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Tendo sido publicada no primeiro número de janeiro de 2018 da revista Cephalalgia, órgão oficial da Sociedade Internacional de 
Cefaleias a versão final da terceira revisão da Classificação Internacional de Cefaleias, também designada pela sigla ICHD-3 e pretendendo 
a Sociedade Portuguesa de Cefaleias proporcionar aos seus associados informação relevante sempre atualizada decidiu, de imediato, 
promover a tradução para português desta nova versão da Classificação Internacional de Cefaleias à semelhança do que havia feito com 
as edições anteriores da referida classificação. Assim com a colaboração empenhada dos membros da Comissão de Tradução, abaixo 
designados, a tradução da nova classificação foi feita em pouco tempo e já está disponível. Esperamos poder obter a autorização da 
Direção da Sociedade Portuguesa de Neurologia para a publicar na forma de um suplemento da revista Sinapse, como foi possível nos 
números anteriores e, assim disponibilizar esta tradução a todos os neurologistas portugueses membros da Sociedade Portuguesa de 
Neurologia.

Cada capítulo foi traduzido por um membro da equipa, tendo o texto final sido revisto por todos os membros. Houve uma reunião 
final dos tradutores para acordar e uniformizar alguns termos genéricos da classificação e discutir todos os aspetos que tivessem levantado 
dúvidas ou divergências de opinião. 

Foram mantidas as siglas de língua inglesa correntemente utilizadas na ausência das correspondentes siglas de língua portuguesa as 
quais foram, no entanto, as adotadas preferencialmente quando existentes e de uso corrente ou se conveniente pela extensão do nome 
da patologia em causa.

A equipa tradutora espera que este trabalho possa também vir a ser útil para a comunidade médica portuguesa e que contribua para 
melhorar e uniformizar os conhecimentos científicos sobre este tipo de patologia e que contribua para facilitar a referenciação clínica. 
Espera também que seja possível elaborar, posteriormente, uma publicação resumida, de bolso, que permita uma consulta rápida durante 
o ato médico, à semelhança do que já foi feito com a versão anterior da Classificação Internacional de Cefaleias (ICHD-II). 

José M. Pereira Monteiro (Coordenador)
José Rocha Barros 
Paula Esperança
Gabriela Fernandes 
Raquel Gil Gouveia
Isabel Luzeiro
Jorge Machado
Isabel Pavão Martins
Filipe Palavra
Maria Manuela Palmeira
Elsa Parreira
Carlos Fontes Ribeiro
Miguel Rodrigues
Alfredo Sá 
Lívia Sousa

Prefácio da edição portuguesa 
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Em nome da Comissão de Classificação da International 
Headache Society, estou orgulhoso por apresentar a terceira 
edição da Classificação internacional de Cefaleias (ICHD-3).

Esta segue-se à publicação da ICHD-3 beta em 2013. A ideia 
subjacente à versão beta era a de promover mais o teste de campo 
antes de apresentar a versão final ICHD-3, e isso funcionou bem. 
Houve excelentes estudos de teste de campo publicados, na 
enxaqueca com aura, cefaleia em salvas, hipertensão intracraniana 
idiopática e nevralgia do trigémeo, entre outros. Foi, por exemplo, 
documentado que os critérios do Apêndice para A1.2. Enxaqueca 
com aura no corpo principal eram superiores aos critérios para 1.2 
Enxaqueca com aura no corpo principal da ICHD-3 beta, distinguindo 
melhor esta perturbação do acidente isquémico transitório. Testes 
de campo dos novos aspetos associados no critério C1 para 3.1. 
Cefaleia em Salvas, rubor facial e sensação de preenchimento 
do ouvido, mostraram que nada acrescentavam à discriminação 
diagnóstica. Consequentemente, esses sintomas foram incluídos 
apenas no Apêndice da ICHD-3, onde convidam estudo adicional. 
Estes são exemplos do processo baseado na evidência da classificação 
da doença que agora estará subjacente a todas as futuras alterações 
da Classificação Internacional de Cefaleias.

O motivo que contribuiu para a versão beta foi, por pensarmos, 
que a ICHD-3 poderia, quando publicada, incluir os códigos da 
Classificação Internacional de Doenças, 11ª revisão (ICD-11), da 
Federação Mundial de Saúde (WHO). Esperavamos que a ICD-11 
estivesse concluída em 2016 mas, infelizmente houve um longo e 
inesperado atraso pelo que os códigos ainda não estão disponíveis. 
Nós, então tivemos de publicar a ICHD-3 sem eles.

A ICHD-3 foi publicada como o primeiro número da Cephalalgia de 
2018, exatamente 30 anos depois da primeira edição da International 
Classification of Headache Disorders, ICHD-I como sabemos, a 
chamou. Essa primeira versão foi baseada primariamente na opinião 
de especialistas, mas, não obstante, provou ser muito válida. A ICHD 
-II, publicada em 2004, incluiu uma série de alterações suportadas 
parcialmente por novas evidências e parcialmente pela revisão das 
opiniões de especialistas. Nova evidência científica desempenhou 
um papel relativamente maior nas alterações feitas na ICHD-3 beta 
e todas as posteriores alterações incluídas na ICHD-3 foram baseadas 
em tal evidência. Então, a classificação de cefaleias é agora, e será no 
futuro, conduzida inteiramente pela investigação.

Uma longa caminhada que começou em 2010 terminou com 
a publicação da ICHD-3, mas a atual comissão tem ainda muito 
a fazer durante um par de anos. A ICHD-3 beta foi traduzida 
em muitas línguas e essas traduções necessitam agora de ser 
atualizadas antes que a ICHD-3 possa ser publicada nessas línguas. 
Esperamos que muitas traduções adicionais sejam publicadas para 

que a ICHD-3 se torne disponível em todas as línguas principais e 
mesmo em muitas das línguas menores. Uma versão eletrónica da 
versão ICHD-3 beta já desenvolvida sob a liderança do Professor 
Harmut Göbel será atualizada para a ICHD-3. Um livro de casos 
está planeado numa colaboração entre os Professores Morris 
Levin and Jes Olesen. Finalmente, um intercâmbio entre a ICHD-3 
e a WHO’s ICH-11 será feito pelo Professores Timothy Steiner e 
Jes Olesen logo que os códigos para a ICD-11 estejam disponíveis.

Qual é então o futuro da classificação de cefaleias? A classificação 
deverá ser, em princípio, conservadora. Quando são feitas grandes 
alterações numa classificação todos os estudos prévios, usando as 
partes da classificação que foram alteradas, deverão ser revistos. 
Ensaios clínicos efetuados de acordo com critérios de diagnóstico 
prévios deverão, por exemplo, ser repetidos se os critérios de 
diagnóstico sofreram grandes alterações, porque os doentes 
selecionados pelo novo diagnóstico poderão ser diferentes dos 
selecionados pelo diagnóstico prévio. A minha esperança é que 
a validação no terreno e a análise científica que têm sido feitas 
para a ICHD-3 continuem, para que futuras alterações sejam 
inteiramente baseadas na evidência. Seguindo a tradição, passarão 
10 a 15 anos antes da ICHD-4, mas, entretanto, um grande 
número de trabalhos de campo serão produzidos. 

Os critérios de diagnóstico da ICHD-II modificados para 1.3 
Enxaqueca crónica foram publicados na Cephalalgia. A Comissão 
de Classificação assumiu essas alterações, pedindo para o seu 
uso imediato, apesar de não estarem integradas na Classificação 
Internacional de Cefaleias até aparecer a ICHD-3 beta uns anos 
mais tarde. Uma futura Comissão de Classificação de Cefaleias 
deverá ser, de igual modo, capaz de adotar e assumir a adoção de 
critérios de diagnóstico novos ou modificados antes da publicação 
da ICHD-4 quando forem fundamentados em bons testes de 
campo publicados na Cephalalgia.

A ICHD-I transformou a Classificação de Cefaleias da pior na 
melhor classificação das doenças neurológicas. Nós verificamos 
isso durante trinta anos e a superioridade da nossa classificação 
tornou-se evidente, recentemente, durante o trabalho da 
comissão em Genebra na seção neurológica da ICH -11. Nenhuma 
outra disciplina dentro da neurologia tinha uma classificação 
sistemática com critérios explícitos de diagnóstico para cada 
entidade nosológica. Sinceramente espero que esta tradição possa 
ser mantida no futuro e que as cefaleias possam continuar a liderar 
o caminho na classificação das doenças neurológicas. 

Jes Olesen
Chairman
Headache Classification Committee
International Headache Society

Prefácio (da edição original)
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Este extenso documento não se destina a ser decorado. Nem 
mesmo os membros da Comissão de Classificação são capazes de 
se lembrar de tudo. Este é um document para ser consultado de 
tempos a tempos. Dessa forma, depressa aprenderão os critérios 
para o diagnóstico de 1.1 Enxaqueca sem aura, 1.2 Enxaqueca com 
aura, os principais tipos de 2. Cefaleia tipo tensão, 3.1 Cefaleias 
em Salvas e algumas outras. O resto ficará para ser consultado. 
Na prática clínica, não precisa de recorer à classificação para os 
casos obvios de enxaqueca ou cefaleia de tipo tensão, mas, ela 
será util quando o diagnóstico for incerto. Para a investigação, a 
classificação é indispensável: cada doente que entre num projeto 
de investigação, seja num ensaio farmacológico ou num estudo 
patofisiológico ou bioquímico, deverá preencher e estar de acordo 
o conjunto de critérios de diagnóstico.

1.  Esta classificação está hierarquisada, permitindo decidir com 
que detalhe deseja fazer o diagnóstico: se só até ao nível do 
primeiro dígito ou se até ao quinto. O primeiro dá uma ideia 
sobre o grupo a que o doente pertence, se é 1. Enxaqueca, 
2. Cefaleia tipo tensão ou 3. Cefaleia trigemino-autonómica. 
Entretanto, obtem-se informação que permite um 
diagnóstico, mais detalhado. O detalhe desejado depende do 
objetivo. Na prática clínica geral, só o primeiro ou o segundo 
diagnóstico são geralmente aplicados. Enquanto, na prática 
especializada e em centros de cefaleias o diagnóstico até ao 
nível quatro ou cinco é o apropriado.

2.  Para a maior parte dos fins os doentes recebem o diagnóstico 
de acordo com os fenótipos de cefaleias que habitualmente 
apresentam ou que tenha estado presente durante o último 
ano. Para uso genético e alguns outros fins, é a ocorrência 
durante toda a vida que é utilizada. 

3.  Cada tipo, subtipo ou subforma de cefaleias que o doente 
tenha deve ser separadamente diagnosticado e codificado: 
1.1 Enxaqueca sem aura, 1.2 Enxaqueca com aura e 8.2 
Cefaleia por uso excessivo de medicação. 

4.  Quando um doente recebe mais do que um diagnostico, eles 
devem ser listados por ordem de importância para o doente.

5.  Quando um tipo de cefaleia num dado doente preenche os 
critérios de diagnóstico para dois tipos diferentes de cefaleias, 
toda a restante informação disponível deverá ser usada para 
decidir qual das alternativas é a correta ou qual o diagnóstico 
mais provável. Isso pode incluir a história longitudinal da 
cefaleia (quando e como começou?), a história familiar, o 
efeito dos fármacos, relação com a menstruação, idade, 
género e uma série de outros aspetos. O preenchimento 
dos critérios de diagnóstico definitivos para 1. Enxaqueca, 2. 
Cefaleias tipo tensão ou 3. Cefaleias trigemino-autonómicas 
ou qualquer destes três tipos ou subtipos impede sempre o 
simultâneo preenchimento dos critérios para o diagnóstico 
provável de cada um dos tipos, que são as últimas descritas 

em cada grupo. Por outras palavras, um doente cuja cefaleia 
preenche os critérios para ambas 1.5 Provável enxaqueca 
e 2.1 Cefaleia tipo-tensão episódica deverá ser codificado 
para a última. Não obstante, devemos considerar sempre a 
possibilidade de que algumas crises de cefaleias preenchem 
um conjunto de critérios enquanto que outra crise preencha 
outros critérios de diagnostico. Em tais casos, existem dois 
diagnósticos e ambos devem ser feitos e codificados.

6.  Para receber um determinado diagnóstico de cefaleias 
o doente deverá, em muitos casos, ter tido um número 
mínimo de crises (ou dias) com essas cefaleias. Esse número é 
especificado nos critérios de diagnóstico para o tipo, subtipo 
ou subforma de cefaleia. Para além disso, a cefaleia deverá 
preencher um certo número de outros requisitos descritos 
dentro dos critérios sob letras separadas: A, B, C, etc. Alguns 
dos destaques por letras são monotéticos; isto é, exprimem 
um único requisito. Outras são politéticas, requerendo, por 
exemplo, quaisquer duas de quatro caraterísticas.

7.  O conjunto completo de critérios de diagnóstico é fornecido 
para algumas das perturbações de cefaleias só ao nível do 
primeiro e segundo dígito. Os critérios de diagnóstico ao 
nível do terceiro, quarto e ocasionalmente quinto dígitos, 
então, exigem que, no critério A, haja o preenchimento 
dos critérios para os níveis um e/ou dois e, no critério B 
e seguintes, expressam-se os critérios específicos a serem 
preenchidos.

8.  A frequência das cefaleias primárias varia largamente, desde 
crises, cada um a dois anos até crises diárias. A severidade 
das crises também varia. A ICHD-3 geralmente, não fornece 
a possibilidade de codificar a frequência e a severidade, 
mas, recomenda-se que a frequência e a severidade sejam 
especificadas em texto livre. 

9.  Cefaleia primária ou secundária ou ambas? Quando uma 
nova cefaleia ocorre, pela primeira vez, em estreita relação 
temporal com outra perturbação conhecida por causar 
cefaleias, ou preenche outros critérios de causalidade 
para essa perturbação, a nova cefaleia é codificada como 
uma cefaleia secundária atribuída à perturbação causal. 
Isto continua a ser verdadeiro mesmo quando a cefaleia 
tem caraterísticas de cefaleia primária (enxaqueca, cefaleia 
tipo tensão ou uma das cefaleias trigemino autonómicas). 
Quando uma cefaleia primária se torna crónica em estreita 
relação temporal com a tal perturbação causal ambos os 
diagnósticos primário e secundário deverão ser atribuídos. 
Quando uma cefaleia primária previamente existente piora 
significativamente (geralmente significa um aumento para 
o dobro ou superior na frequência e/ou severidade) em 
estreita relação temporal com a tal perturbação causal, 
ambos os diagnósticos, primário e secundário deverão ser 
atribuídos, desde que haja uma boa evidência de que a 

Como usar esta classificação
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perturbação causal possa causar cefaleias.
10.  O último critério para quase todas as perturbações de 

cefaleias é “Não melhor explicada por outro diagnóstico 
da ICHD-3”. Considerações sobre outros possíveis 
diagnósticos (o diagnóstico diferencial) são uma prática 
de rotina no processo de diagnóstico clínico. Quando 
uma cefaleia parece preencher os critérios de diagnóstico 
para uma forma particular de dor de cabeça, este último 
critério é sempre um alerta para que sejam considerados 
outros diagnósticos que possam explicar melhor a cefaleia. 
Isto, aplica-se, particularmente, quando se avalia se a 
cefaleia é primária ou secundaria. Também se pode aplicar 
a perturbações causais aletrnativas como por exemplo: 
cefaleia ocorrendo em estreita relação temporal com 
um acidente vascular isquémico agudo que pode ser 
consequência, não do acidente vascular, mas da causa do 
acidente (p. ex: disseção arterial).

11.  Muitos doentes com crises de cefaleias preenchendo 
um conjunto específico de critérios de diagnóstico 
também têm crises que, embora similares, não 
satisfazem totalmente os critérios. Isto pode ser 
devido ao tratamento, à incapacidade de recordar 
corretamente os sintomas ou outros fatores.  
Peça ao doente para descrever uma crise típica não tratada 
ou tratada sem sucesso e verifique se tem dados suficientes 
para fazer o diagnóstico. Em seguida, inclua as crises menos 
típicas, quando descreve a frequência das crises. 

12.  Quando um doente é suspeito de ter mais de um tipo ou 
subtipo de cefaleia, é altamente recomendado que ele ou 
ela preencham um diário para o diagnóstico das cefaleias, 
em que, para cada episódio de cefaleias, as caraterísticas 
importantes sejam registadas. Tem-se verificado que o 
diário de cefaleias aumenta o rigor do diagnóstico, assim 
como permite uma avaliação mais precisa do consumo de 
medicação. O diário ajuda na avaliação da quantidade de 
dois ou mais tipos ou subtipos de cefaleias. Finalmente, 
ensina o doente a distinguir entre os diferentes tipos de 
cefaleias: por exemplo, entre enxaqueca sem aura e 
episódios de cefaleias de tipo tensão. 

13.  Em cada capítulo das cefaleias secundárias, as mais bem 
conhecidas e bem estabelecidas causas são mencionadas e 
os critérios para as subsequentes cefaleias são fornecidos. 
Contudo, em muitos capítulos, como por exemplo 9. 
Cefaleia atribuída a infeção, há um quase infindável número 
de cefaleias atribuíveis a infeção e há um quase infindável 
número de possíveis causas infeciosas. Para evitar uma 
longa lista, só as mais importantes são mencionadas. Como 
exemplo, as causas raras foram transferidas para o grupo 
9.2.3 Cefaleias atribuídas a outras infeções sistémicas O 
mesmo sistema foi usado noutros capítulos das cefaleias 
secundárias.

14.  Os critérios de diagnóstico das cefaleias secundárias jamais 
requerem a remissão ou a melhoria substancial da doença 
causal, antes que o diagnóstico da cefaleia possa ser feito. 
Os critérios de diagnóstico da ICHD-3 podem ser aplicados 
logo na apresentação ou tão cedo quanto possível após a 
doença subjacente ser confirmada. O critério A é a presença 
da cefaleia; o critério B é a presença da perturbação causal; 
o critério C é a evidência de causalidade.Nas situações 

agudas, uma relação temporal estreita entre o início da 
cefaleia e o início da presumida perturbação causal é muitas 
vezes suficiente para estabelecer a causalidade, enquanto 
que condições menos agudas geralmente requerem maior 
evidência de causalidade.Em todos os casos, o último 
critério deve ser aplicado como um teste: “Não melhor 
explicado por outro diagnóstico da ICHD-3. 

15.  Em algumas cefaleias secundárias, como a 5.2 Cefaleia 
persistente atribuída a agressão traumática da cabeça, é um 
bom exemplo, sendo reconhecida a ocorrência de tipos 
e subtipos de cefaleias persistentes; isto é, a cefaleia que 
foi causada inicialmente por outra perturbação e que falha 
a remissão depois de resolvida a perturbação causal. Em 
tais casos, o diagnóstico muda de tipo agudo (por ex: 5.1 
Cefaleia aguda atribuída a agressão traumática da cabeça) 
para o tipo persistente (5.2 Cefaleia persistente atribuída 
a agressão traumática da cabeça) após um intervalo de 
tempo específico (três meses, neste exemplo). A evidência 
de causalidade depende do preenchimento precoce dos 
critérios para o diagnóstico do tipo agudo e a persistência 
da mesma cefaleia. A maior parte desses diagnósticos 
estão no Apêndice por haver insuficiente evidência da sua 
existência. Eles não serão usualmente aplicados, mas, estão 
lá para estimular a investigação de melhores critérios de 
causalidade. 

16.  O Apêndice é para investigação. Ajuda os cientistas clínicos 
a estudar entidades órfãs para posterior inclusão em (ou, 
em alguns casos, a sua exclusão) do corpo principal da 
classificação. A maior parte dos diagnósticos e dos critérios 
de diagnóstico do Apêndice são ou novos ou critérios 
alternativos aos do corpo principal. Alguns são entidades 
antigas ainda não suficientemente validadas; espera-se 
que sejam eliminadas na próxima revisão da ICHD se, 
entretanto, não for produzida evidência. 
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ICHD-3 código Diagnóstico  
1.    Enxaqueca
1.1    Enxaqueca sem aura
1.2    Enxaqueca com aura
 1.2.1   Enxaqueca com aura típica 
  1.2.1.1   Aura típica com cefaleia 
  1.2.1.2   Aura típica sem cefaleia
 1.2.2   Enxaqueca com aura do tronco cerebral 
 1.2.3   Enxaqueca hemiplégica
  1.2.3.1   Enxaqueca hemiplégica familiar (FHM)
   1.2.3.1.1    Enxaqueca Hemiplégica familiar tipo 1 (FHM1)
   1.2.3.1.2    Enxaqueca Hemiplégica familiar tipo 2 (FHM2)
   1.2.3.1.3    Enxaqueca Hemiplégica familiar tipo 3 (FHM3)
   1.2.3.1.4    Enxaqueca Hemiplégica familiar, outros loci 
  1.2.3.2   Enxaqueca hemiplégica esporádica
 1.2.4   Enxaqueca retiniana
1.3    Enxaqueca crónica
1.4    Complicações da enxaqueca
 1.4.1   Estado de mal de enxaqueca
 1.4.2   Aura persistente sem enfarte 
 1.4.3   Enfarte atribuído a enxaqueca
 1.4.4   Crise epilética desencadeada por aura de enxaqueca
1.5    Enxaqueca provável
 1.5.1   Enxaqueca sem aura, provável
 1.5.2   Enxaqueca com aura, provável
1.6    Síndromes episódicas que podem estar associadas à enxaqueca
 1.6.1   Perturbação gastrintestinal recorrente
  1.6.1.1   Síndrome dos vómitos cíclicos
  1.6.1.2   Enxaqueca abdominal
 1.6.2   Vertigem paroxística benigna
 1.6.3   Torcicolo paroxístico benigno
2.    Cefaleia tipo tensão
2.1    Cefaleia tipo tensão episódica pouco frequente
 2.1.1   Cefaleia tipo tensão episódica pouco frequente associada a dor pericraniana
 2.1.2   Cefaleia tipo tensão episódica pouco frequente não associada a dor pericraniana
2.2    Cefaleia tipo tensão episódica frequente
 2.2.1.   Cefaleia tipo tensão episódica frequente associada a dor pericraniana
  2.2.2   Cefaleia tipo tensão episódica frequente não associada a dor pericraniana
2.3    Cefaleia tipo tensão crónica
 2.3.1   Cefaleia tipo tensão crónica associada a dor pericraniana
 2.3.2   Cefaleia tipo tensão crónica não associada a dor pericraniana
2.4     Cefaleia tipo tensão, provável 
 2.4.1   Cefaleia tipo tensão episódica pouco frequente, provável 
 2.4.2   Cefaleia tipo tensão episódica frequente, provável 
 2.4.3   Cefaleia tipo tensão crónica, provável 
3.    Cefaleias trigemino-autonómicas
3.1    Cefaleia em salvas
 3.1.1   Cefaleia em salvas episódica
 3.1.2   Cefaleia em salvas crónica
3.2    Hemicrânia paroxística

Classificação
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ICHD-3 código Diagnóstico 
 3.2.1   Hemicrânia paroxística episódica 
 3.2.2   Hemicrânia paroxística crónica 
3.3    Cefaleia de curta duração, unilateral, nevralgiforme 
 3.3.1.   Cefaleia de curta-duração, unilateral, nevralgiforme com hiperémia conjuntival e lacrimejo (SUNCT)
  3.3.1.1   SUNCT episódico
  3.3.1.2   SUNCT crónico
 3.3.2   Cefaleia de curta duração, unilateral, nevralgiforme, unilateral com sintomas autonómicos cranianos (SUNA)
  3.3.2.1   SUNA episódica
  3.3.2.2   SUNA crónica
3.4    Hemicrânia contínua
 3.4.1   Hemicrânia contínua, subtipo remitente
 3.4.1   Hemicrânia contínua, subtipo não remitente
3.5    Cefaleia trigémino-autonómica provável 
 3.5.1   Cefaleia em salvas, provável 
 3.5.2   Hemicrânia paroxística provável 
 3.5.3   Cefaleia nevralgiforme, unilateral, de curta duração, provável
 3.5.4   Hemicrânia contínua provável 
4.    Outras cefaleias primárias
4.1    Cefaleia primária da tosse
 4.1.1   Cefaleia primária da tosse, provável
4.2    Cefaleia primária do exercício 
 4.2.1   Cefaleia primária do exercício, provável
4.3    Cefaleia primária associada à atividade sexual
 4.3.1   Cefaleia primária associada à atividade sexual, provável
4.4    Cefaleia explosiva primária 
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   Cefaleia por estímulo frio, provável
  4.5.3.1   Cefaleia provavelmente atribuída à aplicação externa de um estímulo frio
  4.5.3.2   Cefaleia provavelmente atribuída à ingestão ou inalação de um 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   Cefaleia por pressão externa, provável
  4.6.3.1   Cefaleia por compressão externa, provável
  4.6.3.2   Cefaleia por tração externa, provável
4.7    Cefaleia primária tipo guinada
 4.7.1   Cefaleia primária tipo guinada, provável
4.8    Cefaleia numular
 4.8.1   Cefaleia numular, provável
4.9    Cefaleia hípnica
 4.9.1   Cefaleia hípnica, provável
4.10   Cefaleia persistente diária desde o início
 4.10.1   Cefaleia persistente diária desde o início, provável 
5.    Cefaleia atribuída a lesão ou traumatismo cranioencefálico e/ou cervical
5.1    Cefaleia aguda atribuída a lesão traumática cranioencefálica
 5.1.1   Cefaleia aguda atribuída a lesão traumática cranioencefálica moderada ou grave
 5.1.2   Cefaleia aguda pós-traumática atribuída a lesão traumática cranio-encefálica ligeira
5.2    Cefaleia persistente atribuída a lesão traumática cranioencefálica
 5.2.1   Cefaleia persistente atribuída a lesão traumática cranioencefálica moderada ou grave
 5.2.2   Cefaleia crónica pós-traumática atribuída a lesão cranioencefálica ligeira 
5.3    Cefaleia aguda atribuída a lesão em contragolpe (“whiplash”)
5.4    Cefaleia persistente atribuída a lesão em contragolpe 
5.5    Cefaleia aguda atribuída a craniotomia
5.6    Cefaleia persistente atribuída a craniotomia
6.    Cefaleia atribuída a doença vascular cerebral ou cervical
6.1     Cefaleia atribuída a acidente vascular cerebral isquémico 
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ICHD-3 código Diagnóstico 
 6.1.1   Cefaleia atribuída a acidente vascular cerebral (AVC) isquémico (enfarte cerebral)
  6.1.1.1    Cefaleia aguda atribuída a acidente vascular cerebral (AVC) isquémico (enfarte cerebral)
  6.1.1.2   Cefaleia persistente atribuída a acidente vascular cerebral (AVC) isquémico (enfarte cerebral)
 6.1.2   Cefaleia atribuída a acidente isquémico transitório (AIT) 
6.2    Cefaleia atribuída a hemorragia intracraniana não traumática 
 6.2.1   Cefaleia aguda atribuída a hemorragia intracraniana não traumática 
 6.2.2   Cefaleia aguda atribuída a hemorragia subaracnoidea não traumática (HSA)
 6.2.3   Cefaleia aguda atribuída a hemorragia subdural aguda não traumática (HSD)
 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 subaracnoidea não traumática (HSA) prévia
  6.2.4.3   Cefaleia persistente atribuída a hemorragia subdural aguda não traumática (HSD) 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
 6.4.2   Cefaleia atribuída a angeíte primária do sistema nervoso central 
 6.4.3   Cefaleia atribuída a angeíte secundária do sistema nervoso central 
6.5    Cefaleia atribuída a patologia da artéria carótida cervical ou da artéria vertebral 
 6.5.1   Cefaleia ou dor facial ou cervical atribuída a disseção da artéria carótida cervical ou da artéria vertebral
   6.5.1.1   Cefaleia aguda atribuída a disseção da artéria carótida cervical ou da artéria vertebral
   6.5.1.2   Cefaleia persistente atribuída a disseção da artéria carótida cervical ou da artéria vertebral
 6.5.2   Cefaleia pós-endarterectomia 
 6.5.3   Cefaleia atribuída a angioplastia carotídea ou vertebral 
6.6    Cefaleia atribuída a patologia venosa craniana
 6.6.1   Cefaleia atribuída a trombose venosa cerebral (TVC) 
 6.6.2    Cefaleia atribuída a colocação de stent de seio venoso craniano
6.7    Cefaleia atribuída a outra patologia arterial intracraniana aguda
 6.7.1   Cefaleia atribuída a procedimento endovascular intracraniano
 6.7.2   Cefaleia da angiografia
 6.7.3   Cefaleia atribuída à síndrome da vasoconstrição cerebral reversível
  6.7.3.1   Cefaleia aguda atribuída a síndrome da vasoconstrição cerebral reversível
  6.7.3.2   Cefaleia aguda provavelmente atribuída a síndrome da vasoconstrição cerebral reversível 
  6.7.3.3   Cefaleia persistente provavelmente atribuída a síndrome da vasoconstrição cerebral reversível
 6.7.4   Cefaleia atribuída a disseção arterial intracraniana
6.8.   Cefaleia e/ou aura semelhante a enxaqueca atribuída a vasculopatia intracraniana crónica
 6.8.1    Cefaleia atribuída a Arteriopatia Cerebral Autossómica Dominante com Enfartes Subcorticais e 

