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Prefacio

Este documento representa um grande esforco. Foi um trabalho continuo
por quase trés anos, que envolveu ndo somente os membros dos comités mas também os
muitos membros dos doze subcomités. O trabalho nos comités e subcomités ficou aberto, de
forma que todos os documentos relacionados ficassem disponiveis a qualquer pessoa que
expressasse interesse. Tivemos um encontro de dois dias sobre a classificacdo das cefaléias
em marco de 1987, aberto a todos os interessados. Ao final do terceiro Congresso
Internacional de Cefaléia em Florenca em setembro de 1987, tivemos um encontro publico
no qual a classificacao foi apresentada e discutida. Um encontro publico final foi realizado em
San Diego, EUA, em 20 e 21 de fevereiro de 1998, como uma sessao combinada de trabalho
para o comité e para a platéia.

Apesar de todos os esfor¢os, inevitavelmente foram cometidos erros. Eles
aparecerdo quando a classificacdo estiver sendo usada e terdo que ser corrigidos em edicdes
futuras. Deve-se também salientar que muitas partes deste documento sdo baseadas na
experiéncia dos peritos dos comités, nd&o havendo suficientes evidéncias publicadas.
Contudo, espera-se que a existéncia dos critérios operacionais para diagndstico publicados
neste livro, gerara nos proximos anos um aumento da atividade de pesquisa nosografica e

epidemioldgica.
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Pedimos a todos os cientistas que estudam cefaléia que tomem parte ativa
em testar e desenvolver mais a classificacdo. Por favor, enviem opinides, argumentos e
separatas ao presidente do comité de classificacdo. Planeja-se publicar a segunda edi¢cdo da
classificagdo em 1993. Esperamos que as revisdes sejam baseadas em novas evidéncias.

A Sociedade Internacional de Cefaléia considera a classificacdo e os
critérios diagnésticos para cefaléia como um assunto muito importante. Embora o documento
necessite de mais testes e modificagOes, € recomendado que ele seja posto em uso imediato
em estudos cientificos. Isto se aplica ndo apenas a estudos clinicos, mas também a estudos
bioquimicos e fisiolégicos.

James W. Lance

Presidente

Sociedade Internacional de Cefaléia
Jes Olesen

Presidente

Comité de Classificagcdo das Cefaléias

Introducao

Quando vocé tiver este documento relativamente extenso em suas maos,
por favor ndo se assuste. Ele é grande e complicado, mas nado é para ser decorado. Seu uso
primario é para pesquisa, mas ao longo dos anos ele provavelmente influenciara a maneira
que diagnosticamos nossos pacientes na pratica diaria.

O livro contém uma classificagdo construida hierarquicamente e critérios
operacionais de diagnodstico para todas as cefaléias. Este sistema hierarquico com codificagdo
de até quatro digitos, torna possivel usar a classificagcdo em niveis diferentes de sofisticagdo.
Na pratica rotineira, o diagnostico sera feito ao nivel de um ou dois digitos. Em centros
especializados, o diagndstico chegara ao nivel do quarto digito. Providenciamos uma “curta
descricdo” da maior parte das cefaléias. Estas descricdes curtas sdo menos precisas que 0s
critérios diagndsticos operacionais, porém sdo mais faceis de lembrar e podem ser usadas
em livros, para fins de leitura etc. Finalmente, fornecemos também Comentéario e
bibliografia.

Isto tudo é realmente necessario? N&o estdvamos satisfeitos com o
sistema existente? Sabemos realmente o suficiente sobre cefaléia para introduzir critérios
diagnésticos operacionais? Estas e muitas outras questdes foram repetidamente levantadas
pelos colegas que ndo estavam ativamente envolvidos no trabalho de classificagdo. A
classificagdo de cefaléia pelo Comité Ad Hoc do Instituto Nacional de Saude serviu-nos bem
inicialmente, mas esta desatualizado ha muitos anos. Waters, o famoso epidemiologista
inglés escreveu em 1980: “Definicdes atuais de migranea sdo apenas descricbes e nao
definicdes explicitas. Os varios aspectos caracteristicos da migranea sdo mencionados como
estando presente “comumente”, “geralmente” ou “freqlientemente”, mas ndo esta definido

precisamente se eles precisam estar presentes para estabelecer o diagnéstico e, em caso
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afirmativo, quantos dos aspectos devem estar presentes”. O mesmo € ainda mais verdadeiro
na definicdo de cefaléia tensional. Afirmar que um paciente preenche os critérios do Comité
Ad Hoc para migranea ou cefaléia tensional ndo caracteriza o paciente com precisdo, mas &
quase sinbnimo de que o paciente tem um ou outro diagnéstico de acordo com a opinido do
pesquisador. Em outras areas da medicina os critérios diagnoésticos operacionais estao sendo
introduzidos em um estagio mais ou menos avancado porque esta € a Unica maneira de
assegurar uma variabilidade relativamente baixa entre observadores. O processo de criar e
introduzir estes critérios é considerado estimulante e torna claro aquilo que ndo sabemos
nosograficamente. Por fim, mas ndo menos importante, critérios operacionais podem ser
provados e desaprovados, e eles sdo faceis de modificar de acordo com novas aquisi¢cdes do
nosso conhecimento.

Portanto, embora possam ser tediosos e irritantes, o0s critérios
diagnosticos operacionais devem ser introduzidos, se a pesquisa em cefaléia pretende
avancar significativamente no futuro.

