmetro

C. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.1

Nota:
1. Outras causas, especialmente as lesões estruturais e der-

matológicas, foram excluídas através da história, exame 
físico e investigações apropriadas.

Comentários: A área dolorosa pode estar localizada em qual-
quer parte do couro cabeludo, mas habitualmente localiza-se 
na região parietal. Raramente, a 4.8 Cefaleia numular é bi ou 
multifocal, sendo que cada área sintomática retém todas as 
características da cefaleia numular. 

A intensidade da dor habitualmente é leve a moderada, 
mas ocasionalmente pode ser forte. Sobrepostas à dor de 
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fundo, exacerbações espontâneas ou desencadeadas podem 
ocorrer. 

A duração é altamente variável: em até 75% dos casos 
publicados, o transtorno foi crônico (presente por mais de 
três meses), mas casos com durações de segundos, minutos, 
horas ou dias também têm sido relatados.

A área afetada comumente apresenta combinações variá-
veis de hipoestesia, disestesia, parestesia, alodinia e/ou 
hipersensibilidade.

4.8.1 Provável cefaleia numular

Critérios diagnósticos:
A. Dor cefálica contínua ou intermitente preenchendo o 

critério B
B. Sentida exclusivamente em uma área do couro cabeludo, 

com apenas três das quatro seguintes características:
1. contorno bem delimitado
2. tamanho e formato fixos
3. circular ou elíptica
4. 1-6 cm de diâmetro

C. Não preenchendo os critérios da ICHD-3 para qualquer 
outra cefaleia

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

4.9 Cefaleia hípnica

Termos previamente utilizados: Síndrome da cefaleia hípnica; 
cefaleia “do despertador”.

Descrição: Crises de cefaleia frequentemente recorrentes 
desenvolvendo-se apenas durante o sono, causando o des-
pertar e durando por até 4 horas, sem sintomas associados 
característicos e não atribuídas a outra patologia.

Critérios diagnósticos:
A. Crises recorrentes de cefaleia preenchendo os critérios 

B-E
B. Desenvolvendo-se apenas durante o sono, e provocando 

o despertar
C. Ocorrendo em ≥10 dias/mês por >3 meses
D. Durando de 15 minutos até 4 horas após o despertar
E. Sem sintomas autonômicos cranianos ou inquietude
F. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.1,2

Notas:
1. A distinção em relação a um dos tipos ou subtipos de 

3. Cefaleias trigeminoautonômicas, especialmente a 3.1 
Cefaleia em salvas, é necessária para o manejo efetivo.

2. Outras possíveis causas de cefaleia desenvolvendo-se 
durante o sono e causando o despertar devem ser des-
cartadas, com atenção especial sendo dada à apneia do 
sono, hipertensão noturna, hipoglicemia e uso excessivo 

de medicamentos; transtornos intracranianos também 
devem ser excluídos. No entanto, a presença da síndrome 
da apneia do sono não necessariamente exclui o diagnós-
tico de 4.9 Cefaleia hípnica.

Comentários: Um estudo recente sugeriu que esses critérios, 
introduzidos na ICHD-3 beta, são mais sensíveis para 4.9 
Cefaleia hípnica do que aqueles da ICHD-II. 

A 4.9 Cefaleia hípnica começa habitualmente depois dos 
50 anos de idade, mas pode ocorrer em pessoas mais jovens. 

A dor é costumeiramente leve a moderada, porém dor 
forte é relatada por um quinto dos pacientes. A dor é bilateral 
em cerca de dois terços dos casos. As crises habitualmente 
duram de 15 a 180 minutos, porém durações maiores têm 
sido descritas. 

A maioria dos casos é persistente, com cefaleias diárias 
ou quase diárias, porém um subtipo episódico (em <15 dias/
mês) pode ocorrer. 

Embora tenha sido considerado que as características 
da 4.9 Cefaleia hípnica eram habitualmente do tipo ten-
são-símiles, estudos recentes descobriram que os pacientes 
podiam apresentar-se com características migranosas e que 
alguns deles apresentavam náusea durante as crises.

O início da 4.9 Cefaleia hípnica não está relacionado ao 
estágio do sono. Um estudo recente de imagem por ressonân-
cia magnética (RM) mostrou redução do volume da substância 
cinzenta hipotalâmica em pacientes com 4.9 Cefaleia hípnica.

O lítio, a cafeína, a melatonina e a indometacina têm sido 
tratamentos efetivos em vários casos relatados. 

4.9.1 Provável cefaleia hípnica

Critérios diagnósticos:
A. Crises recorrentes de cefaleia preenchendo os critérios 

B e C
B. Desenvolvendo-se apenas durante o sono, e provocando 

o despertar
C. Apenas dois dos seguintes:

1. ocorrendo em ≥10 dias/mês por >3 meses
2. durando de 15 minutos até 4 horas após o despertar
3. sem sintomas autonômicos cranianos ou inquietude

D. Não preenchendo os critérios da ICHD-3 para qualquer 
outra cefaleia

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

4.10 Cefaleia persistente e diária  
desde o início (CPDI)

Termos previamente utilizados: Cefaleia crônica de início 
agudo; cefaleia crônica de novo.

Descrição: Cefaleia persistente, diária desde o seu início, o 
qual é claramente lembrado. A dor não possui traços caracte-
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rísticos e pode ser migrânea-símile, do tipo tensão-símile, ou 
possuir elementos de ambas.

Critérios diagnósticos:
A. Cefaleia persistente preenchendo os critérios B e C
B. Início distinto e claramente lembrado, com a dor tor-

nando-se contínua e sem remissão dentro de 24 horas
C. Presente por >3 meses
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.1-4

Notas:
1. A 4.10 Cefaleia persistente e diária desde o início (CPDI) 

é única, na medida em que a cefaleia é diária desde o seu 
início e torna-se muito rapidamente sem remissão, ocor-
rendo tipicamente em indivíduos sem uma história de 
cefaleia prévia. Os pacientes com esse transtorno inva-
riavelmente lembram e podem descrever precisamente 
um início assim; se eles não podem fazê-lo, outro diag-
nóstico deve ser feito. No entanto, pacientes com cefaleia 
prévia (1. Migrânea ou 2. Cefaleia do tipo tensão (CTT)) 
não são excluídos desse diagnóstico, mas eles não devem 
descrever um aumento da frequência da cefaleia antes do 
seu início. Do mesmo modo, pacientes com cefaleia pré-
via não devem descrever exacerbação associada com ou 
seguida por uso excessivo de medicamentos.

2. A 4.10 Cefaleia persistente e diária desde o início (CPDI) 
pode ter características sugestivas tanto de 1. Migrânea 
como de 2. Cefaleia do tipo tensão (CTT). Mesmo que 
os critérios para 1.3 Migrânea crônica e/ou 2.3 Cefaleia 
do tipo tensão crônica também possam ser preenchidos, 
o diagnóstico padrão é 4.10 Cefaleia persistente e diária 
desde o início (CPDI), sempre que os critérios para esse 
transtorno forem preenchidos. Por outro lado, quando os 
critérios para 4.10 Cefaleia persistente e diária desde o 
início (CPDI) e 3.4 Hemicrania contínua são preenchi-
dos, esse último é o diagnóstico padrão.

3. O uso de fármacos abortivos pode exceder os limi-
tes definidos como causadores de 8.2 Cefaleia por uso 
excessivo de medicamentos (MOH/CEM). Em tais casos, 
o diagnóstico de 4.10 Cefaleia persistente e diária desde 
o início (CPDI) não pode ser feito, a menos que o início 
da cefaleia diária preceda claramente o uso excessivo de 
medicamentos. Quando isso ocorrer, devem ser dados 
ambos os diagnósticos, 4.10 Cefaleia persistente e diária 
desde o início (CPDI) e 8.2 Cefaleia por uso excessivo de 
medicamentos (MOH/CEM).

4. Em todos os casos, outras cefaleias secundárias, como 
5.1 Cefaleia aguda atribuída a lesão cefálica traumá-
tica, 7.1 Cefaleia atribuída a hipertensão liquórica e 
7.2 Cefaleia atribuída a hipotensão liquórica devem ser 
excluídas através de investigação apropriada.

Comentário: A 4.10 Cefaleia persistente e diária desde o 
início (CPDI) possui dois subtipos: um subtipo autolimi-

tado, que tipicamente desaparece sem tratamento dentro 
de alguns meses, e um subtipo refratário, que é resistente a 
regimes agressivos de tratamento. Esses não são codificados 
separadamente.

4.10.1 Provável cefaleia persistente e  
diária desde o início

Critérios diagnósticos:
A. Cefaleia persistente preenchendo os critérios B e C
B. Início distinto e claramente lembrado, com a dor tor-

nando-se contínua e sem remissão dentro de 24 horas
C. Presente por ≤3 meses
D. Não preenchendo os critérios da ICHD-3 para qualquer 

outra cefaleia
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.
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Parte dois

as Cefaleias seCUndárias

5. Cefaleia atribuída a trauma ou lesão cefálica e/ou cervical  

6. Cefaleia atribuída a transtorno vascular craniano e/ou cervical

7. Cefaleia atribuída a transtorno intracraniano não vascular

8. Cefaleia atribuída a uma substância ou à sua supressão

9. Cefaleia atribuída a infecção

10. Cefaleia atribuída a transtorno da homeostase

11. Cefaleia ou dor facial atribuída a transtorno do crânio, pescoço, olhos, orelhas, 
nariz, seios paranasais, dentes, boca ou outra estrutura facial ou cervical

12. Cefaleia atribuída a transtorno psiquiátrico
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Introdução às cefaleias secundárias

Quando um paciente apresenta cefaleia pela primeira vez, 
ou um novo tipo de cefaleia, e, ao mesmo tempo, desen-
volve um tumor cerebral, é correto concluir que a cefaleia 
é secundária ao tumor. Tais pacientes devem receber apenas 
um diagnóstico para a cefaleia – 7.4 Cefaleia atribuída a 
neoplasia intracraniana (ou um de seus subtipos) – mesmo 
quando a cefaleia, sob o aspecto fenomenológico, pareça ser 
migrânea, cefaleia do tipo tensão ou cefaleia em salvas. Em 
outras palavras, uma cefaleia de novo, ocorrendo simulta-
neamente a outro transtorno reconhecidamente capaz de cau-
sá-la, é sempre diagnosticada como secundária.

A situação é diferente quando o paciente apresentou pre-
viamente um tipo de cefaleia primária que piora em estreita 
relação temporal com a ocorrência de outro transtorno. 
Existem três possíveis explicações para essa piora: que ela 
é uma coincidência; que ela é um agravamento da cefaleia 
primária, causalmente relacionada ao outro transtorno; que 
ela representa uma nova cefaleia, novamente causalmente 
relacionada ao outro transtorno. As regras gerais para atri-
buição desenvolvidas na ICHD-II permitiam um ou dois 
diagnósticos nessas circunstâncias, mas baseavam-se no jul-
gamento. Elas foram modificadas na ICHD-3 beta para que 
fossem menos sujeitas a interpretação e estas modificações 
foram mantidas.

1. Quando uma cefaleia nova ocorre pela primeira vez em 
estreita relação temporal com outro transtorno que é 
reconhecidamente capaz de causar cefaleia, ou preenche 
outros critérios de causalidade para aquele transtorno, a 
nova cefaleia é codificada como uma cefaleia secundá-
ria atribuída ao transtorno causal. Isso permanece ver-
dadeiro mesmo quando a cefaleia possui as característi-
cas de uma cefaleia primária (migrânea, cefaleia do tipo 
tensão, cefaleia em salvas ou uma das outras cefaleias 
trigeminoautonômicas).

2. Quando uma cefaleia primária pré-existente torna-se crô-
nica ou significativamente pior (geralmente significando 
um aumento de duas vezes na sua frequência e/ou gra-
vidade) em estreita relação temporal com tal transtorno 
causal, tanto o diagnóstico primário como o secundário 
devem ser dados, contanto que existam boas evidências 
de que o transtorno pode causar cefaleia. 

A ICHD-II padronizou o formato dos critérios diagnós-
ticos para as cefaleias secundárias, porém isso não ocorreu 
sem problemas. Uma revisão foi adotada na ICHD-3 beta e 
também foi mantida:

Critérios diagnósticos gerais para  
cefaleias secundárias:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Outro transtorno cientificamente documentado como 

capaz de causar cefaleia foi diagnosticado1

C. Evidência de causalidade demonstrada por ao menos 
dois dos seguintes2:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal 

com o início do transtorno causal presumido
2. um ou dois dos seguintes:

a. cefaleia piorou, significativamente, em paralelo 
com a piora do transtorno causal presumido

b. cefaleia melhorou, significativamente, em 
paralelo com a melhora do transtorno causal 
presumido

3. a cefaleia possui características típicas para o 
transtorno causal3

4. existem outras evidências de causalidade4

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

Notas:
1. Como a cefaleia é extremamente prevalente, ela pode 

ocorrer simultaneamente a outro transtorno por acaso e 
sem relação causal. Logo, uma cefaleia secundária pode 
ser diagnosticada em definitivo apenas quando existe 
sólida evidência proveniente de estudos científicos publi-
cados de que o transtorno especificado no critério B é 
capaz de causar cefaleia. As evidências científicas podem 
vir de grandes estudos clínicos observando estreita rela-
ção temporal entre o transtorno e o desfecho da cefaleia 
depois do tratamento do transtorno, ou de estudos meno-
res utilizando métodos de imagem, exames laboratoriais 
ou outros exames paraclínicos, mesmo se esses não 
forem prontamente disponíveis para o médico que uti-
lizará esses critérios para fazer diagnósticos. Em outras 
palavras, métodos de estudo que não são úteis no uso 
rotineiro dos critérios diagnósticos podem, no entanto, 
ser úteis para estabelecer relações causais gerais como 
a base do critério B. Ao longo da ICHD-3, por outro 
lado, os critérios diagnósticos restringem-se à informa-
ção razoavelmente disponível para o médico que está 
fazendo o diagnóstico em uma situação clínica típica.

2. Os critérios gerais requerem a presença de ao menos duas 
características comprobatórias distintas, e permitem até 
quatro tipos de evidência, conforme estabelecido. Nem 
todos esses quatro tipos são apropriados para todos os 
transtornos, e nem todos os quatro precisam ser parte dos 
critérios específicos para uma cefaleia secundária espe-
cífica, quando esse é o caso. Existem algumas poucas 
cefaleias secundárias para as quais a evidência de causa-
lidade depende fortemente do início em estreita relação 
temporal com a causa presumida. São exemplos disso os 
subtipos de 7.2 Cefaleia atribuída a hipotensão liquó-
rica, a qual é habitualmente – mas não invariavelmente – 
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ortostática, sendo então que essa característica não pode 
ser considerada confiável como um critério diagnóstico. 
Em tais casos, o critério D é de particular importância.

3. Um exemplo é o início muito repentino (em trovoada) da 
cefaleia em 6.2.2 Cefaleia aguda atribuída a hemorra-
gia subaracnóidea não traumática. As características (se 
há alguma) devem ser especificadas para cada cefaleia 
secundária.

4. Isso deve ser especificado (se apropriado) para cada cefa-
leia secundária. Um exemplo desse tipo de evidência é a 
concordância entre o local da cefaleia e a localização de 
um transtorno causal presumido. Outros são as variações 
em paralelo entre as características da cefaleia (como a 
intensidade) e os marcadores de atividade do transtorno 
causal presumido (p. ex. alterações de neuroimagem ou 
em outras medições laboratoriais [como a velocidade de 
hemossedimentação em 6.4.1 Cefaleia atribuída a arte-
rite de células gigantes]).
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5. Cefaleia atribuída a trauma ou  
lesão cefálica e/ou cervical

5.1 Cefaleia aguda atribuída a lesão cefálica traumática
 5.1.1 Cefaleia aguda atribuída a lesão cefálica traumática  

moderada ou grave
 5.1.2 Cefaleia aguda atribuída a lesão cefálica traumática leve 
5.2 Cefaleia persistente atribuída a lesão cefálica traumática 
 5.2.1 Cefaleia persistente atribuída a lesão cefálica traumática  

moderada ou grave 
 5.2.2 Cefaleia persistente atribuída a lesão cefálica  

traumática leve 
5.3 Cefaleia aguda atribuída a lesão em chicotada
5.4 Cefaleia persistente atribuída a lesão em chicotada
5.5 Cefaleia aguda atribuída a craniotomia
5.6 Cefaleia persistente atribuída a craniotomia

Comentário geral

Cefaleia primária, secundária ou ambas? As regras gerais para 
atribuição a outro transtorno se aplicam a 5. Cefaleia atri-
buída a trauma ou lesão cefálica e/ou cervical.

1. Quando uma cefaleia ocorre pela primeira vez em estreita 
relação temporal com um trauma ou lesão cefálica e/ou 
cervical, ela é codificada como uma cefaleia secundária 
atribuída ao trauma ou a lesão. Isso permanece verda-
deiro quando a nova cefaleia possui as características 
de qualquer uma das cefaleias primárias classificadas na 
Parte Um da ICHD-3. 

2. Quando uma cefaleia pré-existente, com as caracte-
rísticas de uma cefaleia primária, torna-se crônica, ou 
piora significativamente (significando habitualmente um 
aumento de duas ou mais vezes na sua frequência e/ou 
gravidade) em estreita relação temporal com esse trauma 
ou lesão, tanto o diagnóstico inicial de cefaleia como o 
diagnóstico de 5. Cefaleia atribuída a trauma ou lesão 
cefálica e/ou cervical (ou um dos seus tipos ou subtipos) 
devem ser dados, contanto que existam boas evidências 
de que o transtorno pode causar cefaleia.

Introdução

Os tipos da 5. Cefaleia atribuída a trauma ou lesão cefá-
lica e/ou cervical estão entre as cefaleias secundárias mais 
comuns. Durante os primeiros três meses a partir do início 
eles são considerados agudos; se eles continuam além desse 
período são denominados persistentes. Esse período de 
tempo é consistente com os critérios diagnósticos da ICHD-
-II, embora o termo persistente tenha sido adotado no lugar 
de crônico(a).

Não existem características específicas de cefaleia 
que reconhecidamente permitam diferenciar os tipos de  

5. Cefaleia atribuída a trauma ou lesão cefálica e/ou cer-
vical de outros tipos de cefaleia; na maioria das vezes esses 
assemelham-se a 2. Cefaleia do tipo tensão (CTT) ou 1. 
Migrânea. Sendo assim, o seu diagnóstico é amplamente 
dependente da estreita relação temporal entre o trauma ou 
a lesão e o início da cefaleia. Em consonância com aqueles 
da ICHD-II, os critérios diagnósticos da ICHD-3 para todos 
os tipos de 5. Cefaleia atribuída a trauma ou lesão cefálica 
e/ou cervical requerem que a cefaleia seja relatada como 
tendo desenvolvido-se dentro de sete dias a partir do trauma 
ou da lesão, ou dentro de sete dias após o trauma ou dano, ou 
dentro de sete dias após o paciente recobrar a capacidade de 
perceber e relatar a dor. Embora este intervalo de sete dias 
seja um tanto arbitrário e que alguns especialistas argumen-
tem que a cefaleia pode surgir após um intervalo mais longo 
em uma minoria de pacientes, não há, atualmente, evidência 
suficiente a fim de mudar este requisito. Encoraja-se a reali-
zação de pesquisas que testem os critérios diagnósticos para 
A5.1.1.1 Cefaleia aguda de início tardio atribuída a lesão 
cefálica traumática moderada ou grave e A5.1.2.1 Cefaleia 
aguda de início tardio atribuída a lesão cefálica traumática 
leve (veja o Apêndice).

A cefaleia pode surgir como um sintoma isolado após um 
trauma ou uma lesão ou como um de uma constelação de 
sintomas, habitualmente incluindo tontura, fadiga, redução 
da capacidade de concentração, lentidão psicomotora, pro-
blemas de memória discretos, insônia, ansiedade, alterações 
da personalidade e irritabilidade. Quando vários destes sin-
tomas surgem após um trauma cefálico, pode-se considerar 
que o paciente apresenta uma síndrome pós-concussão.

A patogênese de 5. Cefaleia atribuída a trauma ou lesão 
cefálica e/ou cervical é frequentemente obscura. Vários 
fatores que podem contribuir para o seu surgimento incluem 
– mas não estão limitados a – lesão axonal, alterações no 
metabolismo cerebral, neuroinflamação, alterações na 
hemodinâmica cerebral, predisposição genética subjacente, 
psicopatologia e a expectativa do paciente em desenvolver 
cefaleia após um trauma cefálico. Uma pesquisa recente, uti-
lizando modalidades avançadas de neuroimagem, sugere um 
potencial para detectar anormalidades cerebrais funcionais, 
estruturais e metabólicas após traumas menores os quais não 
são detectáveis por meio dos testes diagnósticos convencio-
nais. Distúrbios do sono, distúrbios do humor e estressores, 
psicossociais e outros, pós-traumáticos podem, plausivel-
mente, influenciar o surgimento e a perpetuação da cefaleia. 
O uso excessivo de medicamentos abortivos para cefaleia 
pode contribuir para a persistência da mesma após trauma 
cefálico através do desenvolvimento de 8.2 Cefaleia por 
uso excessivo de medicamentos (MOH/CEM). Os clínicos 
devem considerar esta possibilidade sempre que uma cefa-
leia pós-traumática persiste além da fase inicial pós-trauma.

Fatores de risco para o desenvolvimento de 5. Cefaleia 
atribuída a trauma ou lesão cefálica e/ou cervical podem 
incluir um histórico prévio de cefaleia, lesões de menor 
gravidade, sexo feminino e a presença de transtornos psi-
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quiátricos comórbidos. A associação entre traumas cefá-
licos repetitivos e o desenvolvimento de cefaleia deve ser 
melhor investigada. Ainda é amplamente debatido o grau em 
que uma expectativa do paciente quanto ao surgimento de 
cefaleia após lesão cefálica e o litígio referente a tal cefa-
leia promovem o seu desenvolvimento e a sua persistência. 
A maioria das evidências sugere que a simulação é um fator 
em apenas uma pequena minoria dos pacientes. 

É reconhecido que alguns pacientes desenvolvem 
cefaleia após um trauma cefálico de menor gravidade – tão 
pouco significativo que não preenche os critérios mesmo 
para lesão cerebral traumática leve. Essas cefaleias podem 
começar após um único trauma ou depois de impactos míni-
mos repetitivos na cabeça (p. ex., jogadores de rugby ou de 
futebol americano). No entanto, a cefaleia que ocorre devido 
a traumas cefálicos mínimos ainda não foi adequadamente 
estudada, portanto, os dados são insuficientes para apoiar 
o seu reconhecimento e inclusão na ICHD-3. A pesquisa 
em cefaleia consequente a trauma cefálico mínimo, talvez 
guiada pelos critérios diagnósticos para A5.8 Cefaleia aguda 
atribuída a outro trauma ou lesão cefálica e/ou cervical e 
A5.9 Cefaleia persistente atribuída a outro trauma ou lesão 
cefálica e/ou cervical, é encorajada.

A 5. Cefaleia atribuída a trauma ou lesão cefálica e/ou 
cervical também é relatada em crianças, embora com menor 
frequência do que em adultos. As apresentações clínicas dos 
tipos são similares em crianças e adultos, e os critérios diag-
nósticos em criança são os mesmos.

5.1 Cefaleia aguda atribuída a  
lesão cefálica traumática 

Codificadas em outro local: Trauma como resultado de movi-
mentos de aceleração/desaceleração da cabeça, com flexão/
extensão do pescoço é classificado como lesão em chicotada. 
A cefaleia aguda atribuída a tal trauma é codificada como 5.3 
Cefaleia aguda atribuída a lesão em chicotada. A cefaleia 
aguda atribuída a craniotomia cirúrgica realizada por outras 
razões que não lesão cefálica traumática é codificada como 
5.5 Cefaleia aguda atribuída a craniotomia.

Descrição: Cefaleia causada por lesão cefálica traumática, 
com duração menor que três meses.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B. Ocorreu lesão cefálica traumática1 
C. A cefaleia é relatada como tendo se desenvolvido den-

tro de sete dias após um dos seguintes:
1. a lesão cefálica
2. a recuperação da consciência após a lesão cefálica
3. interrupção do uso de medicamento(s) que redu-

z(em) a habilidade de perceber ou relatar a cefaleia 
após a lesão cefálica

D. Qualquer um dos seguintes:
1. a cefaleia desapareceu dentro de três meses após o 

seu início
2. a cefaleia ainda não desapareceu, mas ainda não se 

passaram três meses desde o seu início
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Nota:
1. Lesão cefálica traumática é definida como uma lesão 

estrutural ou funcional resultante da ação de forças exter-
nas sobre a cabeça. Isso inclui um impacto entre a cabeça 
e um objeto, penetração da cabeça por um corpo estra-
nho, forças geradas por estouros ou explosões e outras 
forças ainda a ser definidas.

Comentário: A condição de que a cefaleia deve ser descrita 
como tendo se desenvolvido dentro de sete dias é algo arbi-
trária (veja a “Introdução”, acima). Comparado a intervalos 
mais longos, um intervalo de sete dias gera critérios diagnós-
ticos com maior especificidade para 5.1 Cefaleia aguda atri-
buída a lesão cefálica traumática (i.e., evidência mais forte 
de causalidade), mas também uma perda de sensibilidade 
correspondente. Mais pesquisas são necessárias sobre se 
um intervalo diferente poderia ou não ser mais apropriado. 
Enquanto isso, os critérios do Apêndice para A5.1.1.1 Cefa-
leia aguda de início tardio atribuída a lesão cefálica trau-
mática moderada ou grave e A5.1.2.1 Cefaleia aguda de iní-
cio tardio atribuída a lesão cefálica traumática leve podem 
ser utilizados quando o intervalo entre a lesão e o início da 
cefaleia é maior que sete dias.

5.1.1 Cefaleia aguda atribuída a lesão cefálica 
traumática moderada ou grave

Critérios diagnósticos:
A. Cefaleia preenchendo os critérios para 5.1 Cefaleia 

aguda atribuída a lesão cefálica traumática 
B. Lesão cefálica associada a ao menos um dos seguintes:

1. perda da consciência por >30 minutos
2. escore da Escala de Coma de Glasgow <13
3. amnésia pós-traumática durando >24 horas1

4. alteração no nível de percepção por >24 horas 
5. evidência, por exames de imagem, de uma lesão 

cefálica traumática, como fratura de crânio, 
hemorragia intracraniana e/ou contusão cerebral.