Leucoencefalopatia (CADASIL)
 6.8.2    Cefaleia atribuída a Encefalopatia mitocondrial, acidose láctica e episódios de acidente vascular cerebral (MELAS)
 6.8.3    Cefaleia atribuída a Angiopatia Moya-Moya
 6.8.4   Aura semelhante à da enxaqueca atribuída a Angiopatia Amiloide Cerebral
 6.8.5    Cefaleia atribuída a síndroma de vasculopatia retiniana com leucoencefalopatia cerebral e manifestações 

sistémicas
 6.8.6   Cefaleia atribuída a outra doença vascular crónica intracraniana
6.9    Cefaleia atribuída a apoplexia pituitária 
7.    Cefaleia atribuída a patologia intracraniana não vascular
7.1    Cefaleia atribuída a hipertensão do líquido cefalorraquidiano (LCR) 
 7.1.1   Cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana idiopática
 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 patologia cromossómica
 7.1.4   Cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana secundária a hidrocefalia
7.2    Cefaleia atribuída a hipotensão do LCR
 7.2.1   Cefaleia pós-punção dural 
 7.2.2   Cefaleia por fístula de LCR 
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 7.2.3   Cefaleia atribuída a hipotensão intracraniana espontânea 
7.3    Cefaleia atribuída a doença intracraniana inflamatória não infeciosa 
 7.3.1   Cefaleia atribuída a neurossarcoidose 
 7.3.2   Cefaleia atribuída a meningite asséptica não infeciosa
 7.3.3   Cefaleia atribuída a outra doença intracraniana inflamatória não infeciosa
 7.3.4   Cefaleia atribuída a hipofisite linfocítica
 7.3.5   Síndrome de cefaleia e défices neurológicos transitórios e linfocitose do LCR (HaNDL)
7.4    Cefaleia atribuída a neoplasia intracraniana 
 7.4.1   Cefaleia atribuída a neoplasma intracraniana
  7.4.1.1   Cefaleia atribuída a quisto coloide de 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 epilética
 7.6.1   Cefaleia epilética ictal 
 7.6.2   Cefaleia epilética pós-ictal
7.7    Cefaleia atribuída a malformação de Chiari tipo I
7.8    Cefaleia atribuída a outra perturbação intracraniana não vascular
8.    Cefaleia atribuída a uma substância ou à sua privação
8.1    Cefaleia atribuída ao uso ou exposição a uma substância 
 8.1.1   Cefaleia provocada por dador de óxido nítrico (NO) 
  8.1.1.1   Cefaleia imediata provocada por dador de NO
  8.1.1.2   Cefaleia tardia provocada por dador de NO
 8.1.2   Cefaleia provocada por inibidor de fosfodiesterase (FDE)
 8.1.3   Cefaleia provocada por monóxido de carbono (CO) 
 8.1.4   Cefaleia provocada por álcool 
  8.1.4.1   Cefaleia imediata provocada por álcool 
  8.1.4.2   Cefaleia tardia provocada por álcool 
 8.1.5   Cefaleia provocada por cocaína
 8.1.6   Cefaleia provocada por histamina
  8.1.6.1   Cefaleia imediata provocada por histamina
  8.1.6.2   Cefaleia tardia provocada por histamina
 8.1.7   Cefaleia provocada pelo peptídeo relacionado com o gene da calcitonina (CGRP)
  8.1.7.1   Cefaleia imediata provocada pelo CGRP 
  8.1.7.2   Cefaleia tardia provocada pelo CGRP
 8.1.8   Cefaleia atribuída a agente vasopressor exógeno agudo
 8.1.9   Cefaleia atribuída ao uso ocasional de medicação não indicada para cefaleias
 8.1.10   Cefaleia atribuída ao uso prolongado de medicação não indicada para cefaleias
 8.1.11   Cefaleia atribuída ao uso ou exposição a outras substâncias
8.2    Cefaleia por uso excessivo de medicammentos
 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 opióides
  8.2.3.1   Cefaleia por uso excessivo de paracetamol
  8.2.3.2   Cefaleia por uso excessivo de anti-inflamatórios não esteroides
   8.2.3.2.1    Cefaleia por uso excessivo de ácido acetilsalicílico 
  8.2.3.3   Cefaleia por uso excessivo de outros anti-inflamatórios não esteroides (AINEs)
 8.2.4   Cefaleia por uso excessivo de opioides 
 8.2.5   Cefaleia por uso excessivo de associações de analgésicos
 8.2.6    Cefaleia por uso excessivo de medicamentos de classes farmacológicas múltiplas, não havendo excesso do 

seu uso individual
 8.2.7    Cefaleia por uso excessivo de medicamentos atribuída ao uso excessivo, não confirmado, de classes 

farmacológicas múltiplas 
 8.2.8   Cefaleia por uso excessivo de outra medicação 
8.3    Cefaleia atribuída a privação de substância
 8.3.1   Cefaleia por privação de cafeína
 8.3.2   Cefaleia por privação de opioides 
 8.3.3   Cefaleia por privação de estrogénios 
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 8.3.4   Cefaleia atribuída a privação de outras substâncias de uso crónico 
9.    Cefaleia atribuída a infeção
9.1    Cefaleia atribuída a infeção intracraniana 
 9.1.1   Cefaleia atribuída a meningite ou meningoencefalite bacteriana
  9.1.1.1   Cefaleia aguda atribuída a meningite ou meningoencefalite bacteriana 
  9.1.1.2   Cefaleia crónica atribuída a meningite ou meningoencefalite bacteriana 
  9.1.1.3   Cefaleia persistente atribuída a meningite ou meningoencefalite bacteriana prévia
 9.1.2   Cefaleia atribuída a meningite ou encefalite vírica
  9.1.2.1   Cefaleia atribuída a meningite vírica
  9.1.2.2   Cefaleia atribuída a encefalite vírica
 9.1.3   Cefaleia atribuída a infeção intracraniana fúngica ou outra parasitária
  9.1.3.1   Cefaleia aguda atribuída a infeção intracraniana fúngica ou outra parasitária
  9.1.3.2   Cefaleia crónica atribuída a infeção intracraniana fúngica ou outra parasitária
 9.1.4   Cefaleia atribuída a infeção cerebral localizada 
9.2    Cefaleia atribuída a infeção sistémica 
 9.2.1   Cefaleia atribuída a infeção bacteriana sistémica 
  9.2.1.1   Cefaleia aguda atribuída a infeção bacteriana sistémica
  9.2.1.2   Cefaleia crónica atribuída a infeção bacteriana sistémica
 9.2.2   Cefaleia atribuída a infeção vírica sistémica 
  9.2.2.1   Cefaleia aguda atribuída a infeção vírica sistémica
  9.2.2.2   Cefaleia crónica atribuída a infeção vírica sistémica
 9.2.3   Cefaleia atribuída a outra infeção sistémica 
  9.2.3.1   Cefaleia aguda atribuída a outra infeção sistémica
  9.2.3.2   Cefaleia crónica atribuída a outra infeção sistémica
10.    Cefaleia atribuída a perturbação da homeostasia
10.1   Cefaleia atribuída a hipóxia e/ou hipercapnia
 10.1.1   Cefaleia da grande altitude 
 10.1.2   Cefaleia atribuída a viagem de avião
 10.1.3   Cefaleia do mergulho
 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-eclampsia ou eclampsia
 10.3.5   Cefaleia atribuída a desregulação autonómica
10.4   Cefaleia atribuída ao hipotiroidismo 
10.5   Cefaleia atribuída ao jejum 
10.6   Cefaleia cardíaca 
10.7   Cefaleia atribuída a outra perturbação da homeostasia 
11.     Cefaleia ou dor facial atribuída a patologia do crânio, pescoço, olhos, ouvidos, nariz, seios peri-

nasais, dentes, boca ou outra estrutura facial ou cervical
11.1   Cefaleia atribuída a patologia de osso craniano 
11.2   Cefaleia atribuída a patologia do pescoço 
 11.2.1   Cefaleia cervicogénica 
 11.2.2   Cefaleia atribuída a tendinite retrofaríngea
 11.2.3   Cefaleia atribuída a distonia craniocervical
11.3   Cefaleia atribuída a perturbação dos olhos
 11.3.1   Cefaleia atribuída a glaucoma agudo de ângulo fechado
 11.3.2   Cefaleia atribuída a erros de refração
 11.3.3   Cefaleia atribuída a inflamação ocular 
 11.3.4   Cefaleia troclear
11.4   Cefaleia atribuída a perturbação dos ouvidos
11.5   Cefaleia atribuída a perturbação do nariz ou seios peri-nasais
 11.5.1   Cefaleia atribuída a rinossinusite aguda
 11.5.2   Cefaleia atribuída a rinossinusite crónica ou recorrente
11.6   Cefaleia atribuída a perturbação dos dentes



Sinapse®  |  Suplemento 2  |  Volume 18  |  N.º 2  |  Novembro de 2018

CLASSIFICAÇÃO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS (CIC) – 3ª Edição - 201814

ICHD-3 código Diagnóstico 
11.7   Cefaleia atribuída a perturbação da articulação temporomandibular (ATM)
11.8   Cefaleia ou dor facial atribuída a inflamação do ligamento estilo-hioideu
11.9    Cefaleia ou dor facial atribuída a outra perturbação do crânio, pescoço, olhos, ouvidos, nariz, seios da face, 

dentes, boca ou outra estrutura facial ou cervical 
12.    Cefaleia atribuída a doença psiquiátrica
12.1   Cefaleia atribuída a perturbação de somatização
12.2   Cefaleia atribuída a perturbação psicótica
13.    Lesões dolorosas dos nervos cranianos e outras dores faciais
13.1   Dor atribuída a lesão ou doença do nervo trigémeo
 13.1.1   Nevralgia do trigémeo
  13.1.1.1   Nevralgia do trigémeo clássica
   13.1.1.1.1    Nevralgia do trigémeo clássica puramente paroxística
   13.1.1.1.2    Nevralgia do trigémeo clássica com dor contínua concomitante
  13.1.1.2   Nevralgia do trigémeo secundária
    13.1.1.2.1    Nevralgia do trigémeo atribuída a esclerose múltipla
   13.1.1.2.2    Nevralgia do trigémeo atribuída a lesão ocupando espaço
    13.1.1.2.3    Nevralgia do trigémeo atribuída a outra causa
  13.1.1.3   Nevralgia do trigémeo idiopática
     13.1.1.3.1    Nevralgia do trigémeo idiopática, puramente paroxística
     13.1.1.3.2    Nevralgia do trigémeo idiopática com dor contínua concomitante 
 13.1.2   Neuropatia trigeminal dolorosa
  13.1.2.1   Neuropatia trigeminal dolorosa atribuída a herpes zóster
  13.1.2.2   Nevralgia trigeminal pós-herpética
  13.1.2.3   Neuropatia trigeminal dolorosa pós-traumática
  13.1.2.4   Neuropatia trigeminal dolorosa atribuída a outra perturbação
  13.1.2.5   Neuropatia trigeminal dolorosa idiopática
13.2   Dor atribuída a lesão ou doença do nervo glossofaríngeo
 13.2.1   Nevralgia do glossofaríngeo 
  13.2.1.1   Nevralgia do glossofaríngeo clássica
  13.2.1.2   Nevralgia do glossofaríngeo secundária
  13.2.1.3   Nevralgia do glossofaríngeo 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 intermediário 
 13.3.1   Nevralgia do nervo intermediário 
  13.3.1.1   Nevralgia clássica do nervo intermediário
  13.3.1.2   Nevralgia secundária do nervo intermediário 
  13.3.1.3   Nevralgia idiopática do nervo intermediário 
 13.3.2   Neuropatia dolorosa do nervo intermediário 
  13.3.2.1   Neuropatia dolorosa do nervo intermediário atribuída ao herpes zóster
  13.3.2.2   Nevralgia pós-herpética do nervo intermediário 
  13.3.2.3   Neuropatia dolorosa do nervo intermediário atribuída a outra perturbação
  13.3.2.4   Neuropatia dolorosa do nervo intermediário idiopática
13.4   Nevralgia occipital 
13.5   Sindrome pescoço-língua
13.6   Nevrite ótica dolorosa
13.7   Cefaleia atribuída a paralisia isquémica do nervo motor ocular
13.8   Síndrome de Tolosa-Hunt
13.9   Síndrome oculossimpática paratrigeminal (de Raeder) 
13.10   Neuropatia oftalmoplégica dolorosa recorrente
13.11   Síndrome do ardor bocal (SAB)
13.12   Dor facial persistente idiopática (DFPI)
13.13   Dor neuropática central
 13.13.1  Dor neuropática central atribuída a Esclerose Múltipla 
 13.13.2  Dor neuropática central pós acidente vascular cerebral
14.    Outras cefaleias
 14.1   Cefaleia não classificada noutro local
 14.2   Cefaleia não especificada
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A.    Apêndice
A1.   Enxaqueca
 A1.1   Enxaqueca sem aura
  A1.1.1   Enxaqueca sem aura, menstrual pura 
  A1.1.2   Enxaqueca sem aura relacionada com a menstruação
  A1.1.3   Enxaqueca sem aura não-menstrual 
 A1.2   Enxaqueca com aura
  A1.2.0.1   Enxaqueca com aura puramente menstrual
  A1.2.0.2   Enxaqueca com aura relacionada com a menstruação
  A1.2.0.3   Enxaqueca com aura não-menstrual
 A1.3   Enxaqueca crónica (critérios alternativos)
  A1.3.1   Enxaqueca crónica com períodos sem cefaleia
  A1.3.2   Enxaqueca crónica com cefaleia contínua
 A1.4   Complicações da enxaqueca
  A1.4.5   Estado de aura de enxaqueca
  A1.4.6   Neve visual (visual snow)
 A1.6   Síndromes episódicas que podem estar associadas à enxaqueca
  A1.6.4   Cólica infantil
  A1.6.5   Hemiplegia alternante da infância
  A1.6.6   Enxaqueca vestibular
A2.   Cefaleia tipo tensão (critérios alternativos)
 A2.1    Cefaleia tipo-tensão episódica pouco frequente (critérios alternativos)
 A2.2     Cefaleia tipo-tensão episódica frequente (critérios alternativos)
 A2.3     Cefaleia tipo-tensão crónica (critérios alternativos) 
A3.    Cefaleias trigemino-autonómicas
 A3.1    Cefaleia em Salvas (critérios alternativos) 
 A3.2    Hemicrania Paroxistica (critérios alternativos) 
 A3.3    Cefaleia nevralgiforme unilateral de curta duração (critérios alternativos)
 A3.4    Hemicrânia contínua (critérios alternativos)
 A3.6    Cefaleia trigémino-autonómica indiferenciada 
A4 .   Outras cefaleias primárias
 A4.11   Epicrânia fugaz
A5.   Cefaleia atribuída a traumatismo ou lesão da cabeça e/ou do pescoço 
 A5.1   Cefaleia aguda atribuída a lesão traumática da cabeça
  A5.1.1.1   Cefaleia aguda de início tardio atribuída a lesão traumática da cabeça moderada ou grave
  A5.1.2.1   Cefaleia aguda de início tardio atribuída a lesão traumática da cabeça ligeira
 A5.2   Cefaleia persistente atribuída a lesão traumática da cabeça
  A5.2.1.1   Cefaleia persistente de início tardio atribuída a lesão traumática da cabeça moderada ou grave
  A5.2.2.1   Cefaleia persistente de início tardio atribuída a lesão traumática da cabeça ligeira
 A5.7   Cefaleia atribuída a radiocirúrgia ao cérebro
 A5.8   Cefaleia aguda atribuída a outra lesão ou outro traumatismo da cabeça e/ou do pescoço
 A5.9   Cefaleia persistente atribuída a outra lesão ou outro traumatismo da cabeça e/ou do pescoço
A6.   Cefaleia atribuída a perturbação vascular craniana ou cervical
 A6.10    Cefaleia persistente atribuída a perturbação vascular craniana ou cervical no passado
A7.   Cefaleia atribuída a perturbação intracraniana não vascular
 A7.6   Cefaleia atribuída a crise epilética
  A.7.6.3   Cefaleia pós eletroconvulsivoterapia 
 A.7.9   Cefaleia persistente atribuída a perturbação intracraniana não vascular antiga
A8.   Cefaleia atribuída a uma substância ou à sua privação
 A8.4   Cefaleia persistente atribuída ao uso ou à exposição a uma substância no passado
A9    Cefaleia atribuída a infeção
 A9.1   Cefaleia atribuída a infeção intracraniana
   A9.1.3.3    Cefaleia persistente atribuída a infeção intracraniana fúngica ou outra infeção parasitária no passado
  A9.1.6   Cefaleia atribuída a outra lesão infeciosa ocupando espaço
 A9.3   Cefaleia atribuída a infeção por vírus de imunodeficiência humana (HIV)
A10   Cefaleia atribuída a perturbação da homeostasia
 A10.7   Cefaleia e/ou dor no pescoço atribuída a hipotensão ortostática (postural)
 A10.8   Cefaleia atribuída a outra perturbação da homeostasia
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  A10.8.1   Cefaleia atribuída a viagem no espaço
  A10.8.2   Cefaleia atribuída a outras perturbações metabólicas ou sistémicas
 A10.9   Cefaleia persistente atribuída a perturbação da homeostasia no passado
A11.     Cefaleia ou dor facial atribuída a perturbação do crânio, pescoço, olhos, ouvidos, nariz,  

seios peri-nasais, dentes, boca ou outra estrutura facial ou cervical
 A.11.2   Cefaleia atribuída a perturbação do pescoço
  A11.2.4   Cefaleia atribuída a radiculopatia cervical superior
  A11.2.5   Cefaleia atribuída a dor miofascial cervical
 A11.3   Cefaleia atribuída a perturbação dos olhos
  A11.3.5   Cefaleia atribuída a heteroforia ou heterotropia
 A11.5    Cefaleia atribuída a perturbação do nariz e seios peri-nasais
  A11.5.3   Cefaleia atribuída a perturbação da mucosa nasal, cornetos ou septo nasal
A12.   Cefaleia atribuída a doença psiquiátrica
 A12.3   Cefaleia atribuída a perturbação depressiva
 A12.4   Cefaleia atribuída a perturbação de ansiedade de separação
 A12.5   Cefaleia atribuída a perturbação de pânico
 A12.6   Cefaleia atribuída a fobia específica
 A12.7   Cefaleia atribuída a perturbação de ansiedade social (fobia social)
 A12.8   Cefaleia atribuída a perturbação de ansiedade generalizada
 A12.9   Cefaleia atribuída a perturbação de stress pós-traumático
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Parte 1
Cefaleias Primárias

1. Enxaqueca 

2. Cefaleia tipo tensão 

3. Cefaleias trigeminoautonómicas

4. Outras cefaleias primárias
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1. Enxaqueca
1.1 Enxaqueca sem aura
1.2 Enxaqueca com aura 
 1.2.1 Enxaqueca com aura típica 
  1.2.1.1 Aura típica com cefaleia 
  1.2.1.2 Aura típica sem cefaleia 
 1.2.2 Enxaqueca com aura do tronco cerebral 
 1.2.3 Enxaqueca hemiplégica 
  1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica familiar (FHM)
   1.2.3.1.1 Enxaqueca hemiplégica familiar tipo 1 (FHM1)
   1.2.3.1.2 Enxaqueca hemiplégica familiar tipo 2 (FHM2)
   1.2.3.1.3 Enxaqueca hemiplégica familiar tipo 3 (FHM3)
   1.2.3.1.4 Enxaqueca hemiplégica familiar, outros loci 
  1.2.3.2 Enxaqueca hemiplégica esporádica
 1.2.4 Enxaqueca retiniana 
1.3 Enxaqueca crónica 
1.4 Complicações da enxaqueca 
 1.4.1 Estado de mal de enxaqueca 
 1.4.2 Aura persistente sem enfarte 
 1.4.3 Enfarte devido a enxaqueca 
 1.4.4 Crise epilética desencadeada por enxaqueca com aura
1.5 Enxaqueca provável 
 1.5.1 Enxaqueca sem aura, provável 
 1.5.2 Enxaqueca com aura, provável 
1.6  Síndromes episódicas que podem estar associadas a enxaqueca 
 1.6.1 Perturbação gastrintestinal recorrente 
  1.6.1.1 Síndrome de vómitos cíclicos 
  1.6.1.2 Enxaqueca abdominal 
 1.6.2 Vertigem paroxística benigna 
 1.6.3 Torcicolo paroxístico benigno 

Codificada em outro lugar:
Cefaleia semelhante à da enxaqueca, secundária a outra doença 

(enxaqueca sintomática) é codificada como uma cefaleia secundária 
atribuída a essa perturbação.

Comentário geral
Cefaleia primária ou secundária ou ambas? Aplicam-se três 

regras para a cefaleia semelhante a enxaqueca, de acordo com as 
circunstâncias.

1.  Quando uma cefaleia nova com características de enxaqueca 
ocorre, pela primeira vez, em estreita relação temporal com 
outra perturbação, reconhecida como causa de cefaleias, ou 
preenche os critérios de causalidade para essa perturbação, 
a cefaleia nova é codificada como uma cefaleia secundária a 
essa perturbação causadora. 

2.  Quando uma enxaqueca preexistente se torna crónica, em 
estreita relação temporal com uma perturbação causadora, 
considera-se tanto o diagnóstico de enxaqueca como o 
diagnóstico secundário. 8.2 Cefaleia por uso excessivo de 
medicação é um exemplo importante disto: o diagnóstico de 
enxaqueca episódica ou crónica e o diagnóstico 8.2 Cefaleia 
por uso excessivo de medicação devem ser ambos considerados, 
se o uso excessivo de medicação estiver presente. 

3.  Quando a enxaqueca preexistente tem um agravamento 
significativo (a frequência e/ou a intensidade aumentam, 
duas vezes ou mais), em estreita relação temporal com uma 
perturbação causadora, deve considerar-se o diagnóstico 

inicial da enxaqueca e o diagnóstico de cefaleia secundária, 
desde que haja clara evidência de que a perturbação pode 
causar cefaleias.

Introdução
A enxaqueca é uma cefaleia primária, comum e incapacitante. 

Vários estudos epidemiológicos têm documentado a sua alta 
prevalência e impactos socioeconómicos e pessoais elevados. No 
Global Burden of Disease Study 2010 (GBD2010), foi classificada 
como a terceira doença mais prevalente e a sétima causa específica 
de incapacidade no mundo. No GBD2015, foi classificada como a 
terceira causa de incapacidade em todo o mundo, em homens e 
mulheres com menos de 50 anos.

A enxaqueca tem dois subtipos principais. 1.1 Enxaqueca sem aura 
é uma síndrome clínica caracterizada por cefaleia com características 
específicas e sintomas associados. 1.2 Enxaqueca com aura é 
caracterizada, principalmente, pelos sintomas neurológicos focais 
transitórios que geralmente precedem ou por vezes acompanham 
a cefaleia. Alguns doentes experimentam também uma fase 
premonitória, ocorrendo horas ou dias antes da cefaleia e uma fase 
de resolução de cefaleia. Os sintomas premonitórios e de resolução 
incluem hiperatividade, hipoatividade, depressão, desejos por certos 
alimentos, bocejos repetitivos, fadiga e rigidez e/ou dor da nuca.

Quando um doente cumpre os critérios para mais do que 
um tipo, subtipo ou subforma de enxaqueca, todos devem ser 
diagnosticados e codificados. Por exemplo, um doente que tem 
episódios frequentes com aura, mas também alguns episódios 
sem aura, deve ser codificado como 1.2 Enxaqueca com aura e 1.1 
Enxaqueca sem aura. No entanto, como os critérios de diagnóstico 
para 1.3 Enxaqueca crónica incluem episódios de todos os tipos, 
subtipos e subformas, não é necessária codificação adicional para 
os subtipos episódicos de enxaqueca. 

1.1 Enxaqueca sem aura
Termos previamente utilizados: Enxaqueca comum; hemicrânia 

simples.

Descrição:
Perturbação cefalálgica recorrente manifestando-se em 

episódios com duração de 4 a 72 horas. Características típicas 
da cefaleia são localização unilateral, pulsatilidade, intensidade 
moderada ou grave, agravamento por atividade física de rotina e 
associação com náuseas e/ou fotofobia e fonofobia.

Critérios de diagnóstico:
A.  Pelo menos cinco episódios1 preenchendo os critérios de B a D
B.  Episódios de cefaleia com duração de 4 a 72 horas (não tratada 

ou tratada sem sucesso)2,3

C.  A cefaleia tem, pelo menos, duas das quatro características 
seguintes:

 1. localização unilateral
 2. pulsatilidade
 3. dor de intensidade moderada ou grave
 4.  agravamento por ou causando evitamento de atividade física 

de rotina (por exemplo, caminhar ou subir escadas)
D. Durante a cefaleia, pelo menos, um dos seguintes:
 1. náuseas e/ou vómitos
 2. fotofobia e fonofobia
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.
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Notas:
1.  Um ou poucos episódios de enxaqueca podem ser difíceis de 

distinguir de episódios sintomáticos, tipo enxaqueca. Além 
disso, pode ser difícil entender a natureza de um único ou de 
poucos episódios. Portanto, pelo menos cinco episódios são 
obrigatórios. Indivíduos que satisfazem os outros critérios 
para 1.1 Enxaqueca sem aura, mas que tiveram menos 
de cinco episódios, devem ser codificados como 1.5.1 
Enxaqueca sem aura provável.

2.  Quando o doente dorme durante uma crise de enxaqueca 
e acorda sem ela, a duração do episódio é contada até ao 
despertar.

3.  Em crianças e adolescentes (menores de 18 anos), os 
episódios podem durar 2 a 72 horas (em crianças, não há 
confirmação de episódios não tratados com duração inferior 
a 2 horas).

Comentários: Enxaqueca em crianças e adolescentes (menores 
de 18 anos) é mais frequentemente bilateral do que em adultos; 
a cefaleia unilateral surge, geralmente, no final da adolescência ou 
início da vida adulta. A cefaleia é, geralmente, frontotemporal. A 
cefaleia occipital em crianças é rara e exige prudência no diagnóstico. 
Um subconjunto típico de doentes tem algia facial, o que é chamado 
de “enxaqueca facial” na literatura; não há nenhuma evidência de 
que estes doentes constituam um subgrupo distinto.

Os sintomas premonitórios podem começar horas ou um dia 
ou dois antes dos outros sintomas de um episódio de enxaqueca 
sem aura. Estes incluem combinações variadas de fadiga, 
dificuldade de concentração, rigidez cervical, sensibilidade à luz e/
ou som, náuseas, visão enevoada, bocejo ou palidez. Os sintomas 
de resolução, habitualmente sensação de fadiga ou exaustão, 
dificuldade de concentração e rigidez cervical, podem seguir-se à 
resolução da cefaleia, persistindo até 48 horas; estes estão menos 
bem estudados.

Os episódios de enxaqueca podem estar associados com 
sintomas autonómicos cranianos e sintomas de alodínia cutânea.

Em crianças mais novas, fotofobia e fonofobia pode ser inferida 
a partir do comportamento. 

Uma minoria (<10%) das mulheres tem episódios de 
enxaqueca em associação com a maioria dos seus ciclos menstruais; 
a maior parte destes episódios são sem aura. Os episódios durante 
a menstruação tendem a ser mais longos e acompanhados de 
náuseas mais graves que os episódios fora do ciclo menstrual. A 
ICHD-3 oferece critérios para A1.1.1 Enxaqueca menstrual pura 
sem aura, A1.1.2 Enxaqueca relacionada com a menstruação sem 
aura e A1.1.3 Enxaqueca não menstrual sem aura mas no Apêndice 
pela incerteza em considerá-las entidades distintas. Também se 
oferece critérios para A1.2.0.1 Enxaqueca menstrual pura com 
aura, A1.2.0.2 Enxaqueca relacionada com a menstruação com aura 
e A1.2.0.3 Enxaqueca não menstrual com aura para encorajar a 
melhor caracterização destes subtipos incomuns, sendo entidades 
separadas.

Episódios muito frequentes de enxaqueca são agora 
distinguidos como 1.3 Enxaqueca crónica. Quando está associada a 
uso excessivo de medicação, ambos os diagnósticos, 1.3 Enxaqueca 
crónica e 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicação, devem ser 
aplicados. 1.1 Enxaqueca sem aura é a doença mais propensa a 
tornar-se crónica com o uso frequente de medicação sintomática.

Imagens do fluxo sanguíneo cerebral regional não mostraram 

alterações sugestivas de depressão alastrante cortical (DAC) 
durante os episódios de enxaqueca sem aura, embora possam 
ocorrer alterações de fluxo sanguíneo no tronco cerebral, tal como 
alterações corticais secundárias à ativação da dor. Isto contrasta 
com a oligoemia alastrante patognomónica da enxaqueca com aura. 
Embora a maior parte da literatura sugira que a DAC não ocorre na 
1.1 Enxaqueca sem aura, alguns estudos recentes discordam. Além 
disso, tem sido sugerido que as ondas gliais ou outros fenómenos 
corticais possam estar envolvidos na 1.1 Enxaqueca sem aura. As 
moléculas mensageiras óxido nítrico (NO), 5-hidroxitriptamina (5-
HT) e peptídeo relacionado com o gene da calcitonina (CGRP), 
estão envolvidas. Enquanto a doença foi considerada previamente 
como primariamente vascular, a importância da sensibilização das 
vias de dor e a possibilidade de que os episódios tenham origem 
no sistema nervoso central, têm adquirido crescente atenção 
nas últimas décadas. Ao mesmo tempo, têm sido reconhecidos 
os circuitos de dor na enxaqueca, o sistema trigeminovascular, 
tal como vários aspetos da sua neurotransmissão periférica e no 
núcleo caudal do trigémeo, substância cinzenta mesencefálica 
central e tálamo. Novos medicamentos sintomáticos com elevada 
especificidade para recetores específicos, tais como os triptanos, 
que são agonistas dos recetores 5HT1B/1D, agonistas dos recetores 
5HT1F e antagonistas dos recetores do CGRP têm demonstrado 
eficácia no tratamento de episódios agudos. Devido à sua alta 
especificidade para o recetor, o seu mecanismo de ação permite 
uma nova visão sobre os mecanismos de enxaqueca. É agora claro 
que a 1.1 Enxaqueca sem aura é uma perturbação neurobiológica, 
enquanto os estudos clínicos e de neurociência básica continuam 
a aumentar o nosso conhecimento sobre os mecanismos da 
enxaqueca.

1.2 Enxaqueca com aura
Termos previamente utilizados: Enxaqueca clássica; enxaqueca 

oftálmica, hemiparestésica, hemiplégica ou afásica; enxaqueca 
acompanhada, enxaqueca complicada.

Descrição:
Episódios recorrentes, com minutos de duração, unilaterais 

e completamente reversíveis, de sintomas visuais, sensitivos ou 
outros atribuíveis ao sistema nervoso central que, geralmente, se 
desenvolvem gradualmente e, em regra, são seguidos por cefaleias 
e sintomas associados de enxaqueca.

Critérios de diagnóstico:
A. Pelo menos dois episódios preenchendo os critérios B e C
B.  Um ou mais dos seguintes sintomas de aura, totalmente 

reversíveis:
 1. visual
 2. sensitivo
 3. fala e/ou linguagem
 4. motor
 5. tronco cerebral
 6. retiniano
C. Pelo menos três das seis características seguintes:
 1.  pelo menos um sintoma de aura alastra gradualmente em 5 

ou mais minutos
 2. dois ou mais sintomas de aura ocorrem sucessivamente
 3. cada sintoma individual de aura dura 5 a 60 minutos1

 4. pelo menos um sintoma de aura é unilateral2
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 5. pelo menos um sintoma de aura é positivo3

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

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

Notas:
1.  Quando, por exemplo, três sintomas ocorrem durante 

uma aura, a duração máxima aceitável é de 3×60 minutos. 
Sintomas motores podem durar até 72 horas.

2.  Afasia é sempre considerada como um sintoma unilateral; 
disartria pode ser unilateral ou não.

3. Cintilações e formigueiros são sintomas positivos de aura.
 
Comentários: Muitos doentes que tem episódios de enxaqueca 

com aura também têm episódios sem aura; estes devem ser 
codificados como 1.2 Enxaqueca com aura e 1.1 Enxaqueca sem aura.

Testes de campo compararam os critérios de diagnóstico para 
1.2 Enxaqueca com aura no corpo principal da ICHD-3 beta com 
os de A1.2 Enxaqueca com aura no Apêndice. Os últimos tiveram 
melhor desempenho na distinção de enxaqueca com aura de 
acidentes isquémicos transitórios. Estes foram agora adotados na 
ICHD-3, que já não tem critérios no Apêndice para esta doença.

A aura é o complexo de sintomas neurológicos, que ocorre 
normalmente antes da cefaleia de 1.2 Enxaqueca com aura, mas 
pode ter início após a dor ter começado, ou prosseguir para a fase 
de cefaleia.

A aura visual é o tipo mais comum de aura, ocorrendo em mais 
de 90% dos doentes com 1.2 Enxaqueca com aura, pelo menos, 
em alguns episódios. Muitas vezes apresenta-se como um espetro 
de fortificação: uma figura em forma de ziguezague surge perto 
do ponto de fixação, podendo alastrar gradualmente para a direita 
ou a para a esquerda e assumir convexidade lateral com bordos 
cintilantes angulados, deixando graus absolutos ou variáveis de 
escotoma relativo no seu trajeto. Noutros casos, pode ocorrer um 
escotoma sem fenómenos positivos; isto habitualmente é percebido 
como sendo de início agudo, mas uma observação atenta reconhece 
geralmente um aumento progressivo. Em crianças e adolescentes, 
sintomas visuais bilaterais menos típicos podem representar uma 
aura. Foi desenvolvida e validada uma escala de classificação de aura 
visual, com alta sensibilidade e especificidade.

Seguem-se em frequência as perturbações sensitivas, sob a 
forma de picadas ou formigueiros que se deslocam lentamente a 
partir do ponto de origem, afetando em maior ou menor extensão 
um dos lados do corpo, da face e/ou da língua. Pode seguir-se um 
adormecimento, que também pode ser o único sintoma.

Menos frequentes são as perturbações da fala, geralmente 
afasias, mas muitas vezes difíceis de classificar.

Estudos sistemáticos demonstraram que muitos doentes com 
aura visual apresentam ocasionalmente sintomas nas extremidades e/
ou fala. Por outro lado, doentes com sintomas nas extremidades e/ou 
sintomas de fala ou linguagem quase sempre também sentem sintomas 
de aura visual pelo menos durante alguns episódios. A distinção entre 
enxaqueca com aura visual, enxaqueca com aura hemiparestésica e 
enxaqueca com aura de fala e/ou linguagem é provavelmente artificial 
e, portanto, não reconhecida nesta classificação: todos são codificados 
como 1.2.1 Enxaqueca com aura típica.

Quando os sintomas de aura são múltiplos, geralmente 
sucedem-se uns aos outros, começando com visual, depois 
sensitiva, depois afásica; mas o inverso e outras ordens de sucessão 

foram observadas. A duração aceite para a maioria dos sintomas 
da aura é de uma hora, mas os sintomas motores são geralmente 
mais duradouros.

Os doentes com sintomas de aura do tronco cerebral são 
codificados como 1.2.2 Enxaqueca com aura do tronco cerebral, mas 
quase sempre apresentam sintomas de aura típica adicionais. Quando 
a aura inclui diminuição de força, a perturbação deve ser codificada 
como 1.2.3 Enxaqueca hemiplégica ou um dos seus subtipos. 1.2.3 
Enxaqueca hemiplégica é classificada como um subtipo separado 
devido a diferenças genéticas e fisiopatológicas de 1.2.1 Enxaqueca 
com aura típica. Os doentes com 1.2.3 Enxaqueca hemiplégica 
também apresentam adicionalmente sintomas do tronco cerebral.