O falecido chefe de neuroepidemiologia do Instituto Nacional de Saude dos
Estados Unidos da Ameérica, Bruce S. Schoenberg, formulou os quesitos béasicos para um
sistema de classificagdo e para critérios diagndsticos da seguinte maneira: “Qualquer forma
de cefaléia em um paciente deve preencher uma, e somente uma, série de critérios (embora
um paciente possa muito bem Ter mais que uma forma de cefaléia). Cada série de critérios
diagnosticos deve ser o mais especifica e sensivel possivel”. Em outras palavras, apenas
pacientes que realmente tem a doenca devem receber o diagnéstico, mas por outro lado,
todos os pacientes que realmente tem a doenca também devem preencher os critérios
diagnosticos. A especificidade é obtida por critérios rigorosos, o que por outro lado pode
excluir diversos pacientes. Portanto, os critérios escolhidos para um determinado diagndéstico
devem representar um compromisso entre a sensibilidade e a especificidade. Os elementos
para a elaboracdo de uma série de critérios diagndsticos somente podem obedecer
paradmetros ndo ambiguos, de onde se conclui que palavras como “freqientemente”, “por
vezes”, ou “habitualmente” devem ser banidas. A elabora¢éo dos critérios aqui apresentados
exigiu uma selecdo rigorosa de cada palavra usada.

Classificar e definir doencas é sempre uma tarefa dificil, e o campo da
cefaléia apresenta problemas particulares. O mais fundamental dos problemas é a escassez
de conhecimentos fisiopatoldgicos, que se reflete na auséncia de exames de laboratério que
possam ser usados como critérios diagnoésticos em qualquer forma de cefaléia primaria.
Embora existam sindromes tipicas e puras, ha muitas formas de transi¢do. A cefaléia de um
paciente em particular pode mudar no curso da vida, ndo apenas quantitativamente mas
também qualitativamente — por exemplo, migranea com aura pode se transformar em
migranea sem aura. Alguns pacientes tem mais de um tipo de cefaléia, por exemplo

migranea sem aura e cefaléia do tipo tensional episddica.
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Em um determinado ponto da vida do paciente pode predominar uma
forma, mais tarde pode predominar a outra. Como consequéncia destes problemas, ndo tem
sido possivel classificar pacientes, e sim apenas cefaléias.

Para melhor compreender este problema, vejamos o que ocorre na
pratica. Os pacientes tem sido classificados como tendo migranea classica ou migranea
comum nos estudos cientificos publicados. Muitos pacientes, contudo, tem crises tanto
“classicas” quanto “comuns”. Alguns estudiosos classificaram pacientes como tendo cefaléia
“classica”, mesmo que eles tivessem tido apenas uma crise com aura no decorrer de suas
vidas, enquanto outros estudiosos requeriam mais de uma crise. O resultado disto € uma
variabilidade diagnéstica muito grande, além do mais um paciente poderia Ter sido
classificado no grupo “comum” em um estudo e no grupo “classico” em outro, se uma ou
mais crises com aura tivesse ocorrido entre o primeiro e o segundo estudo ou vice-versa. No
novo sistema de classificagdo, o paciente recebe um diagnéstico para cada forma distinta de
cefaléia, isto é, migranea com aura e migranea sem aura, o que elimina estes problemas.

O fato de nao podermos classificar pacientes mas sim cefaléias introduz
outros problemas. Nao é possivel classificar todos os episddios de cefaléia em cada paciente;
a maioria dos pacientes tem diversas crises, ndo consegue se lembrar adequadamente delas,
recebeu tratamento etc. A idéia é classificar a forma mais importante de cefaléia ou talvez
duas ou mais formas. Os pacientes sempre tem um certo numero de crises que, pelos
motivos mencionados acima, ndo podem ser classificadas formalmente. O paciente consegue
habitualmente identificar tais episédios como crises abortadas de migranea ou de cefaléia do
tipo tensional. Mesmo com critérios diagnésticos operacionais, 0 bom senso e o julgamento
adequado sdo necessarios.

O aspecto quantitativo do diagnéstico de cada cefaléia deve também ser
levado em consideragéo. Por isso é importante que cada diagndstico seja seguido por uma
estimativa do nimero de dias da cefaléia por ano, anotada entre parénteses. Instrucdes
adicionais s&o fornecidas nas “Regras gerais para o uso da classificacdo das cefaléias”. E
absolutamente necessario conhecer essas regras para usar a classificagdo corretamente e,

como uma excec¢ao, esta parte do documento deve ser decorada.

Regras Gerais

1. Se o paciente tem mais de um tipo de cefaléia, todas devem ser diagnosticadas na ordem
de importancia indicada pelo paciente.

2. Para se fazer um diagnéstico, todas as letras dos topicos de uma série de critérios
diagnésticos devem ser satisfeitas.

3. ApOs cada diagnéstico, acrescente uma estimativa do niumero de dias de cefaléia por ano
entre parénteses.

4. Critérios diagnosticos dados a nivel de um ou dois digitos devem geralmente estar de
acordo com as subformas, porém excecdes e/ou critérios mais especificos estdo listados

nestas subformas.
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5. Os pacientes que pela primeira vez desenvolveram uma forma particular de cefaléia com
relagdo temporal clara entre seu inicio e um dos disturbios listados nos grupos 5-11, séo
classificados nestes grupos usando-se o quarto digito para especificar o tipo de cefaléia. No
entanto, uma relagdo causal ndo sera necessariamente indicada. Assim, migranea, cefaléia
do tipo tensional ou cefaléia em salvas pré existentes e agravadas em clara relacdo temporal
com um dos tipos listados nos grupos 5-11, serdo ainda codificadas como migranea, cefaléia
tipo tensional e cefaléia em salvas (grupos 1-3). Se o nimero de dias de cefaléia aumentar
cem por cento ou mais, o fator agravante podera ser mencionado entre parénteses, mas nao
sera codificado.

6. Codifique até o grau (nimero de digitos) que sirva ao seu proposito.

7. Se um tipo de cefaléia preenche os critérios diagnoésticos de diferentes categorias de
cefaléia, codifique para a primeira categoria de cefaléia da classificagdo para a qual os
critérios sdo preenchidos (1.7, 2.3 e 3.3 ndo sao considerados diagndsticos se a cefaléia
também satisfizer outro diagndstico).