Nota:
1. A duração da amnésia pós-traumática é definida como o 

tempo entre o trauma cefálico e a retomada da evocação 
contínua normal dos eventos.
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5.1.2 Cefaleia aguda atribuída a lesão cefálica 
traumática leve

Critérios diagnósticos:
A. Cefaleia preenchendo os critérios para 5.1 Cefaleia 

aguda atribuída a lesão cefálica traumática 
B. Lesão cefálica preenchendo ambos os seguintes:

1. sem associação com qualquer dos seguintes:
a. perda da consciência por >30 minutos
b. escore da Escala de Coma de Glasgow <13
c. amnésia pós-traumática durando >24 horas1

d. alteração no nível de percepção por >24 horas 
e. evidência, por exames de imagem, de uma 

lesão cefálica traumática, como fratura de 
crânio, hemorragia intracraniana e/ou contu-
são cerebral

2. associada a um ou mais dos seguintes sintomas e/
ou sinais:
a. confusão, desorientação ou consciência dimi-

nuída, transitórias
b. perda da memória relativa a eventos imedia-

tamente prévios ou posteriores ao trauma
c. dois ou mais dos seguintes sintomas sugesti-

vos de lesão cerebral traumática leve: 
i. náusea
ii. vômitos
iii. distúrbios visuais
iv. tontura e/ou vertigem
v. desequilíbrio postural e/ou da marcha 
vi. memória e/ou concentração prejudicadas. 

Nota:
1. A duração da amnésia pós-traumática é definida como o 

tempo entre o trauma cefálico e a retomada da evocação 
contínua normal dos eventos.

Comentário: Os critérios diagnósticos para lesão cefálica trau-
mática leve e aqueles para lesão cefálica traumática mode-
rada ou grave permitem uma variabilidade substancial na 
gravidade da lesão classificada em cada categoria. Isso tem 
levado alguns especialistas a sugerir a inclusão de categorias 
adicionais: cefaleia atribuída a lesão cefálica traumática 
muito leve e cefaleia atribuída a lesão cefálica traumática 
muito grave. As evidencias existentes são insuficientes para 
adicionar essas categorias no presente, porém estudos futu-
ros devem investigar a utilidade de fazê-lo.

5.2 Cefaleia persistente atribuída a  
lesão cefálica traumática 

Codificada em outro local: Trauma como resultado de movi-
mentos de aceleração/desaceleração da cabeça, com flexão/
extensão do pescoço é classificado como lesão em chico-
tada. A cefaleia persistente atribuída a tal trauma é codificada 

como 5.4 Cefaleia persistente atribuída a lesão em chico-
tada. A cefaleia persistente atribuída a craniotomia cirúrgica 
realizada por outras razões que não lesão cefálica traumá-
tica é codificada como 5.6 Cefaleia persistente atribuída a  
craniotomia.

Descrição: Cefaleia causada por lesão cefálica traumática, 
com duração maior que três meses.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B. Ocorreu lesão cefálica traumática1 
C. A cefaleia é relatada como tendo se desenvolvido den-

tro de sete dias após um dos seguintes:
1. a lesão cefálica
2. a recuperação da consciência após a lesão cefálica
3. interrupção do uso de medicamento(s) que  

reduz(em) a habilidade de perceber ou relatar a 
cefaleia após a lesão cefálica

D. A cefaleia persiste por >3 meses depois do seu início
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.2

Nota:
1. A lesão cefálica traumática é definida como uma lesão 

estrutural ou funcional resultante da ação de forças exter-
nas sobre a cabeça. Isso inclui um impacto entre a cabeça 
e um objeto, penetração da cabeça por um corpo estra-
nho, forças geradas por estouros ou explosões, e outras 
forças ainda a ser definidas.

2. Quando a cefaleia decorrente de lesão cefálica se torna 
persistente, a possibilidade de 8.2 Cefaleia por uso 
excessivo de medicamentos (MOH/CEM) precisa ser 
considerada.

Comentários: A condição de que a cefaleia deve ser descrita 
como tendo se desenvolvido dentro de sete dias é algo arbi-
trária (veja a “Introdução”, acima). Comparado a intervalos 
mais longos, um intervalo de sete dias gera critérios diagnós-
ticos com maior especificidade para 5.2 Cefaleia persistente 
atribuída a lesão cefálica traumática (i.e., evidência mais 
forte de causalidade), mas também uma perda de sensibili-
dade correspondente. Mais pesquisas são necessárias sobre 
se um intervalo diferente poderia ou não ser mais apropriado. 
Enquanto isso, os critérios do Apêndice para A5.2.1.1 Cefa-
leia persistente de início tardio atribuída a lesão cefálica 
traumática moderada ou grave e A5.2.2.1 Cefaleia persis-
tente de início tardio atribuída a lesão cefálica traumática 
leve podem ser utilizados quando o intervalo entre a lesão e 
o início da cefaleia é maior que sete dias.

Para haver consistência com os critérios diagnósticos 
para cefaleia pós-traumática crônica da ICHD-II e com o 
intervalo de tempo utilizado no diagnóstico de outras cefa-
leias secundárias, três meses é o intervalo de tempo além do 
qual uma cefaleia atribuída a uma lesão ou trauma cefálico 
é considerada persistente. Pesquisa adicional é necessária a 
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fim de investigar se intervalos mais curtos ou mais longos 
podem ser apropriadamente adotados.

5.2.1 Cefaleia persistente atribuída a lesão cefálica 
traumática moderada ou grave

Critérios diagnósticos:
A. Cefaleia preenchendo os critérios para 5.2 Cefaleia per-

sistente atribuída a lesão cefálica traumática 
B. Lesão cefálica associada a ao menos um dos seguintes:

1. perda da consciência por >30 minutos
2. escore da Escala de Coma de Glasgow < 13
3. amnésia pós-traumática por >24 horas1

4. alteração no nível de percepção por >24 horas
5. evidência, por exames de imagem, de uma lesão 

cefálica traumática, como fratura de crânio, he-
morragia intracraniana e/ou contusão cerebral.

Nota:
1. A duração da amnésia pós-traumática é definida como o 

tempo entre o trauma cefálico e a retomada da evocação 
contínua normal dos eventos.

5.2.2 Cefaleia persistente atribuída a  
lesão cefálica traumática leve

Critérios diagnósticos:
A. Cefaleia preenchendo os critérios para 5.2 Cefaleia per-

sistente atribuída a lesão cefálica traumática 
B. Lesão cefálica preenchendo ambos os seguintes:

1. sem associação com qualquer dos seguintes:
a. perda da consciência por >30 minutos
b. escore da Escala de Coma de Glasgow <13
c. amnésia pós-traumática durando >24 horas1

d. alteração no nível de percepção por >24 horas 
e. evidência, por exames de imagem, de uma 

lesão cefálica traumática, como fratura de 
crânio, hemorragia intracraniana e/ou contu-
são cerebral

2. associada a um ou mais dos seguintes sintomas e/
ou sinais:
a. confusão, desorientação ou consciência dimi-

nuída, transitórias
b. perda da memória relativa a eventos imedia-

tamente prévios ou posteriores ao trauma
c. dois ou mais dos seguintes sintomas sugesti-

vos de lesão cerebral traumática leve: 
i. náusea
ii. vômitos
iii. distúrbios visuais
iv. tontura e/ou vertigem
v. desequilíbrio postural e/ou da marcha
vi. memória e/ou concentração prejudicadas. 

Nota:
1. A duração da amnésia pós-traumática é definida como o 

tempo entre o trauma cefálico e a retomada da evocação 
contínua normal dos eventos.

5.3 Cefaleia aguda atribuída a  
lesão em chicotada1

Descrição: Cefaleia causada por lesão em chicotada, com 
duração de menos que três meses.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B. Ocorreu lesão em chicotada1, associada temporalmente 

a dor cervical e/ou cefaleia
C. A cefaleia desenvolveu-se dentro de sete dias após a 

lesão em chicotada
D. Qualquer um dos seguintes:

1. a cefaleia desapareceu dentro de três meses após o 
seu início

2. a cefaleia ainda não desapareceu, porém ainda não 
se passaram três meses desde o seu início

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

Nota:
1. A lesão em chicotada é definida como movimentos de 

aceleração/desaceleração da cabeça, repentinos e inade-
quadamente restringidos, com flexão/extensão cervical. 
A lesão em chicotada pode ocorrer após tanto forças de 
alto impacto como de baixo impacto.

Comentários: A lesão em chicotada ocorre mais comumente 
no contexto de um acidente com veículo motorizado.

A 5.3 Cefaleia aguda atribuída a lesão em chicotada 
pode ocorrer como um sintoma isolado ou com uma cons-
telação de outros sintomas que se relacionam ao pescoço, 
assim como sintomas somáticos extracervicais, neurossen-
soriais, comportamentais, cognitivos e/ou de humor. A lesão 
em chicotada, em si, pode ser classificada de acordo com 
a gravidade da apresentação clínica, utilizando um sistema 
como aquele apresentado pela Quebec Task Force on Whi-
plash-Associated Disorders.

5.4 Cefaleia persistente atribuída a  
lesão em chicotada

Descrição: Cefaleia causada por lesão em chicotada, com 
duração maior que três meses.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B. Ocorreu lesão em chicotada1, associada temporalmente 

a dor cervical e/ou cefaleia 
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C. A cefaleia desenvolveu-se dentro de sete dias após a 
lesão em chicotada

D. A cefaleia persiste por >3 meses após o seu início
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.2

Nota:
1. A lesão em chicotada é definida como movimentos de 

aceleração/desaceleração da cabeça, repentinos e inade-
quadamente restringidos, com flexão/extensão cervical. 
A lesão em chicotada pode ocorrer após tanto forças de 
alto impacto como de baixo impacto.

2. Quando a cefaleia após lesão em chicotada torna-se per-
sistente, a possibilidade de 8.2 Cefaleia por uso excessivo 
de medicamentos (MOH/CEM) precisa ser considerada.

5.5 Cefaleia aguda atribuída a craniotomia

Descrição: Cefaleia causada por craniotomia cirúrgica, com 
duração menor que três meses.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B. Craniotomia cirúrgica1 foi realizada
C. A cefaleia é descrita como tendo se desenvolvido dentro 

de sete dias após um dos seguintes:
1. a craniotomia
2. a recuperação da consciência após a craniotomia
3. descontinuação de medicamento(s) que prejudi-

cam a habilidade de perceber ou relatar cefaleia 
após a craniotomia

D. Qualquer um dos seguintes:
1. a cefaleia desapareceu dentro de três meses após o 

seu início
2. a cefaleia ainda não desapareceu, porém ainda não 

se passaram três meses desde o seu início.
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.1,2

Notas:
1. Quando a craniotomia foi realizada após e por causa 

de uma lesão traumática cefálica, codifique como 5.1.1 
Cefaleia aguda atribuída a lesão cefálica traumática 
moderada ou grave.

2. A exclusão de outras cefaleias secundárias que podem 
ocorrer após craniotomia é necessária antes de atribuir-se 
o diagnóstico de 5.5 Cefaleia aguda atribuída a cranio-
tomia. Embora existam inúmeras potenciais etiologias de 
cefaleia após uma craniotomia, devem ser consideradas 
em especial a cefaleia cervicogênica (como resultado do 
posicionamento durante a cirurgia) e a cefaleia por perda 
de líquido cefalorraquidiano, infecções, hidrocefalia e 
hemorragia intracraniana.

Comentários: A 5.5 Cefaleia aguda atribuída a craniotomia 
ocorre em uma proporção substancial de pacientes subme-

tidos a craniotomia cirúrgica. Na maioria dos casos, ela 
começa dentro dos primeiros dias após a craniotomia e se 
desaparece dentro do período pós-operatório agudo. Ela é 
mais comum após cirurgias da base do crânio em compara-
ção a outros locais. 

Embora a dor de 5.5 Cefaleia aguda atribuída a cranio-
tomia seja frequentemente sentida como máxima no local da 
craniotomia, ela pode ser mais difusa e assemelhar-se a cefa-
leia do tipo tensão ou a migrânea.

5.6 Cefaleia persistente atribuída  
a craniotomia

Descrição: Cefaleia causada por craniotomia cirúrgica, com 
duração maior que 3 meses.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B. Craniotomia cirúrgica1 foi realizada
C. A cefaleia é descrita como tendo se desenvolvido dentro 

de sete dias após um dos seguintes:
1. a craniotomia
2. a recuperação da consciência após a craniotomia
3. descontinuação de medicamento(s) que prejudi-

cam a habilidade de perceber ou relatar cefaleia 
após a craniotomia

D. A cefaleia persiste por mais de 3 meses após a craniotomia
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.1,2

Notas:
1. Quando a craniotomia foi realizada após e por causa 

de uma lesão traumática cefálica, codifique como 5.2.1 
Cefaleia persistente atribuída a lesão cefálica traumá-
tica moderada ou grave.

2. Quando a cefaleia após craniotomia torna-se persistente, 
a possibilidade de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de 
medicamentos (MOH/CEM) precisa ser considerada.

Comentários: Cerca de um quarto dos pacientes que desen-
volvem 5.5 Cefaleia aguda atribuída a craniotomia acabam 
sofrendo de 5.6 Cefaleia persistente atribuída a craniotomia.
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6. Cefaleia atribuída a transtorno 
vascular craniano e/ou cervical

6.1 Cefaleia atribuída a evento isquêmico cerebral
 6.1.1 Cefaleia atribuída a acidente vascular cerebral isquêmico  

(infarto cerebral)
 6.1.1.1 Cefaleia aguda atribuída a acidente vascular cerebral  

isquêmico (infarto cerebral)
 6.1.1.2 Cefaleia persistente atribuída a acidente vascular  

cerebral isquêmico prévio (infarto cerebral)
 6.1.2 Cefaleia atribuída a ataque isquêmico transitório (AIT)
6.2 Cefaleia atribuída a hemorragia intracraniana não traumática
 6.2.1 Cefaleia aguda atribuída a hemorragia intracerebral não  

traumática
 6.2.2 Cefaleia aguda atribuída a hemorragia subaracnóidea  

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

(HSDA) não traumática
 6.2.4 Cefaleia persistente atribuída a hemorragia intracraniana 

não traumática prévia
 6.2.4.1 Cefaleia persistente atribuída a hemorragia 

intracerebral não traumática prévia
 6.2.4.2 Cefaleia persistente atribuída a hemorragia 

subaracnóidea não traumática prévia
 6.2.4.3 Cefaleia persistente atribuída a hemorragia subdural 

aguda não traumática prévia
6.3 Cefaleia atribuída a malformação vascular não rota
 6.3.1 Cefaleia atribuída a aneurisma sacular não roto
 6.3.2 Cefaleia atribuída a malformação arteriovenosa (MAV)
 6.3.3 Cefaleia atribuída a fístula arteriovenosa dural
 6.3.4 Cefaleia atribuída a angioma cavernoso
 6.3.5 Cefaleia atribuída a angiomatose encefalotrigeminal ou 

leptomeníngea (síndrome de Sturge Weber)
6.4 Cefaleia atribuída a arterite
 6.4.1 Cefaleia atribuída a arterite de células gigantes (ACG)
 6.4.2 Cefaleia atribuída a angiite primária do sistema nervoso 

central (PACNS)
 6.4.3 Cefaleia atribuída a angiite secundária do sistema nervoso 

central (SACNS)
6.5 Cefaleia atribuída a transtorno da artéria carótida cervical ou 

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

artéria carótida cervical ou da artéria vertebral 
 6.5.1.1 Cefaleia ou dor facial ou cervical aguda atribuída a 

dissecção da artéria carótida cervical ou da artéria 
vertebral

 6.5.1.2 Cefaleia ou dor facial ou cervical persistente atribuída 
a dissecção prévia da artéria carótida cervical ou da  
artéria vertebral

 6.5.2 Cefaleia pós-endarterectomia
 6.5.3 Cefaleia atribuída a angioplastia ou a implante de stent  

carotídeo ou vertebral
6.6 Cefaleia atribuída a transtorno venoso craniano 
 6.6.1 Cefaleia atribuída a trombose venosa cerebral (TVC) 

 6.6.2  Cefaleia atribuída a implante de stent em seio venoso 
craniano

6.7  Cefaleia atribuída a outro transtorno arterial intracraniano 
agudo  

 6.7.1 Cefaleia atribuída a um procedimento endarterial 
intracraniano

 6.7.2 Cefaleia da angiografia
 6.7.3 Cefaleia atribuída à síndrome da vasoconstrição cerebral 

reversível (SVCR)
 6.7.3.1 Cefaleia aguda atribuída à síndrome da vasoconstrição 

cerebral reversível (SVCR)
 6.7.3.2 Cefaleia aguda provavelmente atribuída à síndrome da 

vasoconstrição cerebral reversível (SVCR)
 6.7.3.3 Cefaleia persistente atribuída à síndrome da 

vasoconstrição cerebral reversível (SVCR) prévia
 6.7.4 Cefaleia atribuída a dissecção arterial intracraniana
6.8 Cefaleia e/ou aura migrânea-símile atribuída a vasculopatia 

intracraniana crônica
 6.8.1 Cefaleia atribuída a Arteriopatia Cerebral 

Autossômica Dominante com Infartos Subcorticais e 
Leucoencefalopatia (CADASIL)

 6.8.2 Cefaleia atribuída a encefalopatia mitocondrial, acidose 
lática e episódios AVC-símiles (MELAS)

 6.8.3 Cefaleia atribuída a angiopatia do tipo Moyamoya
 6.8.4 Aura migrânea-símile atribuída a angiopatia amiloide 

cerebral
 6.8.5 Cefaleia atribuída à síndrome da vasculopatia retiniana 

com leucoencefalopatia cerebral e manifestações 
sistêmicas (RVCLSM)

 6.8.6 Cefaleia atribuída a outra vasculopatia intracraniana 
crônica

6.9 Cefaleia atribuída a apoplexia pituitária

Comentário geral

Cefaleia primária ou secundária ou ambas? As regras gerais para 
atribuição a outro transtorno se aplicam a 6. Cefaleia atri-
buída a transtorno vascular craniano e/ou cervical.

1.  Quando uma cefaleia nova ocorre pela primeira vez em 
estreita relação temporal com um transtorno vascular 
craniano ou cervical, ela é codificada como uma cefaleia 
secundária atribuída a esse transtorno. Isso permanece 
verdadeiro quando a nova cefaleia possui as caracterís-
ticas de qualquer uma das cefaleias primárias classifi-
cadas na Parte Um da ICHD-3. Essa regra aplica-se de 
forma semelhante a novos sintomas semelhantes a aura 
migranosa ocorrendo pela primeira vez em estreita rela-
ção temporal com um transtorno vascular craniano ou 
cervical. 

2.  Quando uma cefaleia pré-existente, com as caracte-
rísticas de uma cefaleia primária, torna-se crônica, ou 
piora significativamente (significando habitualmente um 
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aumento de duas ou mais vezes na frequência e/ou gra-
vidade) em estreita relação temporal com um transtorno 
vascular craniano ou cervical, tanto o diagnóstico inicial 
da cefaleia como o diagnóstico de 6. Cefaleia atribuída 
a transtorno vascular craniano e/ou cervical (ou um dos 
seus subtipos) devem ser dados, contanto que haja evi-
dência de boa qualidade de que o transtorno pode causar 
cefaleia.

Introdução

O diagnóstico da cefaleia e a sua ligação causal é fácil na 
maioria das condições vasculares listadas a seguir, porque 
a cefaleia apresenta-se tanto agudamente como associada a 
sinais neurológicos e também porque com frequência desa-
parece rapidamente. Portanto, a estreita relação temporal 
entre a cefaleia e esses sinais neurológicos é crucial para o 
estabelecimento da relação causal.

Em muitas dessas condições, como o acidente vascular 
isquêmico ou hemorrágico, a cefaleia é ofuscada por sinais 
focais e/ou por transtornos da consciência. Em outras, como 
a hemorragia subaracnóidea, a cefaleia é habitualmente o 
sintoma proeminente. Em várias outras condições que podem 
causar tanto cefaleia como acidente vascular cerebral, tais 
como dissecções, trombose venosa cerebral, arterite de célu-
las gigantes e angiite do sistema nervoso central, a cefaleia 
frequentemente é um sintoma de alerta inicial. É crucial, por-
tanto, reconhecer a associação da cefaleia com esses trans-
tornos, com o intuito de diagnosticar corretamente a doença 
vascular subjacente e iniciar o tratamento apropriado logo 
que possível, prevenindo assim consequências neurológicas 
potencialmente devastadoras.

Todas essas condições podem ocorrer em pacientes previa-
mente acometidos por qualquer tipo de cefaleia primária. Um 
indício que aponta para uma condição vascular subjacente é o 
início, habitualmente súbito, de uma cefaleia nova, até então 
desconhecida pelo paciente. Sempre que isso ocorre, as condi-
ções vasculares devem ser pesquisadas com urgência.

Para cefaleia atribuída a qualquer um dos transtornos 
vasculares citados aqui, os critérios diagnósticos incluem, 
sempre que possível:

A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Um transtorno vascular craniano e/ou cervical, reconhe-

cidamente capaz de causar cefaleia, foi demonstrado
C. Evidência de causalidade demonstrada por ao menos 

dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal 

com o início de um transtorno vascular craniano e/
ou cervical

2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou, significativamente, em 

paralelo com a piora do transtorno vascular 
craniano e/ou cervical

b) a cefaleia melhorou, significativamente, em 
paralelo com a melhora do transtorno vascu-
lar craniano e/ou cervical

3. a cefaleia possui características típicas para o 
transtorno vascular craniano e/ou cervical

4. existe outra evidência de causalidade
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

6.1 Cefaleia atribuída a evento isquêmico 
cerebral

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

6.1.1.1 Cefaleia aguda atribuída a acidente vascular  
 cerebral isquêmico (infarto cerebral)

Descrição: Cefaleia nova e habitualmente de início agudo, 
causada por acidente vascular cerebral (AVC) isquêmico e 
associada a sinais neurológicos focais do AVC. Ela é muito 
raramente a característica de apresentação ou uma caracte-
rística proeminente do AVC. Habitualmente possui um curso 
autolimitado. 

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia nova preenchendo os critérios C e D
B. Um acidente vascular cerebral isquêmico foi diagnos-

ticado
C. Evidência de causalidade demonstrada por um dos ou 

ambos os seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em muito estreita rela-

ção temporal com outros sintomas e/ou sinais clí-
nicos de acidente vascular cerebral isquêmico, ou 
levou ao diagnóstico de acidente vascular cerebral 
isquêmico

2. a cefaleia melhorou, significativamente, em para-
lelo com a estabilização ou melhora de outros 
sintomas ou sinais clínicos ou radiológicos do aci-
dente vascular cerebral isquêmico.

D. Qualquer um dos seguintes:
1. a cefaleia desapareceu dentro de três meses1

2. a cefaleia ainda não desapareceu, porém ainda não 
se passaram três meses1

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

Nota:
1. Os três meses devem ser contabilizados a partir da estabi-

lização, seja ela espontânea ou através de tratamento, do 
acidente vascular cerebral isquêmico, e não desde o seu 
início.

Comentário: A 6.1.1.1 Cefaleia aguda atribuída a acidente 
vascular cerebral isquêmico (infarto cerebral) é acompa-
nhada por sinais neurológicos focais e/ou alterações na cons-



ClassifiCação internaCional das Cefaleias – 3ª edição

76

ciência, as quais na maioria das vezes permitem a sua fácil 
diferenciação das cefaleias primárias. Ela é habitualmente 
de intensidade moderada e não possui características espe-
cíficas. Ela pode ser ipsilateral ao acidente vascular cerebral 
ou bilateral. Em raros casos, um acidente vascular cerebral 
isquêmico agudo - notadamente um infarto embólico cerebe-
lar ou supratentorial - pode apresentar-se com uma cefaleia 
abrupta isolada (até mesmo em trovoada). 

A cefaleia acompanha o acidente vascular cerebral isquê-
mico em até um terço dos casos; ela é mais frequente em aci-
dentes vasculares do território basilar do que do carotídeo. 
Ela é de pouco valor prático no estabelecimento da etiolo-
gia do acidente vascular, com a exceção de que a cefaleia é 
muito raramente associada a infartos lacunares.

A cefaleia é, entretanto, extremamente comum nos trans-
tornos agudos da parede arterial que podem levar ao acidente 
vascular cerebral isquêmico, tais como a dissecção arterial 
ou a síndrome da vasoconstrição cerebral reversível. Nessas 
últimas condições, a cefaleia pode ser diretamente causada 
pelas lesões da parede arterial e pode preceder o acidente 
vascular cerebral isquêmico; portanto, é mais corretamente 
codificada para o transtorno da parede arterial.

6.1.1.2 Cefaleia persistente atribuída a  
 acidente vascular cerebral isquêmico  
 (infarto cerebral) prévio

Descrição: Cefaleia causada por acidente vascular cerebral 
isquêmico e que persiste por mais de três meses após a esta-
bilização do acidente vascular.

Critérios diagnósticos:
A. Cefaleia previamente diagnosticada como 6.1.1.1 

Cefaleia aguda atribuída a acidente vascular cerebral 
isquêmico (infarto cerebral) e preenchendo o critério C

B. O acidente vascular cerebral isquêmico estabilizou, 
espontaneamente ou através de tratamento

C. A cefaleia persiste por >3 meses após a estabilização do 
acidente vascular cerebral isquêmico

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

Comentários: Alguns estudos têm documentado cefaleias 
atendendo ao critério para 6.1.1.2 Cefaleia persistente atri-
buída a acidente vascular cerebral isquêmico (infarto cere-
bral) prévio. Pesquisas que identifiquem os fatores de risco 
para tais cefaleias persistentes são necessárias; um histórico 
de 1. Migrânea pode desempenhar um papel, assim como 
ansiedade/depressão.

6.1.2 Cefaleia atribuída a ataque isquêmico 
transitório (AIT)

Descrição: Cefaleia causada por um ataque isquêmico transi-

tório (AIT) e acompanhada pelos sinais focais transitórios de 
início abrupto de um AIT. Dura menos que 24 horas.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C
B. Um ataque isquêmico transitório (AIT) foi diagnosticado
C. Evidência de causalidade demonstrada por ambos os 

seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se simultaneamente a outros  

sintomas e/ou sinais clínicos de AIT
2. a cefaleia desaparece dentro de 24 horas

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da 
ICHD-3.1,2

Notas:
1. Pode ser particularmente difícil o diagnóstico diferencial 

entre 6.1.2 Cefaleia atribuída a ataque isquêmico tran-
sitório (AIT) e uma crise de 1.2 Migrânea com aura. O 
modo de início é crucial: o déficit focal é tipicamente 
repentino no AIT e mais frequentemente progressivo na 
aura migranosa. Além disso, fenômenos positivos (p. 
ex., escotoma cintilante) são muito mais comuns na aura 
migranosa do que no AIT, enquanto que os fenômenos 
negativos são mais habituais no AIT.

2. A coincidência de um AIT típico nos demais aspectos 
e cefaleia intensa deve desencadear a busca por alguns 
transtornos arteriais que podem induzir cefaleia intensa 
de forma direta (dissecção arterial, entre outros).