Os doentes muitas vezes têm dificuldade em descrever os 
sintomas de aura, devendo ser instruídos a situá-los no tempo e 
a registá-los, prospetivamente. Assim, o quadro clínico torna-se 
mais claro. Os erros mais comuns são as trocas de lateralização, 
o início abrupto em vez de gradual, as perturbações visuais 
monoculares em vez homónimas, bem como a duração da aura e 
o adormecimento ser apercebido com parésia. Após uma consulta 
inicial, o uso de um diário de registo de aura pode clarificar o 
diagnóstico.

Aura de enxaqueca é, por vezes, associada a uma cefaleia que 
não preenche os critérios para 1.1 Enxaqueca sem aura, mas é 
considerado como uma cefaleia de enxaqueca devido à sua relação 
com a aura. Em outros casos, a aura da enxaqueca pode ocorrer 
sem cefaleia.

Antes ou simultaneamente com o início dos sintomas de aura, o 
fluxo sanguíneo cerebral regional está diminuído no córtex cerebral 
correspondente à área clinicamente afetada e muitas vezes a área 
mais extensa. Redução do fluxo de sangue, geralmente, começa 
posteriormente e alastra anteriormente, geralmente abaixo do 
limiar isquémico. Depois de uma a várias horas, ocorre na mesma 
região uma transição gradual para hiperemia. A depressão cortical 
alastrante de Leão é provavelmente o mecanismo subjacente.

As síndromes previamente definidas, enxaqueca com 
aura prolongada e enxaqueca com aura de início agudo, foram 
abandonadas. Não é raro a aura durar mais de uma hora, mas, 
na maioria destes casos, os doentes têm pelo menos duas de 
outras características do critério C. Mesmo quando a maioria 
dos episódios dos doentes não preenche o critério C, é habitual 
que outros episódios satisfaçam os critérios de um dos subtipos 
ou subformas reconhecidas de 1.2 Enxaqueca com aura, e 
deve ser esse o diagnóstico. Os restantes devem codificar-se 
como 1.5.2 Enxaqueca com aura provável, especificando a atipia 
(aura prolongada ou aura de início agudo) entre parênteses. O 
diagnóstico é geralmente evidente após uma cuidadosa história 
clínica, embora haja mimetizadores raros, incluindo disseção da 
carótida, malformação arteriovenosa e crise epilética.

Os sintomas premonitórios podem começar horas ou um dia 
ou dois antes dos outros sintomas de um episódio de enxaqueca 
com aura. Estes incluem combinações variadas de fadiga, 
dificuldade de concentração, rigidez cervical, sensibilidade à luz 
e/ou som, náuseas, visão enevoada, bocejo ou palidez. O termo 
“pródromo”, que substituiu a “fase premonitória” ou “sintomas 
premonitórios”, não inclui a aura. Os sintomas de resolução, 
habitualmente sensação de fadiga ou exaustão, dificuldade de 
concentração e rigidez cervical, podem seguir-se à resolução 
da cefaleia, persistindo até 48 horas; estes estão menos bem 
estudados.
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1.2.1 Enxaqueca com aura típica
Descrição:

Enxaqueca com aura, em que a aura consiste em sintomas 

visuais e/ou sensitivos, e/ou da fala/linguagem, mas não de fraqueza 

motora, e caracteriza-se por desenvolvimento gradual, com 

duração de cada sintoma não superior a uma hora, com mistura 

de características positivas e negativas e reversibilidade completa.

Critérios de diagnóstico:
A.  Episódios preenchendo os critérios para 1.2 Enxaqueca com 

aura e o critério B seguinte:

B. Aura com ambos dos seguintes:

 1.  sintomas visuais, sensitivos e/ou da fala/linguagem, totalmente 

reversíveis,

 2. sem sintomas motores, do tronco cerebral ou retinianos.

1.2.1.1 Aura típica com cefaleia
Descrição:

Enxaqueca com aura típica em que a aura é acompanhada 

ou seguida, em 60 minutos, por uma cefaleia com ou sem 

características de enxaqueca.

Critérios de diagnóstico:
A.  Episódios cumprem os critérios de 1.2.1 Enxaqueca com aura 

típica e o critério B seguinte:

B.  Cefaleia, com ou sem características de enxaqueca, acompanha 

ou segue-se à aura dentro de 60 minutos.

1.2.1.2 Aura típica sem cefaleia
Descrição:

A enxaqueca com aura típica em que a aura não é acompanhada 

nem seguida por cefaleia de qualquer espécie.

Critérios de diagnóstico:
A.  Episódios cumprem os critérios de 1.2.1 Enxaqueca com aura 

típica e o critério B seguinte:

B.  Nenhuma cefaleia acompanha ou segue a aura dentro de 60 

minutos.

Comentários: Em alguns doentes, uma aura típica é sempre 

seguida por cefaleia de enxaqueca, mas muitos doentes têm, 

além disso, episódios com aura seguida de uma cefaleia menos 

distinta, ou mesmo sem cefaleia. Um número de doentes tem 

exclusivamente 1.2.1.2 Aura típica sem cefaleia.

Na ausência de cefaleia com critérios de 1.1 Enxaqueca 

sem aura, o diagnóstico preciso da aura e a sua distinção de 

mimetizadores que podem traduzir doenças graves (por exemplo, 

acidente isquémico transitório) torna-se mais difícil e muitas vezes 

requer investigação. Quando a aura ocorre, pela primeira vez, 

depois dos 40 anos, os sintomas são exclusivamente negativos (por 

exemplo, hemianópsia) ou a aura é prolongada ou muito curta, 

outras causas, particularmente o acidente isquémico transitório, 

devem ser excluídas.

1.2.2 Enxaqueca com aura do tronco cerebral
Termos previamente utilizados: Enxaqueca da artéria basilar; 

enxaqueca basilar; enxaqueca de tipo basilar.

Descrição:
A enxaqueca com sintomas de aura claramente originários do 

tronco cerebral, mas sem fraqueza motora.

Critérios de diagnóstico:
A.  Episódios preenchendo os critérios para 1.2 Enxaqueca com 

aura e o critério B seguinte:
B. Aura com ambos dos seguintes:
 1.  Pelo menos dois dos seguintes sintomas de tronco cerebral 

totalmente reversíveis:
  a. disartria1

  b. vertigem2

  c. acufeno
  d. hipoacusia3

  e. diplopia4

  f. ataxia não atribuível a défice sensitivo
  g.  diminuição do nível de consciência (GCS igual ou inferior a 13)5

 2. sem sintomatologia motora6 ou retiniana

Notas:
1.  A disartria deve ser distinguida da afasia.
2. A vertigem não inclui e deve ser distinguida de tonturas.
3.  Este critério não é cumprido por sensações de plenitude do 

ouvido.
4. A diplopia não inclui (ou exclui) visão turva.
5.  A Glasgow Coma Scale (GCS) pode ter sido avaliada 

durante a admissão; alternativamente, os défices claramente 
descritos pelo doente permitem a estimativa da GCS.

6.  Quando os sintomas motores estão presentes, codifica-se 
como 1.2.3 Enxaqueca hemiplégica.

Comentários: Os termos enxaqueca da artéria basilar ou 
enxaqueca basilar foram utilizados originalmente, mas como o 
envolvimento da artéria basilar é improvável, prefere-se o termo 
enxaqueca com aura do tronco cerebral.

Existem sintomas de aura típica, para além dos sintomas de 
tronco cerebral, durante a maior parte dos episódios. Muitos 
doentes que têm episódios com aura do tronco cerebral também 
descrevem outros episódios com aura típica e devem ser 
codificados para 1.2.1 Enxaqueca com aura típica e 1.2.2 Enxaqueca 
com aura do tronco cerebral.

Muitos dos sintomas listados no critério B1 pode ocorrer com a 
ansiedade e hiperventilação, estando sujeitos a erros de interpretação.

1.2.3 Enxaqueca hemiplégica1 
Descrição:

Enxaqueca com aura incluindo fraqueza motora.

Critérios de diagnóstico:
A.  Episódios preenchendo os critérios para 1.2 Enxaqueca com 

aura e o critério B seguinte:
B. Aura consistindo em ambos os seguintes:
 1. fraqueza motora totalmente reversível2

 2.  sintomas visuais, sensitivos e/ou de fala/linguagem totalmente 
reversíveis
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Notas:
1.  O termo “plégico” significa paralisia na maioria das línguas, 

mas a maioria dos episódios são caracterizados por fraqueza 
motora.

2.  Os sintomas motores geralmente duram menos de 72 horas, 
mas, em alguns doentes, a fraqueza motora pode persistir 
durante semanas.

Comentário: Pode ser difícil distinguir a fraqueza motora de 
sintomas sensitivos negativos.

1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica familiar (FHM)
Descrição:

Enxaqueca com aura incluindo fraqueza motora e, pelo menos, 
um familiar em primeiro ou segundo grau tem enxaqueca com 
aura, incluindo fraqueza motora.

Critérios de diagnóstico:
A.  Episódios preenchendo os critérios de 1.2.3 Enxaqueca 

hemiplégica
B.  Pelo menos um familiar em primeiro ou segundo grau teve 

episódios com os critérios para 1.2.3 Enxaqueca hemiplégica.

Comentários: Novos dados genéticos têm permitido uma 
definição mais precisa de 1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica familiar 
(FHM) do que era possível previamente. Subtipos genéticos 
específicos têm sido identificados: na FHM1 há mutações no gene 
CACNA1A (que codifica para um canal de cálcio) no cromossoma 
19; na FHM 2 há mutações no gene ATP1A2 (que codifica para a 
K/Na-ATPase) no cromossoma 1; na FHM 3 há mutações no gene 
SCN1A (que codifica para um canal de sódio) no cromossoma 2. 
Pode haver outros loci ainda não identificados. Quando o teste 
genético é feito, o subtipo genético (se descoberto) deve ser 
especificado no quinto dígito. 

Tem sido demonstrado que 1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica 
familiar (FHM) apresenta sintomas de tronco cerebral muito 
frequentemente, para além dos sintomas típicos da aura e cefaleia, 
que quase sempre ocorrem. Raramente, durante os episódios 
FHM podem ocorrer perturbações da consciência (às vezes 
incluindo coma), confusão mental, febre e pleocitose no líquido 
cefalorraquidiano (LCR).

1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica familiar (FHM) pode ser 
confundida com epilepsia e tratada como tal (sem sucesso). 
Episódios de FHM podem ser desencadeados por um traumatismo 
craniano ligeiro. Em aproximadamente 50% das famílias com FHM, 
ocorre ataxia cerebelosa crónica progressiva, independentemente 
dos episódios de enxaqueca.

1.2.3.1.1 Enxaqueca hemiplégica familiar tipo 1 (FHM1)
Critérios de diagnóstico:
A.  Episódios preenchendo os critérios de 1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica 

familiar
B. Foi demonstrada uma mutação no gene CACNA1A.

1.2.3.1.2 Enxaqueca hemiplégica familiar tipo 2 (FHM2)
Critérios de diagnóstico:
A.  Episódios preenchendo os critérios de 1.2.3.1 Enxaqueca 

hemiplégica familiar
B. Foi demonstrada uma mutação causal no gene ATP1A2.

1.2.3.1.3 Enxaqueca hemiplégica familiar tipo 3 (FHM3)
Critérios de diagnóstico:
A.  Episódios preenchendo os 1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica 

familiar
B. Foi demonstrada uma mutação causal no gene SCN1A.

1.2.3.1.4 Enxaqueca hemiplégica familiar, outros loci
Critérios de diagnóstico:
A.  Episódios preenchendo os critérios de 1.2.3.1 Enxaqueca 

hemiplégica familiar
B.  Os testes genéticos não demonstraram nenhuma mutação nos 

genes CACNA1A, ATP1A2 ou SCN1A.

1.2.3.2 Enxaqueca hemiplégica esporádica 
Descrição:

Enxaqueca com aura incluindo fraqueza motora e nenhum 
familiar, em primeiro ou em segundo grau, tem enxaqueca com 
aura incluindo fraqueza motora.

Critérios de diagnóstico:
A.  Episódios preenchendo os critérios de 1.2.3 Enxaqueca 

hemiplégica
B.  Nenhum familiar em primeiro ou em segundo grau cumpre os 

critérios de 1.2.3 Enxaqueca hemiplégica.

Comentários: Estudos epidemiológicos têm mostrado que os 
casos esporádicos têm aproximadamente a mesma prevalência 
dos casos familiares.

Os episódios em 1.2.3.2 Enxaqueca hemiplégica esporádica têm 
as mesmas características clínicas de 1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica 
familiar. Alguns casos aparentemente esporádicos têm mutações 
causadoras de FHM; em alguns familiares, em primeiro ou segundo 
grau, a enxaqueca hemiplégica acaba por aparecer, completando 
os critérios para 1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica familiar e exigindo 
a mudança de diagnóstico.

Casos esporádicos geralmente exigem testes de neuroimagem 
e outros exames para descartar outras causas. A punção lombar 
pode ser necessária mediante a suspeita de 7.3.5 Síndrome de 
cefaleia e défices neurológicos transitórios com linfocitose do líquido 
cefalorraquidiano (HaNDL).

1.2.4 Enxaqueca retiniana
Descrição:

Episódios repetidos de perturbação visual monocular, incluindo 
cintilações, escotomas ou amaurose, associados a cefaleia tipo 
enxaqueca.

Critérios de diagnóstico:
A.  Episódios preenchendo os critérios para 1.2 Enxaqueca com 

aura e o critério B seguinte:
B.  Aura caracterizada por ambos dos seguintes:
 1.  fenómeno visual monocular, positivos e/ou negativos (por 

exemplo, cintilações, escotoma ou amaurose) totalmente 
reversível confirmado durante um episódio por um dos dois 
ou ambos dos seguintes:

  a. exame clínico dos campos visuais
  b.  desenho feito pelo doente (após uma instrução clara) de 

um defeito monocular do campo visual 
 2. Pelo menos duas das seguintes: 
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	 	 a.	alastra	gradualmente	durante	≥5	minutos
  b. sintomas com 5 a 60 minutos de duração
  c. acompanhada ou seguida, em 60 minutos, por cefaleia
C.  Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3 e 

foram excluídas outras causas de amaurose fugaz.

Comentários: Alguns doentes que se queixam de perturbação 
visual monocular têm de facto hemianópsia. Foram relatados 
alguns casos sem cefaleia, mas a etiologia não pode ser atribuída 
à enxaqueca. 

1.2.4 Enxaqueca retiniana é uma causa extremamente rara de 
perda visual monocular transitória. Têm sido descritos casos de 
perda visual monocular permanente associada a enxaqueca. É 
necessária investigação adequada para excluir outras causas de 
amaurose monocular transitória.

1.3 Enxaqueca crónica
Descrição:

Cefaleia ocorrendo em 15 ou mais dias por mês, durante 
mais de 3 meses, em que pelo menos em 8 dias por mês, tem as 
características da cefaleia de enxaqueca.

Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia (idêntica à cefaleia de tipo tensão e/ou à da enxaqueca1) 
em	≥15	dias	por	mês,	durante>	3	meses	e	preenchendo	os	
critérios B e C

B.  Ocorrendo em um doente que tenha tido, pelo menos cinco 
episódios, preenchendo os critérios B-D de 1.1 Enxaqueca sem 
aura e/ou critérios B e C de 1.2 Enxaqueca com aura

C.		Em	≥	8	dias	por	mês	durante>	3	meses,	cumprindo	algum	dos	
seguintes2:

 1. critérios C e D de 1.1 Enxaqueca sem aura 
 2. critérios B e C de 1.2 Enxaqueca com aura
 3.  convicção do doente de que é enxaqueca no início e aliviada 

por um triptano ou ergotamínico
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.3-5

Notas:
1.  A razão para separar a 1.3 Enxaqueca crónica dos tipos de 

enxaqueca episódica é que é impossível distinguir episódios 
individuais em doentes com cefaleias muito frequentes ou 
contínuas. De facto, as características da cefaleia podem 
mudar não só de dia para dia, mas mesmo dentro do dia. É 
extremamente difícil manter estes doentes sem medicação a 
fim de observar a história natural da cefaleia. Nesta situação, 
são considerados os episódios com ou sem aura, bem como 
as cefaleias semelhantes à enxaqueca e à cefaleia de tipo 
tensão (mas não as cefaleias secundárias).

2.  A caracterização de cefaleia frequente recorrente requer, 
em geral, um diário para registar informações sobre a dor 
e os sintomas associados, dia a dia, pelo menos durante um 
mês. 

3.  Como as cefaleias idênticas à cefaleia de tipo tensão se 
enquadram nos critérios diagnósticos da 1.3 Enxaqueca 
crónica, este diagnóstico exclui o diagnóstico de 2. Cefaleia 
de tipo tensão ou os seus tipos.

4.  4.10 Cefaleia persistente diária desde o início pode apresentar 
características sugestivas de 1.3 Enxaqueca crónica. Esta 
última perturbação evolui ao longo do tempo de 1.1 

Enxaqueca sem aura e/ou 1.2 Enxaqueca com aura; portanto, 
quando esses critérios A-C são preenchidos por cefaleia 
que, sem ambiguidade, é diária e incessante de <24 horas 
após o início, codifique como 4.10 Cefaleia persistente diária 
desde o início. Quando o modo de início não é recordado ou 
é incerto, codifica-se como 1.3 Enxaqueca crónica. 

5.  A causa mais comum de sintomas sugestivos de enxaqueca 
crónica é o uso excessivo de medicação, conforme definido 
em 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicação. Cerca de 
50% dos doentes aparentemente com 1.3 Enxaqueca 
crónica revertem para um tipo de enxaqueca episódica, 
após a retirada da medicação; esses doentes são em certo 
sentido erroneamente diagnosticados como 1.3 Enxaqueca 
crónica. Da mesma forma, muitos doentes com aparente uso 
excessivo de medicação não melhoram após a retirada da 
medicação e o diagnóstico de 8.2 Cefaleia por uso excessivo 
de medicação pode em certo sentido não ser apropriado 
(assumindo que a cronicidade induzida pelo abuso de 
medicamentos é sempre reversível). Por estas razões e, 
por causa da regra geral, os doentes que preencherem os 
critérios de 1.3 Enxaqueca crónica e 8.2 Cefaleia uso excessivo 
de medicação devem receber ambos os diagnósticos. Após 
a retirada de medicamentos, a enxaqueca pode reverter 
para um tipo episódico ou permanecer crónica, sendo 
reclassificada em conformidade; neste último caso, o 
diagnóstico 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicação pode 
ser anulado.

1.4 Complicações da enxaqueca
Comentário: Códigos separados para o tipo, subtipo ou 

subforma da enxaqueca e para a complicação.

1.4.1 Estado de mal de enxaqueca
Descrição:

Episódio de enxaqueca debilitante com uma duração superior 
a 72 horas.

Critérios de diagnóstico:
A. Episódio de cefaleia, preenchendo os critérios B e C
B.  Ocorrendo em um doente com 1.1 Enxaqueca sem aura e/ou 1.2 

Enxaqueca com aura, semelhante a episódios anteriores, exceto 
para a sua duração e gravidade

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

 2. dor e/ou sintomas debilitantes associados2

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

Notas:
1.  Aceita-se a remissão até 12 horas por ação de medicação 

ou do sono.
2.  Casos ligeiros, não satisfazendo o critério C2, são codificados 

como 1.5.1 Enxaqueca provável sem aura.

Comentários: Cefaleias com as características de 1.4.1 Estado 
de mal de enxaqueca podem, muitas vezes, ser causadas por uso 
excessivo de medicação. Quando a cefaleia nestas circunstâncias 
satisfaz os critérios para 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicação, 
codifica-se para esta cefaleia e para o tipo ou subtipo relevante 
de enxaqueca, mas, não para 1.4.1 Estado de mal de enxaqueca. 
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Quando o uso excessivo de medicação é de duração inferior a 
3 meses, usa-se apenas o código do(s) tipo(s) ou subtipo(s) de 
enxaqueca apropriado(s).

1.4.2 Aura persistente sem enfarte
Descrição:

Sintomas de aura persistentes, por uma semana ou mais, sem 
evidências de enfarte em neuroimagem.

Critérios de diagnóstico:
A. Aura preenchendo o critério B
B.  Ocorrendo em um doente com 1.2 Enxaqueca com aura e 

semelhante a auras precedentes, exceto que um ou mais 
sintomas	da	aura	persistem	durante	≥1	semana.

C. Neuroimagem não mostra evidência de enfarte
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Comentários: Sintomas de aura persistentes são raros, mas 
bem documentados. São frequentemente bilaterais e podem durar 
meses ou anos. O mínimo de uma semana do critério B é baseado 
na opinião de especialistas e deve ser formalmente estudada.

A investigação diagnóstica deve permitir a distinção entre 1.4.2 
Aura persistente sem enfarte e 1.4.3 Enfarte devido a enxaqueca e a 
exclusão de aura sintomática resultante de um enfarte cerebral de 
outra etiologia. Episódios de aura prolongada que duram menos 
de 1 semana, não preenchendo os critérios de 1.2.1 Enxaqueca 
com aura típica, são codificados como 1.5.2 Enxaqueca com aura, 
provável.

1.4.3 Enfarte devido a enxaqueca
Descrição:

Um ou mais sintomas de aura de enxaqueca associados a uma 
lesão cerebral isquémica no território apropriado demonstrada 
por neuroimagem, com início durante o curso de um episódio 
típico de enxaqueca com aura.

Critérios de diagnóstico:
A. Um episódio de enxaqueca, preenchendo os critérios B e C
B.  Ocorrendo em doente com 1.2 Enxaqueca com aura e 

semelhante a episódios anteriores, exceto um ou mais sintomas 
da	aura,	que	persistem	durante>	60	minutos1

C. Neuroimagem demonstrando um enfarte numa área relevante. 
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Nota:
1. Pode haver sintomas adicionais atribuíveis ao enfarte.

Comentários: Num indivíduo com enxaqueca, o enfarte 
cerebral pode ser categorizado como enfarte cerebral de outra 
causa coexistindo com 1. Enxaqueca, enfarte cerebral de outra 
causa apresentando sintomas semelhantes a 1.2 Enxaqueca com 
aura ou enfarte cerebral no decurso de um episódio típico de 1.2 
Enxaqueca com aura. Apenas o último cumpre os critérios de 1.4.3 
Enfarte devido a enxaqueca.

1.4.3 Enfarte devido a enxaqueca ocorre principalmente na 
circulação posterior e em mulheres jovens.

Em vários estudos de base populacional tem sido demonstrado 
um risco duas vezes maior de acidente vascular cerebral isquémico, 
em doentes com enxaqueca com aura. No entanto, deve notar-se 

que estes não são enfartes devidos à enxaqueca. Os mecanismos 
do aumento do risco de acidente vascular cerebral isquémico, em 
doentes com enxaqueca são pouco claros; de igual modo, a relação 
entre o aumento do risco e a frequência da aura e a natureza dos 
sintomas da aura denotando o aumento de risco, é desconhecida. 
A maioria dos estudos tem demonstrado a não associação de 1.1 
Enxaqueca sem aura com o acidente vascular cerebral isquémico.

1.4.4 Crise epilética desencadeada por enxaqueca 
com aura
Descrição:

Crise epilética provocada por um episódio de enxaqueca com 
aura.

Critérios de diagnóstico:
A.  Episódio cumprindo os critérios de diagnóstico para um tipo de 

crise epilética e critério B seguinte
B.  Ocorrendo num indivíduo com 1.2 Enxaqueca com aura e 

durante, ou até uma hora após, um episódio de enxaqueca com 
aura

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

Comentário: Enxaqueca e epilepsia são exemplos prototípicos 
de perturbações cerebrais paroxísticas. Apesar de cefaleias tipo 
enxaqueca serem frequentemente observadas no período pós-
ictal da crise epilética, às vezes uma convulsão ocorre durante 
ou após um episódio de enxaqueca. Esse fenómeno, por vezes 
referido como migralepsia, é raro e originalmente descrito em 
doentes com 1.2 Enxaqueca com aura. Ainda não há evidência da 
sua associação com 1.1 Enxaqueca sem aura. 

1.5 Enxaqueca provável 
Termo previamente utilizado: Perturbação associada a enxaqueca.

Codificado em outro lugar:
Cefaleia semelhante à cefaleia da enxaqueca, secundária a 

outra doença (enxaqueca sintomática), é codificada de acordo com 
essa perturbação.

Descrição:
Episódios semelhantes a enxaqueca, mas faltando uma 

característica para cumprir todos os critérios de um tipo ou subtipo 
de enxaqueca codificado acima e não cumprindo os critérios de 
outro tipo de cefaleia.

Critérios de diagnóstico:
A.  Episódios preenchendo todos, menos um dos critérios de A a D 

para 1.1 Enxaqueca sem aura ou todos, menos um dos critérios 
de A a C para 1.2 Enxaqueca com aura

B. Não cumprindo critérios ICHD-3 para qualquer outra cefaleia
C. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Comentário: Ao fazer um diagnóstico de cefaleia, os episódios 
que satisfazem os critérios de 2. Cefaleia de tipo tensão e de 1.5 
Enxaqueca provável são codificados como aquele, de acordo com 
a regra geral de que um diagnóstico definitivo prevalece sobre 
um diagnóstico provável. No entanto, em doentes que já têm 
um diagnóstico de enxaqueca e onde o desafio é contabilizar 
os episódios que vão ocorrendo (por exemplo, como medida 
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de resultados num ensaio clínico), os episódios que satisfazem 
os critérios de 1.5 Enxaqueca provável devem ser registados 
como enxaqueca. A razão disto é que os episódios moderados 
de enxaqueca ou os tratados, precocemente, muitas vezes não 
atingem todas as características necessárias para o diagnóstico 
de episódio de enxaqueca, mas respondem aos tratamentos 
específicos da enxaqueca.

1.5.1 Enxaqueca sem aura, provável 
Critérios de diagnóstico:
A.  Episódios preenchendo todos, menos um dos critérios de A a D 

para 1.1 Enxaqueca sem aura 
B. Não cumprindo critérios ICHD-3 para qualquer outra cefaleia
C. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

1.5.2 Enxaqueca com aura, provável
Critérios de diagnóstico:
A.  Episódios preenchendo todos, menos um dos critérios de A a C 

para 1.2 Enxaqueca com aura ou um dos seus subtipos
B. Não cumprindo critérios ICHD-3 para qualquer outra cefaleia
C. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

1.6 Síndromes episódicas que podem ser 
associados à enxaqueca

Termos previamente utilizados: Síndromes periódicas infantis; 
síndromes periódicas da infância.

Comentários: Este grupo de perturbações ocorre em doentes 
que também têm 1.1 Enxaqueca sem aura ou 1.2 Enxaqueca com 
aura ou que têm uma probabilidade aumentada para desenvolver 
uma dessas doenças. Embora historicamente observadas na 
infância, podem também ocorrer em adultos.

Síndromes adicionais podem ocorrer nestes doentes, incluindo 
episódios de enjoo no movimento e perturbações do sono, como 
sonambulismo, soníloquo, terrores noturnos e bruxismo.

1.6.1 Perturbação gastrintestinal recorrente
Termos previamente utilizados: Dor abdominal crónica; dor 

abdominal funcional; dispepsia funcional; síndrome do intestino 
irritável; síndrome da dor abdominal funcional.

Descrição:
Episódios recorrentes de dor abdominal e/ou desconforto, 

náuseas e/ou vómitos, ocorrendo raramente, cronicamente ou em 
intervalos previsíveis, que podem ser associados a enxaqueca.

Critérios de diagnóstico:
A.  Pelo menos cinco episódios distintos de dor abdominal e/ou 

desconforto e/ou náuseas e/ou vómitos
B. Exame e avaliação gastrointestinais normais 
C. Não atribuída a outra perturbação.

1.6.1.1 Síndrome de vómitos cíclicos
Descrição:

Episódios recorrentes de náuseas e vómitos intensos, 
geralmente estereotipados num indivíduo e com periodicidade 
previsível. Os episódios podem associar-se a palidez e letargia. Há 
resolução completa dos sintomas entre os episódios.

Critérios de diagnóstico:
A.  Pelo menos cinco episódios de náuseas e vómitos intensos, 

cumprindo os critérios B e C
B.  Estereotipia em cada doente e recorrência com periodicidade 

previsível
C. Todas as seguintes:
 1.  náuseas e vómitos ocorrem, pelo menos, quatro vezes por hora
	 2.	episódios	duram	≥1	hora	e	até	10	dias
	 3.	intervalos	entre	episódios	≥1	semana
D. Livre de sintomas entre os episódios
E. Não atribuída a outra perturbação.1

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

de doença gastrintestinal.

Comentários: 1.6.1.1 Síndrome de vómitos cíclicos é normalmente 
uma condição episódica autolimitada que ocorre na infância, com 
períodos de normalidade completa entre os episódios. A natureza 
cíclica é a sua característica principal e é previsível.

Esta perturbação foi incluída pela primeira vez como uma 
síndrome periódica da infância na ICHD-2. As características 
clínicas da síndrome são semelhantes aos encontrados em 
associação com enxaqueca e várias linhas de investigação nos 
últimos anos têm sugerido que a síndrome de vómitos cíclicos é 
uma condição relacionada com a enxaqueca.

1.6.1.2 Enxaqueca abdominal
Descrição:

Perturbação idiopática, observada principalmente em crianças, 
como episódios recorrentes de dor moderada a grave na linha 
média abdominal, associados a sintomas vasomotores, náuseas e 
vómitos, com duração de 2 a 72 horas e com normalidade entre os 
episódios. A cefaleia não ocorre durante os episódios.

Critérios de diagnóstico:
A.  Pelo menos cinco episódios de dor abdominal, preenchendo os 

critérios de B a D
B. A dor tem, pelo menos, duas das três características seguintes:
 1. localização da linha média, peri-umbilical ou mal localizada
 2. dor em moedeira
 3. intensidade moderada ou grave 
C.  Durante os episódios, pelo menos dois dos seguintes quatro 

sintomas ou sinais associados:
 1. anorexia
 2. náuseas 
 3. vómitos 
 4. palidez
D.  Os episódios duram de 2 a 72 horas, quando não tratados ou 

tratados sem sucesso
E. Livre de sintomas entre os episódios
F. Não atribuída a outra perturbação.1

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

de doenças gastrintestinais ou renais ou tais doenças foram 
descartadas pela investigação.

Comentários: A dor de 1.6.1.2 Enxaqueca abdominal é 
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suficientemente intensa para interferir com as atividades diárias normais.
Em crianças mais novas, a presença de cefaleia é muitas vezes 

descurada. Deve ser feita uma história cuidadosa da presença ou 
ausência de cefaleia e, se esta for identificada durante os episódios, 
o diagnóstico de 1.1 Enxaqueca sem aura deve ser considerado.

As crianças podem ter dificuldade em distinguir a anorexia das 
náuseas. A palidez é muitas vezes acompanhada por olheiras. Em 
alguns doentes, o rubor é o fenómeno vasomotor predominante.

A maioria das crianças com enxaqueca abdominal desenvolverá 
enxaqueca ao longo da vida.

1.6.2 Vertigem paroxística benigna
Descrição:

Perturbação caracterizada por episódios breves e recorrentes 
de vertigem, que aparecem sem aviso e resolvem-se de forma 
espontânea, em crianças saudáveis.

Critérios de diagnóstico:
A. Pelo menos cinco episódios preenchendo os critérios B e C
B.  A vertigem1 ocorre sem aviso, máxima no início e resolvendo-se 

espontaneamente após alguns minutos a horas, sem perda de 
consciência

C.  Pelo menos um dos seguintes cinco sintomas ou sinais associados:
 1. nistagmo
 2. ataxia
 3. vómitos
 4. palidez
 5. medo
D.  Exame neurológico e funções audiométricas e vestibulares 

entre episódios normais
E. Não atribuída a outra perturbação.2

Notas:
1.  As crianças mais novas com vertigem podem não ser capazes 

de descrever os sintomas vertiginosos. Em crianças mais 
novas, episódios de instabilidade observados pelos pais 
podem ser interpretados como vertigens. 