8. Se um paciente tiver uma forma de cefaléia que preencha uma série de critérios
diagnoésticos, episddios similares podem ocorrer nos quais nem todos os critérios sejam
satisfeitos. Isto pode se dever ao tratamento, dificuldade em lembrar exatamente os
sintomas, e outros fatores. Peca ao paciente para relatar uma crise tipica ndo tratada ou
uma crise tratada sem sucesso, e certifique-se de que houve um numero suficiente destas
crises para estabelecer o diagnoéstico. A seguir, faca uma estimativa do nimero de dias por
ano com esse tipo de cefaléia, acrescentando também as crises tratadas e as crises menos
tipicas.

9. Um grande obstaculo para o diagnoéstico exato € a confiabilidade na histdria do paciente
para determinar se os critérios foram satisfeitos. Em casos pouco claros é recomendado que
0 paciente observe e anote os detalhes de crises prospectivamente usando um diario de
cefaléia, antes que o diagndstico seja feito.

10. Se um quarto digito tiver que ser usado em associacdo com um diagnéstico a nivel de

dois digitos, acrescente zero como terceiro digito.

Classificacado

1. Migranea (Enxaqueca):

1.1 Migranea sem aura

1.2 Migr&dnea com aura

1.2.1 Migranea com aura tipica
1.2.2 Migranea com aura prolongada
1.2.3 Migranea hemiplégica familial
1.2.4 Migranea basilar

1.2.5 Aura de migranea sem cefaléia

1.2.6 Migranea com aura de instalacdo aguda
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1.3 Migranea oftalmoplégica

1.4 Migrénea retiniana

1.5 Sindromes periddicas da infancia que podem ser precursoras de, ou podem estar
associadas a migranea

1.5.1 Vertigem paroxistica benigna da infancia

1.5.2 Hemiplegia alternante da infancia

1.6 Complicagbes da migranea
1.6.1 Estado migranoso

1.6.2 Infarto migranoso
1.7 Distdrbio migranoso que n&o preenche os critérios acima

2. Cefaléia do tipo tensional

2.1 Cefaléia do tipo tensional episddica

2.1.1 Cefaléia do tipo tensional episodica associada a alteragfes dos musculos pericranianos
2.1.2 Cefaléia do tipo tensional episddica ndo associada a alteragcfes dos musculos

pericranianos

2.2 Cefaléia do tipo tensional crbnica
2.2.1 Cefaléia do tipo tensional cronica associada a alteragbes dos musculos pericranianos
2.2.2 Cefaléia do tipo tensional crénica ndo associada a alteragcbes dos musculos

pericranianos
2.3 Cefaléia do tipo tensional que nao preenche os critérios acima

3. Cefaléia em Salvas e Hemicrania Paroxistica Cronica

3.1 Cefaléia em salvas

3.1.1 Cefaléia em salvas de periodicidade ndo determinada
3.1.2 Cefaléia em salvas episddica

3.1.3 Cefaléia em salvas cronica

3.1.3.1 Sem remissdes desde a instalacédo

3.1.3.2 Previamente episddica

3.2 Hemicrania paroxistica crbnica

3.3 Cefaléia semelhante a cefaléia em salvas que ndo preenche os critérios acima

4. Cefaléias diversas nao associadas a lesGes estruturais
4.1 Cefaléia idiopatica em facada

4.2 Cefaléia por compressao externa

4.3 Cefaléia por estimulo frio

4.3.1 Aplicacao externa de estimulo frio

4.3.2 Ingestao de estimulo frio
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4.4 Cefaléia benigna da tosse

4.5 Cefaléia benigna do esforco

4.6 Cefaléia associada a atividade sexual
4.6.1 Tipo peso

4.6.2 Tipo explosivo

4.6.3 Tipo postural

5. Cefaléia associada ao trauma de cranio
5.1 Cefaléia p6s traumatica aguda
5.1.1 Com sinais significativos de trauma craniano e/ou sinais comprobatérios

5.1.2 Sem sinais significativos de trauma craniano e sem sinais comprobatdrios

5.2 Cefaléia p6s traumatica cronica
5.2.1 Com sinais significativos de trauma craniano e/ou sinais comprobatérios

5.2.2 Sem sinais significativos de trauma craniano e sem sinais comprobatdrios

6. Cefaléia associada a doencas vasculares
6.1 Doenca vascular isquémica aguda
6.1.1 Ataque isquémico transitorio (TIA)

6.1.2 Episodio isquémico tromboembdlico

6.2 Hematoma intracraniano
6.2.1 Hematoma intracerebral
6.2.2 Hematoma subdural

6.2.3 Hematoma epidural

6.3 Hemorragia subaracndide
6.4 Malformacéo vascular néo rota
6.4.1 Malformacao arteriovenosa

6.4.2 Aneurisma sacular

6.5 Arterite
6.5.1 Arterite de células gigantes
6.5.2 Outras arterites sistémicas

6.5.3 Arterite intracraniana primaria

6.6 Dor da artéria cardtida ou da artéria vertebral
6.6.1 Dissecc¢ao de cardtida ou vertebral
6.6.2 Carotidinia (idiopatica)

6.6.3 Cefaléia p6s endarterectomia

6.7 Trombose venosa
6.8 Hipertensédo arterial
6.8.1 Resposta pressdrica aguda a agente exdgeno

6.8.2 Feocromocitoma
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6.8.3 Hipertensdo maligna (acelerada)

6.8.4 Pré eclampsia e eclampsia
6.9 Cefaléia associada a outro distdrbio vascular

7. Cefaléia associada a outros distuUrbios intracranianos nao-vasculares
7.1 Pressao liquodrica elevada
7.1.1 Hipertensao intracraniana benigna

7.1.2 Hidrocefalia de presséo elevada

7.2 Presséo liquodrica baixa
7.2.1 Cefaléia p6s puncado lombar

7.2.2 Cefaléia por fistula liquérica

7.3 Infecgéo intracraniana

7.4 Sarcoidose intracraniana e outras doencgas inflamatdrias nao infecciosas
7.5 Cefaléia associada a injecao intratecal

7.5.1 Efeito direto

7.5.2 Devido a meningite quimica

7.6 Neoplasia intracraniana

7.7 Cefaléia associada a outro distUrbio intracraniano

8. Cefaléia associada a substancias ou sua retirada

8.1 Cefaléia induzida por exposi¢cdo ou uso agudo de substancia
8.1.1 Cefaléia induzida por nitrato/nitrito

8.1.2 Cefaléia induzida por glutamato monossoédico

8.1.3 Cefaléia induzida por mondxido de carbono

8.1.4 Cefaléia induzida por alcool

8.1.5 Outras substancias

8.2 Cefaléia induzida por exposi¢cdo ou uso crbnico de substancia
8.2.1 Cefaléia induzida por ergotamina
8.2.2 Cefaléia por abuso de analgésicos