Comentários: Um ataque isquêmico transitório (AIT) é um 
episódio transitório de disfunção neurológica causado por 
isquemia focal cerebral ou retiniana, sem evidência clínica, 
de imagem ou outra de infarto cerebral ou retiniano agudo. 
Os sintomas de um AIT tipicamente, mas não invariavel-
mente, duram menos de uma hora. 

Embora mais comum com AITs do território basilar do 
que do território carotídeo, a cefaleia é muito raramente um 
sintoma proeminente do AIT.

6.2 Cefaleia atribuída a hemorragia 
intracraniana não traumática

Codificada em outro local: A cefaleia atribuída a hemorragia 
intracerebral e/ou subaracnóidea traumática ou a hematoma 
traumático intracerebral, subdural ou epidural é codificada 
como 5.1.1 Cefaleia aguda atribuída a lesão cefálica trau-
mática moderada ou grave ou 5.2.1 Cefaleia persistente 
atribuída a lesão cefálica traumática moderada ou grave.

Descrição: Cefaleia causada por hemorragia intracraniana 
não traumática, habitualmente com um início repentino (até 
mesmo em trovoada). Dependendo do tipo de hemorragia, 
ela pode ser isolada ou associada a déficits neurológicos 
focais.
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6.2.1 Cefaleia aguda atribuída a hemorragia 
intracerebral não traumática

Descrição: Cefaleia nova e habitualmente de início agudo cau-
sada por hemorragia intracerebral não traumática, associada 
a sinais neurológicos focais da hemorragia intracerebral. Ela 
pode, raramente, ser a característica proeminente e de apre-
sentação da hemorragia intracerebral não traumática.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia nova preenchendo os critérios C e D
B. Hemorragia intracerebral (HIC)1, na ausência de trauma 

cefálico, foi diagnosticada
C. Evidência de causalidade demonstrada por ao menos 

dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação tem-

poral com outros sintomas e/ou sinais clínicos de 
HIC, ou levou ao diagnóstico de HIC

2. a cefaleia melhorou, significativamente, em para-
lelo com a estabilização ou melhora de outros de 
outros sintomas ou sinais clínicos ou radiológicos 
de HIC

3. a cefaleia tem ao menos uma das seguintes três 
características:
a) início repentino ou em trovoada
b) máxima no dia após o seu início
c) situada de acordo com o local da hemorragia

D. Qualquer um dos seguintes:
1. a cefaleia desapareceu dentro de três meses2

2. a cefaleia ainda não desapareceu, porém ainda não 
se passaram três meses2

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

Notas:
1. Através do uso, o termo intracerebral é considerado 

nesse contexto de forma a incluir intracerebelar.
2. Os três meses devem ser contabilizados a partir da estabi-

lização da hemorragia intracerebral, espontânea ou atra-
vés de tratamento, e não desde o seu início.

 
Comentários: A 6.2.1 Cefaleia aguda atribuída a hemorragia 
intracerebral não traumática é mais frequentemente o resul-
tado de sangue subaracnóide e compressão local do que de 
hipertensão intracraniana. Ela pode apresentar-se, ocasional-
mente, como cefaleia em trovoada. 

A cefaleia é mais comum e mais intensa nos acidentes 
vasculares cerebrais hemorrágicos do que nos isquêmicos. 
Quando ocorre no início do acidente vascular cerebral (AVC), 
a cefaleia é associada a um risco superior de mortalidade pre-
coce na hemorragia intracerebral, mas não no AVC isquêmico.

A cefaleia é geralmente ofuscada por déficits focais ou 
coma, mas ela pode ser a característica precoce proeminente 
de algumas hemorragias intracerebrais, especialmente da 
hemorragia cerebelar, a qual pode requerer descompressão 
cirúrgica de emergência.

6.2.2 Cefaleia aguda atribuída a hemorragia 
subaracnóidea (HSA) não traumática

Codificada em outro local: A hemorragia subaracnóidea (HSA) 
não traumática é distinta da hemorragia subaracnóidea não 
traumática da convexidade (HSAc). Este último transtorno 
pode apresentar-se com características clínicas e radiológicas 
altamente variáveis, de acordo com as suas diversas causas 
subjacentes, as quais incluem a síndrome da vasoconstrição 
cerebral reversível (SVCR), angiopatia amiloide cerebral 
(AAC), endocardite e trombose venosa cerebral. Os pacien-
tes com crises aura-símiles, HSAc e AAC devem ser codifi-
cados como 6.8.4 Aura migrânea-símile atribuída a angio-
patia amiloide cerebral. Pacientes com cefaleia, HSAc e 
SVCR, devem ser codificados como 6.7.3 Cefaleia atribuída 
à síndrome da vasoconstrição cerebral reversível (SVCR).

Descrição: Cefaleia causada por hemorragia subaracnóidea 
(HSA) não traumática, tipicamente intensa e repentina em 
seu início, atingindo o seu pico em segundos (cefaleia em 
trovoada) ou em minutos. Pode ser o único sintoma da HSA 
não traumática.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia nova preenchendo os critérios C e D
B. Hemorragia subaracnóidea (HSA), na ausência de 

trauma cefálico, foi diagnosticada
C. Evidência de causalidade demonstrada por ao menos 

dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação tem-

poral com outros sintomas e/ou sinais clínicos de 
HSA, ou levou ao diagnóstico de HSA

2. a cefaleia melhorou, significativamente, em para-
lelo com a estabilização ou melhora de outros sin-
tomas ou sinais clínicos ou radiológicos da HSA

3. a cefaleia teve início súbito ou em trovoada
D. Qualquer um dos seguintes:

1. a cefaleia desapareceu dentro de três meses1

2. a cefaleia não desapareceu, porém ainda não se 
passaram três meses1

E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da 
ICHD-3.2,3

Notas:
1. Os três meses devem ser contabilizados a partir da estabi-

lização da hemorragia subaracnóidea (HSA), espontânea 
ou através de tratamento, e não desde o seu início.

2. O diagnóstico da HSA é confirmado por tomografia com-
putadorizada (TC) não contrastada: a sensibilidade é pró-
xima a 99% nas primeiras seis horas após o início, 98% 
às 12 horas e 93% às 24 horas desde o início do quadro 
(porém caindo para 50% aos sete dias). Quando os resul-
tados da TC não são suficientes para o diagnóstico, a pun-
ção lombar é essencial: a xantocromia está presente em 
todos os casos com HSA aneurismática, quando o líquido 
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cefalorraquidiano (LCR) é coletado entre 12 horas e 
duas semanas após o início dos sintomas e analisado por 
espectrofotometria. A ressonância magnética não está 
indicada como teste diagnóstico inicial para HSA; no 
entanto, as imagens ponderadas em FLAIR (fluid-atte-
nuated inversion recovery) e em T2 gradiente-eco podem 
ser úteis quando a TC for normal e o LCR anormal.

3. Na presença de hemorragia subaracnóidea não traumá-
tica da convexidade, a idade avançada, disfunção sen-
sorial e motora, episódios estereotipados aura-símiles e 
ausência de cefaleia significativa sugerem a angiopatia 
amiloide cerebral como causa subjacente. Por outro lado, 
menos idade e cefaleia recorrente em trovoada apontam 
para a síndrome da vasoconstrição cerebral reversível.

Comentários: A hemorragia subaracnóidea não traumática 
(HSA) é uma das causas mais comuns de cefaleia persistente, 
intensa e incapacitante de início abrupto (cefaleia em trovoada) 
e é uma condição grave (a taxa de mortalidade é de 40-50%, 
com 10-20% dos pacientes morrendo antes de chegar ao hos-
pital; 50% dos sobreviventes permanecem incapacitados).

A 6.2.2 Cefaleia aguda atribuída a hemorragia subarac-
nóidea (HSA) não traumática pode, não obstante, ser mode-
rada e sem quaisquer sinais associados. O início abrupto é a 
característica-chave. Em conformidade com isso, qualquer 
paciente com cefaleia de início abrupto ou cefaleia em tro-
voada deve ser avaliado para HSA. 

O diagnóstico tardio frequentemente leva a um desfecho 
catastrófico: a HSA é uma emergência neurointervencionista. 
No entanto, um erro diagnóstico inicial ocorre em 25 a 50% 
dos pacientes, sendo a migrânea o diagnóstico errôneo mais 
comum. As razões mais comuns para o erro diagnóstico são 
a falha na obtenção de exames de neuroimagem apropriados 
ou a sua má interpretação, ou a falha em realizar a punção 
lombar nos casos em que ela é necessária.

Após o diagnóstico de HSA, o próximo passo urgente 
consiste em identificar um aneurisma roto (80% dos casos 
de HSA espontânea resultam de aneurismas saculares rotos). 
Nos pacientes que recebem inicialmente um um diagnóstico 
errado e nos quais a HSA é tardiamente identificada, quando 
os sintomas ocorrem novamente alguns dias mais tarde, fre-
quentemente não há aneurisma e nenhuma causa identificável 
para a HSA.

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

Codificada em outro local: A maioria dos casos de hemorragia 
subdural aguda ocorre após trauma cefálico; a cefaleia, em 
tais casos, deve ser codificada de acordo.

Descrição: Cefaleia causada por hemorragia subdural aguda 
não traumática (HSDA), tipicamente intensa e repentina, 
atingindo a sua intensidade máxima em segundos (cefaleia 

em trovoada) ou em minutos. Ela é habitualmente acompa-
nhada ou seguida rapidamente por sinais focais e diminuição 
da consciência. 

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia nova preenchendo os critérios C e D
B. Hemorragia subdural aguda (HSDA), na ausência de 

trauma cefálico, foi diagnosticada.
C. Evidência de causalidade demonstrada por ao menos 

dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação tem-

poral com outros sintomas e/ou sinais clínicos de 
HSDA, ou levou ao diagnóstico de HSDA

2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou, significativamente, em 

para lelo com a piora da HSDA
b) a cefaleia melhorou, significativamente, em 

paralelo com a melhora de outros sintomas 
ou sinais clínicos ou radiológicos da HSDA

3. a cefaleia possui uma das ou ambas as seguintes 
características:
a) início repentino ou em trovoada
b) situada de acordo com o local da hemorragia

D. Qualquer um dos seguintes:
1. a cefaleia desapareceu dentro de três meses1

2. a cefaleia ainda não desapareceu, porém ainda não 
se passaram três meses1

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

Nota:
1. Os três meses devem ser contabilizados a partir da esta-

bilização da hemorragia subdural aguda, espontânea ou 
através de tratamento, e não desde o seu início.

Comentários: A hemorragia subdural aguda (HSDA) não trau-
mática sem outra hemorragia intracraniana (“HSDA pura”) é 
rara. Ela representa uma condição de ameaça à vida e é uma 
emergência neurocirúrgica.

O sangramento pode ser de origem arterial ou venosa. 
As causas relatadas incluem ruptura “espontânea” de artéria 
cortical, ruptura de aneurisma, malformações arterioveno-
sas e fístulas arteriovenosas durais, tumores ou metástases, 
coagulopatias, doença de Moyamoya, trombose venosa cere-
bral e hipotensão intracraniana. Casos isolados ou pequenas 
séries têm sido relatados principalmente por neurocirurgiões. 
A cefaleia é descrita em 25-100% dos casos, dependendo da 
série e da causa subjacente. A cefaleia isolada pode ser o sinal 
de apresentação porém habitualmente ela está associada a ou 
é seguida por uma rápida deterioração neurológica.

6.2.4  Cefaleia persistente atribuída a hemorragia 
intracraniana não traumática prévia

Descrição: Cefaleia causada por hemorragia intracraniana não 
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traumática e persistindo por mais de três meses após a esta-
bilização da hemorragia.

Critérios diagnósticos:
A. Cefaleia previamente diagnosticada como 6.2.1 Cefa-

leia aguda atribuída a hemorragia intracerebral não 
traumática, 6.2.2 Cefaleia aguda atribuída a hemor-
ragia subaracnóidea (HSA) não traumática, ou 6.2.3 
Cefaleia aguda atribuída a hemorragia subdural aguda 
(HSDA) não traumática e preenchendo o critério C

B. A hemorragia intracraniana (de qualquer tipo) estabili-
zou, espontaneamente ou através de tratamento

C. A cefaleia tem persistido por >3 meses após a estabili-
zação da hemorragia intracraniana

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

Comentários: Alguns estudos têm documentado cefaleias 
atendendo aos critérios para 6.2.4 Cefaleia persistente atri-
buída a hemorragia intracraniana não traumática prévia. 
Pesquisas são necessárias para que sejam identificados os 
fatores de risco para tal cefaleia persistente; histórico prévio 
de 1. Migrânea pode desempenhar um papel, assim como 
ansiedade/depressão.

As subformas codificáveis são 6.2.4.1 Cefaleia persis-
tente atribuída a hemorragia intracerebral não traumática 
prévia, 6.2.4.2 Cefaleia persistente atribuída a hemorragia 
subaracnóidea não traumática prévia e 6.2.4.3 Cefaleia per-
sistente atribuída a hemorragia subdural aguda não trau-
mática prévia.

6.3 Cefaleia atribuída a malformação 
vascular não rota

Codificada em outro local: Uma cefaleia nova atribuída a malfor-
mação vascular rota é codificada como 6.2.1 Cefaleia aguda 
atribuída a hemorragia intracerebral não traumática ou 6.2.2 
Cefaleia aguda atribuída a hemorragia subaracnóidea (HSA) 
não traumática ou, raramente, como 6.2.3 Cefaleia aguda atri-
buída a hemorragia subdural aguda (HSDA) não traumática.

Descrição: Cefaleia secundária a uma malformação vascular 
intracraniana não rota (ocorrendo sem hemorragia). Depen-
dendo do tipo de malformação, a cefaleia pode ter um curso 
crônico, com crises recorrentes mimetizando cefaleias pri-
márias episódicas, ou um curso agudo e autolimitado.

6.3.1 Cefaleia atribuída a aneurisma sacular não roto

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C
B. Um aneurisma sacular não roto foi diagnosticado
C. Evidência de causalidade demonstrada por ao menos 

dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação tem-
poral com outros sintomas e/ou sinais clínicos 
de aneurisma sacular não roto, ou levou ao seu 
diagnóstico

2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou, significativamente, em 

paralelo com outros sintomas ou sinais clíni-
cos ou radiológicos de crescimento do aneu-
risma sacular

b) a cefaleia desapareceu após o tratamento do 
aneurisma sacular

3. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia tem início repentino ou em trovoada
b) a cefaleia está associada a uma paralisia dolo-

rosa do terceiro nervo craniano
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da 

ICHD-3.1

Nota:
1. Hemorragia intracraniana e síndrome da vasoconstrição 

cerebral reversível, em particular, foram excluídas atra-
vés de investigação apropriada.

Comentários: A cefaleia é relatada por aproximadamente um 
quinto dos pacientes com aneurisma cerebral não roto, mas o 
quanto essa relação é incidental ou causal ainda é um assunto 
a ser resolvido.

A 6.3.1 Cefaleia atribuída a aneurisma sacular não roto 
não possui, habitualmente, características específicas. Qual-
quer cefaleia de início recente pode revelar um aneurisma 
sacular sintomático, mas não roto. Uma variedade clássica é 
a paralisia aguda do terceiro nervo craniano com dor retro-
-orbital e uma pupila dilatada, indicando um aneurisma da 
artéria cerebral comunicante posterior ou da porção final da 
artéria carótida. Tal paralisia dolorosa do terceiro nervo cra-
niano é uma emergência, sinalizando a ruptura iminente ou o 
aumento progressivo da malformação arterial. 

Diversos estudos retrospectivos têm demonstrado o 
relato, por cerca da metade dos pacientes com hemorragia 
subaracnóidea aneurismática, da ocorrência de uma cefaleia 
repentina e intensa, dentro do período de quatro semanas pre-
cedente ao diagnóstico de ruptura aneurismática. Desconsi-
derando a possibilidade de vieses relacionados à lembrança, 
isso sugere que essas cefaleias são devidas a um aumento 
repentino da malformação arterial (cefaleia sentinela) ou a 
uma hemorragia subaracnóidea leve, que não é diagnosti-
cada como tal (vazamento de aviso/warning leak). As provas 
da existência das cefaleias sentinelas ainda são poucas. Além 
disso, o termo vazamento de aviso não deve ser usado, porque 
um vazamento indica uma hemorragia subaracnóidea. Dado 
que ao menos um em cada três pacientes com hemorragia 
subaracnóidea aneurismática é inicialmente diagnosticado 
erroneamente, e dados os riscos de ressangramento, pacien-
tes com cefaleias intensas repentinas devem ser submetidos 
a uma investigação completa, incluindo exames de imagem 
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cerebral, análise do LCR e angiografia cerebral (angiorresso-
nância ou angiotomografia computadorizada). 

6.3.2  Cefaleia atribuída a malformação 
arteriovenosa (MAV)

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Uma malformação arteriovenosa (MAV) foi 

diagnosticada
C. Evidência de causalidade demonstrada por ao menos 

dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação tem-

poral com outros sintomas e/ou sinais clínicos de 
MAV, ou levou à descoberta de uma MAV

2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou, significativamente, em 

paralelo com um crescimento da MAV
b) a cefaleia desapareceu ou melhorou, signi-

ficativamente, em paralelo como tratamento 
efetivo de uma MAV

3. a cefaleia situa-se no local da MAV
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da 

ICHD-3.1

Nota: 
1. Hemorragia intracraniana, em particular, foi excluída 

através de investigação apropriada.

Comentário: Têm sido relatados casos destacando a associação 
de MAV com diferentes tipos de 3. Cefaleias trigeminoauto-
nômicas (CTA), incluindo 3.1 Cefaleia em salvas, 3.2.2 Hemi-
crania paroxística crônica (HPC) e 3.3.1 Crises de cefaleia 
neuralgiforme, unilateral, breve com hiperemia conjuntival e 
lacrimejamento (SUNCT), mas esses casos possuíam caracte-
rísticas atípicas. Não há evidências de boa qualidade quanto à 
relação entre MAV e essas cefaleias primárias.

A 1.2 Migrânea com aura tem sido relatada em até 58% 
das mulheres com MAV. Um forte argumento em favor de uma 
relação causal é a correlação esmagadora entre o lado da cefa-
leia, ou da aura e o lado da MAV. Há, então, uma forte suges-
tão de que uma MAV possa causar crises de migrânea com 
aura (migrânea sintomática). Contudo, em uma grande série 
de MAVs, as características de apresentação frequentemente 
incluíram epilepsia ou déficits focais com ou sem hemorragia, 
e sintomas migrânea-símiles muito mais raramente.

6.3.3 Cefaleia atribuída a fístula arteriovenosa dural

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C
B. Uma fístula arteriovenosa dural (FAVD) foi 

diagnosticada

C. Evidência de causalidade demonstrada por ao menos 
dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação tem-

poral com outros sintomas e/ou sinais clínicos de 
FAVD ou levou ao diagnóstico de FAVD

2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou, significativamente, em 

paralelo com outros sintomas ou sinais clíni-
cos ou radiológicos do crescimento da FAVD

b) a cefaleia desapareceu ou melhorou, signi-
ficativamente, após o tratamento efetivo da 
FAVD

3. ao menos um dos seguintes:
a) a cefaleia é acompanhada de tinido pulsátil
b) a cefaleia é acompanhada por oftalmoplegia
c) a cefaleia é tanto progressiva como pior pela 

manhã e/ou durante a tosse e/ou ao curvar-se
4. a cefaleia situa-se no local da FAVD

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da 
ICHD-3.1

Nota:
1. Hemorragia intracerebral e trombose venosa cerebral, 

em particular, foram excluídas através de investigação 
apropriada.
 

Comentário: Faltam estudos dedicados a 6.3.3 Cefaleia 
atribuída a fístula arteriovenosa dural. Um tinido pulsátil 
doloroso pode ser um sintoma de apresentação, assim como 
cefaleia com características de hipertensão intracraniana, 
como resultado de uma redução do escoamento venoso e, 
algumas vezes, de uma trombose de seio venoso. As fístulas 
carotidocavernosas podem apresentar-se como oftalmople-
gia dolorosa.

6.3.4 Cefaleia atribuída a angioma cavernoso

Codificada em outro local: A cefaleia atribuída a hemorragia 
cerebral ou a convulsão secundária a angioma cavernoso é 
codificada como 6.2.1 Cefaleia aguda atribuída a hemorra-
gia intracerebral não traumática ou 7.6 Cefaleia atribuída 
a crise epiléptica.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C
B. Um angioma cavernoso foi diagnosticado
C. Evidência de causalidade demonstrada por ao menos 

dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação tem-

poral com outros sintomas ou sinais clínicos de 
angioma cavernoso, ou levou à sua descoberta

2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou, significativamente, em 

paralelo com outros sintomas ou sinais clíni-
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cos ou radiológicos de crescimento do an gio-
 ma cavernoso

b) a cefaleia desapareceu ou melhorou, signifi-
cativamente, após a remoção do angioma 
cavernoso

3. a cefaleia situa-se no local do angioma cavernoso
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da 

ICHD-3.1

Nota:
1. Hemorragia intracerebral, em particular, foi excluída 

através de investigação apropriada.

Comentários: Os angiomas cavernosos são cada vez mais 
reconhecidos por RM. Relatos de caso isolados sugerem que 
alguns angiomas cavernosos podem desencadear crises cefa-
leia em salvas-símiles, SUNCT-símiles ou migrânea-símiles. 
No entanto, ainda não existe um estudo satisfatório dedicado 
a 6.3.4 Cefaleia atribuída a angioma cavernoso.

Em uma série de 126 pacientes sintomáticos com angiomas 
cavernosos e mutações KRIT1, somente 4% relataram cefaleia 
como um sintoma de apresentação. Por outro lado, a cefaleia 
é habitualmente relatada como uma consequência de hemor-
ragia cerebral ou de crises epilépticas, as quais são as duas 
principais manifestações dos angiomas cavernosos; tal cefa-
leia deve ser codificada de acordo com qualquer uma dessas.

6.3.5 Cefaleia atribuída a angiomatose 
encefalotrigeminal ou leptomeníngea 
(síndrome de Sturge Weber)

Codificada em outro local: A cefaleia atribuída a crise epiléptica 
secundária à síndrome de Sturge Weber é codificada como 
7.6 Cefaleia atribuída a crise epiléptica.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C
B. Um angioma facial está presente, junto à evidência de 

neuroimagem de angioma meníngeo ipsilateral a ele
C. Evidência de causalidade demonstrada por ao menos 

dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação tem-

poral com outros sintomas e/ou sinais clínicos e/ou 
evidência de imagem de angioma meníngeo

2. a cefaleia piorou, significativamente, em paralelo 
com outros sintomas ou sinais clínicos ou radioló-
gicos de crescimento do angioma meníngeo

3. a cefaleia é migrânea-símile, tanto bilateral como 
situada no local do angioma, e associada a aura 
contralateral ao local do angioma

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

Comentário: A síndrome de Sturge Weber ocorre exclusi-
vamente de forma esporádica, resultando de uma mutação 

somática em mosaico no gene GNAQ (proteína de ligação 
ao nucleotídeo guanina, polipeptídeo Q).

A 6.3.5 Cefaleia atribuída a angiomatose encefalotrige-
minal ou leptomeníngea (síndrome de Sturge Weber) é pouco 
documentada. Mais de 90% dos casos da síndrome de Sturge 
Weber apresentam crises epilépticas, e metade relata cefa-
leia pós-crises, a qual deve ser codificada de acordo. Relatos 
isolados sugerem que a angiomatose encefalotrigeminal ou 
leptomeníngea pode ser causa de migrânea sintomática, par-
ticularmente de crises com auras prolongadas e/ou motoras 
(possivelmente relacionadas a oligoemia crônica).

6.4 Cefaleia atribuída a arterite

Descrição: Cefaleia causada por e sintomática de uma infla-
mação das artérias cervicais, cranianas e/ou cerebrais. A 
cefaleia pode ser o único sintoma da arterite.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C
B. Uma arterite foi diagnosticada
C. Evidência de causalidade demonstrada por um dos ou 

ambos os seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação tem-

poral com outros sintomas e/ou sinais clínicos do 
início da arterite, ou levou ao diagnóstico de arterite

2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou, significativamente, em 

para lelo com a piora da arterite
b) a cefaleia melhorou, significativamente, em 

paralelo com a melhora da arterite
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

6.4.1 Cefaleia atribuída a arterite de  
células gigantes (ACG)

Termo previamente utilizado: Cefaleia atribuída a arterite 
temporal.

Descrição: Cefaleia causada por e sintomática de arterite de 
células gigantes (ACG). A cefaleia pode ser o único sintoma 
da ACG, uma doença associada de forma muito evidente a 
cefaleia. As características da cefaleia são variáveis.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C
B. Arterite de células gigantes (ACG) foi diagnosticada
C. Evidência de causalidade demonstrada por ao menos 

dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação tem-

poral com outros sintomas e/ou sinais clínicos ou 
biológicos do início da ACG ou levou ao diagnós-
tico da ACG
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2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou, significativamente, em 

paralelo com a piora da ACG
b) a cefaleia desapareceu ou melhorou, signifi-

cativamente, dentro de três dias de tratamento 
com altas doses de esteroides

3. a cefaleia está associada a dolorimento do couro 
cabeludo e/ou claudicação mandibular

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

Comentários: De todas as arterites e doenças vasculares do 
colágeno, a arterite de células gigantes (ACG) é a doença 
mais claramente associada a cefaleia, a qual é resultado da 
inflamação das artérias cranianas, em especial dos ramos da 
artéria carótida externa. A variabilidade das características 
de 6.4.1 Cefaleia atribuída a arterite de células gigantes 
(ACG) e dos outros sintomas de ACG (polimialgia reumá-
tica, claudicação mandibular) é tamanha, que qualquer cefa-
leia persistente recente em um paciente com mais de 60 anos 
de idade deve sugerir ACG e levar a uma investigação diag-
nóstica apropriada.

Crises repetidas recentes de amaurose fugaz associadas a 
cefaleia são fortemente sugestivas de ACG e devem levar à 
investigação urgente. O maior risco é o de cegueira devido a 
neuropatia óptica isquêmica anterior, a qual pode ser preve-
nida através do tratamento imediato com esteróides; o inter-
valo de tempo entre a perda visual em um olho e no outro 
é habitualmente menor que uma semana. Os pacientes com 
ACG também estão sob risco de eventos isquêmicos cere-
brais e de demência.

O diagnóstico histológico pode ser difícil, porque a arté-
ria temporal pode parecer não envolvida em algumas áreas 
(lesões intercaladas), apontando para a a necessidade de sec-
cionamento seriado.