2.  Em particular, foram excluídos tumores da fossa posterior, 
convulsões e perturbações vestibulares.

Comentários: A relação entre 1.6.2 Vertigem paroxística 
benigna e A1.6.6 Enxaqueca vestibular (ver Apêndice) precisa de 
ser mais bem estudada.

1.6.3 Torcicolo paroxístico benigno
Descrição:

Episódios recorrentes de inclinação da cabeça para um lado, 
eventualmente com ligeira rotação, com remissão espontânea. Ocorre 
em lactentes e crianças mais novas, com início no primeiro ano.

Critérios de diagnóstico:
A.  Episódios1 recorrentes em criança, cumprindo os critérios B e C
B.  Inclinação da cabeça para um dos lados, com ou sem ligeira 

rotação, regredindo espontaneamente após alguns minutos a dias
C.  Pelo menos um dos seguintes cinco sintomas ou sinais 

associados:
 1. palidez
 2. irritabilidade 
 3. mal-estar 

 4. vómitos
 5. ataxia2

D. Exame neurológico normal entre os episódios
E. Não atribuída a outra perturbação3

Notas:
1.  Os episódios tendem a recorrer mensalmente.
2.  A ataxia é mais provável nas crianças mais velhas da faixa 

etária afetada.
3.  O diagnóstico diferencial inclui refluxo gastro-esofágico, 

distonia de torção idiopática e crises parciais complexas, 
mas uma atenção especial deve ser dada à fossa posterior e à 
junção craniocervical, onde lesões congénitas ou adquiridas 
podem produzir torcicolo.

Comentários: A cabeça da criança pode ser reposta na 
posição neutra durante os episódios: pode ser encontrada alguma 
resistência, superável.

Estas observações precisam de ser mais validadas por diários de 
doentes, entrevistas estruturadas e recolha longitudinal de dados.

1.6.3 Torcicolo paroxístico benigno pode evoluir para 1.6.2 
Vertigem paroxística benigna ou 1.2 Enxaqueca com aura 
(particularmente 1.2.2 Enxaqueca com aura do tronco cerebral) ou 
cessar sem outros sintomas.
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2. Cefaleia tipo tensão (TTH/CTT) 
2.1 Cefaleia tipo tensão episódica pouco frequente
 2.1.1  Cefaleia tipo tensão episódica pouco frequente associada 

a dor pericraniana
 2.1.2  Cefaleia tipo tensão episódica pouco frequente não 

associada a dor pericraniana
2.2 Cefaleia tipo tensão episódica frequente
 2.2.1  Cefaleia tipo tensão episódica frequente associada a dor 

pericraniana
 2.2.2  Cefaleia tipo tensão episódica frequente não associada a 

dor pericraniana
2.3 Cefaleia tipo tensão crónica
 2.3.1 Cefaleia tipo tensão crónica associada a dor pericraniana
 2.3.2  Cefaleia tipo tensão crónica não associada a dor 

pericraniana
2.4 Cefaleia tipo tensão provável
 2.4.1 Cefaleia tipo tensão episódica pouco frequente, provável
 2.4.2 Cefaleia tipo tensão episódica frequente, provável
 2.4.3 Cefaleia tipo tensão crónica, provável

Termos previamente utilizados: Cefaleia de tensão, cefaleia de 
contração muscular, cefaleia psicomiogénica, cefaleia do stress, cefaleia 
comum, cefaleia essencial, cefaleia idiopática e cefaleia psicogénica.

Codificada noutro local:
Cefaleia tipo tensão atribuída a outra patologia é codificada 

nessa patologia.

Comentário geral
Cefaleia primária, secundária ou ambas?
De acordo com as circunstâncias, aplicam-se três regras à 

cefaleia do tipo tensão:
1.  Quando uma nova cefaleia com características de cefaleia 

tipo tensão ocorre, pela primeira vez, em estreita relação 
temporal, com uma perturbação, reconhecida como causa 
de cefaleia, ou preenche outros critérios que causam 
esta alteração, a nova cefaleia é codificada como cefaleia 
secundária atribuída à alteração que a causa. 

2.  Quando uma cefaleia tipo tensão preexistente se torna 
crónica, em estreita relação temporal com uma perturbação, 
reconhecida como uma causa de cefaleia, devem ser 
atribuídos os dois diagnósticos, o diagnóstico inicial de 
cefaleia do tipo tensão e o diagnóstico de cefaleia secundária. 

3.  Quando a cefaleia tipo tensão preexistente se torna 
significativamente pior (a frequência e/ou a intensidade 
aumentam, o dobro ou mais) em estreita relação temporal 
com a perturbação causal, ambos os diagnósticos de cefaleia 
do tipo tensão inicial e de cefaleia do tipo tensão secundária, 
devem ser atribuídos, desde que haja clara evidência de 
que aquela alteração pode causar cefaleia.   
No caso de cefaleia do tipo tensão crónica em associação 
com abuso medicamentoso, a estreita relação temporal é 
muitas vezes difícil de estabelecer. Em todos estes casos 
ambos os diagnósticos, 2.3 Cefaleia do tipo tensão crónica e 
8.2 Cefaleia por abuso medicamentoso, devem ser atribuídos. 

Introdução
2. Cefaleia do tipo tensão é muito comum, com uma prevalência 

ao longo da vida na população em geral entre 30% a 78% nos 

diferentes estudos. E com um alto impacto socioeconómico.
Embora este tipo de cefaleia tenha sido previamente 

considerado como primariamente psicogénica, surgiram vários 
estudos após a publicação da ICHD-I sugerindo uma forte base 
neurobiológica, pelo menos, para os subtipos mais graves de 
cefaleia tipo tensão.

A divisão da 2. Cefaleia tipo tensão nos tipos, episódico e crónico, 
que foi introduzida na ICHD-I, provou ser extremamente útil. Na 
ICHD-II, a tipo episódica foi posteriormente dividida no tipo pouco 
frequente, com menos de um episódio de cefaleias por mês, e no 
tipo frequente. 2.2 Cefaleia do tipo tensão episódica frequente que 
pode estar associada a incapacidade considerável e, algumas vezes, 
requer tratamentos dispendiosos. Em contraste, a 2.1 Cefaleia 
tipo tensão episódica pouco frequente, que ocorre em quase toda 
a população, habitualmente tem um impacto muito reduzido no 
individuo e, na maioria dos casos, não requer cuidados médicos. A 
distinção entre a 2.1 Cefaleia tipo tensão episódica pouco frequente e 
a 2.2 Cefaleia do tipo tensão episódica frequente separa os indivíduos 
que tipicamente não requerem intervenção médica e evita a 
atribuição da categoria de cefaleia grave à maioria da população, 
permitindo, contudo, a classificação da sua cefaleia. A 2.3 Cefaleia 
tipo tensão crónica é uma doença grave, comprometendo bastante 
a qualidade de vida e causando grande incapacidade.

Os mecanismos exatos da 2. Cefaleia tipo tensão não são 
conhecidos. Os mecanismos periféricos da dor exercem, muito 
provavelmente, um papel na 2.1 Cefaleia tipo tensão episódica pouco 
frequente e na 2.2 Cefaleia tipo tensão episódica frequente, ao passo 
que mecanismos centrais exercem um papel mais importante 
na 2.3 Cefaleia tipo tensão crónica. O aumento do desconforto 
pericraniano é o achado anormal mais significativo em doentes com 
qualquer tipo da 2. Cefaleia tipo tensão: está tipicamente presente 
no período interictal é exacerbado durante a cefaleia e aumenta 
com a intensidade e a frequência das cefaleias. O aumento da 
sensibilidade tem provavelmente importância fisiopatológica. Por 
isso, a ICHD-II distinguiu os pacientes com e sem esta alteração 
dos músculos pericranianos, subdivisão que se manteve na ICHD-
3 beta para estimular mais a pesquisa nesta área.

A dor pericraniana é facilmente detetada e despertada pela 
palpação manual. Pequenos movimentos de rotação feitos com os 
dedos indicador e médio, e uma pressão firme (preferencialmente 
realizada com um palpómetro), permite atribuir pontuações de 
sensibilidade local de 0 a 3 para os músculos frontal, temporal, 
masséter, pterigoide, esternocleidomastoideu, esplénio e trapézio. 
Estas podem ser somada para obter a pontuação total de 
desconforto total para cada paciente. Estas medidas são úteis na 
orientação do tratamento, e dão objetividade e credibilidade às 
explicações a dar ao doente.

Nas cefaleias primárias, as dificuldades de diagnóstico mais 
frequentes encontram-se ao tentar discriminar entre 2. Cefaleia 
do tipo tensão e formas moderadas de 1.1 Enxaqueca sem aura. 
Isto é sobretudo porque os pacientes com cefaleias frequentes 
muitas vezes sofrem das duas patologias. Foi sugerido restringir os 
critérios de diagnóstico da 2. Cefaleia tipo tensão na esperança de 
excluir a enxaqueca que fenotipicamente se parece com a cefaleia 
do tipo tensão. Estes critérios foram propostos no Apêndice da 
ICHD-II como A2. Cefaleia do tipo tensão. No entanto, o aumento 
na especificidade dos critérios reduz a sua sensibilidade, resultando 
daí numa maior proporção de doentes, cujas cefaleias poderiam 
ser classificadas apenas como 2.4 Cefaleia tipo tensão provável ou 



Sinapse®  |  Suplemento 2  |  Volume 18  |  N.º 2  |  Novembro de 2018

CLASSIFICAÇÃO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS (CIC) – 3ª Edição - 201832

1.5 Enxaqueca provável. Sem evidência que estas alterações venham 
a ser benéficas, estes critérios de diagnóstico restritos mantêm-se 
no Apêndice, apenas com propósitos de investigação. A Comissão 
de Classificação recomenda a comparação entre doentes 
diagnosticados de acordo com cada tipo de critérios, não só para 
caracterização dos aspetos clínicos, mas também para entender os 
mecanismos fisiopatológicos e a resposta aos tratamentos. 

2.1 Cefaleia tipo tensão episódica pouco 
frequente
Descrição: 

Episódios pouco frequentes de cefaleia, tipicamente bilateral, 
com caráter de pressão ou aperto, de intensidade média a 
moderada, durando de minutos a dias. A dor não piora com 
atividade física de rotina e não se associa a náuseas, mas pode 
haver fotofobia ou fonofobia.

Critérios de diagnóstico:
A.  Pelo menos 10 episódios de cefaleias ocorrendo em <1 dia por 

mês em média (< 12 dias por ano) e preenchendo os critérios 
de B a D

B. A cefaleia dura desde 30 minutos a 7 dias
C.  A cefaleia tem pelo menos duas das quatro seguintes 

características:
 1. localização bilateral
 2. tipo pressão ou aperto (não pulsátil) 
 3. intensidade ligeira ou moderada
 4.  não é agravada por atividade física de rotina como caminhar 

ou subir escadas
D. Ambos os seguintes critérios:
 1. sem náuseas e/ou vómitos 
 2. apenas um dos dois: fotofobia ou fonofobia 
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Nota:
1.  Quando a cefaleia preenche os critérios de ambas 1.5 

Enxaqueca provável e 2.1 Cefaleia do tipo-tensão episódica 
pouco frequente, é classificada como 2.1 Cefaleia tipo-tensão 
episódica pouco frequente (ou como outro subtipo para o qual 
os critérios sejam preenchidos) segundo a regra geral de que 
o diagnóstico definitivo prevalece sobre o provável.

2.1.1 Cefaleia tipo tensão episódica pouco 
frequente associada a dor pericraniana
Critérios de diagnóstico: 
A.  Os episódios preenchem os critérios de 2.1 Cefaleia tipo tensão 

episódica pouco frequente
B. Aumento da dor pericraniana à palpação manual

2.1.2 Cefaleia tipo tensão episódica pouco 
frequente não associada a dor  pericraniana
Critérios de diagnóstico: 
A.  Os episódios preenchem os critérios de 2.1 Cefaleia tipo tensão 

episódica pouco frequente
B. Sem aumento da sensibilidade dolorosa pericraniana 

2.2 Cefaleia tipo tensão episódica frequente
Descrição: 

Episódios frequentes de cefaleia, tipicamente bilateral, sentida 

como pressão ou aperto, de intensidade ligeira a moderada, 

durando de minutos a dias. A dor não piora com a atividade física 

de rotina, não se associa a náuseas, mas pode haver fotofobia ou 

fonofobia.

Critérios de diagnóstico:
A.  Pelo menos 10 episódios de cefaleias que ocorrem em média 1 

a	14	dias/mês	por	mais	de	3	meses	(≥12	dias	e	<180	dias	por	

ano) e preenchendo os critérios de B a D

B. A cefaleia dura entre 30 minutos e 7 dias

C.  A cefaleia tem pelo menos duas das seguintes quatro 

características:

 1. localização bilateral

 2. tipo pressão ou aperto (não pulsátil)

 3. intensidade ligeira ou moderada

 4.  não é agravada por atividade física de rotina como caminhar 

ou subir escadas

D. Ambos os seguintes:

 1. ausência de náuseas e vómitos

 2.  apenas um dos seguintes sintomas está presente: fotofobia 

ou fonofobia

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

Nota:
1.  Quando a cefaleia preenche os critérios para ambas 1.5 

Enxaqueca provável e 2.2 Cefaleia do tipo tensão episódica 

frequente classifica-se como 2.2 Cefaleia do tipo-tensão 

episódica frequente (ou qualquer dos seus subtipos cujos os 

critérios estejam preenchidos) segundo a regra geral que o 

diagnóstico definitivo prevalece sobre o provável. 

Comentário: 2.2 Cefaleia tipo tensão frequente coexiste 

muitas vezes com a 1.1 Enxaqueca sem aura. Ambas as alterações 

necessitam de ser identificadas, preferencialmente por um 

calendário de registo diário das cefaleias, porque o tratamento da 

enxaqueca difere consideravelmente do da cefaleia tipo tensão. È 

importante educar os doentes a distinguir entre estes dois tipos de 

cefaleias, a fim de escolherem o tratamento adequado e evitarem 

o abuso de medicação e as consequências adversas do 8.2 Cefaleia 

por abuso medicamentoso.

2.2.1 Cefaleia tipo tensão episódica frequente 
associada a dor pericraniana
Critérios de diagnóstico:
A.  Os episódios devem preencher os critérios de 2.2 Cefaleia tipo 

tensão episódica frequente

B.  Aumento da sensibilidade dolorosa pericraniana à palpação 

manual

2.2.2 Cefaleia tipo tensão episódica frequente 
não associada a dor pericraniana
Critérios de diagnóstico:
A.  Os Episódios preenchendo os critérios para 2.2 Cefaleia tipo 

tensão episódica frequente

B.  Sem aumento da sensibilidade dolorosa pericraniana 
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2.3 Cefaleia tipo tensão crónica
Codificada noutro local: 

4.10 Cefaleia persistente diária de novo 

Descrição:
Uma perturbação que evolui da cefaleia tipo tensão episódica 

frequente, com episódios diários ou muito frequentes de cefaleia, 
tipicamente bilateral, sentida como pressão ou aperto e intensidade 
ligeira a moderada, que duram horas a dias, ou contínua. A dor não 
piora com a atividade física de rotina, mas pode estar associada a 
náuseas ligeiras, fotofobia ou fonofobia.

Critérios de diagnóstico:
A.	 	A	cefaleia	ocorre	em	média	15	dias	ou	mais	por	mês,	por	>	3	
meses	(≥180	dias	por	ano),	preenche	os	critérios	de	B	a	D

B. A cefaleia dura horas ou dias, ou é contínua
C.  A cefaleia tem pelo menos duas das seguintes quatro 

características:
 1. localização bilateral
 2. tipo pressão ou aperto (não pulsátil)
 3. intensidade ligeira ou moderada
 4.  não é agravada por atividades físicas de rotina como 

caminhar ou subir escadas
D. Ambos os seguintes:
 1.  apresenta só um dos seguintes sintomas: fotofobia, fonofobia 

ou náuseas ligeiras
 2.  ausência de vómitos e de náuseas moderadas ou graves
E. Não é melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Nota:
1.  Ambas as 2.3 Cefaleia tipo tensão crónica e a 1.3 Enxaqueca 

crónica requerem a existência de cefaleia em 15 ou mais 
dias por mês. Para a 2.3 Cefaleia de tensão crónica a cefaleia 
dura pelo menos 15 dias, preenche os critérios B-D da 2.2 
Cefaleia tipo tensão episódica frequente; para a 1.3 Enxaqueca 
crónica a cefaleia dura, pelo menos 8 dias, e preenche os 
critérios B-D da 1.1 Enxaqueca sem aura. Um doente pode, 
portanto, preencher todos os critérios de ambos os tipos de 
diagnóstico, por exemplo, tendo cefaleias em 25 dias por 
mês, preenchendo critérios de diagnóstico da enxaqueca, em 
8 dias, e os critérios de diagnóstico da cefaleia tipo tensão, 
em 17 dias. Neste caso, só o diagnóstico de 1.3 Enxaqueca 
crónica deve ser atribuído.

2.  2.3 A Cefaleia tipo tensão crónica evolui ao longo do tempo a 
partir da 2.2 Cefaleia tipo tensão episódica frequente; quando 
os critérios de A - E são preenchidos por uma cefaleia que, 
inequivocamente, é diária e não desaparece em menos de 24 
horas após o início, deve ser codificada como 4.10 Cefaleia 
persistente diária de novo. Quando não é possível recordar 
o modo de instalação ou é duvidoso, codificar como 2.3 
Cefaleia tipo tensão crónica.

3.  Em muitos casos duvidosos, existe abuso de medicação. 
Quando estes preenchem ambos os critérios B, de algum 
dos subtipos de 8.2 Cefaleia por abuso medicamentoso e de 
2.3 Cefaleia do tipo tensão crónica, a regra é atribuir ambos os 
diagnósticos 2.3 Cefaleia do tipo tensão crónica e 8.2 Cefaleia 
por abuso medicamentoso. Após suspensão do medicamento, 
o diagnóstico deve ser reavaliado: não é incomum que os 
critérios de 2.3 Cefaleia do tipo tensão crónica deixem de 

ser preenchidos, revertendo para um ou outro dos tipos 
episódicos. Quando a alteração depois da retirada da 
medicação, se mantem crónica, o diagnóstico de 8.2 Cefaleia 
por abuso medicamentoso deve ser retirado. 

2.3.1 Cefaleia tipo tensão crónica associada a 
dor pericraniana
Critérios de diagnóstico:
A.  A cefaleia preenche os critérios de 2.3 Cefaleia tipo tensão 

crónica
B. Aumento da dor pericraniana à palpação manual

2.3.2 Cefaleia tipo tensão crónica não associada 
a dor pericraniana
Critérios de diagnóstico:
A.  A cefaleia preenche os critérios de 2.3 Cefaleia tipo tensão 

crónica
B. Sem aumento da dor pericraniana 

2.4 Cefaleia tipo tensão provável 
Descrição: 

Cefaleia semelhante à cefaleia tipo tensão que não tem uma 
das características requeridas para o preenchimento de todos 
os critérios de um dos tipos ou subtipos da cefaleia tipo tensão, 
como antes codificada, e não preenche os critérios de outro tipo 
de cefaleia

Comentário: Doentes que reúnam um destes conjuntos 
de critérios podem ter também os critérios de 1.5.1 Enxaqueca 
provável sem aura. Em tais casos, aplicam-se as regras gerais 
hierárquicas, pondo 1. Enxaqueca e os seus tipos ou subtipos antes 
de 2. Cefaleia tipo-tensão e os seus tipos ou subtipos.

2.4.1 Cefaleia tipo tensão episódica pouco 
frequente provável 
Critérios de diagnóstico: 
A.  Um ou mais episódios de cefaleias preenchendo todos os 

critérios, exceto um, de A- D de 2.1 Cefaleia tipo tensão 
episódica pouco frequente

B.  Não preenchendo os critérios da ICHD-3 para qualquer outro 
tipo de cefaleia

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

2.4.2 Cefaleia tipo tensão episódica frequente 
provável 
Critérios de diagnóstico: 
A.  Episódios de cefaleia preenchendo todos os critérios, de A - D, 

de 2.2 Cefaleia tipo tensão episódica frequente, menos um.
B.  Não preenchendo os critérios ICHD-3 para qualquer outro 

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

2.4.3 Cefaleia tipo tensão crónica provável 
Critérios de diagnóstico:
A. A cefaleia preenche todos os critérios, exceto um, de A-D de 2.3 

Cefaleia do tipo tensão episódica crónica, menos um.
B. Não preenchendo os critérios ICHD-3 para qualquer outro tipo de 

cefaleia
C. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
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3. Cefaleias trigeminoautonómicas 
(TAC’s/CTA’s)
3.1 Cefaleia em salvas
 3.1.1 Cefaleia em salvas episódica
 3.1.2 Cefaleia em salvas crónica
3.2 Hemicrânia paroxística
 3.2.1 Hemicrânia paroxística episódica
 3.2.2 Hemicrânia paroxística crónica
3.3 Cefaleia de curta duração, unilateral, nevralgiforme 
 3.3.1  Cefaleia de curta duração, unilateral, nevralgiforme com 

hiperemia conjuntival e lacrimejo (SUNCT)
  3.3.1.1 SUNCT episódica
  3.3.1.2 SUNCT crónica
 3.3.2  Cefaleia de curta duração, unilateral, nevralgiforme com 

sintomas autonómicos cranianos (SUNA)
  3.3.2.1 SUNA episódica
  3.3.2.2 SUNA crónica
3.4 Hemicrânia contínua
 3.4.1 Hemicrânia contínua, subtipo com remissão
 3.4.2 Hemicrânia contínua, subtipo sem remissão
3.5 Cefaleia trigémino-autonómica provável
 3.5.1 Cefaleia em salvas, provável
 3.5.2 Hemicrânia paroxística, provável
 3.5.3  Cefaleia de curta duração, unilateral, nevralgiforme, provável
 3.5.4 Hemicrânia contínua provável

Comentário geral
Cefaleia primária, secundária ou ambas? Aplicam-se três regras 

à cefaleia com as características de uma cefaleia trigémino-
autonómica (CTA) de acordo com as circunstâncias:

1.  Quando uma nova cefaleia com as características de uma 
cefaleia trigémino-autonómica (CTA) ocorre, pela primeira 
vez, em estreita relação temporal com outra perturbação, 
causa reconhecida de cefaleia, ou preenche outros critérios 
que apontam essa perturbação como causa, a nova cefaleia 
é classificada como uma cefaleia secundária atribuída à 
perturbação causadora.

2.  Quando uma cefaleia trigémino-autonómica (CTA) 
preexistente se torna crónica em estreita relação temporal 
com tal perturbação causadora, deve aplicar-se tanto 
o diagnóstico inicial de CTA, bem como o diagnóstico 
secundário. 

3.  Quando uma CTA preexistente piora significativamente 
(a frequência e/ou a severidade aumentam duas ou mais 
vezes) em estreita relação temporal com uma perturbação 
causadora, deve ser aplicado o diagnóstico inicial da CTA e 
o da cefaleia secundária, desde que haja clara evidência de 
que essa perturbação pode causar cefaleia.

Introdução
As cefaleias trigeminoautonómicas (CTA’s) partilham as 

características clínicas de cefaleia unilateral e, usualmente, com 
sinais autonómicos parassimpáticos cranianos exuberantes, que 
são também lateralizados e ipsilaterais à cefaleia. Os dados de 
imagiologia funcional experimental e humana sugerem que estas 
síndromes ativam um reflexo parassimpático trigeminal humano 
normal, sendo secundários os sinais clínicos de disfunção craniana 
simpática. A aura típica de enxaqueca pode ser observada, 
raramente, em associação com as CTA’s.

3.1 Cefaleia em salvas
Termos previamente utilizados: Nevralgia ciliar; eritromelalgia 

da cabeça, eritroprosopalgia de Bing, hemicrânia angioparalítica, 
hemicrânia nevralgiforme crónica, cefaleia histamínica, cefaleia 
de Horton, doença de Harris-Horton, nevralgia enxaquecosa 
(de Harris), nevralgia petrosa (de Gardner), nevralgia de Sluder, 
nevralgia esfenopalatina, nevralgia vidiana.

Outra codificação:
A cefaleia em salvas sintomática, secundária a outra disfunção, 

é codificada como uma cefaleia secundária atribuída à perturbação 
subjacente.

Descrição:
Crises de dor severa, estritamente unilateral, orbitária, 

supraorbitária, temporal ou qualquer combinação destes locais, 
durando 15-180 minutos, ocorrendo desde uma vez em cada 2 dias 
até 8 vezes por dia. A dor está associada a hiperemia conjuntival 
ipsilateral, lacrimejo, congestão nasal, rinorreia, sudorese da região 
frontal e da face, miose, ptose e/ou edema da pálpebra, e/ou 
inquietude ou agitação.

Critérios de diagnóstico:
A. Pelo menos cinco crises preenchendo os critérios de B a D
B.  Dor severa ou muito severa, unilateral, supraorbitária e/ou 

temporal com duração de 15-180 minutos (quando não tratada)1

C. Um dos dois ou ambos os seguintes:
 1.  Pelo menos um dos seguintes sintomas ou sinais ipsilaterais à 

cefaleia: 
  a) hiperemia da conjuntiva e/ou lacrimejo
  b) congestão nasal e/ou rinorreia
  c) edema da pálpebra
  d) sudorese da face e da região frontal
  e) miose e/ou ptose
 2. sensação de inquietude ou agitação
D.  As crises têm uma frequência entre uma, em dias alternandos, 

a oito por dia2

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

Notas:
1.  Durante parte, mas inferior a metade, do tempo de duração 

de 3.1 Cefaleia em salvas, as crises podem ser menos severas 
e/ou de duração mais ou menos longa.

2.  Durante parte, mas inferior a metade, do tempo de duração 
de 3.1 Cefaleia em salvas, as crises podem ser menos 
frequentes.

Comentários: As crises ocorrem em séries, durando semanas 
ou meses (os chamados períodos de salvas) separadas por períodos 
de remissão que duram geralmente meses ou anos. Cerca de 10-
15% dos pacientes têm 3.1.2 Cefaleia em salvas crónica, sem esses 
períodos de remissão. Numa grande série com bom seguimento, 
um quarto dos doentes teve apenas um único período de salva. 
Estes doentes cumprem os critérios de/e devem ser classificados 
como 3.1 Cefaleia em salvas.

Durante um período de salva em 3.1.1 Cefaleia em salvas 
episódica e em qualquer momento em 3.1.2 Cefaleia em salvas 
crónica, as crises ocorrem regularmente e podem ser provocadas 
por álcool, histamina ou nitroglicerina.
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A dor de 3.1 Cefaleia em salvas é máxima na região orbitária, 
supraorbitária, temporal ou em qualquer combinação destas áreas, 
mas pode estender-se a outras regiões. Durante as crises mais 
fortes, a intensidade da dor é excruciante. Geralmente, os doentes 
são incapazes de se deitar e, caracteristicamente, andam de um 
lado para o outro. Geralmente, a dor recorre no mesmo lado da 
cabeça, num período de salva individual. 

A idade de início compreende os 20-40 anos. Por razões 
desconhecidas, os homens são atingidos três vezes mais que as mulheres.

As crises agudas envolvem a ativação da região da substância 
cinzenta hipotalâmica posterior. A 3.1 Cefaleia em salvas pode ser 
autossómica dominante em cerca de 5% dos casos.

Têm sido descritos alguns casos de doentes com 3.1 Cefaleia 
em salvas e 13.1 Nevralgia do trigémeo (condição por vezes referida 
como síndrome salva-tic). Estes doentes devem receber os dois 
diagnósticos. A importância desta observação prende-se com 
o facto de as duas condições terem que ser tratadas para que o 
paciente fique livre de cefaleias.

3.1.1 Cefaleia em salvas episódica
Descrição:

As crises de cefaleia em salvas ocorrem em períodos que 
duram de sete dias a um ano, separados, por períodos livres de 
dor de, pelo menos, 3 meses.

Critérios de diagnóstico:
A. Crises que cumpram os critérios de 3.1 Cefaleia em salvas e 

que ocorram em períodos (períodos de salva)
B. Pelo menos dois períodos de salva com duração de sete 

dias a um ano (quando não tratados) e separados por períodos de 
remissão	livres	de	dor	≥	3	meses.

Comentário: Normalmente, os períodos de salva duram duas 
semanas a três meses.

3.1.2 Cefaleia em salvas crónica
Descrição:

As crises de cefaleia em salvas ocorrem, durante mais de um 
ano sem remissão, ou com remissão por períodos de duração 
inferior a três meses.

Critérios de diagnóstico:
A.  Crises que preencham os critérios de 3.1 Cefaleia em salvas e o 

critério B seguinte
B.  Que ocorram sem um período de remissão, ou com remissões 

com duração inferior a três meses, durante pelo menos um ano.

Comentário: A 3.1.2 Cefaleia em salvas crónica pode surgir 
de novo (referida previamente como cefaleia em salvas crónica 
primária), ou evoluir de 3.1.1 Cefaleia em salvas episódica 
(previamente cefaleia em salva crónica secundária). Em alguns 
doentes ocorre a mudança de 3.1.2 Cefaleia em salvas crónica para 
3.1.1 Cefaleia em salvas episódica.

3.2 Hemicrânia paroxística
Descrição:

Crises de dor aguda, estritamente unilateral, orbitária, 
supraorbitária, temporal ou qualquer outra combinação destas 
áreas, com duração de 2-30 minutos, que ocorrem várias ou 

muitas vezes por dia. As crises estão associadas a hiperemia 
conjuntival ipsilateral, lacrimejo, congestão nasal, rinorreia, 
sudorese facial e da região frontal, miose, ptose, e/ou edema da 
pálpebra. Respondem de forma absoluta à indometacina.

Critérios de diagnóstico:
A. Pelo menos 20 crises que cumpram os critérios de B a E
B.  Dor severa, unilateral orbitária, supraorbitária e/ou temporal 

com duração de 2 a 30 minutos 
C. Um dos dois ou ambos os seguintes:
 1.  Pelo menos, um dos seguintes sintomas ou sinais ipsilaterais 

à dor:
  a) hiperemia conjuntival e/ou lacrimejo 
  b) congestão nasal e/ou rinorreia
  c) edema da pálpebra
  d) sudorese facial e da fronte
  e) miose e/ou ptose
 2. sensação de inquietude ou agitação
D. As crises têm uma frequência superior a 5 por dia1

E.  As crises previnem-se de forma absoluta por doses terapêuticas 
de indometacina2

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

Notas:
1.  Durante parte ou menos de metade do periodo ativo de 3.2 

Hemicrânia paroxística, as crises podem ser menos frequentes.
2.  Num adulto, a indometacina oral deve ser usada inicialmente 

numa dose de pelo menos 150 mg diários e aumentada, 
se necessário, até aos 225 mg diários. A dose injetável é 
de 100-200 mg. São frequentemente utilizadas doses de 
manutenção mais pequenas.

Comentário: Em contraste com a cefaleia em salvas, não há 
predominância masculina. O início destas cefaleias é geralmente na 
idade adulta, embora tenham sido reportados casos infantis.

3.2.1 Hemicrânia paroxística episódica
Descrição:

Crises de hemicrânia paroxística, que ocorre em períodos que 
duram desde 7 dias a 1 ano, separadas por períodos sem dor de, 
pelo menos, três meses.

Critérios de diagnóstico:
A.  Crises que preencham os critérios de 3.2 Hemicrânia paroxística 

e que ocorram por salvas
B.  Pelo menos 2 salvas com duração de 7 dias a 1 ano (quando não 
tratados)	e	separados	por	períodos	de	remissão	sem	dor	≥	3	meses.

3.2.2 Hemicrânia paroxística crónica (HPC)
Descrição:

Crises de hemicrânia paroxística que ocorrem durante mais 
de 1 ano sem remissão, ou com períodos de remissão que duram 
menos de três meses.

Critérios de diagnóstico:
A.  Crises que preencham os critérios de 3.2 Hemicrânia paroxística 

e o critério B abaixo. 
B.  Ocorrência sem um período de remissão ou com remissões 

com duração < 3 meses, durante pelo menos 1 ano.
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Comentário: Doentes que preencham tanto os critérios de 
3.2.2 Hemicrânia paroxística crónica, como os de 13.1 Nevralgia 
do trigémeo (por vezes referida como síndrome HPC-tic) devem 
receber os dois diagnósticos. O seu reconhecimento é importante, 
pois ambas as perturbações requerem tratamento. O significado 
patofisiológico desta associação ainda não está esclarecido.