8.2.3 Outras substancias

8.3 Cefaléia por retirada de substancia (uso agudo)
8.3.1 Cefaléia por supressédo de alcool (ressaca)

8.3.2 Outras substancias

8.4 Cefaléia por abstinéncia de substancia (uso crbnico)
8.4.1 Cefaléia por supressédo de ergotamina

8.4.2 Cefaléia por supressdo de cafeina

8.4.3 Cefaléia por abstinéncia de narcoticos

8.4.4 Outras substancias

8.5 Cefaléia associada a outras substancias mas com mecanismo incerto
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8.5.1 Pilulas anticoncepcionais ou estrogenos

8.5.2 Outras substancias

9. Cefaléia associada a infec¢cdo ndo-cefélica
9.1 Infeccgéo viral
9.1.1 N&o cefélica focal

9.1.2 Sistémica

9.2 Infecgdo bacteriana
9.2.1 N&o cefélica focal

9.2.2 Sistémica (septicemia)
9.3 Cefaléia relacionada a outra infeccéo

10. Cefaléia associada a disturbio metabdlico
10.1 Hipdxia

10.1.1 Cefaléia em altitude elevada

10.1.2 Cefaléia da hipoxia

10.1.3 Cefaléia da apnéia do sono

10.2 Hipercapnia

10.3 Misto de hipoxia e hipercapnia
10.4 Hipoglicemia

10.5 Diélise

10.6 Cefaléia relacionada a outra anormalidade metabdlica

11. Cefaléia ou dor facial associada a disturbio do cranio, pescoco, olhos, orelhas, seios
paranasais, dentes ou a outras estruturas faciais ou cranianas

11.1 Osso craniano

11.2 Pescogo

11.2.1 Coluna cervical

11.2.2 Tendinite retrofaringea

11.3 Olhos
11.3.1 Glaucoma agudo
11.3.2 Erros de refragédo

11.3.3 Heteroforia ou heterotropia

11.4 Orelhas
11.5 Nariz e seios paranasais
11.5.1 Cefaléia da sinusite aguda

11.5.2 Outras doencgas do nariz ou dos seios paranasais

11.6 Dentes, mandibula e estruturas relacionadas

11.7 Doenca da articulagcdo témporo-mandibular

12. Neuralgias cranianas, dor de tronco nervoso e dor na deaferentacao
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12.1 Dor persistente com origem em nervo craniano (em contraste com dor do tipo tique)
12.1.1 Compressdo ou distorcdo de nervos cranianos e de segunda ou terceira raizes
cervicais

12.1.2 Desmielinizacdo de nervos cranianos

12.1.2.1 Neurite 6ptica (neurite retrobulbar)

12.1.3 Infarto de nervos cranianos
12.1.3.1 Neurite diabética

12.1.4 Inflamacgéo de nervos cranianos
12.1.4.1 Herpes Zoster

12.1.4.2 Neuralgia pds herpética cronica

12.1.5 Sindrome de Tolosa-Hunt
12.1.6 Sindrome pescogo-lingua

12.1.7 Outras causas de dor persistente com origem em nervo craniano

12.2 Neuralgia do trigémio

12.2.1 Neuralgia idiopéatica do trigémio

12.2.2 Neuralgia sintomatica do trigémio

12.2.2.1 Compressédo da raiz ou do ganglio do trigémio

12.2.2.2 Lesao central

12.3 Neuralgia do glosssofaringeo
12.3.1 Neuralgia idiopatica do glossofaringeo

12.3.2 Neuralgia sintomatica do glossofaringeo

12.4 Neuralgia do intermédio

12.5 Neuralgia do laringeo superior

12.6 Neuralgia occipital

12.7 Causas centrais de dor cefélica ou facial que ndo a neuralgia do trigémio
12.7.1 Anestesia dolorosa

12.7.2 Dor talamica
12.8 Dor facial que nao preenche os critérios dos grupos 11 ou 12

13. Cefaléia nao classificavel

Critérios Diagndsticos

1. Migranea

Comentario: Se um paciente preencher os critérios para mais de um tipo
de migranea, todos os tipos devem receber um diagnéstico. Isto é diferente da cefaléia do
tipo tensional e da cefaléia em salvas, nas quais os diferentes tipos, a qualquer tempo, sao
mutuamente excludentes. Se a migranea ocorrer pela primeira vez em clara relacao

temporal com um dos distdrbios listados nos grupos 5-11, deve ser codificada neste grupo.
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Se a migranea for agravada em 100% ou mais (dias de cefaléia) em clara relacdo temporal
com um dos distdrbios relacionados nos grupos 5-11, isto deve ser mencionado entre
parénteses, mas o paciente ainda sera codificado no grupo 1.

Os termos migranea comum e migranea classica tem sido amplamente
confundidos e nado fornecem informacdo alguma. Por isso eles foram substituidos por
“migranea sem aura” e “migranea com aura”. A aura é o complexo de sintomas neurolégicos
focais que inicia ou acompanha uma crise. A maioria dos pacientes tem exclusivamente
crises de migranea sem aura. Parece que pacientes que tem crises freqlientes de migranea
com aura, também tem crises sem aura (classifique como 1.2 e 1.1). Sintomas
premonitérios ocorrem por horas ou até um a dois dias antes de uma crise de migranea
(com ou sem aura). Eles usualmente consistem em hiperatividade, hipoatividade, depressao,
desejo por alimentos especiais, bocejos repetidos e sintomas atipicos semelhantes. O termo
prédromo tem sido usado com diferentes significados, mais freqiientemente como sinénimo
de aura. Portanto, ele ndo deve ser usado e o0 mesmo se aplica a expressdo ambigua

“sintomas de alerta”.