6.4.2 Cefaleia atribuída a angiite primária do 
sistema nervoso central (PACNS)

Termos previamente utilizados: Cefaleia atribuída a angiite iso-
lada do SNC ou angiite granulomatosa do SNC.

Descrição: Cefaleia causada por e sintomática de angiite pri-
mária do sistema nervoso central (PACNS). A cefaleia é 
o sintoma dominante deste transtorno, porém não possui 
características específicas.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C
B. Angiite primária do sistema nervoso central (PACNS) 

foi diagnosticada
C. Evidência de causalidade demonstrada por um dos ou 

ambos os seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação tem-

poral com outros sintomas e/ou sinais clínicos 

do início de PACNS, ou levou ao diagnóstico de 
PACNS

2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou, significativamente, em 

paralelo com a piora da PACNS
b) a cefaleia melhorou significativamente em 

paralelo com a melhora da PACNS resul-
tante do tratamento com esteróides e/ou 
imunossupressores

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da 
ICHD-3.1

Nota:
1. Infecção do sistema nervoso central, neoplasia do SNC 

e a síndrome da vasoconstrição cerebral reversível, 
em particular, foram excluídas através de investigação 
apropriada.

Comentários: A cefaleia é o sintoma dominante da angiite do 
SNC (tanto primária como secundária). Está presente em 
50-80% dos casos, conforme o método diagnóstico utilizado, 
respectivamente a angiografia e histologia. Ainda assim, ela 
não tem características específicas e é, portanto, de pouco 
valor diagnóstico, até que outros sinais estejam presentes, 
tais como déficits focais, crises epilépticas, cognição alte-
rada ou transtornos da consciência. No entanto, a ausên-
cia simultânea de cefaleia e de pleocitose liquórica torna a 
angiite do SNC improvável.

A angiite primária do sistema nervoso central (PACNS) 
pode apresentar-se com achados angiográficos bastante 
semelhantes àqueles da síndrome da vasoconstrição cere-
bral reversível (SVCR), incluindo a estenose multifocal das 
artérias intracranianas; as cefaleias em trovoada recorrentes 
devem sugerir um diagnóstico de SVCR e não de PACNS.

A patogênese de 6.4.2 Cefaleia atribuída a angiite pri-
mária do sistema nervoso central (PACNS) é multifato-
rial: inflamação, acidente vascular cerebral (isquêmico ou 
hemorrágico), pressão intracraniana elevada e/ou hemorra-
gia subaracnóidea.

O efeito do tratamento é bem menos dramático que 
na 6.4.1 Cefaleia atribuída a arterite de células gigantes 
(ACG). A angiite primária do SNC com comprovação histo-
lógica permanece uma condição grave e não raramente letal.

6.4.3 Cefaleia atribuída a angiite secundária  
do sistema nervoso central (SACNS) 

Descrição: Cefaleia causada por e sintomática de angiite 
secundária do sistema nervoso central. A cefaleia é o sintoma 
dominante deste transtorno, porém não possui características 
específicas.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C
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B. Angiite secundária do sistema nervoso central (SACNS) 
(angiite do SNC na presença de angiite sistêmica) foi 
diagnosticada

C. Evidência de causalidade demonstrada por um dos ou 
ambos os seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação tem-

poral com outros sintomas e/ou sinais clínicos do 
início da SACNS

2. um dos ou ambos os seguintes
a) a cefaleia piorou significativamente em para-

lelo com a piora da angiite sistêmica
b) a cefaleia melhorou significativamente em 

paralelo com a melhora da angiite sistêmica 
resultante do tratamento com esteróides e/ou 
imunossupressores

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

Comentários: A cefaleia é o sintoma dominante da angiite do 
SNC (tanto primária como secundária). Está presente em 
50-80% dos casos, conforme o método diagnóstico utilizado, 
angiografia e histologia, respectivamente. Ainda assim, ela 
não tem características específicas e é, portanto, de pouco 
valor diagnóstico, até que outros sinais estejam presentes, 
tais como déficits focais, crises epilépticas, cognição alte-
rada ou transtornos da consciência. No entanto, a ausên-
cia simultânea de cefaleia e de pleocitose liquórica torna a 
angiite do SNC improvável.

A dificuldade aqui é dobrada: 1) diagnosticar angiite do 
SNC em um paciente que sabidamente apresenta uma das 
muitas condições que podem causar angiite; 2) identificar 
a condição subjacente (inflamatória, infecciosa, maligna, 
tóxica) em um paciente que se apresenta com angiite do SNC.

A patogênese de 6.4.3 Cefaleia atribuída a angiite 
secundária do sistema nervoso central (SACNS) é multifa-
torial: inflamação, acidente vascular cerebral (isquêmico ou 
hemorrágico), pressão intracraniana elevada e/ou hemorra-
gia subaracnóidea.

6.5 Cefaleia atribuída a transtorno  
da artéria carótida cervical ou da 
artéria vertebral

Descrição: Cefaleia e/ou dor na face e/ou no pescoço causada 
por lesões não inflamatórias afetando as artérias carótidas 
cervicais e/ou vertebrais. A dor habitualmente term um início 
repentino (até mesmo em trovoada). Ela pode permanecer 
isolada ou ser um sintoma de aviso precedendo os déficits 
focais de um acidente vascular cerebral isquêmico.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia nova e/ou dor facial ou cervical 

preenchendo o critério C
B. Uma lesão arterial cervical foi demonstrada, ou uma 

intervenção cirúrgica ou radiológica foi realizada em 
uma artéria cervical

C. Evidência de causalidade demonstrada por ao menos 
dois dos seguintes:
1. a dor desenvolveu-se em estreita relação temporal 

com outros sinais locais de transtorno arterial cer-
vical ou levou ao diagnóstico de transtorno arterial 
cervical

2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a dor piorou significativamente em paralelo 

com outros sintomas da lesão arterial cervical
b) a dor melhorou significativamente ou desapa-

receu dentro de um mês após o seu início
3. a dor é unilateral e ipsilateral à artéria cervical 

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

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

6.5.1.1 Cefaleia ou dor facial ou cervical aguda 
 atribuída a dissecção da artéria carótida  
 cervical ou da artéria vertebral 

Descrição: Cefaleia e/ou dor na face e/ou cervical causada por 
dissecção de uma artéria carótida cervical ou vertebral. A dor 
é habitualmente ipsilateral ao vaso dissecado e geralmente 
tem um início repentino (até mesmo em trovoada). Ela pode 
permanecer isolada ou ser um sintoma de aviso precedendo 
um acidente vascular cerebral isquêmico.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia e/ou dor facial ou cervical nova 

preenchendo os critérios C e D
B. Dissecção da carótida cervical ou vertebral foi 

diagnosticada
C. Evidência de causalidade demonstrada por ao menos 

dois dos seguintes:
1. a dor desenvolveu-se em estreita relação temporal 

com outros sinais de dissecção arterial cervical ou 
levou ao seu diagnóstico 

2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a dor piorou significativamente em paralelo 

com outros sinais da dissecção da artéria 
cervical

b) a dor melhorou significativamente ou desapa-
receu dentro de um mês após o seu início

3. um dos ou ambos os seguintes:
a) a dor é intensa e contínua por dias ou mais
b) a dor precede sinais de isquemia aguda reti-

niana e/ou cerebral
4. a dor é unilateral e ipsilateral à artéria cervical 

afetada
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D. Um dos seguintes:
1. a cefaleia desapareceu dentro de três meses1

2. a cefaleia ainda não desapareceu, porém ainda não 
se passaram três meses1

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

Nota:
1. Os três meses devem ser contabilizados desde a estabili-

zação, espontânea ou através de tratamento, e não desde 
o início da dissecção arterial cervical.

Comentários: A cefaleia com ou sem dor cervical pode ser a 
única manifestação da dissecção arterial cervical. Ela é, de 
longe, o sintoma mais frequente (55-100% dos casos) e tam-
bém o sintoma inaugural mais comum (33-86% dos casos) 
desse transtorno.

A 6.5.1.1 Cefaleia ou dor facial ou cervical aguda atri-
buída a dissecção da artéria carótida cervical ou da arté-
ria vertebral é habitualmente unilateral (ipsilateral à artéria 
dissecada), intensa e persistente (por uma média de quatro 
dias). Ela não tem, contudo, um padrão específico constante 
e pode, algumas vezes, ser bastante ardilosa, mimetizando 
outras cefaleias como 1. Migrânea, 3.1 Cefaleia em salvas 
ou 4.4 Cefaleia primária em trovoada. Sinais associados (de 
isquemia cerebral ou retiniana e sinais locais) são comuns: 
uma síndrome de Horner dolorosa, tinido doloroso de iní-
cio súbito ou paralisia dolorosa do XII nervo são fortemente 
sugestivos de dissecção da artéria carótida.

A dissecção de artéria cervical pode estar associada a 
dissecção de artéria intracraniana, a qual é uma causa poten-
cial de hemorragia subaracnóidea. A 6.7.4 Cefaleia atri-
buída a dissecção arterial intracraniana pode estar presente 
somando-se à 6.5.1.1 Cefaleia ou dor facial ou cervical 
aguda atribuída a dissecção da artéria carótida cervical ou 
da artéria vertebral.

A 6.5.1.1 Cefaleia ou dor facial ou cervical aguda atri-
buída a dissecção da artéria carótida cervical ou da artéria 
vertebral habitualmente precede o início de sinais isquêmicos 
e, portanto, requer diagnóstico e tratamentos precoces. O diag-
nóstico é baseado na RM cervical com supressão de gordura, 
duplex scannning, angiorressonância e/ou angiotomografia 
computadorizada e, em casos duvidosos, angiografia conven-
cional. Vários destes métodos diagnósticos são comumente 
necessários, uma vez que qualquer um deles pode ser normal. 

Não há ensaios randomizados sobre o tratamento, mas 
há um consenso em favor da heparina seguida por varfarina 
durante três a seis meses, de acordo com qualidade da recu-
peração arterial.

6.5.1.2 Cefaleia ou dor facial ou cervical persistente  
 atribuída a dissecção prévia da artéria carótida 
 cervical ou da artéria vertebral 

Descrição: Cefaleia causada por dissecção da artéria carótida 

cervical ou da artéria vertebral e persistindo por mais de três 
meses após a estabilização da dissecção.

Critérios diagnósticos:
A. Cefaleia previamente diagnosticada como 6.5.1.1 Cefa-

leia ou dor facial ou cervical aguda atribuída a dissec-
ção da artéria carótida cervical ou da artéria vertebral 
e preenchendo o critério C

B.  A dissecção já estabilizou, espontaneamente ou através 
de tratamento

C.  A cefaleia persiste por >3 meses após estabilização da 
dissecção

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

Comentário: Poucos estudos documentaram cefaleias aten-
dendo os critérios para 6.5.1.2 Cefaleia ou dor facial ou 
cervical persistente atribuída a dissecção prévia da arté-
ria carótida cervical ou da artéria vertebral. Pesquisas que 
identifiquem os fatores de risco para tal cefaleia persistente 
são necessárias; uma história prévia de 1. Migrânea pode 
desempenhar um papel, assim como ansiedade/depressão.

6.5.2 Cefaleia pós-endarterectomia

Descrição: Cefaleia causada pelo procedimento cirúrgico de 
endarterectomia carotídea. A dor também pode envolver o 
pescoço e a face. Ela pode permanecer isolada ou ser um 
sintoma de alerta precedendo os déficits focais de acidente 
vascular cerebral (na maior parte das vezes hemorrágico).

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C
B. Uma endarterectomia carotídea foi realizada
C. Evidência de causalidade demonstrada por ao menos 

dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolve-se dentro de uma semana 

após a endarterectomia carotídea
2. a cefaleia desaparece dentro de um mês após a 

endarterectomia carotídea
3. ambos os seguintes:

a) a cefaleia é unilateral, no lado da endarterec-
tomia carotídea

b) a cefaleia possui uma das três seguintes carac-
terísticas distintas1:
i. dor leve e difusa
ii. dor cefaleia em salvas-símile, ocorrendo 

uma ou duas vezes ao dia, em crises 
durando de duas a três horas

iii. dor intensa pulsátil
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da 

ICHD-3.2

Notas:
1. Três subformas de 6.5.2 Cefaleia pós-endarterectomia  
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têm sido descritas, mas não estão codificadas separa-
damente:

a) uma cefaleia difusa, leve e isolada ocorrendo nos 
primeiros dias após a cirurgia

b) uma dor cefaleia em salvas-símile, que dura de duas 
a três horas, ocorrendo uma ou duas vezes ao dia

c) dor pulsante e intensa unilateral ocorrendo três 
dias após a cirurgia

2. Dissecção arterial, em particular, foi excluída através de 
investigação apropriada.

Comentário: Das três subformas de 6.5.2 Cefaleia pós-endar-
terectomia, a primeira e mais frequente (até 60% dos casos) é 
uma condição benigna autolimitada, enquanto que a segunda 
(relatada em até 38% dos casos) desaparece em aproxima-
damente duas semanas. A terceira subforma é parte da rara 
síndrome de hiperperfusão, frequentemente precedendo um 
aumento da pressão arterial e o início de crises epilépticas ou 
déficits neurológicos no ou por volta do sétimo dia. O trata-
mento urgente faz-se necessário, uma vez que esses sintomas 
podem prenunciar uma hemorragia cerebral.

6.5.3 Cefaleia atribuída a angioplastia ou a  
implante de stent carotídeo ou vertebral

Descrição: Cefaleia causada por procedimentos endovascu-
lares de angioplastia cervical e/ou implante de stent. A dor 
também pode envolver o pescoço e a face. Ela pode per-
manecer isolada ou ser um sintoma de alerta precedendo os 
déficits focais de acidente vascular cerebral (na maior parte 
das vezes hemorrágico).

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C
B. Uma angioplastia ou implante de stent carotídeo ou ver-

tebral foi realizado
C. Evidência de causalidade demonstrada por todos os 

seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se dentro de uma semana 

após a angioplastia e/ou implante de stent
2. a cefaleia desapareceu dentro de um mês após a 

angioplastia e/ou implante de stent
3. a cefaleia é no mesmo lado da angioplastia e/ou 

implante de stent
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da 

ICHD-3.1

Nota:
1. Dissecção arterial, em particular, foi excluída através de 

investigação apropriada.

Comentários: A angioplastia e/ou o implante de stent carotí-
deo e vertebral são realizados para tratar a estenose arterial 
cervical.

Em uma série de 64 pacientes que foram submetidos a 
implante de stent carotídeo, cefaleia ocorreu em um terço, 
geralmente dentro de dez minutos após o procedimento, 
sendo ela leve, ipsilateral, frontotemporal e em pressão; 
desaparecendo em dez minutos, na maior parte das vezes. 
Por outro lado, dados sobre 6.5.3 Cefaleia atribuída a 
angioplastia ou a implante de stent carotídeo ou vertebral 
continuam escassos. A cefaleia não é mencionada em gran-
des estudos comparando o implante de stent carotídeo e a 
endarterectomia.

A 6.5.3 Cefaleia atribuída a angioplastia ou a implante 
de stent carotídeo ou vertebral tem sido relatada como parte 
da rara síndrome da hiperperfusão.

6.6 Cefaleia atribuída a transtorno 
venoso craniano 

6.6.1 Cefaleia atribuída a trombose venosa  
cerebral (TVC)

Descrição: Cefaleia causada por trombose venosa cerebral 
(TVC). Ela não possui características específicas: é na maio-
ria das vezes difusa, progressiva e intensa, mas pode ser 
unilateral e repentina (até mesmo em trovoada), ou leve, e, 
algumas vezes, é migrânea-símile.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C
B. Trombose venosa cerebral (TVC) foi diagnosticada
C. Evidência de causalidade demonstrada por ambos os 

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

poral com outros sintomas e/ou sinais clínicos de 
TVC, ou levou ao diagnóstico de TVC

2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou significativamente em para-

lelo com sinais clínicos ou radiológicos de 
extensão da TVC

b) a cefaleia melhorou significativamente ou 
desapareceu após a melhora da TVC

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

Comentários: A cefaleia é, de longe, o sintoma mais frequente 
de trombose venosa cerebral (TVC), presente em 80-90% 
dos casos, e também o mais frequente sintoma inaugural.

A 6.6.1 Cefaleia atribuída a trombose venosa cerebral 
(TVC) não tem características específicas, mas mais frequen-
temente é difusa, progressiva e intensa e associada a outros 
sinais de hipertensão intracraniana. Ela pode também ser 
unilateral e repentina, e as vezes muito enganosa, mimeti-
zando a 1.1 Migrânea sem aura, 1.2 Migrânea com aura, 3.1 
Cefaleia em salvas, 3.4 Hemicrania contínua, 4.4 Cefaleia 
primária em trovoada, 7.2 Cefaleia atribuída a hipotensão 
liquórica ou 6.2.2 Cefaleia aguda atribuída a hemorragia 
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subaracnóidea (HSA) não traumática (TVC pode ser uma 
causa de HSA).

A cefaleia pode ser a única manifestação de TVC, mas 
em mais de 90% dos casos ela está associada a sinais focais 
(déficits neurológicos ou crises epilépticas) e/ou sinais de 
hipertensão intracraniana, encefalopatia subaguda ou sín-
drome do seio cavernoso.

Dada a ausência de características específicas de 6.6.1 
Cefaleia atribuída a trombose venosa cerebral (TVC), qual-
quer cefaleia recente e persistente deve levantar suspeita, 
especialmente na presença de uma condição pró-trombó-
tica subjacente. O diagnóstico é baseado em exames de 
neuroimagem (RM com imagens ponderadas em T2* mais 
angiorressonância, ou TC mais angiotomografia computado-
rizada, e angiografia intra-arterial nos casos duvidosos). O 
tratamento deve ser iniciado tão logo quanto possível e inclui 
o tratamento sintomático, heparina seguida por ao menos 6 
meses de anticoagulação oral e, quando indicado, tratamento 
da causa subjacente.

6.6.2 Cefaleia atribuída a implante de stent  
em seio venoso craniano

Descrição: Cefaleia unilateral causada por e no mesmo lado de 
um stent de seio venoso craniano.

Critérios diagnósticos:
A. Cefaleia nova unilateral preenchendo o critério C
B. Um implante de stent venoso craniano ou jugular foi 

realizado
C. Evidência de causalidade demonstrada por todos os 

seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se dentro de uma semana 

após o implante do stent
2. a cefaleia desapareceu dentro de três meses após o 

implante do stent
3. a cefaleia é ipsilateral a o implante do stent

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da 
ICHD-3.1

Nota:
1. A trombose venosa dentro do próprio stent, em particular, 

foi excluída.

Comentários: Durante a última década, o implante de stent na 
estenose do seio lateral tem sido utilizado para tratar a hiper-
tensão intracraniana idiopática.

Dados sobre 6.6.2 Cefaleia atribuída a implante de 
stent em seio venoso craniano são escassos. Em uma série 
de 21 pacientes com implante de stent para o tratamento 
da hipertensão intracraniana idiopática, dez pacientes 
apresentaram “cefaleias do stent”, diferindo daquelas experi-
mentadas antes do tratamento, localizadas na região do stent, 
na região da mastoide, e durando cerca de três semanas.

6.7 Cefaleia atribuída a outro transtorno 
arterial intracraniano agudo

6.7.1 Cefaleia atribuída a um procedimento 
endarterial intracraniano

Descrição: Cefaleia unilateral diretamente causada direta-
mente por um procedimento endarterial intracraniano, ipsi-
lateral ao procedimento e durando menos de 24 horas.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C
B. Um procedimento endarterial intracraniano foi 

realizado1

C. Evidência de causalidade demonstrada por ao menos 
três dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se dentro de uma semana 

após o procedimento
2. a cefaleia desapareceu dentro de um mês após o 

procedimento
3. a cefaleia é ipsilateral ao procedimento, ou bilateral
4. a cefaleia possui um do seguintes grupos de 

características2:
a) forte, ocorrendo abruptamente dentro de 

segundos após o procedimento e durando < 1 
hora

b) moderada a intensa, desenvolvendo-se dentro 
de horas após o procedimento e durando >24 
horas

c) ocorrendo em um paciente com 1. Migrânea 
e possuindo as características de 1.1 Migrâ-
nea sem aura ou 1.2 Migrânea com aura

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da 
ICHD-3.3

Notas:
1. Por exemplo, angioplastia, embolização ou colocação de 

stent.
2. Há três subformas reconhecidas (mas não codificadas 

separadamente) de 6.7.1 Cefaleia atribuída a um proce-
dimento endarterial intracraniano:

a) uma subforma muito específica foi relatada após 
a insuflação do balão ou a embolização de uma 
MAV ou aneurisma: dor intensa, localizada de 
acordo com a artéria envolvida, desenvolvendo-se 
abruptamente dentro de alguns segundos após o 
procedimento e desaparecendo rapidamente.

b) cefaleia desenvolvendo-se de horas a um dia após 
o procedimento e durando alguns dias

c) uma crise de migrânea, ocorrendo em um indiví-
duo que portador de 1. Migrânea e desencadeada 
pelo procedimento endarterial intracraniano; essa 
é seguida, algumas vezes, por cefaleia intermitente 
recorrente durante várias semanas (nesses casos, 
o paciente deve ter ambos os diagnósticos: o tipo 
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ou subtipo apropriado de 1. Migrânea e 6.7.1 
Cefaleia atribuída a um procedimento endarterial 
intracraniano). 

3. Em particular, dissecção arterial e ruptura arterial foram 
excluídas através de investigação apropriada.

6.7.2 Cefaleia da angiografia

Descrição: Cefaleia diretamente causada por angiografia 
cerebral.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C
B. Uma angiografia intra-arterial carotídea ou vertebral foi 

realizada
C. Evidência de causalidade demonstrada por ao menos 

dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se durante ou dentro de 24 

horas após a angiografia
2. a cefaleia desapareceu dentro de 72 horas após a 

angiografia
3. a cefaleia possui um dos seguintes grupos de 

características1:
a) desenvolvendo-se durante a injeção do con-

traste e durando < 1 hora
b) desenvolvendo-se poucas horas após a angio-

grafia e durando >24 horas
c) ocorreu em um paciente com 1. Migrânea e 

possuindo as características de 1.1 Migrânea 
sem aura ou 1.2 Migrânea com aura

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

Nota:
1. Existem três subformas reconhecidas (mas não separada-

mente codificadas) de 6.7.2 Cefaleia da angiografia.
a) ocorrendo durante a angiografia e estreitamente 

relacionada à injeção do contraste
b) ocorrendo mais tarde, mas dentro de 24 horas 

(ambas estas subformas são mais comuns em 
pacientes com um histórico de cefaleia primária, 
mas são distintamente diferentes da cefaleia pri-
mária em caráter)

c) uma crise de migrânea, ocorrendo em um indivíduo 
que tem: 1. Migrânea e desencadeada por angio-
grafia (nesses casos, o paciente deve ter ambos os 
diagnósticos: o tipo ou subtipo apropriado de 1. 
Migrânea e 6.7.2 Cefaleia da angiografia).

Comentário: A angiografia contrastada é contraindicada em 
pacientes acometidos por qualquer subforma de 1.2.3 Migrâ-
nea hemiplégica, pois pode desencadear uma crise potencial-
mente fatal, com hemiplegia prolongada e coma.

6.7.3 Cefaleia atribuída à síndrome da 
vasoconstrição cerebral reversível (SVCR)

6.7.3.1 Cefaleia aguda atribuída à síndrome da 
 vasoconstrição cerebral reversível (SVCR)

Descrição: Cefaleia causada pela síndrome da vasoconstrição 
cerebral reversível, tipicamente cefaleia em trovoada, recor-
rendo ao longo de uma a duas semanas, frequentemente desen-
cadeada por atividade sexual, esforço físico, manobras de 
Valsava e/ou emoção. A cefaleia pode permanecer como o sin-
toma único da SVCR ou ser um sintoma de aviso precedendo 
um acidente vascular cerebral hemorrágico ou isquêmico.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C
B. Síndrome da vasoconstrição cerebral reversível (SVCR) 

foi diagnosticada
C. Evidência de causalidade demonstrada por um dos ou 

ambos os seguintes:
1. a cefaleia, com ou sem déficits focais e/ou crises 

epilépticas, levou a angiografia (com aparência em 
“rosário de contas”) e ao diagnóstico de SVCR

2. a cefaleia tem uma das ou ambas as seguintes 
características:
a) início em trovoada
b) é desencadeada por atividade sexual, esforço 

físico, manobras de Valsava, emoção, banho 
e/ou ducha

c) presente ou recorrente durante ≤ 1 mês após 
o seu início, sem nova cefaleia significativa 
após >1 mês.

D. Um dos seguintes:
1. a cefaleia desapareceu dentro de três meses após o 

seu início
2. a cefaleia ainda não desapareceu, porém ainda não 

se passaram três meses desde o seu início 
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da 

ICHD-3.1

Nota:
1. A hemorragia subaracnóidea aneurismática, em particu-

lar, foi excluída através de investigação apropriada.

Comentários: A síndrome da vasoconstrição cerebral rever-
sível (SVCR) é uma condição pouco compreendida, carac-
terizada clinicamente por cefaleias difusas intensas que são 
tipicamente do tipo em trovoada, simulando hemorragia 
subaracnóidea aneurismática. 

A SVCR é a causa mais frequente de cefaleia em tro-
voada com recorrência ao longo de alguns dias ou semanas. 
Raramente, 6.7.3.1 Cefaleia aguda atribuída à síndrome da 
vasoconstrição cerebral reversível (SVCR) pode iniciar de 
outras maneiras: pode progredir rapidamente ao longo de 
algumas horas ou mais vagarosamente ao longo de dias. 
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Grandes séries de pacientes com SVCR confirmada têm 
demonstrado que até 75% apresentam-se com a cefaleia 
como sintoma único, porém a condição pode estar associada 
a déficits neurológicos focais flutuantes e, algumas vezes, a 
convulsões. A 6.7.3.1 Cefaleia aguda atribuída à síndrome 
da vasoconstrição cerebral reversível (SVCR) pode ser um 
sintoma de alerta precedendo um acidente vascular cerebral 
hemorrágico ou isquêmico. A cefaleia está ausente em uma 
minoria dos casos de SVCR.

A angiografia na SVCR é, por definição, anormal, com 
segmentos de constrição e dilatação arterial intercalados 
(aparência em “rosário de contas” ou se “cordão de salsi-
chas”). No entanto, a angiografia por RM, TC e até mesmo 
por cateter pode ser normal durante a primeira semana após 
o início do quadro clínico. Pacientes com cefaleia em tro-
voada recorrente e um angiograma normal, mas preenchendo 
todos os outros critérios para SVCR, devem ser considerados 
como tendo 6.7.3.2 Cefaleia aguda provavelmente atribuída 
à síndrome da vasoconstrição cerebral reversível (SVCR). A 
RM cerebral é anormal em 30 a 80% dos casos, mostrando 
vários padrões de lesão, incluindo hemorragias intracrania-
nas (subaracnóideas da convexidade, intracerebralis e/ou 
subdurais), infartos cerebrais e/ou edema cerebral correspon-
dendo à “síndrome da encefalopatia reversível posterior”.