3.3 Cefaleia de curta duração, unilateral, 
nevralgiforme
Descrição:

Crises de cefaleia moderada ou grave, estritamente unilateral, 
que dura segundos a minutos, ocorrendo pelo menos uma vez por 
dia e geralmente associada a lacrimejo proeminente e vermelhidão 
do olho ipsilateral.

Critérios de diagnóstico:
A. Pelo menos 20 crises que cumpram os critérios B-D 
B.  Cefaleia moderada a grave, unilateral, com distribuição orbitária, 

supraorbitária, temporal e/ou outra trigeminal, durando 
1-600 segundos, ocorrendo como “pontada” única, séries de 
“pontadas” ou padrão de “dente de serra”.

C.  Pelo menos um dos seguintes sintomas ou sinais autonómicos 
cranianos, ipsilaterais à dor:

 1. hiperemia conjuntival e/ou lacrimejo 
 2. congestão nasal e/ou rinorreia
 3. edema da pálpebra
 4. sudorese facial e da região frontal
 5. miose e/ou ptose
D. As crises têm uma frequência de, pelo menos, uma por dia1 
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Nota:
1.   Durante parte, mas menos de metade do tempo em que a 

perturbação está ativa de 3.3 Cefaleia de curta duração, unilateral, 
nevralgiforme, as crises podem ser menos frequentes.

Comentários: As crises de maior duração são caracterizadas 
por múltiplas “pontadas” ou por um padrão de “dente de serra”.

São reconhecidos dois subtipos de 3.3 Cefaleia de curta 
duração, unilateral, nevralgiforme: 3.3.1 Cefaleia de curta duração, 
unilateral, nevralgiforme, com hiperemia conjuntival e lacrimejo 
(SUNCT) e 3.3.2 Cefaleia de curta duração, unilateral, nevralgiforme, 
com sintomas autonómicos cranianos (SUNA)., 3.3.1 SUNCT poderá 
ser uma subforma de 3.3.2 SUNA, embora esta afirmação exiga 
mais estudos. Entretanto, são classificadas como subtipos distintos, 
descritos abaixo.

3.3.1 SUNCT e 3.3.2 SUNA podem geralmente ser 
desencadeáveis sem existência de um período refratário. Tal 
contrasta com 13.1 Nevralgia do trigémeo, que normalmente tem 
um período refratário após cada crise.

3.3.1 Cefaleia de curta duração, unilateral, 
nevralgiforme com hiperemia conjuntival e 
lacrimejo (SUNCT)
Critérios de diagnóstico:
A.  Crises que cumpram os critérios de 3.3 Cefaleia de curta 

duração, unilateral, nevralgiforme, e critério B abaixo
B. Ambas as seguintes, ipsilateral à dor:
 1. hiperemia conjuntival
 2. lacrimejo.

Comentários: A literatura sugere que o mais comum 
mimetizador de 3.3.1 SUNCT é uma lesão na fossa posterior. 

Há a descrição de doentes em que 3.3.1 SUNCT e 13.1 Nevralgia 
do trigémeo se sobrepõem. A diferenciação clínica é complexa. 
Esses doentes devem receber os dois diagnósticos.

Têm sido reportados doentes com 3.3.1 SUNCT e 3.1 Cefaleia 
em salvas; a significância patofisiológica desta sobreposição ainda 
está por esclarecer.

3.3.1.1 SUNCT episódica
Descrição:

Crises de SUNCT ocorrendo em períodos durando desde 7 
dias a 1 ano, separadas por períodos sem dor de 3 meses ou mais.

Critérios de diagnóstico:
A.  Crises que preencham os critérios de 3.3.1 Cefaleia de curta 

duração, unilateral, nevralgiforme com hiperemia conjuntival e 
lacrimejo e ocorrendo em salvas

B.  Pelo menos dois episódios, com duração de 7 dias a 1 ano, 
separados	por	períodos	de	remissão	sem	dor	≥	3	meses.

3.3.1.2 SUNCT crónica
Descrição:

Crises de SUNCT que ocorram mais de um ano sem remissão 
ou com períodos de remissão que durem menos de 3 meses.

Critérios de diagnóstico:
A.  Crises que preencham os critérios de 3.3.1 Cefaleia de curta 

duração, unilateral, nevralgiforme, com hiperemia conjuntival e 
lacrimejo e o critério B abaixo.

B.  Ocorrem sem um período de remissão ou com remissões 
durando < 3 meses, durante pelo menos 1 ano.

3.3.2 Cefaleia de curta duração, unilateral, 
nevralgiforme, com sintomas autonómicos 
cranianos (SUNA)
Critérios de diagnóstico:
A.  Crises que preencham os critérios de 3.3 Cefaleia de curta 

duração, unilateral, nevralgiforme e o critério B abaixo.
B. Não mais do que um dos seguintes, ipsilateral à dor:
 1. hiperemia conjuntival
 2. lacrimejo.

3.3.2.1 SUNA episódica
Descrição:

Crises de SUNA que ocorrem em períodos durando de 7 dias 
a 1 ano, separadas por períodos livres de dor com duração de pelo 
menos 3 meses.

Critérios de diagnóstico:
A.  Crises que preencham os critérios de 3.3.2 Cefaleia de curta 

duração, unilateral, nevralgiforme, com sintomas autonómicos 
cranianos e que ocorram em episódios.

B.  Pelo menos dois episódios com duração de 7 dias a 1 ano, 
separados por períodos de remissão livres de dor de duração 
≥	3	meses.
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3.3.2.2 SUNA crónica
Descrição:

Crises de SUNA que ocorrem durante mais de 1 ano sem 
remissão ou com períodos de remissão de menos de 3 meses de 
duração.

Critérios de diagnóstico:
A.  Crises que preencham os critérios de 3.3.2 Cefaleia de curta 

duração, unilateral, nevralgiforme, com sintomas autonómicos 
cranianos e o critério B abaixo.

B.  Ocorrem sem período de remissão ou com remissões com 
duração < 3 meses, durante pelo menos 1 ano.

3.4 Hemicrânia contínua
Descrição:

Cefaleia persistente, estritamente unilateral, associada a 
hiperemia conjuntival ipsilateral, lacrimejo, congestão nasal, 
rinorreia, sudorese facial e da região frontal, miose, ptose, e /
ou edema da pálpebra e/ou inquietude ou agitação. A cefaleia é 
absolutamente sensível à indometacina.

Critérios de diagnóstico:
A. Cefaleia unilateral que preencha os critérios B-D
B.		Presente	 por	 >	 3	 meses,	 com	 exacerbações	 de	 intensidade	

moderada ou mais elevada 
C. Um ou ambos dos seguintes:
 1.  Pelo menos um dos seguintes sintomas ou sinais ipsilaterais à 

dor de cabeça: 
  a) hiperemia conjuntival e/ou lacrimejo
  b) congestão nasal e/ou rinorreia
  c) edema da pálpebra
  d) sudorese facial e da região frontal 
  g) miose e/ou ptose
 2.  sensação de inquietude ou 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.  Num adulto, a indometacina oral deve ser usada inicialmente 

numa dose de pelo menos 150 mg diários e aumentada, 
se necessário, até aos 225 mg diários. A dose injetável é 
de 100-200 mg. São frequentemente utilizadas doses de 
manutenção mais pequenas.

Comentários: Em 3.4 Hemicrânia contínua, são muitas vezes 
observados sintomas de enxaqueca como a fotofobia e fonofobia.

A 3.4 Hemicrânia contínua foi incluída em 3. Cefaleias 
trigeminoautonómicas na ICHD-3, com base no facto da dor 
ser tipicamente unilateral, tal como os sintomas autonómicos 
cranianos, quando presentes (em ICHD-II anteriormente estava 
incluída em 4. Outras cefaleias primárias). Estudos de imagiologia 
cerebral mostram sobreposições importantes entre todas estas 
perturbações, aqui incluídas, sendo de salientar a ativação da região 
da substância cinzenta hipotalâmica posterior. Adicionalmente, 
a resposta absoluta à indometacina da 3.4 Hemicrânia contínua é 
partilhada com a 3.2 Hemicrânia paroxística.

3.4.1 Hemicrânia contínua, subtipo com remissão
Descrição:

Hemicrânia contínua caracterizada por dor que não é contínua, 
mas é interrompida por períodos de remissão de, pelo menos, 24 
horas de duração.

Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia que preencha os critérios de 3.4 Hemicrânia contínua e 

o critério B abaixo.
B.  A cefaleia não é diária ou contínua, mas interrompida (sem 
tratamento)	por	períodos	de	remissão	de	≥	24	horas.

Comentário: A 3.4.1 Hemicrânia contínua, subtipo com 
remissão pode surgir de novo ou a partir de 3.4.2 Hemicrânia 
contínua, subtipo sem remissão.

3.4.2 Hemicrânia contínua, subtipo sem remissão
Descrição:

Hemicrânia contínua caracterizada por dor contínua, por um 
período de pelo menos 1 ano, sem períodos de remissão de pelo 
menos 24 horas.

Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia que preencha os critérios de 3.4 Hemicrânia contínua e 

o critério B abaixo.
B.  A cefaleia é diária e contínua, durante pelo menos 1 ano, sem 
períodos	de	remissão	≥	24	horas.

Comentário: A 3.4.2 Hemicrânia contínua, subtipo sem remissão 
pode surgir de novo ou evoluir de 3.4.1 Hemicrânia contínua, subtipo 
com remissão. A maioria dos pacientes tem o subtipo sem remissão 
desde o início.

3.5 Cefaleia trigémino-autonómica provável
Descrição:

Crises de cefaleia que se acredita ser um tipo ou subtipo de 
3. Cefaleias trigeminoautonómicas, mas que não apresentam uma 
das características requeridas para cumprir todos os critérios 
de qualquer um dos tipos e subtipos classificados acima e não 
preenchem todos os critérios de outro tipo de cefaleia.

Critérios de diagnóstico:
A.  Crises de cefaleia que preencham todos, exceto um dos 

critérios de A a D de 3.1 Cefaleias em salvas, critérios de A a E 
de 3.2 Hemicrânia paroxística, critérios de A a D de 3.3 Cefaleia 
de curta duração, unilateral, nevralgiforme ou critérios de A a D 
de 3.4 Hemicrânia contínua

B. Não preenchem os critérios da ICHD-3 de outro tipo de cefaleia 
C. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Comentário: Os pacientes podem ser classificados em 
3.5.1 Cefaleia em salvas, provável, 3.5.2 Hemicrânia paroxística 
provável, 3.5.3 Cefaleia de curta duração, unilateral, nevralgiforme 
provável ou 3.5.4 Hemicrânia contínua provável. Tais doentes ou 
não apresentaram um número suficiente de crises típicas (ex. um 
primeiro episódio de cefaleia em salvas), ou tendo-os apresentado, 
não preenchem um dos outros critérios. 
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4. Outras cefaleias primárias
4.1. Cefaleia primária da tosse
 4.1.1. Cefaleia primária da tosse, provável
4.2. Cefaleia primária do exercício 
 4.2.1. Cefaleia primária do exercício, provável
4.3. Cefaleia primária associada à atividade sexual
 4.3.1 Cefaleia primária associada à atividade sexual, provável
4.4. Cefaleia explosiva primária 
4.5. Cefaleia por estímulos frios
 4.5.1. Cefaleia atribuída à aplicação externa de estímulos frios
 4.5.2.  Cefaleia atribuída à ingestão ou inalação de estímulos 

frios
 4.5.3. Cefaleia por estímulos frios, provável
  4.5.3.1.  Cefaleia provavelmente atribuída à aplicação 

externa de estímulos frios
  4.5.3.2.  Cefaleia provavelmente atribuída à ingestão ou 

inalação de estímulos frios
4.6. Cefaleia por pressão externa 
 4.6.1. Cefaleia por compressão externa 
 4.6.2. Cefaleia por tração externa 
 4.6.3. Cefaleia por pressão externa, provável
4.7. Cefaleia primária em guinada
 4.7.1 Cefaleia primária em guinada, provável
4.8. Cefaleia numular
 4.8.1 Cefaleia numular provável
4.9 Cefaleia hípnica
 4.9.1 Cefaleia hípnica provável
4.10 Cefaleia diária persistente desde o início (NDPH/CDPDI)
 4.10.1 Cefaleia diária persistente desde o início, provável

Comentário geral
Cefaleia primária, secundária ou ambas? Aplicam-se duas regras 

às 4. Outras cefaleias primárias, de acordo com as circunstâncias.
1.  Quando uma nova cefaleia com as características de 

qualquer uma das cefaleias que são aqui classificadas ocorre, 
pela primeira vez, em estreita relação temporal com outra 
perturbação, que é uma reconhecida causa de cefaleias, ou 
preenche outros critérios causais dessa perturbação, a nova 
cefaleia é codificada como cefaleia secundária atribuída a 
essa perturbação causal.

2.  Quando uma cefaleia preexistente, com as características 
das perturbações aqui classificadas, se torna crónica ou 
piora de forma significativa (com um aumento de duas vezes 
ou mais da sua frequência e/ou a intensidade) em estreita 
relação temporal com uma perturbação causal, deve-lhe 
ser atribuído tanto o diagnóstico inicial como o diagnóstico 
de cefaleia secundária, desde que haja clara evidência de 
que aquela perturbação pode causar cefaleias. 

Introdução
Este capítulo inclui um grupo de cefaleias primárias, 

clinicamente heterogénio. Elas são agrupadas em quatro categorias 
e codificadas de acordo com elas sequencialmente na ICHD-3. 

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 
explosiva primária.

2.  Cefaleias atribuídas diretamente a um estímulo físico 
(consideradas cefaleias primárias por serem desencadeadas 

por estímulos (não lesivos) fisiológicos, incluindo 4.5. 
Cefaleia por estímulos frios e 4.6. Cefaleia por pressão externa. 

3.  Cefaleias epicranianas (i.e., dor cefálica no escalpe), 
incluindo 4.7. Cefaleia primária em guinada e 4.8. Cefaleia 
numular (assim como A4.11 Epicrania fugaz no Apêndice).

4.  Um grupo miscelância de outras cefaleias primárias, 
incluindo 4.9 Cefaleia hípnica e 4.10 Cefaleia diária 
persistente desde o início.

A patogenia destas entidades ainda não é bem compreendida e 
a sua terapêutica é apenas sugerida na base de relatos isolados ou 
ensaios clínicos não controlados. 

Algumas cefaleias com características semelhantes a várias 
destas entidades, podem ser sintomáticas de outras doenças (p. 
ex: cefaleias secundárias); quando ocorrem, pela primeira vez, 
necessitam de uma avaliação cuidadosa com exames de imagem e/
ou outros testes apropriados.

Algumas destas cefaleias podem ter um início agudo, como, por 
exemplo, a 4.2 Cefaleia primária do exercício, 4.3 Cefaleia primária 
associada à atividade sexual e 4.4 Cefaleia explosiva primária, 
sendo os doentes por vezes avaliados em serviços de urgência. 
Nestes casos, é obrigatório realizar uma investigação apropriada e 
completa (em particular com neuroimagem).

4.1 Cefaleia primária da tosse
Termos previamente utilizados: Cefaleia benigna da tosse; 

cefaleia por manobras de Valsalva.

Descrição:
Cefaleia desencadeada pela tosse ou outras manobras de 

Valsalva (esforço), mas não pelo exercício físico prolongado, na 
ausência de qualquer lesão intracraniana.

Critérios de diagnóstico:
A.  Pelo menos dois episódios de dor de cabeça preenchem os 

critérios de B a D
B.  É desencadeada pela tosse e ocorre apenas associada a tosse, 

esforço de defecação e/ou a outras manobras de Valsalva
C. Início súbito
D. Dura entre 1 segundo a 2 horas
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3 

Notas:
1.  A cefaleia inicia-se momentos após a tosse ou outros estímulos. 
2.  A cefaleia atinge intensidade máxima quase imediatamente 

e de seguida abranda durante alguns segundos a minutos, 
(embora alguns doentes descrevam uma cefaleia ligeira a 
moderada durante duas horas).

3.  A síndrome da cefaleia da tosse é sintomática em cerca de 
40% dos casos, a maioria dos quais apresenta malformação 
de Arnold-Chiari tipo 1. Dentro das outras causas relatadas, 
encontram-se a hipotensão de LCR, patologia carotídea ou 
vértebro-basilar, tumores da fossa média ou posterior do 
crânio, quistos da linha média, impressão basilar, platibasia, 
hematoma subdural, aneurismas cerebrais e a síndrome 
da vasoconstrição cerebral reversível. A investigação por 
neuroimagem tem um papel muito relevante no despiste de 
lesões ou anomalias intracranianas. Uma vez que os tumores 
infratentoriais são responsáveis por cerca de 50% das lesões 
ocupando espaço nas crianças, a cefaleia da tosse em idade 
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pediátrica deve ser considerada sintomática até prova em 
contrário. 

Comentários: 4.1 A cefaleia primária da tosse é uma entidade 
rara, responsável por 1% ou menos de todas as cefaleias observadas 
em Consultas de Neurologia, conquanto tenha sido demonstrado 
num estudo que um quinto dos doentes com tosse, observados em 
consulta de pneumologia, sofria de cefaleias da tosse. 

A 4.1. A cefaleia primária da tosse é geralmente, bilateral e 
de localização posterior e afeta predominantemente doentes 
com idade superior a 40 anos. Existe uma correlação significativa 
entre a frequência da tosse e a gravidade da dor de cabeça. Têm 
sido descritos sintomas associados, como a vertigem, náuseas 
e perturbações do sono, até dois terços dos doentes com 4.1 
Cefaleia primária da tosse. 

Embora a indometacina (50-200mg/dia) seja habitualmente 
eficaz no tratamento da 4.1. cefaleia primária da tosse, alguns casos 
sintomáticos podem também responder a esta medicação. 

4.1.1 Cefaleia primária da tosse, provável 
Critérios de diagnóstico:
A. Um dos seguintes:
 1.  Um único episódio de dor de cabeça preenchendo os 

critérios de B a D 
 2.  Pelo menos dois episódios de cefaleias preenchem o critério 

B e apenas um dos critérios C ou D.
B.  É desencadeada pela tosse e ocorre apenas associada a esta e/

ou a outras manobra de Valsalva
C. Início súbito
D. Dura entre 1 segundo a 2 horas
E. Não preenche os critérios ICHD-3 para outra cefaleia
F. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3 

4.2 Cefaleia primária do exercício
Termos previamente utilizados: Cefaleia primária de esforço, 

Cefaleia benigna de exercício.

Codificados noutra secção:
A enxaqueca induzida pelo exercício é classificada sob o código 

1. Enxaqueca, de acordo com o seu subtipo.

Descrição:
Cefaleia precipitada por qualquer forma de exercício na 

ausência de doença intracraniana. 

Critérios de diagnóstico:
A.  Pelo menos dois episódios de cefaleia preenchem os critérios 

B e C
B.  Desencadeada por/ e ocorrendo apenas durante ou após o 

exercício físico intenso
C. Duração <48 horas
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3. 

Nota:
1.  Existem casos sintomáticos. É obrigatório excluir hemorragia 

subaracnoideia, disseção arterial e a síndrome do vasospasmo 
cerebral reversível, aquando do aparecimento de cefaleias 
de novo com estas características.

Comentários: A 4.2 Cefaleia primária do exercício ocorre 
predominantemente em climas quentes ou em grandes altitudes. 
Reconhecem-se alguns subtipos desta cefaleia, tal como a “cefaleia 
dos halterofilistas”, mas não são classificadas individualmente. 
Ao contrário da 4.1 Cefaleia primária da tosse que pode ser 
desencadeada por uma sequência de esforços breves (i.e., 
manobras de Valsalva), a 4.2 Cefaleia primária do exercício é em 
regra desencadeada pelo exercício físico mantido e intenso.

De acordo com o estudo Väga, esta cefaleia é pulsátil na maioria 
das pessoas que sofrem de cefaleias pelo exercício (embora menos 
nos adolescentes, metade dos quais refere que a cefaleia dura 
menos de 5 minutos). 

Há relatos de casos em que a ingestão de tartarato de 
ergotamina teve um efeito preventivo sobre esta cefaleia. A 
indometacina é eficaz na maioria dos casos. 

Os mecanismos fisiopatologicos subjacentes à 4.2 Cefaleia 
primária do exercício são desconhecidos. A maioria dos 
investigadores considera que se trata de uma cefaleia de origem 
vascular, sendo a dor desencadeada pela distensão arterial ou 
venosa, secundárias ao exercício físico. O achado recente de que 
os doentes com 4.2 Cefaleia primária do exercício têm uma maior 
prevalência de incompetência valvular na veia jugular interna (70% 
comparados com 20% dos controles), sugere que a congestão 
venosa intracraniana, causada pelo fluxo venoso jugular retrógrado, 
pode desempenhar um papel na sua fisiopatologia. 

4.2.1 Cefaleia primária do exercício, provável
Critérios de diagnóstico:
A. Um dos seguintes:
 1. Um único episódio de cefaleias preenche os critérios B e C
 2.  Pelo menos dois episódios de cefaleias preenchem o critério 

B mas não o C
B.  Desencadeada por/ e ocorrendo apenas durante ou após o 

exercício físico intenso
C. Duração <48 horas
D.  Não preenchendo os critérios da ICHD-3 para outro tipo de 

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

4.3 Cefaleia primária associada à atividade 
sexual

Termos previamente utilizados: Cefaleia benigna da atividade 
sexual; cefaleia vascular benigna da atividade sexual; cefalalgia do 
coito; cefaleia do coito; cefalalgia orgásmica; cefaleia orgásmica; 
cefaleia sexual.

Codificados noutra secção: 
A cefaleia postural que se instala após o coito deve ser codificada 

em 7.2.3 Cefaleia atribuída à hipotensão intracraniana espontânea, 
pois resulta mais provavelmente de uma fístula de LCR.

Descrição:
Cefaleia desencadeada por atividade sexual, iniciando-se 

geralmente como uma dor surda bilateral, enquanto a excitação 
sexual aumenta, tornando-se subitamente intensa no orgasmo, na 
ausência de qualquer lesão intracraniana.
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Critérios de diagnóstico:
A.  Pelo menos duas crises de dor na cabeça e/ou pescoço 

preenchem os critérios de B a D
B.  Desencadeada por/ e ocorrendo apenas durante a atividade 

sexual
C. Um dos dois ou ambos os seguintes critérios 
 1. Aumento da intensidade com o aumento da excitação sexual
 2.  Intensidade abrupta explosiva imediatamente antes ou no 

orgasmo
D.  Duração entre 1 minuto e 24 horas com grande intensidade e/

ou o máximo de 72 horas com intensidade ligeira.
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3. 

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

associa a perturbação da consciência, vómitos, sintomas 
visuais, somatossensoriais ou motores, enquanto a cefaleia 
sintomática associada à atividade sexual pode ter. Na 
primeira ocorrência da cefaleia associada à atividade sexual 
é obrigatório excluir condições, tais como a hemorragia 
subaracnoideia, a disseção arterial e a síndrome do 
vasospasmo cerebral reversível (RCVS).

2.  Múltiplas cefaleias explosivas durante a atividade sexual 
devem ser atribuídas a 6.7.3 Cefaleias atribuídas à síndrome 
do vasospasmo cerebral reversível (RCVS) até prova em 
contrário por estudos angiográficos (incluindo a angiografia 
convencional, a ressonância magnética e a angio TC) 
ou estudos de Doppler transcraniano. É de notar que a 
vasoconstrição pode não ser observável nos estádios iniciais 
da síndrome do vasospasmo reversível; por conseguinte, 
podem ser necessários estudos de seguimento.

Comentários: As classificações prévias, ICHD-I e a ICHD-
II, incluíam dois subtipos (a cefaleia pre orgásmica e a cefaleia 
orgásmica), contudo os estudos clínicos realizados desde então não 
permitiram a sua distinção; por conseguinte, a 4.3 Cefaleia primária 
associada à atividade sexual é agora entendida como uma única 
entidade com uma apresentação variável.

Estudos recentes mostraram que até cerca de 40% de todos 
os casos evoluem para uma cronicidade superior a um ano. 

Alguns doentes sofrem apenas uma crise de 4.3 Cefaleia 
primária associada à atividade sexual ao longo de toda a vida; 
deverão ser diagnosticados como 4.3 Cefaleia primária associada à 
atividade sexual, provável. Em investigações futuras sobre este tipo 
de dor recomenda-se que sejam incluídos apenas os doentes com 
duas ou mais crises.

Estudos epidemiológicos mostraram ainda que a 4.3 Cefaleia 
primária associada à atividade sexual pode ocorrer em qualquer 
idade da vida sexual ativa, é mais prevalente nos homens do 
que nas mulheres (com rácios que variam entre 1.2:1 e 3:1), 
ocorre independentemente do tipo de atividade sexual, não se 
acompanha de sintomas autonómicos ou vegetativos na maioria 
dos casos, é bilateral em 2/3 e unilateral em 1/3 dos casos e é difusa 
ou localizada na região occipital em 80% dos casos. A frequência 
das crises da 4.3 Cefaleia primária associada à atividade sexual deve 
ser sempre relacionada com a frequência da atividade sexual.

4.3.1 Cefaleia primária associada à atividade 
sexual, provável 
Critérios de diagnóstico:
A. Um dos seguintes:
 1.  Um único episódio de cefaleias preenchendo os critérios de 

B a D
 2.  Pelo menos dois episódios de cefaleias preenchendo o 

critério B e um, mas não ambos, os critérios C e D
B.  Desencadeada por/ e ocorrendo apenas durante a atividade 

sexual
C. Um ou ambos os seguintes critérios 
 1. Aumento da intensidade com o aumento da excitação sexual
 2.  Intensidade abrupta explosiva imediatamente antes ou no 

orgasmo
D.  Duração entre 1 minuto e 24 horas com grande intensidade e/

ou o máximo de 72 horas com intensidade ligeira.
E.  Não preenchendo os critérios ICHD-3 para outro tipo de 

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

4.4 Cefaleia explosiva primária 
Termos previamente utilizados: Cefaleia explosiva benigna

Codificada noutra secção:
4.1 Cefaleia primária da tosse, 4.2 Cefaleia primária do exercício 

e a 4.3 Cefaleia primária associada à atividade sexual podem 
apresentar-se todas como uma cefaleia explosiva. Quando essas 
cefaleias se atribuem apenas a um desses desencadeantes devem 
ser codificadas de acordo com um desses tipos de cefaleias.

Descrição:
Cefaleia de grande intensidade de início abrupto que simula 

a da rotura de um aneurisma cerebral, na ausência de qualquer 
patologia intracraniana.

Critérios de diagnóstico: 
A. Cefaleia grave preenchendo os critérios B e C
B. Início súbito atingindo a intensidade máxima em <1 minuto
C.	Duração	≥	5	minutos
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-31,2. 

Notas: 
1.  A cefaleia explosiva está frequentemente associada 

a perturbações vasculares intracranianas graves, 
particularmente hemorragia subaracnoideia e é obrigatória 
a sua exclusão, bem como a de outras condições, que 
incluem a hemorragia intracerebral, trombose venosa 
cerebral, malformação vascular sem rotura (principalmente 
aneurismas), disseção arterial (intra e extracraniana), 
a síndrome da vasoconstrição cerebral reversível (e a 
apoplexia hipofisária. Outras causas orgânicas de cefaleia 
explosiva primária são: a meningite, quisto coloide do 
terceiro ventrículo, hipotensão intracraniana espontanea e 
sinusite aguda (particularmente associada ao barotrauma). 
O diagnóstico 4.4 de Cefaleia explosiva primária deve ser um 
diagnóstico de exclusão após a demonstração da exclusão 
de todas as causas orgânicas. Isso implica exames de 
imagem cerebral normais, incluindo os vasos cerebrais e/ou 
um LCR normal.
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2.  É de notar que a vasoconstrição pode não ser observável 
nos estádios iniciais da síndrome de vasoconstrição cerebral 
reversível (RCVS), por conseguinte não se deve fazer o 
diagnóstico de Cefaleia explosiva primária provável, nem 
mesmo temporariamente.

Comentários: É escassa a evidência de que a cefaleia explosiva 
exista como entidade primária: a procura de uma causa subjacente 
deve ser exaustiva e persistente. 

4.5 Cefaleia por estímulo frios 
Descrição:

Cefaleia desencadeada por um estímulo frio aplicado 
externamente na cabeça ou ingerido ou inalado. 

4.5.1 Cefaleia atribuída à aplicação externa de 
um estímulo frio
Descrição: 

Cefaleia generalizada que se segue à exposição da cabeça 
desprotegida a uma temperatura ambiental muito baixa.

Critérios de diagnóstico:
A.  Pelo menos dois episódios agudos de cefaleia preenchendo os 

critérios B e C
B.  A cefaleia é desencadeada por/ e ocorrendo apenas durante a 

aplicação externa de um estímulo frio na cabeça 
C.  Desaparece num intervalo de 30 minutos após a remoção do 

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

Comentário: Esta cefaleia resulta do arrefecimento externo da 
cabeça, tal como ocorre durante a exposição a um clima muito 
frio, imersão na água fria ou pela crioterapia. Alguns doentes 
desenvolvem uma cefaleia breve e intensa, tipo guinada, na parte 
média da região frontal, mas a dor também pode ser unilateral e 
temporal, frontal ou retro orbitária.

4.5.2 Cefaleia atribuída à ingestão ou inalação 
de estímulos frios

Termos previamente utilizados: Cefaleia do gelado; cefaleia 
do cérebro gelado 

Descrição: 
Dor de curta duração, frontal ou temporal, que pode ser 

intensa, induzida em indivíduos suscetíveis, pela passagem de 
material frio (sólido, líquido ou gasoso) no palato e/ou parede 
posterior da faringe.

Critérios de diagnóstico:
A.  Pelo menos dois episódios de cefaleia aguda frontal ou temporal 

preenchendo os critérios B e C
B.  A cefaleia é desencadeada por/ e ocorre imediatamente após 

o contacto do palato e/ou da parede posterior da faringe com 
um estímulo frio, pela ingestão de alimentos ou bebidas frias ou 
a inalação de ar frio 

C.  A cefaleia desaparece em 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 inalação 
de estímulos frios é frequente na população em geral especialmente 
nas pessoas com 1. Enxaqueca. A ingestão rápida de gelo esmagado 
tem grande probabilidade de desencadear esta cefaleia, mas a 
ingestão de gelado, mesmo lenta, também a pode provocar. 

A cefaleia é frontal ou temporal e com frequência bilateral (mas 
pode ser lateralizada ao lado habitual da enxaqueca naqueles que 
têm cefaleias unilaterais num quadro de 1. Enxaqueca). 

4.5.3 Cefaleia pelo frio, provável
Critérios de diagnóstico:
A. Um único episódio de cefaleia preenchendo os critérios B e C
B.  A cefaleia é desencadeada por/ e ocorre apenas durante ou 

imediatamente depois da aplicação externa de um estímulo frio 
na cabeça ou ingestão ou inalação de estímulos frios

C. Desaparece em 10 minutos após a remoção do estímulo frio
D.  Não preenchendo os critérios ICHD-3 para outro tipo de 

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

Comentário: Os subtipos codificáveis são a 4.5.3.1 Cefaleia 
atribuída à aplicação externa de estímulos frios na cabeça, provável 
e a 4.5.3.2 Cefaleia atribuída à ingestão ou inalação de estímulos 
frios, provável

4.6 Cefaleia por pressão externa 
Descrição: 

Cefaleia resultante da compressão ou tração mantida sobre os 
tecidos moles epicranianos.

Comentários: 4.6 Cefaleia por compressão externa é uma 
cefaleia primária, porque a compressão e a tração são demasiado 
ligeiras para provocar lesão do couro cabeludo; ou seja, são 
estímulos fisiológicos.

4.6.1 Cefaleia por compressão externa 
Descrição:

Cefaleia resultante da compressão mantida dos tecidos moles 
pericranianos, como por exemplo, uma faixa apertada à volta 
da cabeça, um chapéu ou capacete, ou óculos de natação ou de 
mergulho, sem lesar o couro cabeludo.

Critérios de diagnóstico:
A.  Pelo menos dois episódios de cefaleia preenchendo os critérios 

de B a D
B.  A cefaleia é desencadeada por/ e ocorre dentro do período de 

uma hora durante a compressão mantida da região frontal ou 
do couro cabeludo.

C. A dor é máxima no local da compressão externa
D. Desaparece numa hora após o alívio da compressão externa
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3. 