1.1 Migranea sem aura

Termos previamente utilizados: enxaqueca (migranea) comum,
enxaqueca simples.

Descricdo: Dor de cabeca idiopética, recorrente, manifestada por crises
com duracdo de 4 a 72 horas. As caracteristicas tipicas desta cefaléia sdo: localizagdo
unilateral, qualidade pulsatil, intensidade moderada ou grave, agravamento por atividades

fisicas rotineiras e associagcdo com nausea, foto- e fonofobia.

Critérios Diagnosticos

A — Pelo menos 5 crises preenchendo critérios B-D.
B — Crise de cefaléia durando 4 a 72 horas (nao tratadas ou tratadas sem sucesso).
Em criancas com menos de 15 anos, as crises podem durar 2 a 48 horas. Se o paciente

dormir e acordar sem a crise, a duragéo da crise é considerada até a hora do despertar.

C — A cefaléia tem no minimo duas das seguintes caracteristicas:

1. Localizagao unilateral

2. Qualidade pulsatil

3. Intensidade moderada ou grave (limitando ou impedindo atividades diarias)

4. Agravamento por subir degraus ou atividade fisica semelhante de rotina

D — Durante a cefaléia ha no minimo um dos seguintes sintomas:
1. Nauseas e/ou vémitos

2. Fotofobia e fonofobia

E — Ha no minimo um dos seguintes:
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1. Historia e exames fisico e neurolégico ndo sugestivos de disturbios listados nos grupos 5-
11

2. Histéria e/ou exame fisico e/ou neurolégico sugestivos de tais distarbios, mas que sao
afastados por investigacdo apropriada

3. Tais disturbios estdo presentes, mas as crises de migranea ndo ocorreram pela primeira

vez em clara relagdo temporal com o disturbio

Comentario: A separagdo de migranea sem aura e cefaléia tipo tensional
episédica pode ser dificil. Por isso, um minimo de 5 crises sdo exigidas. Pacientes raramente
procuram o médico antes que muitas crises tenham ocorrido, e portanto esta exigéncia
provavelmente exclui os poucos que seriam codificados como 1.7. Os mecanismos das crises
ainda sdo pouco compreendidos. O fluxo sangliineo regional se mantém normal ou talvez
esteja levemente aumentado durante uma crise. Mudang¢as na composi¢cdo do sangue e na
funcdo plaquetaria, de inicio endégeno ou por influéncia ambiental, podem ter um papel
desencadeante. Presume-se que o0 processo fisiopatolégico da crise ocorra no cérebro, o
qual, via sistema trigeminovascular ou outros sistemas, interage com 0S vasos intra- e
extracranianos e com 0s espacos perivasculares. Esta forma de migranea representa a
maioria dos casos desta cefaléia debilitante.

Migranea sem aura pode ocorrer quase exclusivamente em um periodo
particular do ciclo menstrual — a assim chamada migranea menstrual. Ndo ha critérios
geralmente aceitos por todos para esta entidade. Parece razoavel exigir que 90% das crises
ocorra entre os dois dias que precedem a menstruagdo e o Ultimo dia desta, porém maior

conhecimento epidemioldgico ainda é necessario.

1.2 Migranea com aura*

(* O termo “aura” aqui utilizado ndo implica necessariamente que ela
precede a cefaléia, e nem implica qualquer relagéo com epilepsia).

Termos previamente utilizados: enxaqueca classica; enxaqueca oftalmica
ou hemiparestésica, ou hemiplégica ou afasica; enxaqueca acompanhada, enxaqueca
complicada.

Descricdo: Disturbio idiopatico, recorrente, manifestado por crises de
sintomas neuroldgicos inequivocamente localizaveis no cdrtex cerebral ou no tronco cerebral,
geralmente evoluindo de forma gradual em 5 a 20 minutos e usualmente durando menos de
60 minutos. Cefaléia, ndusea e/ou fotofobia geralmente seguem os sintomas neurolégicos da
aura, ou imediatamente ou apés um intervalo livre inferior a uma hora. A cefaléia

habitualmente persiste por 4 a 72 horas, mas pode estar completamente ausente (1.2.5).

Critérios Diagndsticos

A — Pelo menos 2 crises que satisfacam o critério B.
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B — Pelo menos 3 das 4 caracteristicas seguintes:

1. Um ou mais sintomas de aura totalmente reversiveis que indicam disfuncdo focal cortical
e/ou do tronco cerebral

2. Pelo menos um sintoma de aura que se desenvolva gradualmente em mais de 4 minutos,
ou dois ou mais sintomas que ocorram em sucessao.

3. Nenhum sintoma da aura que dure mais que 60 minutos. Se mais de um sintoma da aura
estiver presente, a duracédo fica proporcionalmente aumentada.

4. A cefaléia segue a aura com um intervalo livre inferior a 60 minutos (ela pode também

comecar antes ou simultaneamente com a aura).

C — Ao menos um dos seguintes:

1. Histéria e exame fisico e neuroldgico ndo sugestivos de disturbios listados nos grupos 5-
11

2. Histéria e/ou exame fisico e/ou neurolégico sugestivos de tais distdrbios, mas que sao
afastados por investigacdo apropriada