Ao menos a metade dos casos de SVCR são secundá-
rios, principalmente puerperais e/ou atribuíveis à expo-
sição a substâncias vasoativas, incluindo drogas ilícitas, 
simpatomiméticos alfa e drogas serotonérgicas. A doença é 
autolimitada a um a três meses, com o desaparecimento das 
anormalidades arteriais (daí o “reversível”) e, quase sem-
pre, resolução da cefaleia. No entanto, acidentes vasculares 
cerebrais resultantes da SVCR podem produzir comprometi-
mento permanente.

6.7.3.2 Cefaleia aguda provavelmente  
 atribuída à síndrome da vasoconstrição 
 cerebral reversível (SVCR)

Descrição: Cefaleia típica da síndrome da vasoconstrição 
cerebral reversível (SVCR), a saber, cefaleia em trovoada, 
recorrendo durante uma a duas semanas e desencadeada 
por atividade sexual, esforço físico, manobras de Valsava 
e/ou emoção, porém o típico padrão arterial intracraniano 
em “rosário de contas” da SVCR não foi demonstrado pela 
angiografia cerebral.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C
B. Há suspeita de síndrome da vasoconstrição cerebral 

reversível (SVCR), mas a angiografia cerebral é normal
C. Probabilidade de causalidade demonstrada por todos os 

seguintes:
1. ao menos duas cefaleias dentro do período de um 

mês, com todas as três seguintes características:

a) início em trovoada e atingindo o seu pico em 
< 1 minuto

b) intensidade forte
c) durando ≥5 minutos

2. ao menos uma cefaleia em trovoada foi desenca-
deada por um dos seguintes:
a) atividade sexual (logo antes ou durante o 

orgasmo)
b) esforço físico
c) manobra Valsava-símile
d) emoção
e) banho e/ou ducha
f) curvar-se

3. nenhuma nova cefaleia em trovoada ou outra cefa-
leia significativa ocorre >1 mês após o início

D. Um dos seguintes: 
1. a cefaleia desapareceu dentro de três meses após o 

seu início
2. a cefaleia ainda não desapareceu, mas três meses 

ainda não se passaram desde o seu início
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da 

ICHD-3.1

Nota:
1. A hemorragia subaracnóidea aneurismática, em particu-

lar, foi excluída através de investigação apropriada.

Comentário: A ICHD-3 geralmente não propõe critérios para 
cefaleias secundárias prováveis. No entanto, as anormalida-
des arteriais da SVCR podem ser de difícil demonstração. 
Para ser detectados, alguns casos de SVCR precisam de 
repetidas angiografias, por TC ou RM, durante duas a três 
semanas após o início da cefaleia; outros, de uma angiografia 
convencional invasiva. Em pacientes que apresentam cefa-
leias em trovoada recorrentes, com desencadeantes, típicas 
de SVCR, durante um período de menos de um mês, porém 
com angiografia cerebral inicial normal, e nos quais outra 
causa das cefaleias foi excluída através de investigação apro-
priada, um diagnóstico de 6.7.3.2 Cefaleia provavelmente 
atribuída à síndrome da vasoconstrição cerebral reversível 
(SVCR) pode ser feito.

6.7.3.3 Cefaleia persistente atribuída à  
 síndrome da vasoconstrição cerebral  
 reversível (SVCR) prévia

Descrição: Cefaleia causada por síndrome da vasoconstrição 
cerebral reversível e persistente por mais de três meses após 
o seu início.

Critérios diagnósticos:
A. Cefaleia previamente diagnosticada como 6.7.3.1 Cefa-

leia aguda atribuída à síndrome da vasoconstrição 
cerebral reversível (SVCR) e preenchendo o critério C
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B. Normalização das artérias cerebrais, demonstrada por 
angiografia de seguimento direta ou indireta, dentro de 
três meses após o início da SVCR

C. A cefaleia persiste por >3 meses após o seu início
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3. 

Comentário: Alguns estudos documentaram cefaleias aten-
dendo aos critérios para 6.7.3.3 Cefaleia persistente atri-
buída à síndrome da vasoconstrição cerebral reversível 
(SVCR) prévia. Mais pesquisas são necessárias para que se 
identifiquem os fatores de risco para tal cefaleia persistente; 
um histórico prévio de 1. Migrânea pode desempenhar um 
papel, assim como a ansiedade/depressão.

6.7.4  Cefaleia atribuída a dissecção  
arterial intracraniana

Descrição: Cefaleia causada pela dissecção de uma artéria 
intracraniana. A dor é, na maioria das vezes unilateral, ipsila-
teral ao vaso dissecado e geralmente tem um início repentino 
(até mesmo em trovoada). Ela pode permanecer isolada ou 
ser um sintoma de alerta precedendo uma hemorragia suba-
racnóidea ou um acidente vascular cerebral.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C
B. Dissecção arterial intracraniana foi diagnosticada
C. Evidência de causalidade demonstrada por ao menos 

dois dos seguintes: 
1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação tem-

poral com outros sintomas e/ou sinais clínicos de 
dissecção arterial intracraniana, ou levou ao seu 
diagnóstico 

2. a cefaleia desaparece dentro de um mês após o seu 
início

3. a cefaleia apresenta uma das ou ambas as seguintes 
características:
a) início repentino ou em trovoada
b) intensidade forte

4. a cefaleia é unilateral e ipsilateral à dissecção
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Comentários: A dissecção pode afetar qualquer artéria intra-
craniana e pode induzir a hemorragia subaracnóidea, infartos 
isquêmicos, compressão de estruturas adjacentes ou, menos 
comumente, hemorragia intracerebral. Em asiáticos, a dis-
secção arterial intracraniana é mais frequente que a dissec-
ção arterial cervical.

A cefaleia aguda frequentemente é o sintoma de apresen-
tação e pode ser o único sintoma desse transtorno.

6.8 Cefaleia e/ou aura migrânea-símile 
atribuída a vasculopatia  
intracraniana crônica

6.8.1  Cefaleia atribuída a Arteriopatia Cerebral 
Autossômica Dominante com Infartos 
Subcorticais e Leucoencefalopatia (CADASIL)

Descrição: Cefaleia recorrente em crises que lembram 1.2 
Migrânea com aura, exceto por uma frequência incomum 
de aura prolongada, causada por arteriopatia cerebral autos-
sômica dominante com infartos subcorticais e leucoencefa-
lopatia (CADASIL). Está associada às outras características 
clínica de CADASIL ou, frequentemente, é o seu primeiro 
sintoma. 

Critérios diagnósticos:
A. Crises recorrentes de migrânea com aura típica, hemi-

plégica ou prolongada, preenchendo o critério C
B. Arteriopatia cerebral autossômica dominante com 

infartos subcorticais e leucoencefalopatia (CADASIL) 
foi demonstrada1

C. Um dos ou ambos os seguintes:
1. a migrânea com aura foi a primeira manifestação 

clínica do CADASIL
2. as crises de migrânea com aura melhoram ou ces-

sam quando outra manifestação do CADASIL (por 
ex., AVC isquêmico, distúrbios do humor e ou dis-
função cognitiva) surgem e pioram

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

Nota: 
1. O diagnóstico é feito através da triagem para mutações 

NOTCH3, por uma simples biópsia cutânea com imuno-
coloração de anticorpos NOTCH3, ou com microscópio 
eletrônico para avaliar a presença de material osmiofílico 
granular extracelular dentro da camada média arterial.

Comentários: A arteriopatia cerebral autossômica dominante 
com infartos subcorticais e leucoencefalopatia (CADASIL) 
é uma doença autossômica dominante, com alguns casos 
esporádicos, que envolve as células musculares lisas na 
camada média das pequenas artérias do cérebro. Ela deve-se 
a mutações do gene NOTCH-3.

A CADASIL é caracterizada clinicamente por pequenos 
infartos profundos recorrentes, demência subcortical, dis-
túrbios do humor e, em um terço dos casos, por crises típi-
cas de 1.2 Migrânea com aura, exceto por uma frequência 
incomum de aura prolongada. Em tais casos, essas são habi-
tualmente o primeiro sintoma da doença, surgindo em uma 
idade média de 30 anos, cerca de 15 anos antes dos acidentes 
vasculares cerebrais isquêmicos e 20-30 anos antes do óbito. 

A RM é sempre anormal, com alterações marcadas da 
substância branca nas imagens ponderadas em T2.
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6.8.2 Cefaleia atribuída a encefalopatia 
mitocondrial, acidose lática e episódios  
AVC-símiles (MELAS)

Descrição: Cefaleia – a qual tanto pode ser recorrente em cri-
ses migrânea-símiles, como um sintoma de apresentação dos 
episódios AVC-símiles – causada por e associada às outras 
características clínicas da encefalopatia mitocondrial, aci-
dose lática e episódios AVC-símiles (MELAS).

Critérios diagnósticos:
A. Crises recorrentes de cefaleia preenchendo o critério C
B. Uma anormalidade genética mitocondrial associada a 

encefalopatia mitocondrial, acidose lática e episódios 
AVC-símiles (MELAS) foi demonstrada

C. Um dos ou ambos os seguintes:
1. crises recorrentes de migrânea, com ou sem aura
2. cefaleia aguda precedendo ou associada a déficits 

neurológicos focais e/ou crises epilépticas
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Comentários: A encefalopatia mitocondrial, acidose lática e 
episódios AVC-símiles (MELAS) é um transtorno mitocon-
drial geneticamente heterogêneo, com um fenótipo clínico 
variável, incluindo características de envolvimento do sis-
tema nervoso central (crises epilépticas, hemiparesia, hemia-
nopsia, cegueira cortical, surdez neurossensorial e/ou vômi-
tos episódicos). A cefaleia é frequente na MELAS, tanto na 
forma de crises recorrentes migrânea- símiles, como também 
como o sintoma de apresentação de episódios do tipo AVC. 

A alta frequência das crises migrânea-símiles como parte 
da MELAS levou à hipótese de que mutações mitocondriais 
exerceriam um papel na migrânea com aura, porém a muta-
ção 3243 não foi detectada em dois grupos de indivíduos 
com 1.2 Migrânea com aura. Outras mutações ainda não 
detectadas podem exercer um papel tanto na migrânea como 
no acidente vascular cerebral isquêmico, já que as crises de 
migrânea, principalmente com aura, também ocorrem em 
outros transtornos mitocondriais.

6.8.3 Cefaleia atribuída a angiopatia  
do tipo Moyamoya

Descrição: Cefaleia crônica recorrente, que pode ser migrâ-
nea-símile, causada por e associada às outras características 
da angiopatia do tipo Moyamoya.

Critérios diagnósticos:
A. Cefaleia recorrente preenchendo o critério C
B. Evidências por neuroimagem da angiopatia do tipo 

Moyamoya
C. Evidência de causalidade demonstrada por ambos os 

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

poral com outros sintomas e/ou sinais clínicos e/ou 
evidência por imagem de angiopatia do tipo Moya-
moya, ou levou à sua descoberta

2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou significativamente em para-

lelo com outros sintomas e/ou sinais clínicos 
e/ou radiológicos de piora da angiopatia do 
tipo Moyamoya

b) a cefaleia melhorou significativamente após 
cirurgia de revascularização

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

Comentários: A angiopatia do tipo Moyamoya é caracterizada 
pelo estreitamento progressivo bilateral e oclusão da porção 
intracraniana das artérias carótida interna, cerebral média 
e cerebral anterior. Diversos genes de suscetibilidade foram 
identificados ou localizados para a angiopatia do tipo Moya-
moya. Em alguns outros pacientes, ela está associada a outras 
condições (anemia falciforme, síndrome de Down e radiotera-
pia, entre outras) e é referida como síndrome de Moyamoya.

A angiopatia do tipo Moyamoya habitualmente apresenta-
se no início da infância ou adolescência com AVC isquêmico 
ou hemorrágico que pode causar cefaleia aguda. Afora esses 
eventos vasculares agudos, a cefaleia é altamente comum 
tanto em crianças como em adultos com angiopatia do tipo 
Moyamoya, fenotipicamente mais comumente lembrando 
a 1.1 Migrânea sem aura, 1.2 Migrânea com aura, 1.2.3 
Migrânea hemiplégica ou 2. Cefaleia do tipo tensão; crises 
cefaleia em salvas-símiles têm sido relatados raramente.

A cirurgia de revascularização tem efeitos variáveis sobre 
a cefaleia na angiopatia do tipo Moyamoya, com melhora em 
alguns pacientes, persistência em outros e uma cefaleia pós-
-operatória nova em outro subgrupo.

6.8.4 Aura migrânea-símile atribuída a  
angiopatia amiloide cerebral

Descrição: Crises de aura migrânea-símile de início tardio, 
sem cefaleia ou com cefaleia fraca, também denominadas 
de “amyloid spells”, causadas por e associadas às outras 
características clínicas da angiopatia amiloide cerebral, fre-
quentemente em um cenário de hemorragia subaracnóidea 
da convexidade.

Critérios diagnósticos:
A. Novas crises de aura migrânea-símiles, com ou sem 

cefaleia fraca, preenchendo o critério C
B. Evidências por neuroimagem ou biópsia cerebral de 

angiopatia amiloide cerebral (AAC)
C. Evidência de causalidade demonstrada por um ou mais 

dos seguintes:
1. a aura desenvolveu-se em estreita relação temporal 

com outros sintomas e/ou sinais clínicos de AAC, 
ou levou ao seu diagnóstico
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2. a aura piorou significativamente em paralelo com 
sinais clínicos e/ou radiológicos de piora da AAC

3. início após os 50 anos de idade
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da 

ICHD-3.1

Nota:
1. As sequências de RM sensíveis ao sangue são impor-

tantes no diagnóstico da angiopatia amiloide cerebral 
e devem ser realizadas em qualquer paciente com aura 
migrânea-símile de início tardio.

Comentários: A angiopatia amiloide cerebral (AAC) é um 
transtorno dos pequenos vasos associada a deposição pro-
gressiva de amiloide nas paredes dos vasos corticais e lepto-
meníngeos. As formas esporádicas são mais comuns que as 
formas familiares herdadas.

A AAC é uma causa maior de hemorragia intracerebral 
sintomática lobar, episódios neurológicos focais transitórios 
nos idosos e comprometimento cognitivo. Os episódios neu-
rológicos focais transitórios incluem tanto sintomas posi-
tivos aura migranosa-símiles (parestesias alastrantes e/ou 
fenômenos visuais positivos) como sintomas neurológicos 
negativos do tipo AIT, e podem ser causados por siderose 
cortical superficial ou por hemorragia subaracnóidea da con-
vexidade. Esses episódios estão associados a um elevado 
risco precoce de hemorragia intracerebral sintomática.

6.8.5 Cefaleia atribuída à síndrome da vasculopatia 
retiniana com leucoencefalopatia cerebral e 
manifestações sistêmicas (RVCLSM)

Descrição: Cefaleia recorrente na forma de crises migrânea-
símiles, especialmente sem aura, causada pela síndrome da 
vasculopatia retiniana com leucoencefalopatia cerebral e 
manifestações sistêmicas (RVCLSM). Ela pode estar asso-
ciada às outras características clínicas de RVCLSM ou ser a 
sua primeira manifestação clínica. 

Critérios diagnósticos:
A. Crises migrânea-símiles recorrentes, com ou sem aura, 

preenchendo o critério C
B. A síndrome da vasculopatia retiniana com leucoencefa-

lopatia cerebral e manifestações sistêmicas (RVCLSM) 
foi demonstrada1

C. As crises migrânea-símiles são secundárias a e parte das 
manifestações clínicas da síndrome

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

Nota:
1. O diagnóstico é feito por testagem genética para as muta-

ções TREX1.

Comentário: A síndrome da vasculopatia retiniana com 
leucoencefalopatia cerebral e manifestações sistêmicas 
(RVCLSM) é uma doença dos pequenos vasos, sistêmica, 
autossômica dominante, causada por mutações do tipo fra-
me-shift na região C-terminal do TREX1. Ela é clinicamente 
caracterizada por déficits neurológicos focais, comprometi-
mento cognitivo, distúrbios psiquiátricos, crises epilépticas, 
manifestações sistêmicas variadas e, ao menos na metade 
dos casos, por crises migrânea-símiles. Outras manifestações 
clínicas são o comprometimento visual pela retinopatia vas-
cular e o declínio neurológico e a morte prematura em fun-
ção de lesões progressivas com realce na substância branca 
cerebral. O espectro clínico também inclui função hepática 
e renal comprometidas, anemia algumas vezes associada a 
sangramento gastrointestinal e hipertensão. Em pacientes 
mais jovens, nos quais a RM cerebral pode ser normal, as 
manifestações clínicas incluem fenômeno de Raynaud leve 
(54%), migrânea (especialmente sem aura: 42%) e distúrbios 
psiquiátricos (23%). O diagnóstico, em tais casos, pode ser 
suspeitado a partir da história familiar. 

6.8.6 Cefaleia atribuída a outra vasculopatia 
intracraniana crônica

Descrição: Crises migrânea-símiles, com ou sem aura, causa-
das por e ocorrendo como parte das manifestações clínicas 
de uma vasculopatia intracraniana crônica, genética ou não 
genética, que não aquelas descritas acima. 

Critérios diagnósticos:
A. Crises migrânea-símiles recorrentes, com ou sem aura, 

preenchendo o critério C
B. Uma vasculopatia intracraniana crônica, genética ou 

não genética, foi demonstrada
C. As crises migrânea-símiles são secundárias a e parte das 

manifestações clínicas da vasculopatia intracraniana 
crônica

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

Comentários: Crises migrânea-símiles recorrentes têm sido 
relatadas como parte das manifestações clínicas da hemipa-
resia, tortuosidade arterial retiniana e leucoencefalopatia 
infantil hereditária autossômica dominante (HIHRATL), 
uma condição devida a mutações COL4A1. Apenas algumas 
poucas famílias com esse transtorno foram relatadas. Por 
causa das outras manifestações graves, essas crises migrâ-
nea-símiles não foram sistematicamente investigadas na 
HIHRATL, mas elas parecem lembrar, basicamente, a 1.2 
Migrânea com aura.

Todas as demais vasculopatias intracranianas crônicas 
genéticas e não genéticas raras podem, potencialmente, cau-
sar crises migrânea-símiles.
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6.9 Cefaleia atribuída a apoplexia pituitária

Descrição: Cefaleia causada por apoplexia pituitária, habi-
tualmente com início repentino (até mesmo em trovoada) 
e intensidade forte, e acompanhada desde o início, ou mais 
tarde, por sintomas visuais e/ou hipopituitarismo.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C
B. Um infarto pituitário hemorrágico agudo foi diagnos-

ticado
C. Evidência de causalidade demonstrada por ao menos 

dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação tem-

poral com outros sintomas e/ou sinais clínicos de 
apoplexia pituitária, ou levou ao diagnóstico de 
apoplexia pituitária

2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou, significativamente, em 

paralelo com outros sintomas e/ou sinais clí-
nicos da apoplexia pituitária

b) a cefaleia melhorou, significativamente, em 
paralelo com outros sintomas e/ou sinais clí-
nicos de melhora da apoplexia pituitária

3. a cefaleia é forte e de início repentino ou em 
trovoada

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

Comentários: A rara síndrome clínica da apoplexia pituitária 
é uma condição aguda, potencialmente fatal. Ela é uma das 
causas de hemorragia subaracnóidea não aneurismática.

Também é uma das causas de cefaleia em trovoada. A 
maioria dos casos ocorre como a primeira apresentação do 
rápido aumento dos macroadenomas pituitários não funcio-
nantes, em função de hemorragia e/ou infarto.

A RM é mais sensível que a TC para detectar patologia 
intrasselar.
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7. Cefaleia atribuída a transtorno 
intracraniano não vascular

7.1 Cefaleia atribuída a hipertensão liquórica 
 7.1.1 Cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana idiopática 

(HII)
 7.1.2 Cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana secundária a 

causas metabólicas, tóxicas ou hormonais
 7.1.3 Cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana secundária a 

transtorno cromossômico
 7.1.4 Cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana secundária a 

hidrocefalia
7.2 Cefaleia atribuída a hipotensão liquórica 
 7.2.1 Cefaleia pós-punção dural 
 7.2.2 Cefaleia por fístula liquórica 
 7.2.3 Cefaleia atribuída a hipotensão intracraniana espontânea 
7.3 Cefaleia atribuída a doença intracraniana inflamatória não in-

fecciosa
 7.3.1 Cefaleia atribuída a neurossarcoidose
 7.3.2 Cefaleia atribuída a meningite asséptica (não infecciosa)
 7.3.3 Cefaleia atribuída a outra doença intracraniana inflamató-

ria não infecciosa
 7.3.4 Cefaleia atribuída a hipofisite linfocítica
 7.3.5 Síndrome da cefaleia e déficits neurológicos transitórios 

com linfocitose do líquido cefalorraquidiano (HaNDL)
7.4 Cefaleia atribuída a neoplasia intracraniana
 7.4.1 Cefaleia atribuída a neoplasma intracraniano
 7.4.1.1 Cefaleia atribuída a cisto coloide do terceiro ventrículo
 7.4.2 Cefaleia atribuída a meningite carcinomatosa
 7.4.3 Cefaleia atribuída a hiper ou hipossecreção hipotalâmica 

ou hipofisária
7.5 Cefaleia atribuída a injeção intratecal
7.6 Cefaleia atribuída a crise epiléptica
 7.6.1 Cefaleia epiléptica ictal
 7.6.2 Cefaleia pós-ictal
7.7 Cefaleia atribuída a malformação de Chiari tipo I (CM1)
7.8 Cefaleia atribuída a outro transtorno intracraniano não vascular 

Comentário geral

Cefaleia primária ou secundária ou ambas? As regras gerais para 
atribuição a outro transtorno se aplicam a 7. Cefaleia atri-
buída a transtorno intracraniano não vascular.

1. Quando uma cefaleia nova ocorre pela primeira vez em 
estreita relação temporal com um transtorno intracra-
niano não vascular, ela é codificada como uma cefaleia 
secundária atribuída a esse transtorno. Isso permanece 
verdadeiro quando a nova cefaleia possui as característi-
cas de qualquer uma das cefaleias primárias classificadas 
na Parte Um da ICHD-3. 

2. Quando uma cefaleia pré-existente, com as caracte-
rísticas de uma cefaleia primária, torna-se crônica, ou 
piora significativamente (significando habitualmente um 

aumento de duas ou mais vezes na frequência e/ou gra-
vidade) em estreita relação temporal com um transtorno 
intracraniano não vascular, tanto o diagnóstico inicial da 
cefaleia como o diagnóstico de 7. Cefaleia atribuída a 
transtorno intracraniano não vascular (ou um dos seus 
subtipos) devem ser dados, contanto que haja evidên-
cia de boa qualidade de que o transtorno pode causar 
cefaleia.

Introdução

Neste capítulo, as cefaleias são atribuídas a alterações na 
pressão intracraniana. Tanto a pressão aumentada como 
a pressão diminuída do líquido cefalorraquidiano (LCR) 
podem levar à cefaleia. Outras causas de cefaleia aqui incluí-
das são as doenças inflamatórias não infecciosas, as neo-
plasias intracranianas, as crises epilépticas, condições raras 
como injeções intratecais e a malformação de Chiari do tipo 
I, além de outros transtornos intracranianos não vasculares.

Há poucos estudos epidemiológicos sobre esses tipos de 
cefaleia, em comparação com aqueles relacionados às cefa-
leias primárias. Ensaios controlados sobre tratamento, por 
sua vez, são quase inexistentes.

Para cefaleia atribuída a qualquer dos transtornos intra-
cranianos não vasculares listados aqui, os critérios diagnós-
ticos incluem, sempre que possível:

A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Um transtorno intracraniano não vascular, reconhecida-

mente capaz de causar cefaleia, foi diagnosticado
C. Evidência de causalidade demonstrada por ao menos 

dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal 

com o início do transtorno intracraniano não vas-
cular ou levou à sua descoberta

2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou, significativamente, em 

paralelo com a piora do transtorno intracra-
niano não vascular

b) a cefaleia melhorou, significativamente, em 
paralelo com a melhora do transtorno intra-
craniano não vascular

3. a cefaleia possui características típicas para o 
transtorno intracraniano não vascular

4. existe outra evidência de causalidade
A. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

A cefaleia que persiste por mais de um mês após o tra-
tamento bem-sucedido ou a resolução espontânea do trans-
torno intracraniano habitualmente tem outros mecanismos. A 
cefaleia que persiste por mais de três meses após o tratamento 
ou a remissão de transtornos intracranianos está definida no 
Apêndice, para fins de pesquisa. Tal cefaleia existe, mas tem 
sido pouco estudada; as inserções no Apêndice estão volta-
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das a estimular a pesquisa adicional sobre tais cefaleias e os 
seus mecanismos.

7.1 Cefaleia atribuída a hipertensão liquórica 

Codificada em outro local: A cefaleia atribuída a pressão intra-
craniana aumentada ou hidrocefalia - secundárias a um neo-
plasma intracraniano - é codificada como 7.4.1 Cefaleia atri-
buída a neoplasma intracraniano.

Descrição: Cefaleia causada pela pressão aumentada do 
líquido cefalorraquidiano (LCR), habitualmente acompa-
nhada por outros sintomas e/ou sinais clínicos de hipertensão 
intracraniana. 

Critérios diagnósticos:
A. Cefaleia nova, ou piora significativa1 de uma cefaleia 

pré-existente, preenchendo o critério C
B. Hipertensão intracraniana foi diagnosticada, com 

ambos os seguintes:
1. a pressão liquórica excede 250 mm LCR (ou 280 

mm LCR em crianças obesas)2

2. composição normal do LCR
C. Evidência de causalidade demonstrada por ao menos 

dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal 

com a hipertensão intracraniana, ou levou à sua 
descoberta

2. a cefaleia é aliviada através da redução da hiper-
tensão intracraniana

3. papiledema
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.3

Notas:
1. “Piora significativa” implica em um aumento de duas ou 

mais vezes na frequência e/ou gravidade, de acordo com 
a regra geral sobre a distinção das cefaleias secundárias 
das primárias.

2. Para propósitos diagnósticos, a pressão do LCR deve 
ser medida na ausência de tratamento voltado a redu-
zir a pressão intracraniana. A pressão do LCR deve ser 
medida através de punção lombar realizada na posição 
de decúbito lateral, sem sedativos, ou por monitoramento 
epidural ou intraventricular. Como a pressão do LCR 
varia durante o curso do dia, uma única medida pode 
não ser indicativa da pressão média do LCR ao longo de 
24 horas: o monitoramento prolongado da pressão lom-
bar ou intraventricular pode ser necessário nos casos de 
incerteza diagnóstica.