4.6.2 Cefaleia por tração externa
Termos previamente utilizados: Cefaleia do rabo-de-cavalo

Descrição:
Cefaleia resultante da tração mantida sobre os tecidos moles 

pericranianos sem lesão do couro cabeludo.
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Critérios de diagnóstico:
A.  Pelo menos dois episódios de cefaleia preenchendo os critérios 

de B a D
B.  A cefaleia é desencadeada por /e ocorre apenas durante a tração 

externa sustentada do couro cabeludo.
C. A dor é máxima no local da tração
D. Desaparece numa hora após o alívio da tração 
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3. 

Comentário: A duração da cefaleia varia com a intensidadde 
e a duração da tração externa. Embora a cefaleia seja máxima 
no local da tração, também pode estender-se a outras áreas da 
cabeça.

4.6.3 Cefaleia por pressão externa, provável 
Critérios de diagnóstico:
A. Um dos seguintes: 
 1. um único episódio de cefaleia preenche os critérios de B a D
 2.  pelo menos dois episódios de cefaleia preenchem o critério 

B e um dos critérios C ou D, mas não ambos
B.  A cefaleia é desencadeada por/ e ocorre apenas durante a 

compressão ou tração da fronte e/ou do couro cabeludo.
C. A dor é máxima no local da compressão ou tração
D. Desaparece numa hora após o alívio da compressão ou tração 
E.  Não preenchendo os critérios ICHD-3 para outro tipo de 

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

Comentário: Podem codificar-se dois subtipos o 4.6.3.1 
Cefaleia por compressão externa, provável e o 4.6.3.2 Cefaleia por 
tração externa, provável.

4.7. Cefaleia primária em guinada
Termos previamente utilizados: Cefaleia do picador de 

gelo; cefaleia em fisgada ou guinada; cefaleia em agulhada ocular; 
oftalmodinia periódica; cefaleia aguda de curta duração.

Descrição:
Dor de cabeça, tipo facada, breve e localizada, que ocorre 

espontaneamente na ausência de doença orgânica das estruturas 
subjacentes ou dos nervos cranianos.

Critérios de diagnóstico:
A.  A cefaleia ocorre espontaneamente como uma guinada única 

ou uma série de guinadas e preenche os critérios de B a D
B. Cada guinada dura alguns segundos no máximo1

C.  A guinada recorre com uma frequência irregular entre uma a 
várias por dia2

D.Não existem sintomas autonómicos cranianos
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3. 

 
Notas:

1.  Estudos mostram que 80% das guinadas duram três 
segundos ou menos; em casos raros, as guinadas duram 10 
a 120 segundos. 

2.  A frequência das crises é geralmente baixa, com uma ou 
algumas por dia. Em casos raros, ocorrem de forma repetida 
durante vários dias e existe um relato de status durante uma 
semana. 

Comentários: A validade destes critérios de diagnóstico para 
a 4.7. Cefaleia primária em guinada foi confirmada em estudos no 
terreno. Estes critérios permitem o diagnóstico da maioria das 
cefaleias primárias caracterizadas por guinadas que não eram 
classificadas pela ICHD-II.

A 4.7. Cefaleia primária em guinada afeta a região extratrigeminal 
em 70% dos casos. Pode deslocar-se de uma área para a outra, 
tanto no mesmo lado, como no hemicrânio oposto; tem uma 
localização fixa em apenas um terço dos doentes. Quando as 
guinadas são estritamente localizadas a uma área, deverão excluir-
se alterações estruturais nesse local ou na distribuição do nervo 
craniano afetado.

Alguns doentes têm sintomas acompanhantes, mas não 
sintomas autonómicos cranianos: Estes últimos permitem 
diferenciar a 4.7. Cefaleia primária em guinada de 3.3. Crises de 
cefaleia unilateral nevralgiforme breve. 

A 4.7. Cefaleia primária, tipo guinada é mais frequente nas 
pessoas com 1.Enxaqueca, nas quais as guinadas são sentidas no 
local habitual da enxaqueca. 

4.7.1 Cefaleia primária em guinada, provável 
Critérios de diagnóstico:
A.  A cefaleia ocorre espontaneamente como uma guinada única 

ou uma série de guinadas 
B. Apenas dois dos seguintes 
 1. cada guinada dura alguns segundos no máximo
 2.  a guinada recorre com uma frequência irregular entre uma a 

várias por dia
 3. não existem sintomas autonómicos cranianos
C.  Não preenchendo os critérios ICHD-3 para outro tipo de 

cefaleias
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 extremamente variável, mas com frequência 

crónica, numa pequena área circunscrita do couro cabeludo, na 
ausência de qualquer lesão das estruturas subjacentes.

Critérios de diagnóstico:
A. Cefaleia contínua ou intermitente preenchendo o critério B
B.  A dor é sentida exclusivamente numa área do couro cabeludo, 

com todas as características seguintes:
 1. Contornos bem definidos
 2. Fixa no tamanho e na forma
 3. Arredondada ou elíptica
 4. De 1-6 cm de diâmetro 
C. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-31

Nota:
1.  Deverão ser excluídas outras causas, particularmente 

estruturais e lesões dermatológicas pela história, exame 
físico e investigações apropriadas.

Comentários: A área dolorosa pode localizar-se em qualquer 
ponto do couro cabeludo, mas encontra-se, habitualmente, na 
região parietal. Raramente a 4.8 Cefaleia numular é bifocal ou 
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multifocal e cada uma das áreas sintomáticas apresenta todas 
as características da cefaleia numular. A intensidade da dor é 
geralmente ligeira a moderada, mas ocasionalmente é grave. 
Ao fundo de dor sobrepõem-se exacerbações espontâneas ou 
provocadas. A duração é variável: até 75% dos casos publicados 
esta cefaleia é crónica (presente mais de 3 meses), mas existem 
casos descritos com duração de segundos, minutos, horas ou dias. 

A área afetada apresenta combinações variáveis de hipostesia, 
disestesias, parestesias, alodínia e dor à palpação. 

4.8.1 Cefaleia numular provável
Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia contínua ou intermitente preenchendo o critério B
B.  A dor sentida exclusivamente numa área do escalpe, com 

apenas três das seguintes características:
 1. Contornos bem definidos
 2. Fixa no tamanho e na forma
 3. Arredondada ou elíptica
 4. De 1-6 cm de diâmetro 
C.  Não preenchendo os critérios ICHD-3 para outro tipo de 

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: 
Episódios de cefaleia que recorrem frequentemente e apenas 

durante o sono, levando ao despertar, que duram até 4 horas, sem 
sintomas acompanhantes característicos e que não se atribuem a 
outra patologia.

Critérios de diagnóstico:
A.  Episódios de cefaleia recorrente preenchendo os critérios de 

B a E
B. Só aparece durante o sono e acorda o doente 
C.	Ocorre	≥	10	dias	por	mês	durante>	3	meses
D.	Dura	≥	15	minutos	e	até	um	máximo	de	4	horas	após	o	acordar
E. Não há sintomas autonómicos cranianos nem agitação 
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-31,2

Notas:
1.  Para uma intervenção eficaz é necessário fazer a distinção 

entre esta cefaleia e um dos subtipos da 3. Nevralgias 
Trigémino-Autonómicas, especialmente 3.1 Cefaleia em salvas. 

2.  Outras causas possíveis de cefaleia que ocorrem durante 
o sono e levam ao despertar devem ser excluídas, 
particularmente, a apneia do sono, a hipertensão noturna, 
a hipoglicemia e a abuso medicamentoso; a patologia 
intracraniana deve ser também excluída. Contudo, a 
presença de apneia do sono não exclui necessáriamente o 
diagnóstico de 4.9 Cefaleia hípnica.

Comentários: Um estudo recente mostrou que estes critérios, 
introduzidos na ICHD-3beta, são mais sensíveis para a 4.9 Cefaleia 
hípnica que os da ICHD-II.

A 4.9 Cefaleia hípnica em geral começa depois dos 50 anos, 
mas pode ocorrer em pessoas mais jovens. A dor é geralmente 

ligeira a moderada, mas pode ser intensa em cerca de um quinto 
dos doentes. A dor é bilateral, em cerca de dois terços dos casos. 
As crises duram habitualmente entre 15 e 180 minutos, mas têm 
sido descritos casos com maior duração. A maioria dos casos é 
persistente, com cefaleias diárias ou quase diárias, mas pode ocorrer 
uma subforma episódica (inferior a 15 dias por mês). Embora 
se pensasse que a 4.9 Cefaleia hípnica tinha as características da 
cefaleia tipo tensão, estudos mais recentes mostraram que estes 
doentes podem ter caraterísticas tipo enxaqueca e alguns podem 
ter náuseas durante as crises.

O início da 4.9 Cefaleia hípnica não se relaciona com a fase do 
sono. Um estudo recente de Ressonância Magnética (RM) mostrou 
uma redução da substância cinzenta no hipotâlamo nos doentes 
com 4.9 Cefaleia hípnica.

Em vários casos descritos, o lítio, a cafeína, a melatonina e a 
indometacina foram terapêuticas eficazes. 

4.9.1 Cefaleia hípnica, provável 
Critérios de diagnóstico:
A. Episódios de cefaleia recorrente preenchendo os critérios B e C
B. Só aparece durante o sono e acorda o doente 
C. Apenas dois dos seguintes:
	 1.	Ocorre	≥	10	dias	por	mês	durante>	3	meses
  2.  Dura entre 15 minutos e até um máximo de 4 horas após o 

acordar
 3.  Não há sintomas autonómicos cranianos nem agitação 
D.  Não preenchendo os critérios ICHD-3 para outro tipo de 

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

4.10 Cefaleia persistente diária desde o início 
Termos previamente utilizados: Cefaleia crónica de novo; 

cefaleia crónica de início agudo.

Descrição: 
Cefaleia persistente, que é diária desde o seu início, o que 

é claramente recordado. A dor não tem aspetos considerados 
característicos e pode ser idêntica à enxaqueca ou à cefaleia tipo 
tensão ou ter elementos de ambas

Critérios de diagnóstico: 
A. Cefaleia persistente preenchendo os critérios B e C
B.  Tem um início distinto claramente recordado, em que a dor se 

torna contínua e sem remissão em 24 horas
C.	 Está	presente	durante	>	3	meses
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3. 

Notas: 
1.  A 4.10 Cefaleia persistente diária desde o início é uma entidade 

única na medida em que é uma cefaleia diária desde o início, 
que rapidamente se torna uma cefaleia sem remissão 
e que ocorre tipicamente em indivíduos sem história 
prévia de cefaleias. Invariavelmente, os doentes com esta 
cefaleia recordam e são capazes de descrever bem o seu 
início; caso contrário, deve ser feito outro diagnóstico. De 
qualquer modo, os doentes com história prévia de cefaleias 
(1. Enxaqueca ou 2. Cefaleia tipo tensão) não são excluídos 
deste diagnóstico, mas não deverão ter tido um aumento 
da frequência das crises antes do seu início. Da mesma 



Sinapse®  |  Suplemento 2  |  Volume 18  |  N.º 2  |  Novembro de 2018

CLASSIFICAÇÃO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS (CIC) – 3ª Edição - 2018 47

forma, os doentes com história prévia de cefaleias não 
deverão referir exacerbações das mesmas seguidas de abuso 
medicamentoso.

2.  A 4.10 Cefaleia persistente diária desde o início pode ter 
caraterísticas ou da 1. Enxaqueca ou da 2. Cefaleia tipo 
tensão. Embora os critérios 1.3 Enxaqueca crónica e /ou 
2.3 Cefaleia tipo tensão crónica possam ser preenchidos, o 
diagnóstico por defeito é 4.10 Cefaleia persistente diária de 
novo (CDPN) sempre que os critérios desta entidade sejam 
preenchidos. Pelo contrário, quando ambos os critérios de 
4.10 Cefaleia persistente diária desde o início (CPDIN) e de 3.4 
Hemicrânia contínua são preenchidos, então o diagnóstico 
por defeito é o último.

3.  O uso de terapêutica abortiva pode exceder os limites 
definidos para 8.2 Cefaleias por abuso medicamentoso. Nesse 
caso, o diagnóstico de 4.10 Cefaleia persistente diária desde o 
início só pode ser feito se o início da cefaleia diária preceder 
claramente o abuso medicamentoso. Quando tal acontece, 
ambos os diagnósticos 4.10 Cefaleia persistente diária desde 
o início e 8.2 Cefaleias por abuso medicamentoso, devem ser 
feitos. 

4.  Em todos os casos, outras cefaleias secundárias como a 
5.1 Cefaleia aguda atribuída a traumatismo craniano, a 7.1 
Cefaleia atribuída ao aumento da pressão de LCR, a 7.2 Cefaleia 
atribuída à baixa pressão do LCR devem ser excluídas por 
investigação apropriada.

Comentários: A 4.10 Cefaleia persistente diária desde o início 
pode assumir dois subtipos: um autolimitado, que tipicamente 
desaparece sem tratamento dentro de alguns meses e outro 
refratário, que é resistente a uma terapêutica agressiva. Esses 
subtipos não são codificadas de forma separada.

4.10.1 Cefaleia persistente diária desde o início, 
provável 
Critérios de diagnóstico: 
A. Cefaleia persistente preenchendo os critérios B e C
B.  Início distinto e claramente recordado, em que a dor se torna 

contínua e sem remissão em 24 horas
C.	 Está	presente	há	≤	3	meses
D.  Não preenchendo os critérios ICHD-3 para outro tipo de 

cefaleias
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3. 
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Parte 2
Cefaleias secundárias

5. Cefaleia atribuída a lesão ou traumatismo cranioencefálico e/ou cervical

6. Cefaleia atribuída a doença vascular craniana ou cervical 

7. Cefaleia atribuída a patologia intracraniana não vascular

8. Cefaleia atribuída a uma substância ou sua privação 

9. Cefaleia atribuída a infeção

10. Cefaleia atribuída a uma perturbação da homeostasia

11.  Cefaleia ou dor facial atribuída a uma patologia do crânio, pescoço, olhos, ouvidos, 

nariz, seios perinasais, dentes, boca ou outra estrutura do crânio ou da face

12. Cefaleia atribuída a doença psiquiátrica
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Introdução às cefaleias secundárias
Quando um doente tem uma cefaleia pela primeira vez ou um 

novo tipo de cefaleia e ao mesmo tempo desenvolve um tumor 
cerebral é natural concluir que a cefaleia é secundária ao tumor. 
A tais doentes deverá ser dado um único diagnóstico de cefaleias 
7.4 Cefaleia atribuída a neoplasia intracraniana (ou um dos seus 
subtipos) mesmo quando a cefaleia fenomenologicamente seja 
enxaqueca, cefaleia tipo-tensão ou cefaleia em salvas. Por outras 
palavras, uma cefaleia de novo, ocorrendo com outra patologia 
reconhecida como capaz de a causar é sempre diagnosticada como 
secundária.

A situação é diferente quando o doente tenha tido previamente 
um tipo de cefaleia primária que agrava em estreita relação 
temporal com a ocorrência de outra perturbação. Existem 
três possíveis explicações para este agravamento: uma que 
é a coincidência; outra é o agravamento da cefaleia primária 
relacionado causalmente com a nova perturbação; outra que é o 
aparecimento de uma nova cefaleia relacionada causalmente com a 
nova perturbação. As regras para a sua atribuição desenvolvidas na 
ICHD-II permitiam, em tais circunstâncias, um ou dois diagnósticos, 
mas, baseadas na decisão clínica. Essas regras foram modificadas na 
ICHD-3 beta para sejam menos abertas à interpretação e essas 
modificações foram mantidas.

1.  Quando uma nova cefaleia ocorre pela primeira vez em 
estreita relação temporal com outra patologia que é 
conhecida como podendo causar cefaleias, ou preenche 
outros critérios de causalidade para essa perturbação, a 
nova cefaleia é codificada como cefaleia secundária atribuída 
à patologia causal. Isto permanece verdade mesmo quando a 
cefaleia tem as caraterísticas de cefaleia primária (enxaqueca, 
cefaleia tipo-tensão, cefaleia em salvas ou uma das outras 
cefaleias trigeminoautonómicas).

2.  Quando uma cefaleia primária preexistente se torna 
crónica em estreita relação temporal com a tal patologia 
causal, ambos os diagnósticos, primário e secundário, 
deverão ser atribuídos.      
Quando uma cefaleia primária preexistente piora 
significativamente (a frequência e/ou severidade aumentam 
para o dobro ou mais) em estreita relação temporal com 
a tal patologia causal, ambos os diagnósticos, primário e 
secundário, deverão ser atribuídos, desde que haja clara 
evidência de que essa patologia possa causar cefaleias.

A ICHD-II uniformizou o formato dos critérios de diagnóstico 
para as cefaleias secundárias, mas não foi sem problemas. A revisão 
foi adotada na ICHD-3 beta e é também mantida nesta.

Critérios de diagnóstico gerais para as cefaleias 
secundárias:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B.  Foi diagnosticada outra patologia cientificamente documentada 

como podendo causar cefaleias1.
C.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 

dos seguintes2: 
 e 
 1.  A cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o início 

da presumida patologia causal
 2. Um ou dois dos seguintes:
  a)  a cefaleia piorou significativamente em paralelo com o 

agravamento da presumida patologia causal

  b)  a cefaleia melhorou significativamente em paralelo com a 
melhoria da presumida patologia causal

 3. A cefaleia tem as caraterísticas típicas da patologia causal3

 4. Existe outra evidência de causalidade4 
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

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

simultaneamente com outra patologia por acaso e sem uma 
relação causal. Por isso, uma cefaleia secundária só pode ser 
definitivamente diagnosticada quando há uma evidência sólida 
baseada em estudos científicos publicados de que a patologia 
especificada no critério B é capaz de causar cefaleias. A 
evidência científica pode vir de grandes estudos clínicos 
observando as relações temporais próximas entre a patologia 
e a evolução daa cefaleia após tratamento da patologia ou, 
de pequenos estudos usando métodos de análise avançados, 
testes de sangue ou outros testes paraclínicos, mesmo 
quando não estão prontamente disponíveis para o médico 
diagnosticador que irá usar estes critérios. Por outras palavras, 
métodos de estudo que não são uteis no uso de rotina dos 
critérios de diagnóstico podem, não obstante, ser úteis para 
estabelecer a relação causal geral com base no critério B. 
Ao longo da ICHD-3, contudo, os critérios de diagnóstico 
restringem-se à informação razoavelmente disponível para o 
médico diagnosticador numa situação clínica típica.

2.  Os critérios gerais requerem a presença de dois aspetos 
distintos de evidência e permite até aos quatro tipos 
de evidência reconhecidos. Nem todos estes tipos são 
apropriados para todas as perturbações e nem todas 
necessitam de fazer parte de um critério específico para 
cada tipo particular de cefaleia secundária, quando assim é. 
Há poucas cefaleias secundárias para as quais a evidência de 
causalidade depende muito fortemente do início em relação 
temporal para ser uma causa presumida. Exemplos são os 
subtipos de 7.2 Cefaleia atribuída a pressão baixa do líquido 
cefalorraquidiano, que são geralmente ortostáticas, mas não 
invariavelmente, pelo que esta caraterística não pode ser 
fiável como critério de diagnóstico. Em tais casos, o critério 
D assume particular importância.

3.  Um exemplo é o início muito súbito (explosivo) da cefaleia 
em 6.2.2 Cefaleia atribuída a hemorragia subaracnoideia não 
traumática (HSA). A caraterística (se existir) deverá ser 
especificada para cada cefaleia secundária.

4.  Isto é para ser especificado (se apropriado) para cada 
cefaleia secundária. Um exemplo deste tipo de evidência é 
a concordância entre o local da cefaleia e a localização da 
presumida patologia. Outra é a viação em paralelo entre os 
aspetos da cefaleia (tal como a intensidade) e marcadores 
da atividade da presumida patologia (p. ex: alterações na 
neuroimagem ou noutros testes laboratoriais [tais como a 
velocidade de sedimentação eritrocitária em 6.4.1 Cefaleia 
atribuída a arterite de células gigantes.
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5. Cefaleia atribuída a lesão ou 
traumatismo cranioencefálico e/ou 
cervical
5.1 Cefaleia aguda atribuída a lesão traumática cranioencefálica
 5.1.1  Cefaleia aguda atribuída a lesão cranioencefálica 

moderada ou grave
 5.1.2  Cefaleia aguda atribuída a lesão cranioencefálica ligeira
5.2  Cefaleia persistente atribuída a lesão traumática 

cranioencefálica
 5.2.1  Cefaleia persistente atribuída a lesão traumática 

cranioencefálica moderada ou grave
 5.2.2  Cefaleia persistente atribuída a lesão traumática 

cranioencefálica ligeira
5.3 Cefaleia aguda atribuída a lesão em contragolpe (“whiplash”)
5.4 Cefaleia persistente atribuída a lesão em contragolpe
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 de outra doença aplicam-se a 5. Cefaleia atribuída a lesão 
ou traumatismo craniencefálico e/ou cervical.

1.  Quando uma cefaleia de novo ocorre em estreita relação 
temporal com um traumatismo ou lesão da cabeça ou 
pescoço, classifica-se como cefaleia secundária atribuída 
ao traumatismo ou à lesão. Isso continua válido, quando a 
nova cefaleia tiver as características de qualquer das cefaleias 
primárias classificadas na Parte 1 da ICHD-3. 

2.  Quando uma cefaleia preexistente com as características 
de uma cefaleia primária se torna crónica ou se agrava 
significativamente (a frequência e /ou a intensidade 
aumentam o dobro ou mais) em estreita relação temporal 
com um traumatismo ou lesão, deverão ser atribuídos o 
diagnóstico da cefaleia inicial e o diagnóstico de 5. Cefaleia 
atribuída a lesão ou traumatismo cranioencefálico e/ou cervical 
(ou um dos seus subtipos) deverá ser atribuído, desde que 
haja uma boa evidência de que a patologia pode causar 
cefaleias.

Introdução
Os tipos de 5. Cefaleia atribuída a lesão ou traumatismo 

cranioencefálico e/ou cervical estão entre os tipos mais frequentes 
de cefaleias secundárias. Se ocorrerem nos primeiros 3 meses são 
consideradas agudas; se continuarem para além desse período, são 
designadas persistentes. O período de tempo é consistente com os 
critérios de diagnóstico da ICHD-II, embora o termo persistente 
tenha sido adotado em vez de crónica.

Não existem características específicas das cefaleias que 
permitam distinguir os subtipos de 5. Cefaleia atribuída a lesão 
ou traumatismo cranioencefálico e/ou cervical dos outros tipos de 
cefaleias; frequentemente assemelham-se às cefaleias do tipo 
tensão ou à enxaqueca. Consequentemente, o seu diagnóstico está 
largamente dependente da relação temporal estreita entre a lesão 
ou o traumatismo e o início da cefaleia. Os critérios de diagnóstico 
da ICHD-3 são consistentes com os da ICHD-II para todos os 
subtipos, requerendo que a cefaleia se tenha desenvolvido num 
período de sete dias após a lesão ou o traumatismo, ou num período 
de sete dias após recuperar a consciência e/ou a capacidade de 
avaliar e de reportar a dor, quando estas tenham sido afetadas pela 

lesão ou pelo traumatismo. Embora o intervalo de sete dias seja 
um pouco arbitrário e alguns peritos argumentem que a cefaleia 
se pode desenvolver após um intervalo maior numa minoria de 
doentes, não existe atualmente suficiente evidência para alterar 
este requisito. Encorajamos a investigação para que testes de 
campo dos critérios de diagnóstico para A5.1.1.1 Cefaleia de início 
tardio atribuída a lesão traumática da cabeça moderada ou severa 
e A 5.1.2.1 Cefaleia de início tardio atribuída a lesão traumática da 
cabeça ligeira (ver Apêndice).

A cefaleia pode ocorrer como um sintoma isolado, após lesão 
ou traumatismo, ou fazendo parte de uma constelação de sintomas, 
como tonturas, fadiga, alterações da concentração, lentificação 
psicomotora, alterações ligeiras da memória, insónia, ansiedade, 
alterações da personalidade e irritabilidade. Quando vários destes 
sintomas estão presentes após um traumatismo cranioencefálico, 
considera-se que o doente tem uma síndrome pós-concussional.

A patogénese da 5. Cefaleia atribuída a lesão ou traumatismo 
cranioencefálico e/ou cervical é frequentemente pouco 
clara. Numerosos fatores que podem contribuir para o seu 
desenvolvimento incluem, mas não se limitam, a lesão axonal, 
alterações no metabolismo cerebral, neuroinflamação, alterações 
na hemodinâmica cerebral, predisposição genética, psicopatologia 
e expetativa de desenvolver uma cefaleia após um traumatismo 
cranioencefálico. Pesquisas recentes utilizando técnicas de 
neuroimagem avançadas, sugerem uma capacidade em detetar 
alterações cerebrais estruturais após traumatismos minor que não 
são detetáveis nos testes diagnósticos convencionais. As alterações 
do sono pós-traumáticas, as alterações do humor, os fatores 
psicossociais e outros indutores de stress podem influenciar o 
desenvolvimento e a perpetuação da cefaleia. O uso excessivo de 
medicação utilizada nas crises pode contribuir para a persistência 
da cefaleia após traumatismo cranioencefálico através do 
desenvolvimento da 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos. 
Os médicos deverão considerar esta possibilidade sempre que a 
cefaleia persista para além da fase inicial pós-traumática.

Os fatores de risco para o desenvolvimento da 5. Cefaleia 
atribuída a lesão ou traumatismo cranioencefálico e/ou cervical 
incluem história prévia de cefaleia, lesão pouco grave, sexo feminino 
e presença de comorbilidades psiquiátricas. A associação de 
traumatismos cranioencefálicos de repetição e o desenvolvimento 
da cefaleia deverá ser investigada. O grau de expetativa de cefaleia 
após um traumatismo cranioencefálico e o papel dos litígios 
em relação a essa cefaleia, como fatores de promoção do seu 
desenvolvimento e persistência são ainda largamente debatidos. A 
maioria dos estudos sugere que a simulação é um fator presente só 
numa pequena minoria de doentes. 

É reconhecido que alguns doentes desenvolvem uma cefaleia 
após um traumatismo cranioencefálico minor – tão minor que não 
preenche os critérios mesmo para traumatismo cranioencefálico 
ligeiro. Estas cefaleias podem ter início após um único traumatismo 
ou após repetidos impactos cranianos minor (p. ex. em jogadores 
de rugby ou futebol americano). Contudo, a cefaleia devido a 
traumatismos cranianos muito ligeiros não tem sido adequadamente 
investigada, havendo, pois, dados insuficientes que suportem o seu 
reconhecimento e inclusão na ICHD-3. É incentivada a investigação 
das cefaleias que surgem após traumatismos cranioencefálicos 
minor, talvez guiada pelos critérios de diagnóstico A5.8 Cefaleia 
aguda atribuída a outra lesão ou outro traumatismo cranioencefálico 
e/ou cervical e A5.9 Cefaleia persistente atribuída a outra lesão ou 
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outro traumatismo cranioencefálico e/ou cervical.
5.  Cefaleia atribuída a lesão ou traumatismo cranioencefálico e/

ou cervical tem também sido reportada em crianças, embora 
menos frequentemente que nos adultos. A apresentação 
clínica dos subtipos é semelhante nas crianças e nos adultos, 
sendo os mesmos os critérios de diagnóstico nas crianças.

5.1 Cefaleia aguda atribuída a lesão 
traumática cranioencefálica
Classificação noutro local:

O traumatismo que resulte de movimentos de aceleração/
desaceleração da cabeça, com flexão/extensão do pescoço é 
classificado como contragolpe (“whiplash”). A cefaleia aguda 
atribuída a um traumatismo desse tipo é codificada como 5.3 
Cefaleia aguda atribuída a lesão em contragolpe. A cefaleia aguda 
atribuída a craniotomia cirúrgica realizada por motivos, que não 
o traumatismo cranioencefálico, é codificada como 5.5 Cefaleia 
aguda atribuída a craniotomia.

Descrição:
Cefaleia, com menos de 3 meses de duração, causada por 

traumatismo cranio-encefálico.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B. Ocorrência de lesão encefálica traumática1

C.  A cefaleia aparece dentro de 7 dias após uma das seguintes 
situações:

 1. traumatismo cranioencefálico
 2.  recuperação da consciência após o traumatismo cranioencefálico
 3.  descontinuação da medicação que diminua a capacidade 

de sentir ou descrever a cefaleia após o traumatismo 
cranioencefálico

D. Uma das seguintes situações:
 1.  a cefaleia desaparece num período de 3 meses após o seu 

início
 2.  a cefaleia persiste, mas ainda não passaram 3 meses após o 

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

Nota:
1.  O traumatismo cranioencefálico é definido como uma 

lesão estrutural ou funcional, resultando da ação de forças 
externas no crânio. Estas incluem o embate do crânio contra 
um objeto ou o embate de um objeto contra o crânio, forças 
produzidas por sopros ou explosões e ainda outras forças 
a definir.

Comentário: A convenção de que a cefaleia se tenha 
desenvolvido num período de sete dias é um pouco arbitrária (ver 
“Introdução” acima). Comparado com intervalos mais longos, o 
período de sete dias confere uma maior especificidade aos critérios 
de diagnóstico para 5.1 Cefaleia aguda atribuída a lesão traumática 
cranioencefálica (isto é, maior evidência de fator causal), mas ao 
mesmo tempo alguma perda de sensibilidade. Serão necessárias 
mais investigação, para se saber se um intervalo diferente, será 
mais apropriado. Entretanto, deverão ser utilizados os critérios 
A5.1.1.1 Cefaleia aguda de início tardio atribuída a traumatismo 
cranioencefálico moderado ou grave e A5.1.2.1 Cefaleia aguda de 

início tardio atribuída a traumatismo cranioencefálico ligeiro, quando 
o intervalo entre o traumatismo e o início das cefaleias for maior 
que sete dias. 

5.1.1 Cefaleia aguda atribuída a lesão traumática 
cranioencefálica moderada ou grave
Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia preenchendo os critérios de 5.1 Cefaleia aguda atribuída 

a lesão traumática cranioencefálica
B.  Traumatismo cranioencefálico com pelo menos uma das 

seguintes características:
	 1.	Perda	de	consciência	por	>30	minutos
 2. Escala de coma de Glasgow valor <13
	 3.	Amnésia	pós-traumática1	durando	>24	horas
	 4.	Alteração	do	nível	de	consciência	por	>24	horas
 5.  Imagiologia evidenciando uma lesão traumática encefálica, 

como hemorragia intracraniana e/ou contusão cerebral.

Nota:
1.  A duração da amnésia pós-traumática é definida pelo intervalo 

de tempo entre o traumatismo craniano e a recuperação da 
normal evocação contínua dos eventos.

5.1.2 Cefaleia aguda atribuída a lesão 
cranioencefálica ligeira
Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia preenchendo os critérios de 5.1 Cefaleia aguda atribuída 

a lesão traumática cranioencefálica
B.  Traumatismo cranioencefálico preenchendo os critérios 1 e 2:
 1. Associado a nenhum dos seguintes:
	 	 a)	Perda	de	consciência	>30	minutos
  b) Escala de coma de Glasgow <13
	 	 c)	Amnésia	pós-traumática1	>24	horas
	 	 d)	Alteração	do	nível	de	consciência	>24	horas
  e)  Imagiologia evidenciando uma lesão traumática da cabeça 

tal como: fratura de crânio, hemorragia intracraniana e/
ou contusão cerebral

 2.  Associada a um ou mais dos seguintes sintomas/sinais 
imediatamente após o traumatismo cranioencefálico:

  a)  Confusão transitória, desorientação ou alteração de 
consciência

  b)  Perda de memória para eventos imediatamente antes ou 
após o traumatismo cranioencefálico

  c)  Dois ou mais sintomas sugestivos de traumatismo 
cranioencefálico ligeiro: 

   i. náuseas
   ii. vómitos
   iii. alterações da visão
   iv. tonturas e/ou vertigens
   v. desequilibrio postural e/ou na marcha
   vi. alterações da memória e/ou da concentração.

Nota: 
A duração da amnésia postraumática á definida como o tempo 

entre a agressão da cabeça e a retoma da normal e contínua 
evocação de eventos.