3. Tais distarbios estdo presentes, mas as crises de migranea nao ocorreram pela primeira

vez em clara relagdo temporal com o disturbio

Comentario: Antes ou simultaneamente a instalacdo dos sintomas da
aura, o fluxo sangiiineo cerebral esta diminuido em area correspondente a alteracgdo clinica,
e freqientemente incluindo uma area maior que esta. A reducado do fluxo sangliineo cerebral
comeca na regido posterior e se alastra anteriormente. Estd acima ou no limiar da isquemia,
mas ndo raramente esta abaixo deste limiar. Ap6s uma ou varias horas, uma transicao
gradual em hiperemia ocorre nesta mesma regido. E relatado que a hiperemia nido tem
relacdo com a cefaléia, que geralmente comeca durante a isquemia e pode desaparecer
durante a hiperemia. Vasoespasmo arteriolar cortical e/ou depresséo alastrante de Ledo tem
sido implicados. A relacdo com a fase de cefaléia e os mecanismos da fase da cefaléia s&o
incertos (veja Comentario 1.1). As alteracdes do fluxo sangiineo cerebral ndo estéo
estudadas em todas as subformas, mas para varias delas (1.2.1, 1.2.2, 1.2.3 e 1.2.5) parece
haver apenas diferenca quantitativa. Estudos sisteméticos tem demonstrado que a maioria
dos pacientes com aura visual ocasionalmente tem sintomas das extremidades. Por outro
lado, os pacietnes com sintomas das extremidades praticamente sempre apresentam
sintomas de aura visual. Uma distingdo entre migranea oftalmoplégica e migranea
hemiparestésica/hemiplégica é portanto provavelmente artificial e ndo é reconhecida nesta

classificagao.

1.2.1 Migranea com aura tipica

Termos previamente utilizados:enxaqueca oftadlmica, hemiparestésica,
hemiparética, hemiplégica ou afasica, enxaqueca acompanhada.
Descricdo: Migranea com aura consistindo de disturbios visuais

homoénimos, sintomas hemisensitivos, hemiparesia ou disfasia ou combinacfes destes.
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Desenvolvimento gradual, duragdo inferior a uma hora e completa reversibilidade

caracterizam a aura que € associada a cefaléia.

Critérios diagnosticos

A — Preenche os critérios para 1.2, inclusive todos os quatro critérios de B.
B — Um ou mais sintomas de aura dos seguintes tipos:

1. Distarbio visual homénimo

2. Parestesia e/ou amortecimento unilateral

3. Fraqueza unilateral

4. Afasia ou distUrbio nao classificavel da fala

Comentario: Esta é a forma mais comum de migrdnea com aura, € 0O
diagnéstico é evidente apdés uma histéria cuidadosa. Aura visual é a mais comum,
geralmente como um espectro de fortificacdo, isto é, uma figura em forma de estrela
proxima ao ponto de fixacdo, que gradualmente se expande para a direita ou para a
esquerda, e assume um formato convexo lateralmente com bordas anguladas cintilantes,
deixando um grau variavel de escotoma relativo ou absoluto, em seu trajeto. Em outros
casos, hd um escotoma sem fendmenos positivos, que fregliientemente é percebido como
tendo inicio agudo, mas que se alarga gradualmente. O proximo em freqiéncia é o disturbio
sensitivo na forma de agulhas e alfinetes, que se move lentamente a partir do ponto de
origem, e afetam uma &area maior ou menor de um lado do corpo e da face. O
amortecimento ocorre a seguir, mas o amortecimento pode também ser o Unico sintoma.
Menos frequentes sdo os disturbios da fala, geralmente disfasicos mas geralmente dificil de
serem categorizados, e a fraqueza unilateral. Os sintomas geralmente seguem um ao outro
em sucessdo, comecgando pelo visual, seguido pelos sintomas sensitivos, disfasia e fraqueza,
mas a ordem reversa o outras ordens ja foram observadas. Os pacientes geralmente acham
dificil descrever seus sintomas, e neste caso eles devem ser instruidos para anotar a hora e
os sintomas. ApOs esta observacdo prospectiva, o quadro clinico freqiientemente se torna
mais claro. Erros comuns sdo o relato incorreto da lateralizagdo da cefaléia, relato de inicio
abrupto quando foi na verdade gradual, de distarbios visuais unilaterais que na verdade séo

homdénimos, assim como a duracgéo incorreta da aura.

1.2.2 Migrdnea com aura prolongada

Termos previamente utilizados: enxaqueca complicada, enxaqueca
hemiplégica.

Descricdo: Migranea com um ou mais sintomas de aura durando mais de
60 minutos e sete ou menos dias. Se a neuroimagem revelar lesdo isquémica relevante,

codifique como 1.6.2, infarto migranoso, independentemente da duracdo do sintoma.
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Comentario: Raramente os pacientes apresentam apenas esta forma. A
maioria dos que tém experiéncia de aura prolongada, a tem raramente e entremeada com
crises de aura tipica, muito mais frequentes. Aura prolongada de inicio agudo é de dificil
separacdo de ataque isquémico transitorio ou pequenos infartos isquémicos, e ndo esta

suficientemente validada.

1.2.3 Migranea hemiplégica familia

Descricdo: Migrdnea com aura incluindo hemiparesia e onde pelo menos

um familiar de primeiro grau tem crises idénticas.

Critérios diagnoésticos

A — Preenche critérios para 1.2.
B — A aura inclui algum grau de hemiparesia e pode ser prolongada

C — Pelo menos um familiar de primeiro grau tem crises idénticas

Comentario: Este disturbio provavelmente tem a mesma fisiopatologia da
migranea com aura tipica. O motivo para ainda manté-lo separado é que ha descri¢cdes de
familias com crises incrivelmente idénticas e algumas vezes de longa duragdo. O termo
migranea hemiplégica familial tem sido abusado, visto que na maioria das familias ocorrem
formas diferentes de migranea, e a maioria dos pacientes com crises hemiplégicas as tem

entremeadas com crises mais freqlientes de migranea sem hemiparesia.

1.2.4 Migranea basilar

Termos previamente utilizados: enxaqueca da artéria basilar, enxaqueca
de Bickerstaff, enxaqueca sincopal.
Descricdo: Migranea com sintomas de aura claramente originados do

tronco cerebral ou de ambos os lobos occipitais.

Critérios diagndsticos

A — Preenche critérios para 1.2

B — Dois ou mais sintomas de aura dos seguintes tipos:

Sintomas visuais nos campos temporal e nasal de ambos os olhos
Disartria

Vertigem

Zumbido

Diminuicdo da audicao

Visdo dupla

Ataxia
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Parestesias bilaterais
Paresias bilaterais

Diminuicdo do nivel de consciéncia

Comentario: Muitos dos sintomas listados nos critérios diagnoésticos estéo
sujeitos a ma interpretacdo, uma vez que eles podem ocorrer com ansiedade e
hiperventilacao.