3. Neoplasma intracraniano foi excluído.

Comentário: A 7.1 Cefaleia atribuída a hipertensão liquórica 
é um tipo de cefaleia. O diagnóstico, quando feito, deve ser 
somente temporário, dependendo da determinação da causa 

do aumento da pressão do LCR; a cefaleia deve então ser 
recodificada de acordo com o seu subtipo específico.

7.1.1 Cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana 
idiopática (HII)

Termos previamente utilizados: Cefaleia atribuída a hipertensão 
intracraniana benigna (HIB); pseudotumor cerebri; hidrop-
sia meníngea; meningite serosa.

Descrição: Cefaleia nova, ou piora significativa de uma cefa-
leia pré-existente, causada por e acompanhada de outros sin-
tomas e/ou sinais clínicos e/ou de neuroimagem de hiperten-
são intracraniana idiopática (HII), com características típicas 
sugestivas de HII. 

Critérios diagnósticos:
A. Cefaleia nova, ou uma piora significativa1 de uma cefa-

leia pré-existente, preenchendo o critério C
B. Ambos os seguintes:

1. hipertensão intracraniana idiopática (HII) foi 
diagnosticada2

2. a pressão do líquido cefalorraquidiano (LCR) 
excede 250 mm LCR (ou 280 mm LCR em crian-
ças obesas)3

C. Um dos ou ambos os seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se, ou piorou significativa-

mente1, em relação temporal com a HII, ou levou à 
sua descoberta

2. a cefaleia é acompanhada por um dos ou ambos os 
seguintes:
a) tinido pulsátil
b) papiledema4 

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.5,6

Notas:
1. “Piora significativa” implica em um aumento de duas ou 

mais vezes na frequência e/ou gravidade, de acordo com 
a regra geral sobre a distinção das cefaleias secundárias 
das primárias.

2. A HII deve ser diagnosticada com cautela naqueles com 
status mental alterado.

3. Para propósitos diagnósticos, a pressão do LCR deve 
ser medida na ausência de tratamento voltado a redu-
zir a pressão intracraniana. A pressão do LCR deve ser 
medida através de punção lombar realizada na posição 
de decúbito lateral, sem sedativos, ou por monitoramento 
epidural ou intraventricular. Como a pressão do LCR 
varia durante o curso do dia, uma única medida pode 
não ser indicativa da pressão média do LCR ao longo de 
24 horas: o monitoramento prolongado da pressão lom-
bar ou intraventricular pode ser necessário nos casos de 
incerteza diagnóstica.

4. O papiledema deve ser distinguido do pseudopapiledema 
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ou do edema do disco óptico. A maioria dos pacientes 
com HII tem papiledema, e a HII deve ser diagnosticada 
com cautela nos pacientes sem este sinal.

5. A 7.1.1 Cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana 
idiopática (HII) pode mimetizar as cefaleias primárias, 
especialmente 1.3 Migrânea crônica e 2.3 Cefaleia do 
tipo tensão; por outro lado, esses transtornos frequente-
mente coexistem com a HII.

6. A 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos deve 
ser excluída em pacientes sem papiledema, paralisia abdu-
cente ou sinais de neuroimagem característicos de HII.

Comentários: A hipertensão intracraniana idiopática (HII) 
ocorre mais frequentemente em mulheres obesas em idade 
fértil (que são também as mais propensas a serem diagnosti-
cadas erroneamente com HII).

A 7.1.1 Cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana 
idiopática (HII) não tem características específicas, e frequen-
temente assemelha-se a 1. Migrânea ou 2. Cefaleia do tipo ten-
são. A ocorrência diária não é um requisito para o diagnóstico. 

O alívio da cefaleia após a remoção do líquido cefalorra-
quidiano (LCR) apóia o diagnóstico, mas não é, em si, diag-
nóstico: ele pode ser observado em pacientes com outros 
tipos de cefaleia (sensibilidade de 72% e especificidade de 
77% para 7.1.1 Cefaleia atribuída a hipertensão intracra-
niana idiopática (HII)).

Achados de neuroimagem consistentes com o diag-
nóstico de HII incluem a sela túrcica vazia, a distensão do 
espaço subaracnóideo perióptico, o achatamento da esclera 
posterior, a protrusão da papila do nervo óptico para dentro 
do vítreo e a estenose dos seios venosos transversos.

7.1.2 Cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana 
secundária a causas metabólicas, tóxicas ou 
hormonais

Codificada em outro local: A cefaleia atribuída a hipertensão 
intracraniana resultante de trauma craniano, transtorno vas-
cular ou infecção intracraniana é codificada para qualquer 
desses que seja a causa. A cefaleia atribuída a pressão intra-
craniana elevada ocorrendo como efeito adverso de um medi-
camento é codificada como 8.1.10 Cefaleia atribuída a uso 
prolongado de medicamento não específico para cefaleia.

Descrição: Cefaleia causada por hipertensão intracraniana 
secundária a qualquer um de uma variedade de transtornos 
sistêmicos e acompanhada por outros sintomas e/ou sinais 
clínicos e/ou de neuroimagem tanto da hipertensão intracra-
niana como do transtorno causal subjacente. Ela geralmente 
desaparece com a resolução do transtorno sistêmico.

Critérios diagnósticos:
A. Cefaleia preenchendo os critérios para 7.1 Cefaleia atri-

buída a hipertensão liquórica e o critério C (a seguir)

B. A hipertensão intracraniana foi atribuída a um trans-
torno metabólico, tóxico ou hormonal1

C. Evidência de causalidade demonstrada por um dos ou 
ambos os seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal 

com o aumento da pressão do LCR, ou levou à sua 
descoberta

2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou, significativamente, em 

paralelo com o aumento da pressão do LCR
b) a cefaleia melhorou, significativamente, em 

paralelo com a redução da pressão do LCR
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Nota:
1. As potenciais causas metabólicas, tóxicas ou hormo-

nais de hipertensão intracraniana incluem a insuficiência 
hepática aguda, insuficiência renal, hipercarbia, crise 
hipertensiva aguda, síndrome hepatocerebral de Reye, 
trombose dos seios venosos cerebrais, insuficiência car-
díaca direita, uma variedade de substâncias (incluindo o 
hormônio da tireoide como reposição em crianças, ácido 
all-trans retinoico, retinoides, tetraciclinas e clordecona), 
toxicidade da vitamina A e supressão de corticosteroide.

Comentário: A remoção do agente instigador ou o tratamento 
do transtorno causal subjacente podem não ser suficientes 
para normalizar a pressão intracraniana elevada; um trata-
mento adicional é frequentemente necessário para aliviar a 
cefaleia e outros sintomas e, mais importante, para prevenir 
a perda visual.

7.1.3 Cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana 
secundária a transtorno cromossômico

Descrição: Cefaleia nova, ou piora significativa de uma cefa-
leia pré-existente, causada por hipertensão intracraniana 
secundária a um transtorno cromossômico e acompanhada 
por outros sintomas e/ou sinais clínicos e/ou de neuroima-
gem tanto de hipertensão craniana como do transtorno cro-
mossômico subjacente.

Critérios diagnósticos:
A. Cefaleia nova, ou uma piora significativa1 de uma cefa-

leia pré-existente, preenchendo os critérios para 7.1 
Cefaleia atribuída a hipertensão liquórica e o critério 
C abaixo

B. A hipertensão intracraniana foi atribuída a um trans-
torno cromossômico2

C. Evidência de causalidade demonstrada por ao menos 
dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal 

com a hipertensão intracraniana, ou levou à sua 
descoberta
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2. a cefaleia é aliviada pela redução da hipertensão 
intracraniana

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

Notas:
1. “Piora significativa” implica em um aumento de duas ou 

mais vezes na frequência e/ou gravidade, de acordo com 
a regra geral sobre a distinção das cefaleias secundárias 
das primárias.

2. Os transtornos cromossômicos associados com hiperten-
são intracraniana incluem a síndrome de Turner e a sín-
drome de Down.

7.1.4 Cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana 
secundária a hidrocefalia

Descrição: Cefaleia nova, ou piora significativa de uma cefa-
leia pré-existente, causada por hipertensão intracraniana 
secundária a hidrocefalia e acompanhada por outros sinto-
mas e/ou sinais clínicos de pressão liquórica aumentada ou 
hidrocefalia. 

Critérios diagnósticos:
A. Cefaleia nova, ou piora significativa1 de uma cefaleia 

pré-existente, preenchendo os critérios para 7.1 Cefa-
leia atribuída a hipertensão liquórica e o critério C 
abaixo

B. Hipertensão intracraniana foi atribuída à hidrocefalia
C. Evidência de causalidade demonstrada por um dos ou 

ambos os seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se, ou piorou significati-

vamente1, em relação temporal com o desenvolvi-
mento ou piora da pressão aumentada do LCR, ou 
levou à sua descoberta

2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou, significativamente, em 

paralelo com a piora da hidrocefalia
b) a cefaleia melhorou, significativamente, em 

paralelo com a melhora da hidrocefalia
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Nota:
1. “Piora significativa” implica em um aumento de duas ou 

mais vezes na frequência e/ou gravidade, de acordo com 
a regra geral sobre a distinção das cefaleias secundárias 
das primárias.

Comentário: A hidrocefalia de pressão normal habitualmente 
não causa cefaleia; ocasionalmente é relatada cefaleia fraca, 
em peso.

7.2 Cefaleia atribuída a hipotensão 
liquórica

Descrição: Cefaleia ortostática causada por baixa pressão do 
líquido cefalorraquidiano (LCR) (tanto espontânea como 
secundária), ou vazamento de LCR, habitualmente acompa-
nhada por dor cervical, tinido, alterações auditivas, fotofobia 
e/ou náusea. Ela desaparece após a normalização da pressão 
liquórica ou a interrupção bem-sucedida do vazamento de 
LCR.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia1 preenchendo o critério C
B. Qualquer um dos ou ambos os seguintes:

1. pressão baixa do líquido cefalorraquidiano (LCR) 
(<60 mm LCR)

2. evidência de vazamento de LCR em exame de 
imagem2

C. A cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com a 
hipotensão liquórica ou com o vazamento de LCR, ou 
levou à sua descoberta3

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

Notas:
1. A 7.2 Cefaleia atribuída a hipotensão liquórica é habi-

tualmente, mas não invariavelmente, ortostática. A cefa-
leia que piora significativamente logo após o indivíduo 
sentar-se ereto ou levantar-se e/ou melhora após ele dei-
tar-se na horizontal é provavelmente causada por hipo-
tensão liquórica, mas isto não pode ser considerado como 
um critério diagnóstico. 

2. Imagem cerebral demonstrando queda do cérebro (brain 
sagging) ou realce paquimeníngeo, ou imagens da coluna 
vertebral (por RM, TC ou mielografia de subtração digi-
tal) demonstrando LCR extradural. 

3. A evidência de causalidade pode depender do início em 
relação temporal com a causa presumida, juntamente 
com a exclusão de outros diagnósticos.

7.2.1 Cefaleia pós-punção dural

Termo previamente utilizado: Cefaleia pós-punção lombar.

Descrição: Cefaleia que ocorre dentro de cinco dias após uma 
punção lombar, causada por vazamento de líquido cefalor-
raquidiano através da punção dural. Ela é habitualmente 
acompanhada por rigidez cervical e/ou sintomas auditi-
vos subjetivos. Ela desaparece espontaneamente dentro de 
duas semanas ou após o fechamento do vazamento com um 
“emplastro” lombar (lumbar patch) epidural autólogo.

Critérios diagnósticos:
A. Cefaleia preenchendo os critérios para 7.2 Cefaleia atri-

buída a hipotensão liquórica e o critério C (a seguir)
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B. Uma punção dural foi realizada
C. A cefaleia desenvolveu-se dentro de cinco dias após a 

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

Comentário:
1. Fatores de risco independentes para 7.2.1 Cefaleia pós-

-punção dural têm sido recentemente demonstrados: 
gênero feminino, idade entre 31 e 50 anos, histórico 
prévio de 7.2.1 Cefaleia pós-punção dural e orientação 
do bisel da agulha perpendicular ao eixo longitudinal da 
coluna espinhal no momento da punção dural.

7.2.2 Cefaleia por fístula liquórica

Descrição: Cefaleia ortostática que ocorre após um proce-
dimento ou trauma que tenha causado um vazamento per-
sistente de líquido cefalorraquidiano (LCR), resultando em 
pressão intracraniana reduzida. Ela desaparece após o fecha-
mento bem-sucedido do vazamento de LCR.

Critérios diagnósticos:
A. Cefaleia preenchendo os critérios para 7.2 Cefaleia 

atribuída a hipotensão liquórica, e o critério C abaixo
B. Um procedimento foi realizado ou ocorreu um trauma, 

reconhecidamente capazes de, eventualmente, causar 
vazamento persistente de LCR (fístula liquórica)

C. A cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o 
procedimento ou com o trauma

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

7.2.3 Cefaleia atribuída a hipotensão intracraniana 
espontânea

Termos previamente utilizados: Cefaleia atribuída a hipotensão 
liquórica espontânea ou hipotensão intracraniana primária; 
cefaleia por baixo volume liquórico; cefaleia hipoliquorreica.

Descrição: Cefaleia ortostática causada por pressão reduzida 
do líquido cefalorraquidiano (LCR) de origem espontânea. 
Ela é habitualmente acompanhada por rigidez cervical e sin-
tomas auditivos subjetivos. Ela desaparece após a normaliza-
ção da pressão do LCR.

Critérios diagnósticos:
A. Cefaleia preenchendo os critérios para 7.2 Cefaleia 

atribuída a hipotensão liquórica e o critério C abaixo
B. Ausência de procedimento ou trauma reconhecida-

mente capaz de causar vazamento de LCR1

C. A cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com a 
hipotensão liquórica ou com o vazamento de LCR, ou 
levou à sua descoberta2

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

Notas:
1. A 7.2.3 Cefaleia atribuída a hipotensão intracraniana 

espontânea não pode ser diagnosticada em um paciente 
que tenha sido submetido a uma punção dural no mês 
precedente.

2. A punção dural para medir diretamente a pressão do LCR 
não é necessária em pacientes com sinais positivos de 
vazamento na RM, como realce dural com contraste.

Comentários: O vazamento espontâneo de líquido cefalorra-
quidiano (LCR) tem sido associado a transtornos hereditá-
rios do tecido conjuntivo. Pacientes com vazamento liquó-
rico devem ser avaliados para anormalidades vasculares ou 
do tecido conjuntivo. 

 Embora haja um componente postural claro na maioria 
dos casos de 7.2.3 Cefaleia atribuída a hipotensão intracra-
niana espontânea, ele pode não ser tão dramático ou imediato 
como em 7.2.1 Cefaleia pós-punção dural. Portanto, a 7.2.3 
Cefaleia atribuída a hipotensão intracraniana espontânea 
pode ocorrer imediatamente ou dentro de alguns segundos 
após o indivíduo assumir a posição ortostática e desaparecer 
rapidamente (dentro de um minuto) após deitar-se na posição 
horizontal, lembrando a 7.2.1 Cefaleia pós-punção dural, ou 
pode apresentar uma resposta tardia à alteração postural, 
piorando depois de minutos ou horas na posição vertical e 
melhorando, mas não necessariamente desaparecendo, após 
minutos ou horas na posição horizontal. A natureza ortostá-
tica da cefaleia, no seu início, deve ser buscada ao se obter a 
história do paciente, visto que esta característica pode tornar-
-se muito menos óbvia ao longo do tempo.

Em pacientes com cefaleia ortostática típica e sem uma 
causa aparente, e após a exclusão da síndrome da taquicardia 
ortostática postural (POTS), é razoável na prática clínica a 
aplicação de um “emplastro” de sangue epidural (ESE) lom-
bar autólogo. Enquanto os ESEs são frequentemente efetivos 
em vedar os vazamentos de LCR, a resposta a um ESE único 
pode não ser permanente, e o alívio completo dos sintomas 
pode não ser atingido até que dois ou mais ESEs tenham 
sido realizados. Entretanto, algum grau de melhora susten-
tada, durando mais do que alguns dias, é geralmente espe-
rada. Em alguns casos, a melhora sustentada não pode ser 
atingida com ESEs direcionados ao local do vazamento e/ou 
ESEs lombares não direcionados, e uma intervenção cirúr-
gica pode fazer-se necessária.

Não está claro que todos os pacientes com 7.2.3 Cefaleia 
atribuída a hipotensão intracraniana espontânea possuem 
um vazamento de LCR ativo, apesar de um histórico persua-
sivo ou de sinais de imagem cerebral compatíveis com um 
vazamento de LCR. O transtorno subjacente pode ser baixo 
volume de LCR. Um histórico de aumento trivial na pressão 
intracraniana (p. ex. tosse vigorosa) é algumas vezes obtido.

 A cefaleia postural tem sido relatada após o coito: tal 
cefaleia deve ser codificada como 7.2.3 Cefaleia atribuída a 
hipotensão intracraniana espontânea, porque é mais prova-
velmente devida a um vazamento de LCR.
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7.3 Cefaleia atribuída a doença 
intracraniana inflamatória não infecciosa

Descrição: Cefaleia na presença de doença intracraniana infla-
matória não infecciosa, habitualmente com pleocitose linfo-
cítica no líquido cefalorraquidiano. Ela desaparece após a 
resolução do transtorno inflamatório.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Uma doença inflamatória não infecciosa, reconhecida-

mente capaz de causar cefaleia, foi diagnosticada
C. Evidência de causalidade demonstrada por um dos ou 

ambos os seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal 

com o início da doença inflamatória não infecciosa
2. a cefaleia piorou, significativamente, em paralelo 

com a piora da doença inflamatória não infecciosa
3. a cefaleia melhorou, significativamente, em para-

lelo com a melhora da doença inflamatória não 
infecciosa

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

7.3.1 Cefaleia atribuída a neurossarcoidose

Descrição: Cefaleia causada por e associada a outros sintomas 
e sinais de neurossarcoidose.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Neurossarcoidose foi diagnosticada
C. Evidência de causalidade demonstrada por ao menos 

dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal 

com o início da neurossarcoidose
2. um dos ou ambos os seguintes:

a) a cefaleia piorou, significativamente, em 
paralelo com a piora da neurossarcoidose

b) a cefaleia melhorou, significativamente, em 
paralelo com a melhora da neurossarcoidose

3. a cefaleia é acompanhada por uma ou mais parali-
sias de nervos cranianos

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

Comentário: Outras manifestações de neurossarcoidose 
incluem meningite asséptica, lesões de nervos cranianos, 
lesão(ões) expansiva(s) intracraniana(s) na RM cerebral, 
lesões focais inflamatórias periventriculares e/ou lesões com 
efeito de massa e realce homogêneo em exame de RM do 
cérebro ou da medula, confirmadas através de biópsia como 
sendo granulomas não caseosos.

7.3.2 Cefaleia atribuída a meningite asséptica  
(não infecciosa)

Descrição: Cefaleia causada por meningite asséptica, asso-
ciada a outros sintomas e/ou sinais clínicos de irritação 
meníngea. Ela desaparece após a resolução da meningite.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Meningite asséptica foi diagnosticada através do exame 

do líquido cefalorraquidiano (LCR)1

C. Evidência de causalidade demonstrada por ao menos 
dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal 

com o início da meningite asséptica, ou levou à 
sua descoberta

2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou, significativamente, em 

paralelo com a piora da meningite asséptica
b) a cefaleia melhorou, significativamente, em 

paralelo com a melhora da meningite asséptica
3. a cefaleia é acompanhada por outros sintomas e/ou 

sinais clínicos de inflamação meníngea, incluindo 
rigidez cervical (meningismo) e/ou fotofobia

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

Nota:
1. Em pacientes com meningite asséptica, o LCR mostra 

pleocitose linfocítica, proteínas levemente elevadas e 
glicose normal, na ausência de organismos infecciosos.

Comentário: A meningite asséptica pode ocorrer após a expo-
sição a certas drogas, incluindo ibuprofeno ou outros AINEs, 
imunoglobulinas, penicilina ou trimetoprima e injeções e/ou 
insuflações intratecais.

7.3.3 Cefaleia atribuída a outra doença 
intracraniana inflamatória não infecciosa

Descrição: Cefaleia causada por – mas não geralmente um sin-
toma proeminente ou de apresentação de – qualquer uma de 
uma variedade de transtornos autoimunes, e associada a outros 
sintomas e/ou sinais clínicos do transtorno causal. Ela desapa-
rece após o tratamento bem-sucedido do transtorno autoimune.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Uma doença inflamatória não infecciosa, reconhecida-

mente capaz de causar cefaleia, que não uma das descri-
tas acima, foi diagnosticada1

C. Evidência de causalidade demonstrada por um ou mais 
dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal 

com o início da doença inflamatória não infecciosa
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2. a cefaleia piorou, significativamente, em paralelo 
com a piora da doença inflamatória não infecciosa

3. a cefaleia melhorou, significativamente, em paralelo 
com a melhora da doença inflamatória não infecciosa

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

Nota:
1. A cefaleia pode ser causalmente associada a – mas não é 

habitualmente um sintoma proeminente ou de apresenta-
ção de – encefalomielite desmielinizante aguda (ADEM), 
lúpus eritematoso sistêmico (LES), síndrome de Behçet e 
outras síndromes autoimunes sistêmicas ou focais (p. ex. 
encefalite límbica).

7.3.4 Cefaleia atribuída a hipofisite linfocítica

Descrição: Cefaleia causada por hipofisite linfocítica, asso-
ciada a aumento da hipófise e, em metade dos casos, a hiper-
prolactinemia. Ela desaparece após o tratamento bem-suce-
dido da hipofisite linfocítica.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Hipofisite linfocítica foi diagnosticada
C. Evidência de causalidade demonstrada por um ou mais 

dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal 

com o início da hipofisite linfocítica
2. a cefaleia piorou, significativamente, em paralelo 

com a piora da hipofisite linfocítica
3. a cefaleia melhorou, significativamente, em para-

lelo com a melhora da hipofisite linfocítica
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Comentários: A hipofisite linfocítica está associada a aumento 
da hipófise e realce homogêneo do contraste na RM cerebral. 
É acompanhada por hiperprolactinemia em 50% dos casos, 
ou, em 20% dos casos, por autoanticorpos contra a proteína 
do citosol hipofisário.

O transtorno desenvolve-se tipicamente ao fim da gesta-
ção ou durante o período pós-parto, mas também pode ocor-
rer em homens.

7.3.5 Síndrome da cefaleia e déficits neurológicos 
transitórios com linfocitose do líquido 
cefalorraquidiano (HaNDL)

Termos previamente utilizados: Migrânea com pleocitose cere-
broespinhal; pseudomigrânea com pleocitose linfocítica.

Descrição: Episódios migrânea-símiles (tipicamente de um 
a doze), acompanhados por déficits neurológicos incluindo 

hemiparestesia, hemiparesia e/ou disfasia, mas apenas rara-
mente sintomas visuais positivos, durando várias horas. Há 
pleocitose linfocítica do líquido cefalorraquidiano. O trans-
torno desaparece espontaneamente dentro de três meses.

Critérios diagnósticos:
A. Episódios de cefaleia migrânea-símiles preenchendo os 

critérios B e C1

B. Ambos os seguintes:
1. acompanhada ou brevemente precedida pelo início 

de ao menos um dos seguintes déficits neurológi-
cos transitórios, durando > 4 horas
a) hemiparestesia
b) disfasia
c) hemiparesia

2. associada a pleocitose linfocítica do líquido cefa-
lorraquidiano (LCR) (>15 leucócitos por µl), com 
estudos etiológicos negativos

C. Evidência de causalidade demonstrada por um dos ou 
ambos os seguintes:
1. a cefaleia e os déficits neurológicos transitórios 

desenvolveram-se ou pioraram significativamente 
em relação temporal com o início ou com a piora 
da pleocitose linfocítica do LCR, ou levaram à sua 
descoberta

2. a cefaleia e os déficits neurológicos transitórios 
melhoraram significativamente em paralelo com a 
melhora da pleocitose linfocítica do LCR

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.2

Notas: 
1. A maioria dos pacientes com essa síndrome não têm his-

tórico prévio de migrânea.
2. Outros diagnósticos que podem compartilhar algumas 

de suas características clínicas incluem a 1.2.3 Migrânea 
hemiplégica, embora as mutações do gene CACNA1A, 
causas da 1.2.3.1.1 Migrânea hemiplégica familiar tipo 1 
(FHM1), foram excluídos em vários pacientes com 7.3.5 
Síndrome da cefaleia e déficits neurológicos transitórios 
com linfocitose do líquido cefalorraquidiano (HaNDL). 
Também a ser excluídos estão a neuroborreliose, neuros-
sífilis, neurobrucelose, micoplasma, aracnoidite granulo-
matosa e neoplásica, encefalite e vasculite do SNC.

Comentários: O quadro clínico de 7.3.5 Síndrome da cefaleia e 
déficits neurológicos transitórios com linfocitose do líquido 
cefalorraquidiano (HaNDL) é de 1-12 episódios distintos de 
déficits neurológicos transitórios acompanhados ou seguidos 
por cefaleia moderada a forte. A maioria dos episódios dura 
horas, mas alguns podem durar mais de 24 horas. As manifes-
tações neurológicas incluem sintomas sensoriais em cerca de 
três quartos dos casos, afasia em dois terços e déficits motores 
em pouco mais da metade. Sintomas visuais similares aos de 
uma aura migranosa são relativamente incomuns (menos de 
20% dos casos). A síndrome desaparece dentro de três meses.
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Além da linfocitose liquórica (até 760 células/µl), há 
hiperproteinorraquia (até 250 mg/dl) em mais de 90% dos 
casos e hipertensão liquórica (até 400 mm de LCR) em mais 
de 50% dos casos. A presença de um pródromo viral em ao 
menos um quarto dos casos levantou a possibilidade de pato-
gênese autoimune na 7.3.5 Síndrome da cefaleia e déficits 
neurológicos transitórios com linfocitose do líquido cefalor-
raquidiano (HaNDL). Uma descrição recente de anticorpos 
para uma subunidade do canal de cálcio voltagem-depen-
dente tipo T CACNA1H, no soro de dois pacientes com esse 
transtorno, corrobora essa visão.