Comentário: Os critérios de diagnóstico para lesão 
cranioencefálica ligeira e para lesão traumática cranioencefálica 
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moderada ou grave admitem uma variabilidade substancial na 
gravidade do traumatismo em cada categoria. Isto levou a que 
alguns peritos sugerissem a inclusão de categorias adicionais: 
cefaleia atribuída a lesão cranio-encefálica ligeira e cefaleia atribuída 
a lesão cranioencefálica muito grave. Atualmente não há evidência 
suficiente para adicionar estas categorias, estudos futuros deverão 
investigar a utilidade de o fazer.

5.2 Cefaleia persistente atribuída a lesão 
traumática cranioencefálica 
Classificação noutro local:

O traumatismo como resultado dos movimentos de aceleração/
desaceleração da cabeça, com flexão/extensão do pescoço, é 
classificado como contragolpe (“whiplash”). A cefaleia persistente 
atribuída a tal traumatismo é classificada como 5.4 Cefaleia 
persistente atribuída a lesão em contragolpe. A cefaleia persistente 
atribuída a craniotomia cirúrgica realizada por motivos, que não 
o traumatismo cranioencefálico, é classificada como 5.6 Cefaleia 
persistente atribuída a craniotomia.

Descrição:
Cefaleia com duração superior a 3 meses, causada por 

traumatismo cranioencefálico.

Critérios de diagnóstico:
A. Cefaleia de qualquer tipo preenchendo os critérios C e D
B. Ocorrência de lesão encefálica traumática1

C.  A cefaleia aparece dentro de 7 dias após uma das seguintes 
situações:

 1. Traumatismo cranioencefálico
 2.  Recuperação da consciência após o traumatismo cranioencefálico
 3.  Descontinuação da medicação que diminua a capacidade 

de sentir ou descrever a cefaleia após o traumatismo 
cranioencefálico

D.		A	 cefaleia	 persiste	 por>	 3	 meses	 após	 o	 traumatismo	
cranioencefálico

E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-32. 

Nota:
1.  O traumatismo cranioencefálico é definido como uma 

lesão estrutural ou funcional, resultando da ação de forças 
externas no crânio. Estas incluem pancadas no crânio com 
um objeto ou bater com o crânio num objeto, penetração 
do crânio por um objeto estranho, forças produzidas por 
sopros ou explosões e ainda por forças a definir.

2.  Quando uma cefaleia que se segue a um traumatismo da 
cabeça se torna permanente a possibilidade de 8.2 Cefaleia 
por uso excessivo de medicação deverá ser considerada.

Comentários: A convenção de que a cefaleia se tenha 
desenvolvido num período de 7 dias é um pouco arbitrária (ver 
Introdução acima). Comparado com intervalos mais longos, o 
período de 7 dias confere uma maior especificidade aos critérios 
de diagnóstico para 5.1 Cefaleia aguda atribuída a lesão traumática 
cranioencefálica (isto é, maior evidência de fator causal), mas ao 
mesmo tempo alguma perda de sensibilidade. Serão necessárias 
mais pesquisas para se saber se um intervalo diferente será 
mais apropriado. Entretanto, deverão ser utilizados os critérios 
A5.1.1.1 Cefaleia aguda de início tardio atribuída a traumatismo 

cranioencefálico moderado ou grave A5.1.2.1 Cefaleia aguda de início 
tardio atribuída a traumatismo cranioencefálico ligeiro, quando o 
intervalo entre o traumatismo e o início das cefaleias for maior 
que sete dias.

Para ser consistente com os critérios de diagnóstico da ICHD-
II para a cefaleia crónica pós-traumática e com o intervalo de 
tempo usado no diagnóstico de outras cefaleias secundárias, 3 
meses é o intervalo de tempo após o qual a cefaleia atribuída a 
traumatismo cranioencefálico é considerada persistente. Estudos 
futuros deverão investigar se intervalos de tempo mais curtos ou 
mais longos deverão ser adotados.

5.2.1 Cefaleia persistente atribuída a lesão 
traumática cranioencefálica moderada ou grave
Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia preenchendo os critérios para 5.2 Cefaleia persistente 

atribuída a lesão traumática cranioencefálica
B.  Traumatismo cranioencefálico com pelo menos uma das 

seguintes características:
	 1.	perda	de	consciência	>30	minutos
 2. escala de coma de Glasgow <13
 3. amnésia pós-traumática1	>24	horas
	 4.	alteração	do	nível	de	consciência	>24	horas
 5.  imagiologia evidenciando uma lesão traumática encefálica, 

como hemorragia intracraniana e/ou contusão cerebral.

Nota: 
1.  A duração da amnésia pós-traumática é definida pelo 

intervalo de tempo entre o traumatismo cranioencefálico e a 
recuperação sustentada da memória dos eventos.

5.2.2 Cefaleia persistente atribuída a lesão 
traumática cranioencefálica ligeira
Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia preenchendo os critérios para 5.2 Cefaleia persistente 

atribuída a lesão traumática cranioencefálica
B.  Traumatismo cranioencefálico preenchendo os critérios 1 e 2:
 1. Associado a nenhum dos seguintes:
	 	 a)	perda	de	consciência	>30	minutos
  b) escala de coma de Glasgow <13
	 	 c)	amnésia	pós-traumática	>24	horas1

	 	 d)	alteração	do	nível	de	consciência	>24	horas
  e)  imagiologia evidenciando uma lesão traumática encefálica, 

como hemorragia intracraniana e/ou contusão cerebral
 2. Associada a um ou mais dos seguintes sintomas/sinais:
  a)  confusão transitória, desorientação ou alteração de 

consciência
  b)  perda de memória para eventos imediatamente antes ou 

após o traumatismo cranioencefálico
  c)  dois ou mais sintomas sugestivos de traumatismo 

cranioencefálico ligeiro: 
   i. náuseas, 
   ii. vómitos, 
   iii. alterações da visão, 
   iv. tonturas e/ou vertigens,
   v. desequilíbrio postural/ou na marcha
   vi. alterações da memória e/ou da concentração.
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Nota: 
1.  A duração da amnésia pós-traumática é definida pelo 

intervalo de tempo entre o traumatismo cranioencefálico e 
a recuperação da memória contínua dos eventos.

5.3 Cefaleia aguda atribuída a lesão em 
contragolpe1 (“whiplash”)
Descrição:

Cefaleia com menos de 3 meses de duração, causada por lesão 
em contragolpe.

Critérios de diagnóstico:
A. Cefaleia de qualquer tipo preenchendo os critérios C e D
B.  Ocorrência de lesão em contragolpe1 associada no momento a 

dor cervical e/ou cefaleia 
C.  A cefaleia aparece dentro de sete dias após a lesão em 

contragolpe
D. Uma das duas situações:
 1.  a cefaleia desaparece dentro de três meses após a lesão em 

contragolpe
 2.  a cefaleia persiste, porém, ainda não passaram três meses 

após a lesão em contragolpe 
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3. 

Nota:
1.  A lesão em contragolpe é definida pela ocorrência súbita 

de movimentos contidos e inadequados de aceleração/
desaceleração da cabeça com flexão/extensão do pescoço. A 
lesão em contragolpe pode ocorrer após forças de impacto 
grandes ou pequenas.

Comentários: As lesões em contragolpe ocorrem geralmente 
no contexto de acidentes de veículos motorizados. A 5.3 Cefaleia 
aguda atribuída a lesão em contragolpe pode ocorrer como sintoma 
isolado ou fazendo parte de uma constelação de outros sintomas 
relacionados com o pescoço, bem como a sintomas somáticos 
extracervicais, neurossensoriais, comportamentais, cognitivos 
e/ou alterações do humor. A lesão em contragolpe poderá ser 
classificada de acordo com a gravidade e com a apresentação 
clínica, utilizando um esquema como o apresentado pela “Quebec 
Task Force on Whiplash-Associated Disorders”.

5.4 Cefaleia persistente atribuída a lesão em 
contragolpe
Descrição:

Cefaleia com mais de 3 meses de duração, causada por lesão 
em contragolpe.

Critérios de diagnóstico:
A. Cefaleia de qualquer tipo preenchendo os critérios C e D
B.  Ocorrência de lesão em contragolpe1 associada no tempo a dor 

cervical e/ou cefaleia 
C. A cefaleia aparece dentro de 7 dias após a lesão em contragolpe
D. A cefaleia persiste mais de 3 meses após a lesão em contragolpe
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-32

Nota:
1.  A lesão em contragolpe é definida pela ocorrência súbita 

de movimentos contidos e inadequados de aceleração/

desaceleração da cabeça com flexão/extensão do pescoço. A 
lesão em contragolpe pode ocorrer após forças de impacto 
grandes ou pequenas.

2.  Quando a cefaleia após lesão em contragolpe se torna 
persistente, deverá ser considerada a possibilidade de 8.2 
Cefaleia por uso excessivo de medicamentos. 

5.5 Cefaleia aguda atribuída a craniotomia
Descrição:

Cefaleia com menos de 3 meses de duração causada por 
craniotomia cirúrgica.

Critérios de diagnóstico:
A. Cefaleia de qualquer tipo preenchendo os critérios C e D 
B. Foi realizada uma craniotomia cirúrgica1

C.  A cefaleia aparece dentro de 7 dias após uma das seguintes 
situações:

 1. craniotomia
 2. recuperação da consciência após a craniotomia
 3.  descontinuação da medicação que diminua a capacidade de 

sentir ou descrever a cefaleia após a craniotomia
D. Uma das situações seguintes:
 1. A cefaleia desaparece até 3 meses após a craniotomia 
 2.  A cefaleia persiste, porém ainda não passaram três meses 

após a craniotomia
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-31,2.

Nota:
1.  Quando a craniotomia foi realizada após o traumatismo 

cranioencefálico, classificar como 5.1.1 Cefaleia aguda atribuída 
a lesão traumática cranioencefálica moderada ou grave.

2.  É necessário excluir outras cefaleias secundárias que 
podem ocorrer após a craniotomia, antes de classificar 
como 5.5 Cefaleia aguda atribuída a craniotomia. Embora 
existam numerosas possíveis etiologias para a cefaleia 
após a craniotomia, deverão ser consideradas a cefaleia 
cervicogénica (como resultado do posicionamento durante a 
cirurgia), a cefaleia por fístula de LCR, infeções, hidrocefalia 
e hemorragia intracraniana.

Comentários: A 5.5 Cefaleia aguda atribuída a craniotomia 
ocorre numa proporção apreciável de doentes submetidos a 
craniotomia. Na maioria dos casos, começa alguns dias após a 
craniotomia e desaparece no período agudo pós-operatório. É 
mais frequente após cirurgia à base do crânio, comparada com 
outras localizações. Embora a dor da 5.5 Cefaleia aguda atribuída 
a craniotomia seja sentida com máxima intensidade no local da 
craniotomia, pode ser mais difusa e assemelhar-se à cefaleia tipo 
tensão ou à enxaqueca.

5.6 Cefaleia persistente atribuída a 
craniotomia
Descrição:

Cefaleia com mais de 3 meses de duração causada por 
craniotomia cirúrgica.

Critérios de diagnóstico:
A. Cefaleia de qualquer tipo preenchendo os critérios C e D 
B. Foi realizada uma craniotomia cirúrgica1
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C.  A cefaleia aparece dentro de 7 dias após uma das seguintes 
situações:

 1. craniotomia
 2. recuperação da consciência após a craniotomia
 3.  descontinuação da medicação que diminua a capacidade de 

sentir ou descrever a 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-31,2.

Nota:
1.  Quando a craniotomia foi realizada após o traumatismo 

cranioencefálico, classificar como 5.2.1 Cefaleia persistente 
atribuída a lesão traumática cranioencefálica moderada ou grave.

2.  Quando a cefaleia após craniotomia se torna persistente, 
deverá ser considerada a possibilidade de 8.2 Cefaleia por 
uso excessivo de medicamentos.

Comentários: Cerca de um quarto dos doentes que desenvolve 
5.5 Cefaleia aguda atribuída a craniotomia também desenvolverá 
5.6 Cefaleia persistente atribuída a craniotomia.
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6. Cefaleia Atribuída a Doença 
Vascular Cerebral e/ou Cervical
6.1. Cefaleia atribuída a evento vascular cerebral isquémico 
 6.1.1.  Cefaleia atribuída a acidente vascular cerebral (AVC) 

isquémico (enfarte cerebral)
  6.1.1.1  Cefaleia aguda atribuída a acidente vascular 

cerebral (AVC) isquémico (enfarte cerebral)
  6.1.1.2  Cefaleia persistente atribuída a acidente vascular 

cerebral (AVC) isquémico (enfarte cerebral) prévio
 6.1.2 Cefaleia atribuída a acidente isquémico 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 subaracnoideia 

(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 

subaracnoideia (HSA) não traumática prévia
  6.2.4.3  Cefaleia persistente atribuída a hemorragia 

subdural aguda (HSDA) 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 vascular 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 angeíte primária do sistema nervoso 

central (APSNC)
 6.4.3.  Cefaleia atribuída a angeíte secundária do sistema 

nervoso central (ASSNC)
6.5.  Cefaleia atribuída a patologia da artéria carótida cervical ou da 

artéria vertebral
 6.5.1.  Cefaleia ou dor facial ou cervical atribuída a disseção da 

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

a disseção da artéria carótida cervical ou da 
artéria vertebral

  6.5.1.2  Cefaleia ou dor facial ou cervical, persistente, 
atribuída a disseção prévia da artéria carótida 
cervical ou da artéria vertebral.

 6.5.2. Cefaleia pós-endarterectomia
 6.5.3.  Cefaleia atribuída a angioplastia ou a colocação de “stent” 

carotídeo ou vertebral
6.6. Cefaleia atribuída a patologia venosa cerebral 
 6.6.1 Cefaleia atribuída a trombose venosa cerebral (TVC)
 6.6.2  Cefaleia atribuída a colocação de stent em seio venoso 

craniano
6.7. Cefaleia atribuída a outra patologia arterial intracraniana aguda 
 6.7.1  Cefaleia atribuída a 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 a síndrome da 
vasoconstrição cerebral reversível (SVCR) prévia

 6.7.4.  Cefaleia atribuída a disseção arterial intracraniana
6.8.  Cefaleia e/ou aura semelhante à da enxaqueca atribuída a 

doença vascular cerebral crónica
 6.8.1  Cefaleia atribuída a Arteriopatia Cerebral 

Autossómica Dominante com Enfartes Subcorticais e 
Leucoencefalopatia (CADASIL)

 6.8.2  Cefaleia atribuída a encefalopatia mitocondrial, acidose 
láctica e episódios semelhantes a acidente vascular 
cerebral (MELAS)

 6.8.3 Cefaleia atribuída à angiopatia de Moyamoya (MMA)
 6.8.4  Aura semelhante à da enxaqueca atribuída a angiopatia 

amiloide cerebral
 6.8.5  Cefaleia atribuída à síndrome de vasculopatia retiniana 

com leucoencefalopatia cerebral e manifestações 
sistémicas (RVCLSM)

 6.8.6  Cefaleia atribuída a outra doença vascular cerebral 
crónica 

6.9 Cefaleia atribuída a apoplexia pituitária.

Comentário Geral 
Cefaleia primária, secundária ou ambas? As regras gerais para a 

atribuição a uma outra patologia aplicam-se a 6. Cefaleia atribuída a 
doença vascular cerebral e/ou cervical.

1.  Quando uma cefaleia de novo ocorre, pela primeira vez, 
em estreita relação temporal com uma doença vascular 
cerebral ou cervical, deverá ser classificada como cefaleia 
secundária atribuída a essa doença vascular. Isto também é 
verdadeiro se a cefaleia tem as características de qualquer 
uma das cefaleias primárias classificadas na Primeira Parte da 
ICHD-3. Esta regra aplica-se de modo similar a sintomas de 
aura de novo semelhantes aos da enxaqueca que ocorrem 
pela primeira vez em estreita relação temporal com uma 
patologia vascular craniana ou cervical. 

2.  Quando uma cefaleia preexistente com características 
de uma cefaleia primária se torna crónica ou se agrava 
significativamente (a frequência e/ou a intensidade aumentam 
duas ou mais vezes) em estreita relação temporal com uma 
patologia vascular cerebral ou cervical, deverá classificar-
se com ambos os diagnósticos - o diagnóstico da cefaleia 
inicial e o da 6. Cefaleia atribuída a doença vascular cerebral 
ou cervical (ou um dos seus subtipos), desde que haja clara 
evidência de que a patologia vascular pode causar a cefaleia.

Introdução
O diagnóstico da cefaleia e a sua relação causal é fácil de 

estabelecer na maioria das condições vasculares adiante descritas, 
porque a cefaleia apresenta-se de forma aguda, associada a sinais 
neurológicos e porque habitualmente regride rapidamente. A 
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estreita relação temporal entre a cefaleia e estes sinais neurológicos 
é, pois, crucial para se estabelecer uma relação causal.

Em muitas dessas perturbações, como nos acidentes vasculares 
isquémicos ou hemorrágicos, a cefaleia é subestimada por sinais 
focais e/ou alteração do estado de consciência. Noutras, como 
na hemorragia subaracnoideia, a cefaleia é geralmente o sintoma 
mais proeminente. Noutras condições, que podem provocar tanto 
cefaleia como acidente vascular cerebral, como as dissecções, 
as tromboses venosas cerebrais, a arterite de células gigantes 
e a angeíte do sistema nervoso central, a cefaleia é muitas 
vezes um sintoma inicial de alerta. É, portanto, fundamental o 
reconhecimento da associação da cefaleia com tais perturbações no 
sentido de diagnosticar corretamente a doença vascular subjacente 
e iniciar prontamente o tratamento apropriado, prevenindo assim 
consequências neurológicas potencialmente devastadoras.

Todas estas perturbações podem ocorrer em doentes com 
história prévia de uma cefaleia primária de qualquer tipo. Um indício 
que sugere uma causa vascular subjacente é o início, geralmente 
súbito, de uma cefaleia de novo, desconhecida até então para o 
doente. Sempre que tal ocorra, as patologias vasculares deverão 
ser despistadas de imediato.

Para todas as perturbações vasculares aqui listadas, os critérios 
de diagnóstico deverão incluir sempre que possível:

Critérios de diagnóstico:
A. Cefaleia preenchendo o critério C
B.  Foi demonstrada a presença de uma patologia vascular cerebral 

e/ou cervical que se sabe poder causar cefaleia
C.  Há evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 

dos seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação temporal com 

o início da doença vascular cerebral e/ou cervical
 2. presença de um ou de ambos os seguintes:
  a)  a cefaleia agravou-se significativamente a par do 

agravamento da doença vascular cerebral e/ou cervical
  b)  a cefaleia melhorou significativamente a par da melhoria 

da doença vascular cerebral e/ou cervical
 3. a  cefaleia tem as características típicas da cefaleia descrita 

para a doenças vascular cerebral e/ou cervical
 4.  existe outra evidência para o estabelecimento duma relação 

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

6.1. Cefaleia atribuída a acidente vascular 
cerebral isquémico

6.1.1. Cefaleia atribuída a acidente vascular 
cerebral (AVC) isquémico (enfarte cerebral).

6.1.1.1 Cefaleia aguda atribuída a acidente vascular 
cerebral (AVC) isquémico (enfarte cerebral)
Descrição:

Cefaleia de novo, geralmente de início agudo, causada por 
acidente vascular cerebral isquémico e associada aos sinais 
neurológicos focais de enfarte cerebral. Muito raramente, é o 
sintoma inaugural ou o mais proeminente do acidente vascular 
cerebral isquémico. Tem curso autolimitado.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C e D
B. Foi diagnosticado um acidente vascular cerebral isquémico
C.  Há evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, um 

dos seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação temporal com 

os outros sintomas e/ou sinais clínicos do acidente vascular 
cerebral isquémico ou conduziu ao diagnóstico do acidente 
vascular.

 2.  a cefaleia melhorou significativamente a par da estabilização 
ou melhoria dos outros sintomas ou sinais clínicos ou 
imagiológicos do acidente vascular cerebral isquémico

D. Um dos seguintes:
 1. a cefaleia desapareceu em três meses1

 2.  a cefaleia ainda não desapareceu, mas não passaram ainda 
três meses1

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

Nota:
1.  Os três meses devem ser contabilizados a partir de 

estabilização, espontânea ou devida a tratamento, e não a 
partir do início do acidente vascular cerebral isquémico.

Comentários: A 6.1.1 Cefaleia atribuída a acidente vascular 
cerebral isquémico (enfarte cerebral) é acompanhada por sinais 
neurológicos focais e/ou alteração do estado de consciência, 
que permitem, em geral, distingui-la das cefaleias primárias. 
É geralmente de intensidade moderada e sem características 
específicas. Pode ser bilateral ou unilateral, ipsilateral ao acidente 
vascular. Raramente, um acidente vascular cerebral isquémico 
agudo, nomeadamente um enfarte embólico cerebeloso ou 
supratentorial, pode apresentar-se com uma cefaleia súbita 
(mesmo explosiva) isolada.

A cefaleia é um sintoma presente em até um terço dos casos de 
acidente vascular cerebral isquémico; é mais frequente nos acidentes 
do território vertebrobasilar que nos do território carotídeo. A 
cefaleia é de pouca ou nenhuma utilidade para o esclarecimento da 
etiologia do acidente vascular isquémico exceto pelo facto de muito 
raramente surgir nos acidentes vasculares lacunares. 

Pelo contrário a cefaleia é extremamente frequente em 
patologias agudas da parede arterial que podem causar enfarte 
isquémico, tais como a disseção arterial ou a síndrome da 
vasoconstrição cerebral reversível. Nestes casos, a cefaleia pode 
ser diretamente causada pela lesão da parede arterial e pode 
anteceder o evento isquémico; é mais corretamente classificada 
como secundária à patologia da parede arterial. 

6.1.1.2 Cefaleia persistente atribuída a acidente 
vascular cerebral isquémico (enfarte cerebral) prévio
Descrição: 

Cefaleia causada por acidente vascular cerebral isquémico e 
que persiste por mais de três meses após a estabilização do enfarte.

Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia previamente diagnosticada como 6.1.1.1 Cefaleia aguda 

atribuída a acidente vascular cerebral isquémico (enfarte cerebral), 
e preenchendo o critério C

B.  O acidente vascular cerebral isquémico estabilizou, espontaneamente 
ou devido a tratamento
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C.  A cefaleia persistiu por mais de três meses após a estabilização 
do acidente vascular cerebral isquémico

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

Comentário: Alguns estudos documentaram cefaleias 
preenchendo os critérios 6.1.1.2 Cefaleia persistente atribuída 
a acidente vascular cerebral isquémico (enfarte cerebral) prévio. 
É necessário investigar a existência de fatores de risco para esta 
cefaleia persistente; uma história prévia de 1. Enxaqueca pode 
estar implicada, bem como ansiedade/depressão.

6.1.2 Cefaleia atribuída a acidente isquémico 
transitório (AIT)
Descrição: 

Cefaleia causada por um acidente isquémico transitório (AIT) 
e acompanhada por sinais focais transitórios de início súbito, 
sugestivos de AIT. Dura menos de 24 horas

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticado um acidente isquémico transitório (AIT)
C.  Há evidência de causalidade demonstrada por ambos os 

seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolveu-se simultaneamente com os outros 

sintomas e/ou sinais clínicos de AIT
 2. a cefaleia desaparece em 24 horas
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-31,2 

Notas:
1.  O diagnóstico diferencial entre 6.1.2 Cefaleia atribuída 

a acidente isquémico transitório (AIT) e uma crise de 1.2 
Enxaqueca com aura pode ser particularmente difícil. O 
modo de início é crucial: o défice focal é súbito no AIT e 
é mais frequentemente progressivo na aura da enxaqueca. 
Para além disso, os fenómenos positivos (como escotomas 
cintilantes) são muito mais frequentes na aura de enxaqueca 
que no AIT enquanto os fenómenos negativos surgem mais 
frequentemente no AIT.

2.  A coincidência de um AIT com as características habituais e de 
uma cefaleia intensa deve levar prontamente à investigação 
de patologias arteriais que provoquem diretamente cefaleia 
intensas (entre elas as dissecções arteriais).

Comentários: Um AIT é um episódio transitório de disfunção 
neurológica causada por isquemia cerebral focal ou retiniana, 
sem evidência clínica, imagiológica ou de outra natureza de 
enfarte cerebral ou retiniano agudo. Os sintomas de AIT 
caracteristicamente, mas não invariavelmente, duram menos de 
uma hora. 

A cefaleia, embora mais frequente nos AITs do território 
vertebrobasilar do que nos do território carotídeo, muito 
raramente é um sintoma proeminente do AIT.

6.2. Cefaleia atribuída a hemorragia 
intracraniana não traumática
Codificada noutro local: 

A cefaleia atribuída a hemorragia intracerebral traumática e/ou 
hemorragia subaracnoideia traumática ou hematoma intracerebral, 
epidural ou subdural traumático é codificada como 5.1.1. Cefaleia 

aguda atribuída a lesão traumática craniana moderada ou grave ou 
5.2.1. Cefaleia persistente atribuída a lesão traumática craniana 
moderada ou grave.

Descrição: 
Cefaleia causada por hemorragia intracraniana não traumática, 

geralmente com início súbito (explosivo inclusive). Dependendo 
do tipo de hemorragia, pode surgir isolada ou associada a défice 
neurológico focal.

 6.2.1 Cefaleia aguda atribuída a hemorragia 
intracerebral não traumática
Descrição: 

Cefaleia de novo causada por hemorragia intracerebral não 
traumática, geralmente tem início agudo e associa-se aos sinais 
neurológicos focais da hemorragia intracerebral. A cefaleia pode, 
raramente, ser o sintoma inaugural e proeminente deste tipo de 
hemorragias.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C e D
B.  Foi diagnosticada uma hemorragia intracerebral (HIC)1 na 

ausência de traumatismo craniano
C.  Há evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 

dos seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação temporal com 

os outros sintomas e/ou sinais clínicos da HIC ou conduziu 
ao diagnóstico da HIC

 2.  a cefaleia melhorou significativamente a par da estabilização 
ou melhoria dos outros sintomas ou sinais clínicos ou 
imagiológicos de HIC

 3.  a cefaleia tem pelo menos uma das três seguintes 
características.

  a) início súbito ou explosivo
  b) intensidade máxima no dia da instalação
  c) localização de acordo com o local da hemorragia
D. Qualquer um dos seguintes:
 1. a cefaleia desapareceu em três meses2

 2.  a cefaleia ainda não desapareceu, mas não passaram ainda 
três meses2

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

Nota:
1.  Correntemente, o termo intracerebral neste contexto inclui 

intracerebeloso.
2.  Os três meses devem ser contabilizados a partir de 

estabilização, espontânea ou devida a tratamento, e não a 
partir do início da hemorragia intracerebral.

Comentários: A 6.2.1. Cefaleia aguda atribuída a hemorragia 
intracerebral não traumática é, na maioria das vezes, devida à 
presença de sangue subaracnoideu e compressão local e não por 
hipertensão intracraniana. Pode ocasionalmente apresentar-se 
como cefaleia explosiva. 

A cefaleia é mais frequente e mais severa nos acidentes 
vasculares cerebrais hemorrágicos do que nos isquémicos. Quando 
ocorre na instalação do ictus, a cefaleia está associada a um maior 
risco de mortalidade precoce na hemorragia intracerebral, mas tal 
não sucede nos acidentes isquémicos. 
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A cefaleia é geralmente subestimada pelos défices focais ou 
coma, mas também pode ser um sintoma precoce proeminente 
de algumas hemorragias cerebrais, nomeadamente hemorragias 
cerebelosas, que podem necessitar de descompressão cirúrgica 
urgente.

6.2.2 Cefaleia aguda atribuída a hemorragia 
subaracnoideia (HSA) não traumática 
Codificada noutro local: 

A hemorragia subaracnoideia não traumática distingue-se da 
hemorragia subaracnoideia da convexidade (HSAc) não traumática. 
Esta última apresenta-se com sintomas e sinais clínicos e radiológicos 
muito variáveis consoante as várias causas subjacentes que 
incluem a síndrome do vasoespasmo cerebral reversível (SVRC), 
a angiopatia amiloide cerebral (AAC), a endocardite e a trombose 
venosa cerebral. Doentes com crises semelhantes a auras, HSAc 
e AAC devem ser codificados com 6.8.4 Aura semelhante à da 
enxaqueca atribuída a angiopatia amiloide cerebral. Doentes com 
cefaleia, HSAc e SVCR devem ser codificados como 6.7.3 Cefaleia 
atribuída à síndrome da vasoconstrição cerebral reversível.

Descrição: 
Cefaleia causada por hemorragia subaracnoideia não traumática 

(HSA), tipicamente severa e súbita, atingindo a intensidade máxima 
em segundos (cefaleia explosiva) ou minutos. Pode ser o único 
sintoma da HSA não traumática.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C e D
B.  Foi diagnosticada uma hemorragia subaracnoideia (HSA) na 

ausência de traumatismo craniano
C.  Há evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 

dos seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação temporal com 

os outros sintomas e/ou sinais clínicos da HSA ou conduziu 
ao diagnóstico de HSA

 2.  a cefaleia melhorou significativamente a par da estabilização 
ou melhoria dos outros sintomas ou sinais clínicos ou 
imagiológicos da HSA

 3. a cefaleia teve início súbito ou explosivo
D. Qualquer um dos seguintes:
 1. a cefaleia desapareceu em três meses1

 2.  a cefaleia ainda não desapareceu, mas não passaram ainda 
três meses1

E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.2,3

Notas:
1.  Os três meses devem ser contabilizados a partir de 

estabilização, espontânea ou devida a tratamento, e não a 
partir do início da hemorragia subaracnoideia (HSA).

2.  O diagnóstico da HSA é confirmado por tomografia 
computorizada (TC) sem contraste: a sensibilidade é 
próxima de 99% nas primeiras seis horas após o início, 
98% às 12 horas e 93% às 24 horas (mas descendo para 
50% aos 7 dias). Quando o resultado da TC não permite 
o diagnóstico, é essencial a punção lombar: a xantocromia 
está presente em todos os casos de HSA aneurismática, 
quando o líquido cefaloraquidiano (LCR) é colhido entre as 
12 horas e as duas semanas de evolução, e é analisado por 

espectrofotometria. A RM não está indicada como método 
de diagnóstico inicial na HSA; no entanto as sequências 
ponderadas em T2 gradiente de eco FLAIR podem ser úteis, 
quando a TC é normal, mas o LCR revela alterações.

3.  Na presença de uma hemorragia subaracnoideia da 
convexidade não traumática, a idade avançada, disfunção 
sensitivomotora, crises estereotipadas semelhantes à aura 
e ausência de de cefaleia significativa sugerem angiopatia 
amiloide cerebral como causa subjacente. Idade jovem 
e cefaleia explosiva recorrente sugerem síndrome de 
vasoespasmo cerebral reversível 

Comentários: A hemorragia subaracnoideia (HSA) não 
traumática é uma das causas mais frequentes de cefaleia intensa, 
persistente e incapacitante de início abrupto (cefaleia explosiva) e 
é uma condição grave (a taxa de mortalidade é de 40-50% e 10-
20% dos doentes morrem antes de chegar ao hospital; 50% dos 
sobreviventes ficam incapacitados).

A 6.2.2. Cefaleia aguda atribuída a hemorragia subaracnoideia 
(HSA) não traumática pode, no entanto, ser moderada e não se 
acompanhar de outros sinais. O início abrupto é a característica 
chave. Em qualquer doente com cefaleia de início súbito ou 
explosivo, deve ser excluída uma hemorragia subaracnoideia. 

O atraso no diagnóstico pode ter consequências catastróficas: 
a HSA é uma emergência neurointerventiva. No entanto ocorrem 
erros no diagnóstico inicial em 25% a 50% dos doentes; o mais 
comum é ser diagnosticada como enxaqueca. A razão mais 
frequente para erros no diagnóstico é a não realização do exame 
de imagem adequado ou a sua interpretação errada, bem como a 
não realização de punção lombar, quando está indicada.

Após o diagnóstico da HSA, é necessário de modo urgente 
pesquisar a presença de um aneurisma que tenha rompido 
(80% das HSA espontâneas resultam da rotura de um aneurisma 
sacular). Nos doentes que receberam um diagnóstico inicial errado 
e que são posteriormente diagnosticados corretamente dias mais 
tarde, muitas vezes não se identifica aneurisma ou outra causa para 
a HSA.

6.2.3. Cefaleia aguda atribuída a hemorragia 
subdural aguda (HSDA) não traumática 
Codificada noutro local: 

A maioria dos casos de hematoma subdural agudo ocorre após 
traumatismo craniano; nesses casos a cefaleia deve ser codificada 
no capítulo correspondente.