Originalmente foi usado o termo migranea da artéria basilar, mas uma vez
que espasmo da artéria basilar pode ndo ser o mecanismo das crises, 0 termo migranea
basilar deve ter preferéncia. Muitos casos tem crises basilares entremeadas com crises com

aura tipica. Crises basilares sdo mais freqlientemente vistas em adultos jovens.

1.2.5 Migranea sem cefaléia

Termos previamente utilizados: equivalentes de enxaqueca, enxaqueca
acefalalgica.

Descricdo: Aura de migranea ndo acompanhada por cefaléia.

Critérios diagnosticos

A — Preenche os critérios de 1.2

B — Nao ha cefaléia

Comentario: E comum na migranea com aura que a cefaléia
ocasionalmente esteja ausente. A medida que o paciente fica mais velho, a dor de cabeca
pode desaparecer completamente mesmo que as auras continuem. E menos comum Ter
sempre sofrido exclusivamente de aura de migranea sem cefaléia. Quando o inicio ocorre
apo6s a idade de 40 anos e por outros motivos, a distingcdo entre esta entidade e ataques
isquémicos transitorios tromboembdlicos pode ser dificil e requerer investigacdo extensa.

Inicio abrupto de aura sem cefaléia ndo estéa suficientemente validada.

1.2.6 Migranea com aura de instalacao aguda

Descricdo: Migrdnea com aura que se desenvolve completamente em

menos de cinco minutos.

Critérios diagnosticos

A — Preenche critérios para 1.2

B — Sintomas neurolégicos se desenvolvem em menos de quatro minutos
C — A cefaléia dura por 4 a 72 horas (néo tratada ou tratada sem sucesso)
D — A cefaléia tem pelo menos duas das seguintes caracteristicas:

1. Localizag&o unilateral
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2. Qualidade pulséatil
3. Intensidade moderada ou grave (limitando ou impedindo atividades diarias)

4. Agravamento por subir degraus ou atividade fisica semelhante de rotina

E — Durante a cefaléia ha no minimo um dos seguintes sintomas:
1. Nauseas e/ou vomitos

2. Fotofobia e fonofobia

F — Ataque isquémico tromboembdlico e outras lesfes intracranianas sao excluidos por
investigacéo apropriada

Comentario: Histdria inadequada é a explicacdo mais comum para a
instalacdo aguda da aura. A instalacdo aguda devera ser confirmada pelo interrogatério
repetido, e preferivelmente por observacdo prospectiva. A presenca de cefaléia tipica é
necessaria e o diagnoéstico é confirmado por crises de outros tipos de migranea anteriores, e
pela histéria familiar positiva. Geralmente é necessaria uma extensa investigacdo para

descartar ataque isquémico transitdrio tromboembodlico.

1.3 Migranea oftalmoplégica

Descricao: Crises recorrentes de cefaléia associada a paresia de um ou

mais nervos oculares cranianos, na auséncia de lesao intracraniana demonstravel.

Critérios diagnosticos

A — Pelo menos duas crises preenchendo B.
B — Cefaléia acompanhada por paresia de um ou mais dos nervos cranianos Ill, IV e VI

C — Leséo paraselar é afastada por investiga¢des apropriadas.

Comentario: Se a migranea oftalmoplégica realmente tem algo a ver com
migranea é incerto, uma vez que a cefaléia costuma durar uma semana ou mais. A
associacdo de outras formas de migranea tem sido observada, mas uma relagdo com a

sindrome de Tolosa-Hunt também ja foi sugerida. Esta condi¢cdo é extremamente rara.

1.4 Migranea retiniana

Descricdo: Crises recorrentes de escotoma ou cegueira monocular
durando menos que uma hora e associada a cefaléia. Alteracdes estruturais oculares e

vasculares precisam ser afastadas.

Critérios diagnoésticos

A — Pelo menos duas crises preenchendo B-C.
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B — Escotoma ou cegueira monocular completamente reversivel, durando menos que 60
minutos e confirmado por exame durante a crise ou (apds instru¢des apropriadas) pelo
desenho do paciente sobre seu defeito monocular durante uma crise.

C — A cefaléia segue os sintomas visuais com um intervalo livre de menos que 60 minutos,
mas pode precedé-los.

D — O exame oftalmoldgico fora de crise é normal. Embolismo é afastado pelas investigacdes

apropriadas.

Comentario: A natureza monocular do disturbio visual foi documentada
em apenas alguns poucos casos. Alguns casos sem cefaléia foram relatados, mas sua

natureza migranosa ndo pode ser confirmada.

1.5 Sindromes periddicas da infancia que podem ser precursoras ou estar
associadas a migranea

Termos previamente utilizados: equivalentes de enxaqueca.

Comentario: Ndo é possivel propor critérios para delinear distarbios
mistos, heterogéneos e indefinidos contidos no termos sindromes perioddicas, migranea
abdominal e vomitos ciclicos, e é improvavel que qualquer progresso nesta area seja feito
até que se identifiguem marcadores. Até o momento, portanto, estas sindromes da infancia
ndo podem ser incluidas na classificacdo, apesar de ser geralmente aceito que algumas

apresentacdes sdo, de fato, “equivalentes” de migranea sem cefaléia.

1.5.1 Vertigem paroxistica benigna da infancia

Descricdo: Este distUrbio provavelmente heterogéneo é caracterizado por

crises rapidas de vertigem em criancas saudaveis.