O papiledema está ocasionalmente presente. Exames de 
TC e RM de rotina (com ou sem contraste intravenoso) e 
angiografia são invariavelmente normais quando realizados 
no período interictal, mas os exames de imagem realizados 
durante um episódio podem demonstrar atraso da perfusão 
cerebral, sem aumento das alterações na imagem ponderada 
em difusão, e estreitamento de artérias cerebrais. Além disso, 
edema da substância cinzenta e realce dos sulcos foram des-
critos em um único paciente. Os estudos microbiológicos 
têm sido uniformemente normais. Os exames de eletroence-
falografia (EEG) e de tomografia computadorizada por emis-
são de fóton único (SPECT) podem mostrar áreas anormais 
localizadas, consistentes com os déficits neurológicos focais.

7.4 Cefaleia atribuída a neoplasia 
intracraniana

Descrição: Cefaleia causada por neoplasia intracraniana.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Neoplasia intracraniana foi diagnosticada
C. Evidência de causalidade demonstrada por ao menos 

um dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com 

a neoplasia intracraniana, ou levou à sua descoberta
2. a cefaleia piorou, significativamente, em paralelo 

com a piora da neoplasia intracraniana
3. a cefaleia melhorou, significativamente, em rela-

ção temporal com o tratamento bem-sucedido da 
neoplasia intracraniana

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

7.4.1 Cefaleia atribuída a neoplasma intracraniano

Descrição: Cefaleia causada por um ou mais tumores intracra-
nianos com efeito de massa.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Um neoplasma intracraniano, com efeito de massa, foi 

demonstrado

C. Evidência de causalidade demonstrada por ao menos 
dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal 

com o desenvolvimento do neoplasma, ou levou à 
sua descoberta

2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou, significativamente, em 

paralelo com a piora do neoplasma
b) a cefaleia melhorou, significativamente, em 

relação temporal com o tratamento bem-suce-
dido do neoplasma

3. a cefaleia possui ao menos uma das quatro seguin-
tes características:
a) progressiva
b) piora pela manhã e/ou no decúbito
c) agravada por manobras do tipo Valsalva
d) acompanhada por náusea e/ou vômito

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

Comentários: A prevalência da cefaleia em pacientes com tumo-
res intracranianos varia de 32% a 71%. A probabilidade de 
cefaleia é maior nos pacientes jovens (incluindo as crianças), 
naqueles com um histórico de cefaleia primária, e com o rápido 
crescimento do tumor ou localização na fossa posterior ou na 
linha média. Um baixo limiar para investigação é sugerido em 
qualquer pacientes com histórico atual ou prévio de câncer.

Não há características patognomônicas da 7.4.1 Cefaleia 
atribuída a neoplasma intracraniano, embora a progressão ou 
deterioração seja um ponto-chave. Os outros sintomas sugesti-
vos (forte, pior pela manhã e associação a náusea e vômito) não 
são uma tríade clássica; eles são mais prováveis no contexto 
da hipertensão intracraniana e com tumores da fossa posterior.

A cefaleia não é necessariamente ipsilateral ao tumor. 
Massas adjacentes ao crânio ou à dura-máter tendem a ser 
mais associadas a cefaleias ipsilaterais, mas a hipertensão 
intracraniana produz uma cefaleia mais difusa. A cefaleia 
causada por um tumor cerebral raramente permanece como 
sintoma único: a cefaleia isolada ocorre em 2-16% dos 
pacientes, porém os déficits neurológicos e as crises epilép-
ticas são comuns. 

7.4.1.1 Cefaleia atribuída a cisto coloide  
 do terceiro ventrículo

Descrição: Cefaleia causada por um cisto coloide do terceiro 
ventrículo, apresentando-se muito caracteristicamente na 
forma de crises recorrentes com início em trovoada, frequen-
temente desencadeadas por mudança postural ou por mano-
bra do tipo Valsalva e associada a redução do nível ou perda 
da consciência.

Critérios diagnósticos:
A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Cisto coloide do terceiro ventrículo foi demonstrado
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C. Evidência de causalidade demonstrada por ambos os 
seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal 

com o desenvolvimento do cisto coloide, ou levou 
à sua descoberta

2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia é recorrente, com início em tro-

voada e acompanhada por redução do nível 
ou perda da consciência

b) a cefaleia melhorou, significativamente, ou 
desapareceu, em relação temporal com o tra-
tamento bem-sucedido do cisto coloide

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

Comentários: A vasta maioria dos cistos coloides do terceiro 
ventrículo são descobertos incidentalmente, tendo sido 
assintomáticos. Não obstante, sua posição imediatamente 
adjacente ao forâmen de Monro pode, ocasionalmente, resul-
tar em uma hidrocefalia obstrutiva repentina, causando cefa-
leia com início em trovoada e redução do nível ou perda da 
consciência. Essa apresentação altamente característica deve 
levar ao rápido diagnóstico.

7.4.1.1 Cefaleia atribuída a cisto coloide do terceiro ven-
trículo sinaliza uma emergência que põe em risco a vida do 
paciente.

7.4.2 Cefaleia atribuída a meningite carcinomatosa

Descrição: Cefaleia causada por meningite carcinomatosa, 
habitualmente acompanhada por sinais de encefalopatia e/ou 
paralisias de nervos cranianos.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Meningite carcinomatosa (na presença de neoplasia sis-

têmica reconhecidamente associada a meningite carci-
nomatosa) foi demonstrada

C. Evidência de causalidade demonstrada por ao menos 
dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com 

o desenvolvimento da meningite carcinomatosa
2. um dos ou ambos os seguintes:

a) a cefaleia piorou, significativamente, em para-
lelo com a piora da meningite carcinomatosa

b) a cefaleia melhorou, significativamente, 
em paralelo com a melhora da meningite 
carcinomatosa

3. a cefaleia está associada a paralisias de nervos cra-
nianos e/ou encefalopatia

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

7.4.3 Cefaleia atribuída a hiper ou hipossecreção 
hipotalâmica ou hipofisária

Descrição: Cefaleia causada por um adenoma hipofisário e por 
hiper ou hipossecreção hipotalâmica ou hipofisária, habitual-
mente acompanhada por transtorno da regulação da tempe-
ratura, estado emocional anormal e/ou sede ou apetite altera-
dos. Ela desaparece depois do tratamento bem-sucedido do 
transtorno subjacente.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Hiper ou hipossecreção hipotalâmica ou hipofisária 

associada a adenoma hipofisário foi demonstrada1

C. Evidência de causalidade demonstrada por ao menos 
dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal 

com o início da hiper ou hipossecreção hipotalâ-
mica ou hipofisária

2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou, significativamente, em 

paralelo com a piora da hiper ou hipossecre-
ção hipotalâmica ou hipofisária

b) a cefaleia melhorou, significativamente, em 
paralelo com a melhora da hiper ou hiposse-
creção hipotalâmica ou hipofisária

3. a cefaleia está associada a ao menos um dos 
seguintes:
a) transtorno da regulação da temperatura
b) estado emocional anormal
c) sede e/ou apetite alterados

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

Nota:
1. Incluindo a hipersecreção de prolactina, hormônio do 

crescimento (GH) e/ou hormônio adrenocorticotrófico 
(ACTH).

7.5 Cefaleia atribuída a injeção intratecal

Descrição: Cefaleia sentida tanto em postura ereta como em 
decúbito, causada por e ocorrendo dentro de quatro dias após 
uma injeção intratecal e desaparecendo dentro de 14 dias.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Uma injeção intratecal foi administrada
C. Evidência de causalidade demonstrada por ao menos 

dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se dentro de quatro dias 

após a injeção intratecal1

2. a cefaleia melhorou, significativamente, dentro de 
14 dias após a injeção intratecal2

3. sinais de irritação meníngea
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D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Notas:
1. A cefaleia habitualmente desenvolve-se dentro de quatro 

dias após a injeção intratecal e está presente em ambas as 
posturas, ereta e em decúbito.

2. Quando a cefaleia persiste por mais de 14 dias, diag-
nósticos alternativos devem ser considerados, tais como 
7.2.2 Cefaleia por fístula liquórica, meningite ou doença 
leptomeníngea.

7.6 Cefaleia atribuída a crise epiléptica

Codificada em outro local: Quando a cefaleia migrânea-símile – 
ou outra – e epilepsia são ambas partes de um transtorno 
cerebral específico (p. ex. MELAS), a cefaleia é codificada 
para aquele transtorno. Quando uma crise epiléptica ocorre 
durante ou imediatamente após uma aura de migrânea, ela 
é codificada como 1.4.4 Crise epiléptica desencadeada por 
aura migranosa. 

Descrição: Cefaleia causada por uma crise epiléptica, ocor-
rendo durante e/ou após a crise e desaparecendo espontanea-
mente dentro de horas ou de até três dias.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. O paciente está apresentando ou apresentou recente-

mente uma crise epiléptica
C. Evidência de causalidade demonstrada por ambos os 

seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se simultaneamente ao ou 

logo após o início da crise epiléptica
2. a cefaleia desapareceu espontaneamente após o 

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

Comentário: Relatos bem documentados apoiam o reconhe-
cimento dos subtipos 7.6.1 Cefaleia epiléptica ictal e 7.6.2 
Cefaleia pós-ictal, de acordo com a sua associação temporal 
à crise epiléptica.

Uma cefaleia pré-ictal também tem sido descrita. Em um 
pequeno estudo de 11 pacientes com epilepsia focal intratá-
vel, uma cefaleia frontotemporal foi ipsilateral ao foco em 
nove pacientes com epilepsia do lobo temporal (ELT) e con-
tralateral em um paciente com ELT e um com epilepsia do 
lobo frontal. São necessários mais estudos para estabelecer 
a existência da cefaleia pré-ictal e para determinar a sua pre-
valência e as suas características clínicas em pacientes com 
epilepsia parcial e generalizada. A cefaleia pré-ictal também 
deve ser distinguida da 1.4.4 Crise epiléptica desencadeada 
por aura migranosa.

7.6.1 Cefaleia epiléptica ictal

Termo previamente utilizado: Cefaleia ictal.

Descrição: Cefaleia causada por e ocorrendo durante uma crise 
epiléptica parcial, ipsilateral à descarga epiléptica e desapa-
recendo imediatamente ou logo após o término da crise.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. O paciente está apresentando uma crise epiléptica parcial
C. Evidência de causalidade demonstrada por ambos os 

seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se simultaneamente ao iní-

cio da crise parcial
2. um dos ou ambos os seguintes:

a) a cefaleia é ipsilateral à descarga ictal
b) a cefaleia melhorou, significativamente, ou 

desapareceu imediatamente após o término 
da crise parcial

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

Comentários: A 7.6.1 Cefaleia epiléptica ictal pode ser seguida 
por outras manifestações epilépticas (motoras, sensoriais ou 
autonômicas).

Esta condição deve ser diferenciada da cefaleia epilép-
tica ictal “pura” ou “isolada” ocorrendo como a manifesta-
ção epiléptica única e exigindo um diagnóstico diferencial de 
outros tipos de cefaleia.

A “hemicrania epiléptica” (se confirmada sua existência) 
é uma rara variante de 7.6.1 Cefaleia epiléptica ictal carac-
terizada por localização ipsilateral à cefaleia e paroxismos 
ictais no EEG.

7.6.2 Cefaleia pós-ictal

Descrição: Cefaleia causada por e ocorrendo dentro de três 
horas após uma crise epiléptica, e desaparecendo esponta-
neamente dentro de 72 horas após o término da crise.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. O paciente apresentou recentemente uma crise epilép-

tica parcial ou generalizada
C. Evidência de causalidade demonstrada por ambos os 

seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se dentro de três horas após 

o término da crise epiléptica
2. a cefaleia desapareceu dentro de 72 horas após o 

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

Comentário: A 7.6.2 Cefaleia pós-ictal ocorre em mais de 
40% dos pacientes que apresentam tanto epilepsia do lobo 
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temporal como epilepsia do lobo frontal, e em até 60% dos 
pacientes com epilepsia do lobo occipital. Ela ocorre mais 
frequentemente após crises tônico-clônicas generalizadas do 
que após outros tipos de crises.

7.7 Cefaleia atribuída a malformação de 
Chiari tipo I (CM1)

Descrição: Cefaleia causada por malformação de Chiari tipo 
I, habitualmente occipital ou suboccipital, de curta duração 
(menos de 5 minutos) e provocada por tosse ou outras mano-
bras do tipo Valsalva. Ela desaparece após o tratamento bem-
sucedido da malformação de Chiari.

Critérios diagnósticos:
A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Malformação de Chiari tipo I (CM1) foi demonstrada1

C. Evidência de causalidade demonstrada por ao menos 
dois dos seguintes:
1. um dos ou ambos os seguintes:

a) a cefaleia desenvolveu-se em relação tempo-
ral com a CM1 ou levou à sua descoberta

b) a cefaleia desapareceu dentro de três meses 
após o tratamento bem-sucedido da CM1

2. a cefaleia apresenta uma ou mais das três seguintes 
características:
a) precipitada por tosse ou outra manobra do 

tipo Valsalva
b) localização occipital ou suboccipital
c) duração < 5 minutos

3. a cefaleia está associada a outros sintomas e/ou 
sinais clínicos de disfunção do tronco cerebral, 
cerebelar, dos nervos cranianos inferiores e/ou da 
medula espinhal cervical2

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.3

Notas:
1. O diagnóstico de malformação de Chiari tipo I (CM1) 

por RM requer um rebaixamento caudal das tonsilas 
cerebelares de 5 mm ou um rebaixamento caudal das ton-
silas cerebelares de 3 mm somado à ocupação excessiva 
(crowding) do espaço subaracnóideo na junção cranio-
cervical, como evidenciado pela compressão dos espa-
ços liquóricos posteriores e laterais ao cerebelo, ou pela 
altura reduzida da região supra-occipital, ou pela inclina-
ção aumentada do tentório, ou pela angulação do bulbo.

2. Quase todos (95%) os pacientes com CM1 relatam uma 
constelação de cinco ou mais sintomas distintos.

3. Pacientes com pressão liquórica alterada, tanto aumen-
tada como na hipertensão intracraniana idiopática 
(HII) como reduzida como na hipotensão intracraniana 
espontânea secundária a um vazamento de LCR, podem 
demonstrar evidência na RM de rebaixamento tonsi-
lar secundário e CM1. Esses pacientes também podem 

apresentar-se com cefaleia relacionada à tosse ou outra 
manobra do tipo Valsalva, e são corretamente codificados 
tanto como 7.1.1 Cefaleia atribuída a hipertensão intra-
craniana idiopática quanto como 7.2.3 Cefaleia atri-
buída a hipotensão intracraniana espontânea. Portanto, 
a pressão liquórica anormal deve ser excluída em todos 
os pacientes que se apresentam com cefaleia e CM1.

Comentários: A 7.7 Cefaleia atribuída a malformação de 
Chiari tipo I (CM1) é com frequência descritivamente similar 
à 4.1 Cefaleia primária da tosse, com a exceção de, às vezes, 
ter duração mais longa (minutos no lugar de segundos).

Estudos de prevalência demonstraram herniação tonsilar 
de ao menos 5mm em 0,24-3,6% da população, com a preva-
lência decrescendo com o avançar da idade.

O contexto clínico da CM1 é importante, já que muitos 
destes pacientes podem ser assintomáticos. Existem dados 
conflitantes sobre o grau da herniação e a gravidade da cefa-
leia associada e o nível de incapacidade: os pacientes podem 
exibir sintomas “tipo Chiari” com herniação tonsilar cerebe-
lar mínima, enquanto outros podem ser assintomáticos com 
grandes herniações.

Esses critérios para 7.7 Cefaleia atribuída a malforma-
ção de Chiari tipo I (CM1) exigem validação: são necessá-
rios estudos prospectivos com desfechos cirúrgicos e não 
cirúrgicos de longo prazo. Enquanto isso, a rígida adesão 
tanto aos critérios clínicos como radiológicos é recomendada 
ao se considerar a intervenção cirúrgica, para evitar um pro-
cedimento desnecessário, com potencial de morbidade cirúr-
gica significativo. Dados atuais sugerem que, em pacientes 
cuidadosamente selecionados, cefaleias associadas à tosse, 
mais do que as cefaleias sem precipitantes do tipo Valsalva – 
e as cefaleias occipitais, mais do que as não occipitais – são 
responsivas à intervenção cirúrgica.

Novos dados que estão surgindo sugerem uma relação 
entre obesidade e probabilidade de cefaleia na CM1; este 
achado requer pesquisa adicional, especialmente sob o ponto 
de vista do tratamento.

7.8 Cefaleia atribuída a outro transtorno 
intracraniano não vascular

Descrição: Cefaleia causada por um transtorno intracraniano 
não vascular diferente dos descritos acima.

Critérios diagnósticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Um transtorno intracraniano não vascular reconhecida-

mente capaz de causar cefaleia, diferente dos descritos 
acima, foi demonstrado

C.  Evidência de causalidade demonstrada por ao menos 
dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal 

com o transtorno intracraniano não vascular
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2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia desenvolveu-se, ou piorou signi-

ficativamente, em paralelo com a piora do 
transtorno intracraniano não vascular

b) a cefaleia melhorou, significativamente, em 
paralelo com a melhora do transtorno intra-
craniano não vascular

3. a cefaleia tem características típicas para o trans-
torno intracraniano não vascular

4. existe outra evidência de causalidade
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Bibliografia

7.1.1 Cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana  
idiopática (HII)

Avery RA, Shah SS, Licht DJ, et al. Reference range for cerebro-
spinal fluid opening pressure in children. N Engl J Med 2010; 
363: 891–893.

Corbett JJ and Mehta MP. Cerebrospinal fluid pressure in normal 
obese subjects and patients with pseudotumor cerebri. Neurology  
1983; 33: 1386–1388.

Fisayo A, Bruce BB, Newman NJ, et al. Overdiagnosis of idio-
pathic intracranial hypertension. Neurology 2016; 86: 341–350.

Friedman DI and Jacobson DM. Idiopathic intracranial hyperten-
sion. J Neuroophthalmol 2004; 24: 138–145.

Friedman DI, Liu G and Digre KB. Diagnostic criteria for 
the pseudotumor cerebri syndrome in adults and children.  
Neurology 2013; 81: 1159–1165.

Friedman DI, Quiros PA, Subramanian PS, et al. and the NORDIC 
IIHTT Study Group. Headache in idiopathic intracranial hyper-
tension: findings from the Idiopathic Intracranial Hypertension 
Trial. Headache 2017; 57: 1195–1205.

Wall M, Kupersmith MJ, Kieburtz KD, et al. for the IIHTT Study 
Group. The Idiopathic Intracranial Hypertension Treatment 
Trial: Clinical profile at baseline. JAMA Neurol 2014; 71: 
693–701.

Whiteley W, Al-Shahi R, Warlow CP, et al. CSF opening pressure: 
reference interval and the effect of body mass index. Neurology 
2006; 67: 1690–1691.

Yri HM and Jensen RH. Idiopathic intracranial hypertension: clin-
ical nosography and field testing of the ICHD diagnostic crite-
ria. A case-control study. Cephalalgia 2015; 35: 553–562.

7.2.1 Cefaleia pós-punção dural
Amorim JA, Gomes de Barros MV and Valenca MM. Post-dural 

(post-lumbar) puncture headache: risk factors and clinical fea-
tures. Cephalalgia 2012; 32: 916–923.

Bezov D, Lipton RB and Ashina S. Post-dural puncture headache: 
part I diagnosis, epidemiology, etiology and pathophysiology. 
Headache 2010; 50: 1144–1152.

7.2.3 Cefaleia atribuída a hipotensão intracraniana 
espontânea

Mea E, Chiapparini L, Savoiardo M, et al. Application of IHS cri-
teria to headache attributed to spontaneous intracranial hypo-
tension in a large population. Cephalalgia 2009; 29: 418–422.

Reinstein E, Pariani M, Bannykh S, et al. Connective tissue spectrum 
abnormalities associated with spontaneous cerebrospinal fluid 
leaks: a prospective study. Eur J Hum Genet 2013; 21: 386–390.

Schievink WI. Spontaneous spinal cerebrospinal fluid leaks and 
intracranial hypotension. JAMA 2006; 295: 2286–2296.

Schievink WI, Dodick DW, Mokri B, et al. Diagnostic criteria for 
headache due to spontaneous intracranial hypotension: a per-
spective. Headache 2011; 51: 1442–1444.

Schievink WI, Maya MM, Louy C, et al. Diagnostic criteria for 
spontaneous spinal CSF leaks and intracranial hypotension. Am 
J Neuroradiol 2008; 29: 853–856.

Schwedt TJ and Dodick DW. Spontaneous intracranial hypoten-
sion. Curr Pain Headache Rep 2007; 11: 56–61. 

Wang YF, Fuh JL, Lirng JF, et al. Cerebrospinal fluid leakage and 
headache after lumbar puncture: a prospective non-invasive 
imaging study. Brain 2015; 138: 1492–1498.

Wang YF, Lirng JF, Fuh JL, et al. Heavily T2-weighted MR 
myelography vs. CT myelography in spontaneous intracranial 
hypotension. Neurology 2009; 73: 1892–1898.

Wu JW, Hseu SS, Fuh JL, et al. Factors predicting response to the 
first epidural blood patch in spontaneous intracranial hypoten-
sion. Brain 2017; 140: 344–352.

7.3.2 Cefaleia atribuída a meningite asséptica (não infecciosa)
Holle D and Obermann M. Headache in drug-induced aseptic men-

ingitis. Curr Pain Headache Rep 2015; 19: 29.
Morís G and Garcia-Monco JC. The challenge of drug-induced 

aseptic meningitis. JAMA Intern Med 2014; 174: 1511–1512.

7.3.5 Síndrome da cefaleia e déficits neurológicos transitórios 
com linfocitose do líquido cefalorraquidiano (HaNDL)

Bartleson JD, Swanson JW and Whisnant JP. A migrainous syn-
drome with cerebrospinal fluid pleocytosis. Neurology 1981; 
31: 1257–1262.

Berg MJ and Williams LS. The transient syndrome of headache 
with neurologic deficits and CSF lymphocytosis. Neurology 
1995; 45: 1648–1654.

Chapman KM, Szczygielski BI, Toth C, et al. Pseudomigraine with 
lymphocytic pleocytosis: a calcium channelopathy? Clinical 
description of 10 cases and genetic analysis of the familial 
hemiplegic migraine gene CACNA1A. Headache 2003; 43: 
892–895.

Fuentes B, Diez Tejedor E, Pascual J, et al. Cerebral blood flow 
changes in pseudomigraine with pleocytosis analyzed by single 
photon emission computed tomography. A spreading depres-
sion mechanism? Cephalalgia 1998; 18: 570–573.

Fumal A, Vandenheede M, Coppola G, et al. The syndrome of 
transient headache with neurological deficits and CSF lympho-
cytosis (HaNDL): electrophysiological findings suggesting a 
migrainous pathophysiology. Cephalalgia 2005; 25: 754–758.



ClassifiCação internaCional das Cefaleias – 3ª edição

110

Gomez-Aranda F, Canadillas F, Marti-Masso JF, et al. Pseudomi-
graine with temporary neurological symptoms and lymphocytic 
pleocytosis: a report of fifty cases. Brain 1997; 120: 1105–1113.

Kürtüncü M, Kaya D, Zuliani L, et al. CACNA1A antibodies asso-
ciated with headache with neurological deficits and cerebro-
spinal fluid lymphocytosis (HaNDL). Cephalalgia 2013; 33: 
123–129.

Morrison DG, Phuah HK, Reddy AT, et al. Ophthalmologic 
involvement in the syndrome of headache, neurologic deficits, 
and cerebrospinal fluid lymphocytosis. Ophthalmology 2003; 
110: 115–118.

Parissis D, Ioannidis P, Balamoutsos G, et al. Confusional state in 
the syndrome of HaNDL. Headache 2011; 51: 1285–1288.

7.4.1 Cefaleia atribuída a neoplasma intracraniano
Dowman CE and Smith WA. Intracranial tumors: a review of one 

hundred verified cases. Arch Neurol Psychiatry 1928; 20: 
1312–1329.

Forsyth PA and Posner JB. Headaches in patients with brain tumors: 
a study of 111 patients. Neurology 1993; 43: 1678–1683. 

Hamilton W and Kernick D. Clinical features of primary brain 
tumours: a case-control study using electronic primary care 
records. Br J Gen Pract 2007; 57: 695–699.

Iversen H, Strange P, Sommer W, et al. Brain tumour headache 
related to tumour size, and location. Cephalalgia 1987; 6(Suppl 
7): 394–395.

Kernick DP, Ahmed F, Bahra A, et al. Imaging patients with sus-
pected brain tumour: guidance for primary care. Br J Gen Pract 
2008; 58: 880–885.

Kirby S. Headache and brain tumours. Cephalalgia 2010; 30: 
387–388.

Kunkle EC, Ray BS and Wolff HG. Studies on headache: The 
mechanisms and significance of the headache associated with 
brain tumor. Bull N Y Acad Med 1942; 18: 400–422.

Lowry JK, Snyder JJ and Lowry PW. Brain tumors in the elderly: 
recent trends in a Minnesota cohort study. Arch Neurol 1998; 
55: 922–928.

Pfund Z, Szapáry L, Jászberényi O, et al. Headache in intracranial 
tumors. Cephalalgia 1999; 19: 787–790; discussion in Titus F. 
Headache in intracranial tumors. Cephalalgia 1999; 19: 765.

Rossi LN and Vassella F. Headache in children with brain tumors. 
Childs Nerv Syst 1989; 5: 307–309.

Schankin CJ, Ferrari U, Reinisch VM, et al. Characteristics of brain 
tumour-associated headache. Cephalalgia 2007; 27: 904–911.

Suwanwela N, Phanthumchinda K and Kaoropthum S. Headache 
in brain tumor: a cross-sectional study. Headache 1994; 34: 
435–438.

Valentinis L, Tuniz F, Valent F, et al. Headache attributed to intra-
cranial tumours: a prospective cohort study. Cephalalgia 2010; 
30: 389–398.

Vazquez-Barquero A, Ibanez FJ, Herrera S, et al. Isolated headache 
as the presenting clinical manifestation of intracranial tumors: a 
prospective study. Cephalalgia 1994; 14: 270–272.

7.4.1.1 Cefaleia atribuída a cisto coloide do terceiro ventrículo
Algin O, Ozmen E and Arslan H. Radiologic manifestations of 

colloid cysts: a pictorial essay. Can Assoc Radiol J 2013; 64: 
56–60.

Brostigen CS, Meling TR, Marthinsen PB, et al. Surgical manage-
ment of colloid cyst of the third ventricle. Acta Neurol Scand 
2016; 135: 484–487.

Byard RW. Variable presentations of lethal colloid cysts. J Forensic 
Sci 2016; 61: 1538–1540.

Diyora B, Nayak N, Kukreja S, et al. Hemorrhagic colloid cyst: 
case report and review of the literature. Asian J Neurosurg 
2013; 8: 162–165.

Jacob MK, Anand SK and George P. Colloid cyst of the third ventri-
cle presenting with features of Terson’s syndrome. Middle East 
Afr J Ophthalmol 2014; 21: 344–346.

Kone L, Chaichana KL, Rincon-Torroella J, et al. The impact of 
surgical resection on headache disability and quality of life in 
patients with colloid cyst. Cephalalgia 2016; 37: 442–451.

Lawrence JE, Nadarajah R, Treger TD, et al. Neuropsychiat-
ric manifestations of colloid cysts: a review of the literature.  
Psychiatr Danub 2015; 27(Suppl 1): S315–320.

Mortimer AM, Bradley MD, Stoodley NG, et al. Thunderclap head-
ache: diagnostic considerations and neuroimaging features. 
Clin Radiol 2013; 68: e101–113. 

Ravnik J, Bunc G, Grcar A, et al. Colloid cysts of the third ventricle 
exhibit various clinical presentation: a review of three cases. 
Bosn J Basic Med Sci 2014; 14: 132–135.

Ronne-Engström E and Popek E. Symptomatic colloid cysts in the 
third ventricle of monozygotic twins. Ups J Med Sci 2015; 120: 
59–62.

Yadav YR, Yadav N, Parihar V, et al. Management of colloid cyst of 
third ventricle. Turk Neurosurg 2015; 25: 362–371.

7.5 Cefaleia atribuída a injeção intratecal
Diener HC, Johansson U and Dodick DW. Headache attributed to 

non-vascular intracranial disorder. Handb Clin Neurol 2010; 
97: 547–587.

Haché M, Swoboda KJ, Sethna N, et al. Intrathecal injections in 
children with spinal muscular atrophy: Nusinersen Clinical 
Trial Experience. J Child Neurol 2016; 31: 899–906.

Obermann M, Holle D, Naegel S, et al. Headache attributable to 
nonvascular intracranial disorders. Curr Pain Headache Rep 
2011; 15: 314–323.

Takagi K, Kato K and Kato Y. Treatment of mild traumatic brain 
injury by epidural saline and oxygen injection: report of two 
cases. Acta Neurochir Suppl 2013; 118: 293–296.

7.6 Cefaleia atribuída a crise epiléptica
Cianchetti C, Pruna D and Ledda MG. Epileptic seizures and head-

ache/migraine: a review of types of association and terminol-
ogy. Seizure 2013; 22: 679–685.

Förderreuther S, Henkel A, Noachtar S, et al. Headache associated 
with epileptic seizures: epidemiology and clinical characteris-
tics. Headache 2002; 42: 649–655.



111

Tradução da Sociedade BraSileira de cefaleia

Ito M, Adachi N, Nakamura F, et al. Multi-centre study on post-ictal 
headache in patients with localization-related epilepsy. Psychi-
atry Clin Neurosci 2002; 53: 385–389.

Ito M, Adachi N, Nakamura F, et al. Characteristics of postictal 
headache in patients with partial epilepsy. Cephalalgia 2004; 
24: 23–28.

Karaali-Savrun F, Göksan B, Yeni SN, et al. Seizure-related head-
ache in patients with epilepsy. Seizure 2002; 11: 67–69.

Kwan P, Man CBL, Leung H, et al. Headache in patients with 
epilepsy: a prospective incidence study. Epilepsia 2008; 49: 
1099–1102.

Leniger T, Isbruch K, Von den Driesch S, et al. Seizure-associated 
headache in epilepsy. Epilepsia 2001; 42: 1176–1179.

Schachter SC, Richman K, Loder E, et al. Self-reported characteris-
tics of postictal headaches. J Epilepsy 1995; 8: 41–43.

Schmidt Botha S, Schutte C-M, Olorunju S, et al. Postictal head-
ache in South African adult patients with generalized epilepsy 
in a tertiary care setting: a cross-sectional study. Cephalalgia 
2012; 30: 1495–1501.

Schon F and Blau JN. Post-epileptic headache and migraine. J Neu-
rol Neurosurg Psychiatr 1987; 50: 1148–1152.

Syversten M, Helde G, Stovner LJ, et al. Headache add to the bur-
den of epilepsy. J Headache Pain 2007; 8: 224–230.

Yankovsky AE, Andermann F and Bernasconi A. Characteristics of 
headache associated with intractable partial epilepsy. Epilepsia 
2005; 46: 1241–1245.

7.7 Cefaleia atribuída a malformação de Chiari tipo I (CM1)
Abu-Arafeh I and Campbell E. Headache, chiari malformation type 

1 and treatment options. Arch Dis Child 2017; 102: 210–211.
Aiken AH, Hoots JA, Saindane AM, et al. Incidence of cerebel-

lar tonsillar ectopia in idiopathic intracranial hypertension: a 
mimic of the chiari I malformation. Am J Neuroradiol 2012; 
33: 1901–1906.

Banik R, Lin D and Miller NR. Prevalence of chiari I malformation 
and cerebellar ectopia in patients with pseudotumor cerebri.  
J Neurol Sci 2006; 247: 71–75. 

Batzdorf U, McArthur DL and Bentson JR. Surgical treatment of 
chiari malformation with and without syringomyelia: experi-
ence with 177 adult patients. J Neurosurg 2013; 118: 232–242.

Beretta E, Vetrano IG, Curone M, et al. Chiari malformation-related 
headache: outcome after surgical treatment. Neurol Sci 2017; 
38: 95–98.

Chavez A, Roguski M, Killeen A, et al. Comparison of operative 
and non-operative outcomes based on surgical selection criteria 
for patients with chiari I malformations. J Clin Neurosci 2014; 
21: 2201–2206.

Chen P-K, Fuh J-L and Wang S-J. Cough headache: a study of 83 
consecutive patients. Cephalalgia 2009; 29: 1079–1085.

Curone M, Valentini LG, Vetrano I, et al. Chiari malformation type 
1-related headache: the importance of a multidisciplinary study. 
Neurol Sci 2017; 38: 91–93.

Grazzi L and Usai S. Headache and Chiari malformation in young 
age: clinical aspects and differential diagnosis. Neurol Sci 2011; 
32(Suppl 3): S299–S301.

Kahn EN, Muraszko KM and Maher CO. Prevalence of chiari I 
malformation and syringomyelia. Neurosurg Clin N Am 2015; 
26: 501–507.

Killeen A, Roguski M, Chavez A, et al. Non-operative outcomes 
in chiari I malformation patients. J Clin Neurosci 2015; 22: 
133–138.

Lam S, Auffinger B, Tormenti M, et al. The relationship between 
obesity and symptomatic chiari I malformation in the pediatric 
population. J Pediatr Neurosci 2015; 10: 321–325.

Langridge B, Phillips E and Choi D. Chiari malformation type 1: a 
systematic review of natural history and conservative manage-
ment. World Neurosurg 2017; 104: 213–219.

Mea E, Chiapparini L, Leone M, et al. Chronic daily headache in 
the adults: differential diagnosis between symptomatic Chiari 
I malformation and spontaneous intracranial hypotension.  
Neurol Sci 2011; 32(Suppl 3): S291–S294.

Pascual J, Gonzá lez-Mandly A, Martín R, et al. Headaches precip-
itated by cough, prolonged exercise or sexual activity: a pro-
spective etiological and clinical study. J Headache Pain 2008; 
9: 259–266.

Pascual J, Iglesias F, Oterino A, et al. Cough, exertional, and sexual 
headaches: an analysis of 72 benign and symptomatic cases. 
Neurology 1996; 46: 1520–1524.

Raza-Knight S, Mankad K, Prabhakar P, et al. Headache outcomes 
in children undergoing foramen magnum decompression for 
chiari I malformation. Arch Dis Child 2017; 102: 238–243.

Toldo I, Tangari M, Mardari R, et al. Headache in children with 
chiari I malformation. Headache 2014; 54: 899–908.



ClassifiCação internaCional das Cefaleias – 3ª edição

112

14. Outras cefaleias

14.1 Cefaleia não classificada em outro local
14.2 Cefaleia não especificada

Introdução

Para tornar esta classificação completa existem, em casos 
apropriados, subcategorias para condições que preenchem 
todos os critérios para transtornos específicos, exceto um 
deles. Ainda assim pode haver cefaleias que não se encaixam 
em nenhum dos capítulos existentes, porque estão sendo des-
critas pela primeira vez, ou porque, simplesmente, não há 
informações suficientes disponíveis. Este capítulo é desti-
nado a esses tipos ou subtipos de cefaleias.

14.1 Cefaleia não classificada em outro local

Termo previamente utilizado: Cefaleia não classificável.

Critérios diagnósticos:
A. Cefaleia com características peculiares sugerindo que é 

uma entidade diagnóstica única
B. A cefaleia não preenche os critérios para qualquer das 

cefaleias descritas previamente.

Comentário: Diversas novas cefaleias foram descritas no 
período entre a primeira edição da Classificação Internacio-
nal das Cefaleias e esta terceira edição. Antecipa-se que há 
mais entidades ainda por serem descritas. Tais cefaleias, até 
que classificadas, devem ser codificadas como 14.1 Cefaleia 
não classificada em outro local. 

14.2 Cefaleia não especificada

Termos previamente utilizados:  Cefaleia não classificável.

Critérios diagnósticos:
A. A cefaleia está ou esteve presente
B. Não há informação suficiente disponível para classificar 

a cefaleia em qualquer nível desta classificação.

Comentário: Também é perceptível que um diagnóstico deve 
ser feito em um grande número de pacientes onde muito 
pouca informação está disponível, permitindo somente 
afirmar que eles apresentam cefaleia, mas não qual tipo de 
cefaleia. Tais pacientes são codificados como 14.2 Cefaleia 
não especificada. Este código, no entanto, nunca deve ser 
utilizado como uma desculpa para não reunir informação 
detalhada sobre uma cefaleia, quando tal informação estiver 
disponível. Ele deve ser utilizado apenas em situações nas 
quais  a  informação não pode ser obtida porque o paciente 
está morto, incapacitado de comunicar-se ou indisponível.
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Definição de termos

Alodinia: Sensação de desconforto ou dor (ver adiante) 
surgindo a partir de um estímulo que normalmente não seria 
suficiente para ter este efeito. Ela é diferente da hiperalgesia 
(ver adiante).

Anorexia: Falta de apetite e aversão por comida de inten-
sidade leve.

Atribuído a: Este termo, na ICHD-3, descreve a relação 
entre uma cefaleia secundária (ver adiante) e o transtorno 
que se acredita ser o seu causador. É necessário o preenchi-
mento de critérios estabelecendo um nível reconhecido de 
evidência de causalidade.

Aura: Sintomas precoces de uma crise de migrânea com 
aura, considerados como sendo manifestações de uma dis-
função cerebral focal. A aura tipicamente dura 20-30 minu-
tos e precede a cefaleia (ver adiante). Ver também: Sintomas 
neurológicos focais, Sintomas premonitórios, Pródromo, 
Sintomas de alerta). 

Cefaleia nova: Qualquer tipo, subtipo ou subforma de 
cefaleia (ver anteriormente) da qual o paciente não sofria 
previamente.

Cefaleia primária (transtorno): Cefaleia, ou um trans-
torno de cefaleia, não causada por ou atribuída a outro trans-
torno. É distinguida do transtorno de cefaleia secundária (ver 
adiante).

Cefaleia secundária (transtorno): A cefaleia, ou um 
transtorno de cefaleia, causada por outro transtorno subja-
cente. Na ICHD-3, as cefaleias secundárias são atribuídas ao 
transtorno causal. As cefaleias secundárias são distinguidas 
das cefaleias primárias (ver anteriormente). Uma cefaleia 
secundária pode ter as características de uma cefaleia pri-
mária, mas ainda preencher os critérios de causalidade por 
outro transtorno.

Cefaleia: dor (ver adiante) localizada na cabeça, acima 
da linha orbitomeatal e/ou da linha nucal superior.

Cintilação: Alucinações visuais que são brilhantes e flu-
tuam em intensidade, frequentemente a aproximadamente 
8-10 ciclos/segundo. Elas são típicas da aura da migrânea 
(ver anteriormente).

Crise de cefaleia (ou dor): cefaleia (ou dor) (ver adiante) 
que se desenvolve, permanece em um certo nível por minu-
tos, horas ou dias e diminui até desaparecer completamente. 

Crise de cefaleia em salvas: Um episódio de dor contí-
nua durando 15-180 minutos.

Crônico(a): Na terminologia da dor, crônico denota 
longa duração, especificamente por um período maior que 
três meses. Na terminologia da cefaleia, esse significado é 
mantido para as cefaleias secundárias (notadamente aquelas 
atribuídas a infecção), nas quais o próprio transtorno causa-
dor é crônico. Nesse uso, crônico diferencia-se de persistente 
(ver adiante). Para cefaleias primárias que são mais comu-
mente episódicas (ver adiante), crônico é utilizado sempre 
que as crises de cefaleia (ver anteriormente) ocorrem em 
mais dias que não, por um período superior a três meses. As 

cefaleias trigeminoautonômicas são a exceção: nesses trans-
tornos, crônico não é utilizado até que o transtorno esteja 
sem remissão por mais de um ano. 

Dias de cefaleia: Número de dias durante um período de 
observação (habitualmente um mês) afetado por cefaleia em 
qualquer parte ou durante o dia inteiro.

Dolorimento: Sensação aumentada de desconforto ou dor 
causada por pressão direta, como aquela aplicada durante a 
palpação.

Dor: De acordo com a definição da IASP: uma expe-
riência sensorial e emocional desagradável associada a dano 
tecidual real ou potencial aos tecidos, ou descrita com as 
características de tais danos (ver também: Dor neuropática, 
Dor neuropática central e Dor neuropática periférica).

Dor facial: Dor abaixo da linha orbitomeatal, anterior ao 
pavilhão auricular e acima do pescoço.

Dor neuropática: Dor (ver anteriormente) causada por 
uma lesão ou doença do sistema nervoso somatossensorial 
central ou periférico.

Dor neuropática central: Dor (ver anteriormente) cau-
sada por lesão ou doença do sistema nervoso somatossenso-
rial central (ver também Dor neuropática).

Dor neuropática periférica: Dor (ver anteriormente) cau-
sada por uma lesão ou doença do sistema nervoso somatos-
sensorial periférico (veja também Dor neuropática).

Dor referida: Dor (ver anteriormente) percebida em uma 
área diferente daquela onde surge a nocicepção.

Duração da crise: O tempo decorrente do início ao tér-
mino de uma crise de cefaleia (ou dor) (ver anteriormente) 
preenchendo os critérios para um tipo ou subtipo particular 
de cefaleia. Após crises de migrânea ou de cefaleia em sal-
vas pode persistir uma cefaleia de baixa intensidade, não 
pulsátil e sem sintomas acompanhantes, porém essa não é 
parte da crise e não é incluída na sua duração. Se o paciente 
adormece durante uma crise e acorda aliviado, a duração é 
considerada até a hora do despertar. Se uma crise de migrâ-
nea é aliviada com sucesso por medicação, mas os sintomas 
recorrem dentro de 48 horas, isso pode representar uma reci-
diva da mesma crise ou uma nova crise. É necessário discer-
nimento para fazer a distinção (ver também Frequência das  
crises).

Em pressão/em aperto: Dor (ver anteriormente) de cará-
ter constante, frequentemente comparada a uma faixa aper-
tada em torno da cabeça.

Episódico(a): Recorrendo e remitindo em um padrão de 
crises de cefaleia (ou dor) (ver anteriormente) regular ou irre-
gular, de duração constante ou variável. Através do longo uso 
o termo adquiriu significado especial no contexto da cefaleia 
em salvas episódica, referindo-se à ocorrência de períodos 
de salvas (ver adiante) separados por períodos de remissão 
de salvas (ver adiante) mais do que a crises. Acepção seme-
lhante tem sido adotada para a hemicrania paroxística e para 
as crises de cefaleia neuralgiforme unilateral breve.

Erro de refração (ou refrativo): Miopia, hipermetropia 
ou astigmatismo.
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Escotoma: Perda de parte(s) do campo visual de um 
ou de ambos os olhos. Os escotomas podem ser absolutos 
(ausência de visão) ou relativos (visão obscurecida ou redu-
zida). Na migrânea, os escotomas são homônimos.

Espectro em fortificação: Distúrbio visual angulado, 
arqueado e de crescimento gradual, típico da aura visual 
migranosa, a qual pode ser colorida ou em preto e branco.

Estímulos pontuais: Estímulos aplicados a pontos discre-
tos sobre a pele.

Estrabismo: Alinhamento anormal de um ou ambos os 
olhos.

Fenômenos entópticos realçados: Perturbações visuais 
que surgem da estrutura do próprio sistema visual, incluindo 
excessivas moscas volantes em ambos os olhos, fenômenos 
entópticos do campo azul  excessivos (incontáveis pequenos 
pontos cinzas/brancos/pretos ou anéis surgindo no campo 
visual de ambos os olhos quando se olha para superfícies 
brilhantes homogêneas como o céu azul), autoiluminação 
do olho (ondas coloridas ou nuvens percebidas ao fechar os 
olhos no escuro) e fotopsia espontânea (flashes brilhantes de 
luz).

Fonofobia: Hipersensibilidade aos sons, mesmo em 
níveis normais, habitualmente levando à sua evitação.

Fotofobia: Hipersensibilidade à luz, mesmo em níveis 
normais, habitualmente levando à sua evitação.

Frequência das crises: A taxa de ocorrência das crises 
de cefaleia (ou dor) (ver anteriormente) por um período de 
tempo (habitualmente um mês). O alívio bem-sucedido de 
uma crise de migrânea com medicação pode ser seguido por 
recorrência dentro de 48 horas. O Guidelines for Controlled 
Trials of Drugs in Migraine: Third Edition, da Sociedade 
Internacional de Cefaleia, recomenda, como solução prática, 
especialmente para se diferenciar crises registradas em diário 
no mês precedente, contar como crises individuais somente 
aquelas separadas por ao menos 48 horas livres de dor.

Heteroforia: Estrabismo latente.
Heterotropia: Estrabismo manifesto.
Hiperalgesia: Percepção aumentada em resposta a um 

estímulo presumidamente doloroso. A hiperalgesia é dife-
rente da alodinia (ver anteriormente), a qual surge de um 
estímulo não presumidamente doloroso.

Hipoalgesia: Percepção diminuída em resposta a um 
estímulo presumidamente doloroso.

Intensidade da dor: Nível de dor (ver adiante), habitual-
mente  registrada em uma escala numérica de quatro pontos 
(0-3), equivalente a dor nula, fraca, moderada e forte, ou em 
uma escala analógica visual (comumente 10cm). Ela tam-
bém pode ser registrada em uma escala de graduação verbal 
expressa nos termos das suas consequências funcionais: 0, 
sem dor; 1, dor fraca, não interfere com as atividades habi-
tuais; 2, dor moderada, inibe, mas não impede totalmente as 
atividades habituais; 3, dor forte, impede todas as atividades.

Lancinante: Caráter de dor (ver anteriormente) de curta 
duração, similar a um choque elétrico, ao longo da distribui-
ção de uma raiz ou de um nervo.

Latejante: Sinônimo de pulsátil (ver adiante).
Linha em zigue-zague: sinônimo para espectro em forti-

ficação (ver anteriormente).
Músculos pericranianos: Músculos cervicais e occipi-

tais, músculos da mastigação, músculos faciais da mímica 
e da fala, e músculos da orelha interna (tensor do tímpano, 
estapédio).

Não suficientemente validado(a): De validade duvidosa 
como entidade diagnóstica, a julgar pela experiência dos 
membros do comitê de classificação e/ou pela controvérsia 
na literatura.

Neuralgia: Dor (ver anteriormente) na(s) distribuição(-
ções) de um ou mais nervos, presumidamente devida a uma 
disfunção ou lesão daquelas estruturas neurais. O uso cor-
riqueiro tem implicado uma  qualidade paroxística ou lan-
cinante (ver anteriormente), porém o termo neuralgia não 
deve ser reservado para dores paroxísticas.

Neurite: Um caso especial de neuropatia (ver adiante); o 
termo é reservado agora a processos inflamatórios que afe-
tam os nervos.

Neuroimagem: Tomografia computadorizada (TC), ima-
gem por ressonância magnética (RM), tomografia por emis-
são de pósitrons (PET), tomografia computadorizada por 
emissão de fóton único (SPECT) ou  cintilografia, incluindo 
modalidades funcionais, quando aplicáveis, habitualmente 
do encéfalo.

Neuropatia: Um transtorno funcional ou alteração pato-
lógica em um ou mais nervos (em um nervo: mononeuro-
patia; em vários nervos: mononeuropatia múltipla; quando 
difusa e bilateral: polineuropatia). O termo neuropatia não 
tem a intenção de cobrir neurapraxia, neurotmese, axonot-
mese, secção de um nervo, distúrbios de um nervo causados 
por impacto transitório, como uma pancada; estiramento ou 
descarga epiléptica (o termo neurogênica aplica-se à dor atri-
buída a tais perturbações temporárias).

Nictalopia: Visão noturna prejudicada.
Palinopsia: Perturbações visuais na forma de pós-ima-

gens e/ou imagens fantasmas de objetos em movimento 
(para se diferenciar de pós-imagens retinianas, as quais 
ocorrem, em cor complementar, após fitar uma imagem de 
alto contraste).

Período de remissão de salvas: O período de tempo 
durante o qual as crises param de ocorrer espontaneamente 
e não podem ser induzidas por álcool ou nitroglicerina. Para 
ser considerada uma remissão, o período livre de crises deve 
ser maior que três meses.

Período de salva: O período de tempo durante o qual as 
crises de cefaleia em salvas ocorrem de forma regular e ao 
menos uma vez em dias alternados (também chamado de 
crise de salvas)

Período refratário: O período de tempo após a resolução 
de uma crise de dor (ver anteriormente) durante o qual uma 
crise adicional não pode ser desencadeada.

Persistente: Esse termo, utilizado no contexto de deter-
minadas cefaleias secundárias, descreve a cefaleia, ini-
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cialmente aguda e causada por outro transtorno, que não 
desaparece dentro de um intervalo de tempo especificado 
(habitualmente três meses) depois que o transtorno desa-
pareceu. Em muitos desses casos, a cefaleia é reconhecida 
como um subtipo ou subforma distinta, com evidência de 
causalidade dependendo do preenchimento precoce dos cri-
térios para o diagnóstico do tipo agudo, e da persistência da 
mesma cefaleia.

Pontada de dor: Dor (ver anteriormente) súbita durando 
um minuto ou menos (habitualmente um segundo ou menos).

“Pósdromo”: Uma fase sintomática, durando até 48 
horas, depois da resolução da dor nas crises de migrânea com 
ou sem aura. Entre os sintomas “posdrômicos” frequentes 
estão sentir-se cansado ou exausto, dificuldade de concentra-
ção e rigidez cervical.

Pródromo: Uma fase sintomática, durando até 48 horas, 
ocorrendo antes do início da dor, na migrânea sem aura, 
ou antes da aura, na migrânea com aura. Entre os sintomas 
prodrômicos comuns estão a fadiga, o humor exaltado ou 
deprimido, fome inusitada e ânsia (craving, “fissura”) por 
determinados alimentos.

Pulsátil: Caracterizado por intensificações rítmicas em 
sincronia com os batimentos cardíacos; latejante.

Região nucal: Aspecto dorsal (posterior) da porção supe-
rior do pescoço, incluindo a região de inserção dos músculos 
cervicais no crânio.

Relação temporal estreita: Esse termo descreve a relação 
entre um transtorno orgânico e a cefaleia. Relações tempo-
rais específicas podem ser conhecidas para transtornos de 
início agudo onde a relação causa-efeito é provável, mas 
frequentemente não foram suficientemente estudadas. Para 
transtornos crônicos, tanto a relação temporal como a causa-
lidade são frequentemente muito difíceis de determinar.

Resolução: Remissão completa de todos os sintomas e de 
outras evidências clínicas de doença ou de um processo de 
doença (tal como uma crise de cefaleia [ver anteriormente]). 

Sintomas acompanhantes: Sintomas que tipicamente 
acompanham, em vez de preceder ou seguir, a cefaleia. Na 
migrânea, por exemplo, os sintomas de acompanhamento 

mais frequentes são a náusea, os vômitos, a fotofobia e a 
fonofobia.

Sintomas de aviso: Termo utilizado previamente tanto 
para a aura (ver anteriormente) como para os sintomas pre-
monitórios (ver adiante), sendo, portanto, ambíguo. Não 
deve ser utilizado.

Sintomas neurológicos focais: Sintomas de um distúrbio 
encefálico  focal (habitualmente cerebral), tais como os que 
ocorrem na aura de migrânea (ver anteriormente).

Sintomas premonitórios: Esse termo tem sido utilizado 
com diferentes significados, frequentemente como um sinô-
nimo de pródromo (ver anteriormente) mas também, de 
forma menos específica e algo ambígua, para uma variedade 
de sintomas que se acredita que prenunciam (mas são possi-
velmente a fase inicial de) uma crise de migrânea. É melhor 
que o termo seja evitado.

Substância: Qualquer dos seguintes: substâncias químicas 
orgânicas ou inorgânicas; alimento ou aditivo; bebida alcoó-
lica; gás ou vapor; droga, medicamento ou substância her-
bácea, animal ou outra substância administrada com intuito 
medicinal, embora não licenciada como um produto medicinal.

Supressão: Interrupção do uso de ou da exposição - 
com duração de semanas ou meses - a um medicamento ou 
outra substância. O termo engloba, mas não se limitado a, a 
supressão terapêutica (cessação) da medicação no contexto 
da cefaleia por uso excessivo de medicamentos.

Termo previamente utilizado: Um termo diagnóstico que 
foi utilizado previamente com significado similar ou idêntico 
ao termo classificado ou é incluído dentro desse. Os termos 
utilizados previamente são muitas vezes ambíguos e/ou têm 
sido empregados diferentemente em diferentes países.

Unilateral: No lado direito ou esquerdo, não cruzando 
a linha média. A cefaleia unilateral não necessariamente 
envolve todo o lado direito ou esquerdo da cabeça, mas pode 
ser apenas frontal, temporal ou occipital. Quando usado para 
distúrbios  sensoriais ou motores da aura migranosa, o termo 
inclui hemidistribuição completa ou parcial.

Vasoespasmo: constrição de artéria ou arteríolas em grau 
suficiente para reduzir a perfusão tissular.
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8. Cefaleia atribuída a uma substância ou à sua supressão

9.  Cefaleia atribuída a infecção

10. Cefaleia atribuída a transtorno da homeostase

11. Cefaleia ou dor facial atribuída a transtorno do crânio, pescoço, olhos, orelhas, 
nariz, seios paranasais, dentes, boca ou outra estrutura facial ou cervical

12. Cefaleia atribuída a transtorno psiquiátrico

13. Lesões dolorosas dos nervos cranianos e outras dores faciais

Apêndice

Capítulos em produção