Critérios diagnosticos

A — Mudltiplas crises rapidas e esporadicas de desequilibrio, ansiedade, e freglientemente
nistagmo e vbmitos
B — Exame neurolégico normal

C — Eletroencefalograma normal

1.5.2 Hemiplegia alternante da infancia

Descricdo: Episédios de hemiplegia na infancia comprometendo cada lado

alternadamente. Associa-se com outros fendbmenos paroxisticos e comprometimento mental.
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Critérios diagnoésticos

A — Inicio antes do 18 meses de idade

B — Crises recorrentes de hemiplegia afetando ambos os lados do corpo

C — Outros fenbmenos paroxisticos, tais como crises tonicas, distonia postural, movimentos
coreoatetoides, nistagmo ou outras anormalidades oculares motoras, distirbios autondmicos
associados a crises de hemiplegia ou ocorrendo independentemente.

D — Evidéncia de comprometimento neuroldgico ou mental

Comentario: A origem deste distdrbio ndo é clara. A relagdo com migranea
é sugerida com bases clinicas. A possibilidade que o disturbio seja uma forma néo usual de
epilepsia ndo pode ser afastada.

Vertigem recorrente benigna no adulto tem sido considerada como um

equivalente de migranea, mas isto ndo esta suficientemente validado.

1.6 Complicacdes da migranea (codificar o tipo de migréanea e a complicacdo)
1.6.1 Estado migranoso

Descricdo: Crise de migranea com a fase de cefaléia durando mais que 72
horas, apesar do tratamento. Intervalos livres de cefaléia de menos de quatro horas podem

ocorrer (sono nao incluido).

Critérios diagnosticos

A — O paciente preenche os critérios para 1.1 ou 1.2

B — A crise atual preenche os critérios para um dos tipos de migranea, exceto que a cefaléia
persiste por mais que 72 horas, com ou sem tratamento.

C — A cefaléia é continua por toda a crise, ou interrompida por intervalos livres de dor

menores que 4 horas. Interrupcdo da dor durante o sono ndo é considerada.

Comentario: Migrdnea com aura prolongada durando 72 horas ou mais é
codificada 1.2.2, migranea oftalmoplégica é codificada 1.3. O estado migranoso é geralmente

associado ao uso prolongado de medicamentos. Ver também grupo 8.

1.6.2. Infarto migranoso

Termos previamente utilizados: migranea complicada.
Descricdo: Um ou mais sintomas de aura migranosa que ndo reverte
completamente em 7 dias e/ou que se associa a neuroimagem confirmando infarto

isquémico.
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Critérios diagnoésticos

A — O paciente preencheu previamente os critérios para 1.2

B — A crise atual é semelhante as anteriores, porém o disturbio neurolégico nédo regride
completamente em 7 dias e/ou a neuroimagem demonstra infarto isquémico em area
relevante.

C — Outras causas de infarto sao excluidas por investigacdo apropriada.

Comentario: Nenhuma relacdo causal tem sido estabelecida entre
migrédnea sem aura e infarto cerebral. Infarto isquémico no paciente migranoso pode ser
categorizado como (a) infarto cerebral por outra causa coexistente com migranea, (b) infarto
cerebral de outra causa se apresentando com sintomas semelhantes a migranea, (c) infarto
cerebral ocorrendo durante um crise tipica de migranea. Aplicando critérios rigorosos,
apenas (c) deveria ser codificado como infarto migranoso. Assim, é reconhecido que
pacientes com aura migranosa estereotipada podem sofrer, embora raramente, infarto
cerebral possivelmente devido a mecanismos de migranea durante o curso de sintomas
semelhantes aos de migranea que ndo sao tipicos para aquele paciente em particular. No
entanto, devido a incerteza dos mecanismos, infarto cerebral sob tais circunstancias
deveriam ser considerados na categoria (b). Maior risco para infarto cerebral em pacientes
migranosos nédo tem sido observado em estudos populacionais, indicando que infarto

cerebral isquémico é uma complicagdo rara da migranea.

1.7 Distdrbio migranoso que nao preenche os critérios acima

Descricdo: Crises de cefaléia que se acredita serem uma forma de
migranea, mas que ndo satisfazem totalmente os critérios diagndsticos operacionais para

nenhuma das formas de migranea.

Critérios diagndsticos
A — Preenche todos os critérios, exceto um, para uma ou mais forma de migranea
[especificar o(s) tipo(s)].
B — Nao preenche os critérios para cefaléia do tipo tensional

Comentarios: Pacientes que ndo apresentam numero suficiente de crises
tipicas para preencher os critérios devem ser classificados aqui, assim como 0s pacientes
com numero suficiente de crises que preenchem todos os critérios exceto um.

Migranea ciclica, cefaléia da metade inferior da face, migranea facial,

hemicrania continua e migranea cervical ndo estado suficientemente validadas.
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Coexisténcia de migranea e cefaléia do tipo tensional — um comentario

Termos previamente utilizados: cefaléia mista, cefaléia tenso-vascular,
cefaléia combinada.

Migranea e cefaléia do tipo tensional freqlentemente coexistem no
mesmo paciente. Antigamente o diagnostico “cefaléia combinada” era utilizado, mas nunca
foi definido. Os pacientes representam um continuo, variando daqueles que apresentam
migranea pura, passando por aqueles com migranea e moderada quantidade de cefaléia do
tipo tensional, até aqueles com cefaléia do tipo tensional pura. O conceito de cefaléia
combinada é portanto arbitrario, e tem sido considerado impossivel individualizar um grupo
de pacientes que devesse receber este diagndstico. Neste caso, os pacientes devem ser
codificados para migranea e para cefaléia do tipo tensional, se eles apresentam ambas as
formas. Uma vez que como regra geral o numero de crises de cefaléia por ano deve ser
indicado entre parénteses apés cada diagnéstico, a avaliacdo da importancia relativa das
duas condi¢des torna-se féacil.

Se o0 paciente tem crises/episddios que preenchem os critérios para
migranea sem aura e cefaléia do tipo tensional, aplica-se a regra geral de que cada crise é

codificada com o primeiro tipo que aparece na classificagdo, isto €, migranea sem aura.

* Headache Classification Committee of the International Headache Society. Classification
and Diagnostic Criteria for Headache Disorders, Cranial Neuralgias and Facial Pain.
Cephalalgia 1998; 8(suppl 7):1-96.
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