Descrição: 
A cefaleia causada por uma hemorragia subdural aguda (HSDA) 

é caracteristicamente intensa e súbita, atingindo a intensidade 
máxima em segundos (cefaleia explosiva) ou minutos. É 
habitualmente acompanhada logo de início ou precocemente por 
sinais focais ou por depressão do estado de consciência.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C e D
B.  Foi diagnosticada uma hemorragia subdural aguda (HSDA) na 

ausência de traumatismo craniano
C.  Há evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 

dos seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação temporal com 
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os outros sintomas e/ou sinais clínicos da HSDA ou levou ao 
diagnóstico de HSDA

 2. presença de um ou de ambos os seguintes:
  a)  a cefaleia agravou significativamente a par do agravamento 

da HSDA
  b)  a cefaleia melhorou significativamente a par da melhoria 

dos outros sintomas ou sinais clínicos ou imagiológicos 
de HSDA

 3. a cefaleia tem uma ou duas das características seguintes
  a) início súbito ou explosivo
  b) localizada de acordo com o local da hemorragia
D. Qualquer um dos seguintes:
 1. a cefaleia desapareceu em três meses1

 2.  a cefaleia ainda não desapareceu, mas não passaram ainda 
três meses1

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

Nota:
1.  Os três meses devem ser contabilizados a partir de 

estabilização, espontânea ou devida a tratamento, e não a 
partir do início da hemorragia subdural aguda.

Comentários: A hemorragia subdural aguda sem outra 
hemorragia intracraniana (HSDA pura) é rara. Pode ter um 
prognóstico fatal e é uma emergência neurocirúrgica.

A hemorragia pode ter origem arterial ou venosa. Os casos 
reportados incluem roturas arteriais corticais “espontâneas”, 
roturas de aneurismas, malformações arteriovenosas e fístulas 
arteriovenosas durais, tumores ou metástases, discrasias 
hemorrágicas, doença de Moyamoya, trombose venosa cerebral 
e hipotensão intracraniana. Casos isolados ou pequenas séries 
têm sido apresentados sobretudo por neurocirurgiões. A cefaleia 
é descrita em 25 a 100% dos casos consoante as séries e a causa 
subjacente. A cefaleia isolada pode ser o sintoma inaugural, 
mas geralmente está associada 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 traumática 
que persiste durante mais de três meses após a hemorragia ter 
estabilizado.

Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia previamente diagnosticada como 6.2.1 Cefaleia aguda 

atribuída a hemorragia intracerebral não traumática, 6.2.2 Cefaleia 
aguda atribuída a hemorragia subaracnoideia não traumática e 
6.2.3 Cefaleia aguda atribuída a hemorragia subdural aguda não 
traumática e preenchendo o critério C

B.  A hemorragia intracraniana (seja qual o tipo) está estabilizada, 
espontaneamente ou devida a tratamento

C.  A cefaleia persistiu mais de 3 meses após a estabilização da 
hemorragia intracraniana

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

Comentários: Alguns estudos documentaram cefaleias 
preenchendo os critérios de 6.2.4 Cefaleia persistente atribuída 
a hemorragia intracraniana não traumática prévia. É necessário 

investigar a existência de fatores de risco para esta cefaleia 
persistente; uma história prévia de 1. Enxaqueca pode estar 
implicada, bem como ansiedade/depressão.

Subtipos codificáveis são 6.2.4.1 Cefaleia persistente atribuída 
a hemorragia intracerebral não traumática prévia, 6.2.4.2 Cefaleia 
persistente atribuída a hemorragia subaracnoideia não traumática 
prévia e 6.2.4.3 Cefaleia persistente atribuída a hemorragia subdural 
aguda não traumática prévia.

6.3. Cefaleia atribuída a malformação 
vascular não rota
Codificada noutro local: 

Cefaleia de novo atribuída a rotura de malformação vascular 
é classificada em 6.2.1. Cefaleia aguda atribuída a hemorragia 
intracerebral não traumática e 6.2.2. Cefaleia aguda atribuída a 
hemorragia subaracnoideia não traumática ou raramente 6.2.3. 
Cefaleia atribuída a hemorragia subdural aguda não traumática.

Descrição: 
Cefaleia secundária a malformação vascular intracraniana 

não rota (ocorrendo sem hemorragia). Dependendo do tipo de 
malformação, a cefaleia pode ter um curso crónico com crises 
recorrentes, mimetizando cefaleias primárias episódicas ou um 
curso agudo e autolimitado.

6.3.1. Cefaleia atribuída a aneurisma sacular 
não roto
Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticado um aneurisma cerebral não roto
C.  Há evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 

dos seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação temporal com 

os outros sintomas e/ou sinais clínicos de aneurisma sacular 
não roto, ou conduziu ao seu diagnóstico.

 2. presença de um ou de ambos os seguintes:
  a)  a cefaleia agravou significativamente a par dos outros 

sintomas ou sinais clínicos ou imagiológicos de crescimento 
do aneurisma sacular.

  b)  a cefaleia desapareceu após o tratamento do aneurisma 
sacular

 3. presença de um ou de ambos os seguintes: 
  a) a cefaleia tem início súbito ou explosivo
  b)  a cefaleia associa-se a paralisia dolorosa do III nervo craniano
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-31 

Nota:
1.  Em particular foram excluídas, através de investigação 

apropriada, a presença de hemorragia intracraniana ou da 
síndrome da vasoconstrição cerebral reversível.

Comentários: A cefaleia está presente em cerca de um quinto 
dos doentes com aneurisma cerebral não roto, mas ainda não está 
esclarecido se esta associação é fortuita ou se há relação causal. 

A 6.3.1 Cefaleia atribuída a aneurisma sacular não roto 
geralmente não tem características específicas. Qualquer cefaleia 
de início recente pode revelar um aneurisma não roto, mas 
sintomático. Uma variedade clássica é a paralisia aguda do III nervo 
craniano com dor retroorbitária e pupila midriática, indicando um 
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aneurisma da artéria comunicante posterior ou da terminação 
da artéria carótida. Tal paralisia dolorosa do III nervo é uma 
emergência, indiciando uma rotura iminente ou um alargamento 
progressivo da malformação arterial.

Vários estudos retrospetivos revelaram que cerca de metade 
dos doentes com hemorragia subaracnoideia aneurismática 
referiram a ocorrência de uma cefaleia súbita e intensa nas 4 
semanas anteriores ao diagnóstico da rotura do aneurisma. Pondo 
de parte um possível viés de evocação, estes dados sugerem 
que estas cefaleias são o resultado de um aumento súbito da 
malformação arterial (“cefaleia sentinela”) ou de uma pequena 
hemorragia subaracnoideia que não foi diagnosticada como tal 
(“rotura de alarme” [warning leak]). A evidência da existência da 
cefaleia sentinela é pobre. Também não deve ser usado o termo 
“rotura sentinela” (warning leak) já que uma rotura indica uma 
hemorragia subaracnoideia. Tendo em conta que, pelo menos, 
um em cada três doentes com hemorragia subaracnoideia 
aneurismática é inicialmente mal diagnosticado e dados os riscos 
de uma rehemorragia, os doentes com cefaleia súbita e severa 
devem realizar uma investigação completa incluindo exames de 
neuroimagem, estudo do LCR e angiografia cerebral (angioRM ou 
angioTC).

6.3.2. Cefaleia atribuída a malformação 
arteriovenosa (MAV)
Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticada uma malformação arteriovenosa (MAV).
C.  Há evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 

dos seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação temporal com 

os outros sintomas e/ou sinais clínicos da MAV ou conduziu 
ao diagnóstico de MAV

 2.  presença de um ou de ambos os seguintes:
  c)  a cefaleia agravou significativamente a par do crescimento 

da MAV.
  d)  a cefaleia melhorou significativamente ou desapareceu 

em paralelo com o tratamento efetivo da MAV
  e)  a cefaleia está localizada de acordo com o local da 

malformação
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-31 

Nota:
1.  Foi excluída uma hemorragia intracraniana, através dos 

métodos apropriados.

Comentários: Têm sido descritos na literatura casos realçando 
a associação das malformações arteriovenosas (MAV) com 
diferentes tipos de 3. Cefaleias trigemino-autonómicas incluindo 
3.1 Cefaleia em Salvas, 3.2.2 Hemicrânia paroxística crónica e 3.3.1 
SUNCT, mas esses casos tinham características atípicas. Não há 
evidência robusta da relação entre as malformações arteriovenosas 
e essas cefaleias primárias.

A 1.2 Enxaqueca com aura tem sido reportada em até 58% das 
mulheres com MAV. Um argumento forte a favor de uma relação 
causal é a correlação muito elevada entre o lado da cefaleia ou da 
aura e o lado da MAV. Há, portanto, uma forte sugestão de que 
as MAV possam causar crises de enxaqueca com aura (enxaqueca 
sintomática). No entanto, numa série numerosa de casos de MAV, 

os sintomas inaugurais incluíam frequentemente epilepsia e défices 
focais com ou sem hemorragia e, muito mais raramente, sintomas 
do tipo da enxaqueca.

6.3.3. Cefaleia atribuída a fístula arteriovenosa 
dural (FAVD) 
Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticada uma fístula arteriovenosa dural (FAVD)
C.  Há evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 

dos seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação temporal com 

os outros sintomas e/ou sinais clínicos da FAVD ou conduziu 
ao diagnóstico de FAVD

 2. presença de um ou de ambos os seguintes:
  a)  a cefaleia agravou-se significativamente a par dos 

outros sintomas ou sinais clínicos ou imagiológicos de 
crescimento da FAVD

  b)  a cefaleia melhorou significativamente ou desapareceu 
após o tratamento efetivo da FAVD

 3. Pelo menos um dos seguintes:
  a) a cefaleia é acompanhada por acufenos pulsáteis.
  b) a cefaleia é acompanhada por oftalmoplegia
  c)  a cefaleia é progressiva e agrava de manhã e/ou com a 

tosse e/ou flexão do tronco
 4. a cefaleia está localizada de acordo com o local da FAVD
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-31 

Nota:
1.  Foram excluídas, pelos métodos apropriados, hemorragia 

intracerebral ou trombose venosa cerebral.

Comentários: Não existem estudos sobre a 6.3.3. Cefaleia 
atribuída a fístula arteriovenosa dural. Um acufeno pulsátil doloroso 
pode ser o sintoma inaugural, bem como uma cefaleia com 
caraterísticas de hipertensão intracraniana como resultado da 
diminuição da drenagem venosa e, por vezes, de trombose dos 
seios venosos. As fístulas carótidocavernosas podem apresentar-se 
como oftalmoplegia dolorosa.

 
6.3.4. Cefaleia atribuída a angioma cavernoso
Codificada noutro local: 

A cefaleia atribuída a hemorragia cerebral ou a convulsão 
secundária a angioma cavernoso é codificada como 6.2.1 Cefaleia 
aguda atribuída a hemorragia cerebral ou 7.6 Cefaleia atribuída a 
crise epilética.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticado um angioma cavernoso
C.  Há evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 

dos seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação temporal com 

os outros sintomas e/ou sinais clínicos de angioma cavernoso 
ou conduziu ao seu diagnóstico

 2. presença de um ou de ambos os seguintes:
  a)  a cefaleia agravou significativamente a par de outros 

sintomas ou sinais clínicos ou imagiológicos de 
crescimento do angioma cavernoso
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  b)  a cefaleia melhorou significativamente ou resolveu após a 
remoção do angioma cavernoso.

 3.  a cefaleia está localizada de acordo com o local do angioma 
cavernoso

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-31

Nota:
1.  Hemorragia intracerebral foi excluída, através de investigação 

apropriada.

Comentários: Os angiomas cavernosos são cada vez mais 
reconhecidos na RM. Relatórios de casos isolados sugerem 
que alguns angiomas cavernosos podem desencadear crises 
semelhantes às da cefaleia em salvas, SUNCT ou enxaqueca. 
Contudo, não há nenhum estudo relevante sobre a 6.3.4. Cefaleia 
atribuída a angioma cavernoso.

Numa série de 126 doentes sintomáticos com angiomas 
cavernosos e mutação KRIT1, apenas 4% referiu a cefaleia como 
sintoma inaugural. Pelo contrário, a cefaleia é frequentemente 
reportada como consequência de hemorragia cerebral ou de 
convulsões, duas das manifestações mais comuns dos angiomas 
cavernosos; nesses casos, a cefaleia deverá ser classificada de 
acordo com essas manifestações.

6.3.5 Cefaleia atribuída a angiomatose 
encéfalotrigeminal ou leptomeníngea 
(Síndrome de Sturge-Weber)
Codificada noutro local: 

A cefaleia atribuída a uma convulsão secundária à síndrome 
de Sturge-Weber é codificada como 7.6 Cefaleia atribuída a crise 
epilética.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B.  Está presente um angioma facial e há evidência em exame de 

neuroimagem de angioma meníngeo ipsilateral ao angioma facial
C.  Há evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 

dos seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação temporal 

com os outros sintomas e/ou sinais clínicos e/ou evidência 
imagiológica de angioma meníngeo

 2.  a cefaleia agravou significativamente a par dos outros 
sintomas ou sinais clínicos e imagiológicos de crescimento 
do angioma meníngeo

 3.  a cefaleia é do tipo da enxaqueca, bilateral ou localizada 
de acordo com o local do angioma, e associada a aura 
contralateral ao angioma.

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

Comentário: A Síndrome de Sturge-Weber ocorre exclusivamente 
de um modo esporádico, resultando de uma mutação somática em 
mosaico no gene GNAQ (proteína de ligação ao nucleótido guanina, 
polipéptido Q).

A 6.3.5 Cefaleia atribuída a angiomatose encefalotrigeminal 
ou leptomeníngea (síndrome de Sturge-Weber) está pouco 
documentada. Mais de 90% dos casos da síndrome de Sturge-
Weber têm convulsões, e metade referem cefaleia pós-convulsão, 
que deverá ser classificada de acordo. Casos isolados sugerem 
que a angiomatose encefalotrigeminal ou leptomeníngea poderá 

ser a causa de enxaqueca sintomática, particularmente de crises 
de enxaqueca com aura prolongada e/ou motora (possivelmente 
relacionada com oligoemia crónica). 

6.4 Cefaleia atribuída a arterite
Descrição:

Cefaleia causada por e sintoma da inflamação das artérias 
cervicais, cranianas e/ou cerebrais. A cefaleia pode ser o único 
sintoma da arterite.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi feito o diagnóstico de arterite
C.  Há evidência de causalidade demonstrada por um ou ambos 

os seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação temporal com 

os outros sintomas e/ou sinais clínicos iniciais de arterite ou 
conduziu ao diagnóstico de  arterite. 

 2. Presença de um ou de ambos os seguintes:
  a)  a cefaleia agravou significativamente a par do agravamento 

da arterite 
  b)  a cefaleia melhorou significativamente a par da melhoria 

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 sintoma de arterite de células gigantes 

(ACG). A cefaleia pode ser o único sintoma da ACG, uma doença 
claramente associada a cefaleia. As características da cefaleia são 
variáveis

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticada arterite de células gigantes (ACG) 
C.  Há evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, um 

dos seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação temporal com 

os outros sintomas e/ou sinais clínicos ou biológicos iniciais 
ou conduziu ao diagnóstico de ACG. 

 2. presença de um ou de ambos os seguintes:
  a)  a cefaleia agravou significativamente a par do agravamento 

da ACG
  b)  a cefaleia melhorou significativamente ou desapareceu nos 

primeiros três dias de tratamento com corticosteroides 
em altas doses.

 3.  a cefaleia associa-se a hipersensibilidade do escalpe e/ou 
claudicação da mandíbula

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

Comentários: De todas as arterites e doenças vasculares do 
colagénio, a arterite de células gigantes (ACG) é a doença mais 
claramente associada a cefaleia. Deve-se à inflamação das artérias 
cefálicas, principalmente dos ramos da artéria carótida externa. A 
variabilidade nas características da 6.4.1. Cefaleia atribuída a arterite 
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de células gigantes e dos outros sintomas associados (polimialgia 
reumática, claudicação da mandíbula) é tal que, qualquer cefaleia 
recente e persistente num doente acima de 60 anos deverá fazer 
suspeitar ACG e levar a investigação diagnóstica apropriada.

Crises recentes e repetidas de amaurose fugaz associadas a 
cefaleia são muito sugestivas de ACG e necessitam de investigação 
urgente. O maior risco é o de amaurose devido a neuropatia optica 
isquémica anterior, que poderá ser prevenida pela administração 
imediata de corticosteroides; o intervalo de tempo entre a perda 
visual num olho e no outro é geralmente inferior a uma semana. Os 
doentes com ACG estão também em risco de sofrerem acidentes 
isquémicos cerebrais e demência.

O diagnóstico histológico pode ser difícil, porque a artéria 
temporal poderá apresentar-se normal em algumas áreas (lesões 
segmentadas) indicando a necessidade de cortes seriados.

6.4.2 Cefaleia atribuída a angeíte primária do 
sistema nervoso central (APSNC)

Termos previamente utilizados: Cefaleia atribuída a angeíte 
isolada do SNC ou angeíte granulomatosa do SNC.

Descrição: 
A cefaleia causada por e sintoma de angeíte primária do SNC 

(APSNC). A cefaleia é o sintoma dominante desta entidade, mas 
não possui características específicas. 

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticada angeíte primária do SNC (APSNC)
C.  Há evidência de causalidade demonstrada por um ou ambos 

os seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação temporal com 

os outros sintomas e/ou sinais clínicos iniciais de APSNC ou 
conduziu ao diagnóstico de APSNC. 

 2. presença de um ou de ambos os seguintes:
  a)  a cefaleia agravou significativamente a par do agravamento 

da APSNC
  b)  a cefaleia melhorou significativamente a par da 

melhoria da APSNC, resultante do tratamento com 
corticosteroides e/ou imunossupressores

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-31

Nota:
1.  Em particular, foram excluídas, através de investigação 

apropriada, infeção ou neoplasia do SNC e a síndrome de 
vasoconstrição cerebral reversível. 

Comentários: A cefaleia é o sintoma dominante na angeíte do 
SNC (primária ou secundária). Está presente em 50 a 80% dos 
casos, conforme o método de diagnóstico utilizado, angiografia e 
histologia, respetivamente. Ainda assim, não tem características 
específicas e tem pouca utilidade diagnóstica até que os outros sinais 
se evidenciem, como défices focais, crises epiléticas, perturbações 
da consciência ou perturbações cognitivas. No entanto, a ausência 
simultânea de cefaleia e pleocitose do LCR torna o diagnóstico de 
angeíte do SNC improvável.

A angeíte primária do SNC (APSNC) pode apresentar alterações 
angiográficas muito similares às da síndrome de vasoconstrição 
reversível cerebral (SVCR), incluindo estenoses multifocais das 

artérias intracranianas; cefaleias explosivas recorrentes deverão 
sugerir o diagnóstico de SVCR e não APSNC.

A patogénese da 6.4.2 Cefaleia atribuída a angeíte primária do 
SNC é multifatorial: por inflamação, acidente vascular cerebral 
(isquémico ou hemorrágico), aumento da pressão intracraniana e/
ou hemorragia subaracnoideia.

O efeito do tratamento é bem menos dramático do que na 
6.4.1 Cefaleia atribuída a arterite de células gigantes. A angeíte 
primária do SNC comprovada histologicamente é uma condição 
grave e não raramente letal.

6.4.3 Cefaleia atribuída a angeíte secundária do 
sistema nervoso central (ASSNC) 
Descrição: 

A cefaleia causada por e sintoma de angeíte secundária do 
sistema nervoso central. A cefaleia é o sintoma dominante desta 
entidade, mas não possui características específicas. 

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B.  Foi diagnosticada angeíte secundária do sistema nervoso central 

(angeíte do SNC na presença de angeíte sistémica) (ASSNC)
C.  Há evidência de causalidade demonstrada por um ou ambos 

os seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação temporal com 

os outros sintomas e/ou sinais clínicos iniciais ASSNC
 2. presença de um ou de ambos os seguintes:
  a)  a cefaleia agravou significativamente a par do agravamento 

da angeíte sistémica
  b)  a cefaleia melhorou significativamente a par da melhoria 

da angeíte sistémica resultante do tratamento com 
corticosteroides e/ou tratamento imunossupressor

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

Comentários: A cefaleia é o sintoma dominante na angeíte do 
SNC (primária ou secundária). Está presente em 50 a 80% dos 
casos, conforme o método de diagnóstico utilizado, angiografia e 
histologia, respetivamente. Ainda assim, não tem características 
específicas e tem pouca utilidade diagnóstica até que outros sinais 
se evidenciem, como défices focais, crises epiléticas, perturbações 
da consciência ou perturbações cognitivas. No entanto, a ausência 
simultânea de cefaleia e pleocitose do LCR torna o diagnóstico de 
angeíte do SNC improvável.

As dificuldades são acrescidas: 1) diagnosticar a angeíte do 
SNC num doente que se sabe ter patologia que pode provocar 
angeíte; 2) pesquisar a patologia subjacente (inflamatória, infeciosa, 
maligna, tóxica) num doente que apresenta uma angeíte do SNC.

A patogénese da 6.4.3 Cefaleia atribuída a angeíte secundária 
do SNC é multifatorial: por inflamação, acidente vascular cerebral 
(isquémico ou hemorrágico), aumento da pressão intracraniana e/
ou hemorragia subaracnoideia.

6.5. Cefaleia atribuída a patologia da artéria 
carótida cervical ou da artéria vertebral
Descrição: 

Cefaleia e/ou dor facial e/ou dor cervical causada por lesões 
não inflamatórias das artérias carótidas cervicais e/ou das artérias 
vertebrais. A dor geralmente tem um início súbito (mesmo 
explosivo). Pode permanecer isolada ou ser um sintoma de alarme 
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precedendo os défices focais de um acidente vascular cerebral 
isquémico.

 
Critérios de diagnóstico:
A.  Qualquer cefaleia de novo e/ou dor facial ou dor cervical, 

preenchendo o critério C 
B.  Foi demonstrada lesão de uma artéria cervical ou foi efetuada 

cirurgia ou intervenção radiológica numa artéria cervical
C.  Há evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 

dos seguintes:
 1.  a dor desenvolveu-se em estreita relação temporal com os 

outros sinais locais de patologia arterial cervical ou conduziu 
ao diagnóstico de patologia arterial cervical

 2. presença de um ou de ambos os seguintes:
  a)  a dor agravou significativamente a par dos outros sinais 

de lesão arterial cervical
  b)  a dor melhorou significativamente ou desapareceu até 

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 disseção de artéria carótida cervical ou da 
artéria vertebral 

6.5.1.1 Cefaleia ou dor facial ou cervical, aguda, 
atribuída a disseção da artéria carótida cervical ou da 
artéria vertebral 
Descrição: 

Cefaleia e/ou dor facial e/ou cervical causada por disseção da 
artéria carótida cervical ou da artéria vertebral. A dor é em regra 
ipsilateral ao vaso atingido e geralmente de início súbito (mesmo 
explosivo). Pode permanecer como sintoma isolado ou pode ser 
um sintoma de alarme antecedendo um acidente vascular cerebral 
isquémico.

Critérios de diagnóstico:
A.  Qualquer cefaleia e/ou dor facial e/ou dor cervical, de novo, 

preenchendo o critério C e D
B.  Foi diagnosticada disseção da artéria carótida cervical ou da 

artéria vertebral
C.  Há evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 

dos seguintes:
 1.  a dor desenvolveu-se em estreita relação temporal com os 

outros sinais locais de disseção arterial cervical ou conduziu 
ao diagnóstico de disseção arterial cervical

 2. presença de um ou de ambos os seguintes:
  a)  a dor agravou significativamente a par dos outros sinais 

de disseção arterial cervical
  b)  a dor melhorou significativamente ou desapareceu até 

um mês após o seu início
 3. presença de um ou de ambos os seguintes:
  a)  a dor é severa e contínua durante vários dias, mas pode 

ser mais prolongada
  b)  a dor antecede os sinais de isquemia aguda cerebral ou 

retiniana
 4. a dor é unilateral e ipsilateral à arterial cervical afetada.
D. qualquer um dos seguintes:
 1. a cefaleia desapareceu em três meses1 

 2.  a cefaleia ainda não desapareceu, mas não passaram ainda 
três meses1

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

Nota: 
1.  Os três meses devem ser contabilizados a partir de 

estabilização, espontânea ou devida a tratamento, e não a 
partir do início da disseção cervical arterial

Comentários: A cefaleia com ou sem dor cervical pode ser 
a única manifestação da disseção arterial cervical. É sem dúvida 
o sintoma mais frequente (55 a 100% dos casos) e é também o 
sintoma inaugural mais comum (33 a 86% dos casos) desta patologia.

A 6.5.1.1 Cefaleia ou dor facial ou dor cervical, aguda, atribuída 
a disseção da artéria carótida cervical ou da artéria vertebral é 
geralmente unilateral (ipsilateral à disseção), severa e persistente 
(em média dura quatro dias). Não há, contudo, um padrão 
específico e pode, muitas vezes, ser bastante enganadora, 
simulando outras cefaleias como 1. Enxaqueca, 3.1 Cefaleia em 
salvas ou 4.4 Cefaleia explosiva primária. É frequente existirem 
sinais associados (de isquemia retiniana ou cerebral e sinais locais): 
uma síndrome de Horner dolorosa, um acufeno doloroso de 
início súbito ou uma paralisia dolorosa do XII nervo craniano são 
fortemente sugestivos de disseção carotídea. 

A disseção arterial cervical pode estar associada a disseção 
arterial intracraniana, que é uma causa potencial de hemorragia 
subaracnoideia. A 6.7.4. Cefaleia atribuída a disseção arterial 
intracraniana pode também estar presente para além da 6.5.1.1 
Cefaleia ou dor facial ou dor cervical, aguda, atribuída a disseção da 
artéria carótida cervical ou da artéria vertebral.

A 6.5.1.1 Cefaleia ou dor facial ou dor cervical, aguda, l atribuída a 
disseção da artéria carótida cervical ou da artéria vertebral geralmente 
antecede o início dos sinais de isquemia e, portanto, requer 
diagnóstico e tratamento precoces. O diagnóstico é baseado na 
RM cervical com supressão de gordura, duplex scan, angioRM e/ou 
angioTC e, em casos duvidosos, na angiografia convencional. Pode 
ser necessário executar vários destes métodos diagnósticos, uma 
vez que qualquer um deles pode ser normal. 

Não existem estudos randomizados sobre o tratamento, 
mas há um consenso a favor da utilização da heparina seguida 
de varfarina por três a seis meses, de acordo com a qualidade da 
recuperação arterial.

6.5.1.2 Cefaleia ou dor facial ou cervical, persistente, 
atribuída a disseção prévia da artéria carótida cervical 
ou da artéria vertebral.
Descrição: 

Cefaleia causada por disseção da carótida cervical ou da 
artéria vertebral e persistindo por mais de três após a disseção 
ter estabilizado

Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia previamente diagnosticada como 6.5.1.1 Cefaleia ou 

dor facial ou dor cervical, aguda, atribuída a disseção da carótida 
cervical ou disseção da artéria vertebral

B.  A disseção está estabilizada, espontaneamente ou através de 
tratamento

C.  A cefaleia persistiu por mais de 3 meses após estabilização da disseção
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3. 
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Comentário: Alguns estudos documentaram a existência 
de cefaleias preenchendo os critérios de 6.5.1.2 Cefaleia ou dor 
facial ou cervical, persistente, atribuída a disseção prévia da artéria 
carótida cervical ou da artéria vertebral. É necessária investigação 
para identificar fatores de risco para tal cefaleia persistente; a 
história prévia de 1. Enxaqueca pode estar implicada assim como 
ansiedade/depressão.

6.5.2 Cefaleia pós-endarterectomia
Descrição: 

Cefaleia causada pelo procedimento cirúrgico de 
endarterectomia carotídea. A dor pode também atingir o pescoço 
e a face. Pode permanecer como sintoma isolado mas também 
pode ser o sintoma de alarme que antecede os sinais focais de 
um acidente vascular cerebral (na maioria das vezes hemorrágico).

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C:
B. Foi realizada uma endarterectomia carotídea
C.  Existe evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, 

dois dos seguintes:
 1. a cefaleia aparece até uma semana após a cirurgia
 2. a cefaleia desaparece até um mês após a cirurgia
 3. ambos os seguintes: 
  a)  a cefaleia é unilateral, ipsilateral à endarterectomia carotídea, 
  b) a cefaleia possui uma das três seguintes características1:
   i. dor ligeira difusa
   ii.  dor semelhante à da cefaleia em salvas, ocorrendo 

uma a duas vezes ao dia, em crises com duração de 
duas as três horas

   iii. dor muito intensa pulsátil
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-32

Nota: 
1.  Três subtipos da 6.5.2. Cefaleia pós-endarterectomia foram 

descritos, mas não são codificados separadamente:
 a)  uma cefaleia isolada, ligeira e difusa ocorrendo nos 

primeiros dias após a cirurgia
 b)  uma dor unilateral semelhante à cefaleia em salvas, durando 

entre 2 a 3 horas e ocorrendo uma a duas vezes ao dia 
 c)  dor pulsátil e severa ocorrendo três dias após a cirurgia
2.  Foi excluída uma disseção arterial através dos métodos 

apropriados

Comentário: Dos três subtipos da 6.5.2. Cefaleia pós-
endarterectomia o primeiro e mais frequente (até 60% dos casos) 
é uma condição benigna autolimitada enquanto que o segundo 
tipo (reportado em até 38% dos casos) desaparece em cerca 
de duas semanas. O terceiro tipo faz parte da rara síndrome de 
hiperperfusão, frequentemente precede um aumento da pressão 
arterial e o início de crises epiléticas ou défices neurológicos por 
volta do sétimo dia. Requer um tratamento urgente, uma vez que 
estes sintomas podem ser prenúncio de uma hemorragia cerebral.

6.5.3. Cefaleia atribuída a angioplastia ou a 
colocação de “stent” carotídeo ou vertebral
Descrição: 

Cefaleia causada por procedimentos endovasculares de angioplastia 
cervical e/ou colocação de stent. A dor pode também atingir o pescoço 

e a face. Pode permanecer como sintoma isolado, mas também pode 
ser um sintoma de alarme que antecede os sinais focais de um acidente 
vascular cerebral (na maioria das vezes hemorrágico).

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C 
B.  Foi realizada uma angioplastia ou colocado um stent carotídeo 

ou vertebral
C. Evidência de causalidade demonstrada por todos os seguintes:
 1.  a cefaleia aparece até uma semana após a angioplastia e/ou 

colocação de stent
 2.  a cefaleia desaparece até um mês após a angioplastia e/ou 

colocação de stent
 3. a cefaleia é ipsilateral à angioplastia e/ou à colocação de stent
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-31

Nota:
1.  Foi excluída a presença de disseção arterial, através dos 

métodos apropriados.

Comentários: A angioplastia e/ou a colocação de stent 
carotídeo e vertebral são executados para tratar estenoses 
arteriais cervicais.

Numa série de 64 doente que colocaram stent carotídeo, 
ocorreu cefaleia em um terço, geralmente nos primeiros 10 minutos 
após o procedimento e foi ligeira, ipsilateral, frontotemporal e de 
tipo pressão; geralmente desapareceu em 10 minutos. Outros 
dados sobre a 6.5.3 Cefaleia atribuída a angioplastia ou a colocação 
de stent carotídeo ou vertebral permanecem escassos. A cefaleia não 
é mencionada nos grandes ensaios que comparam endarterectomia 
carotídea com colocação de stent carotídeo.

A 6.5.3 Cefaleia atribuída a angioplastia ou a colocação de stent 
carotídeo ou vertebral também foi descrita como fazendo parte de 
uma rara síndrome de hiperperfusão.

6.6 Cefaleia atribuída a patologia venosa 
craniana

6.6.1 Cefaleia atribuída a trombose venosa 
cerebral (TVC) 
Descrição: 

Cefaleia causada por trombose venosa cerebral. Não tem 
características específicas: mais frequentemente é difusa, 
progressiva e severa, mas pode ser unilateral e de início súbito 
(mesmo explosivo), ou ligeira ou ainda semelhante à enxaqueca

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C 
B. Foi diagnosticada uma trombose venosa cerebral (TVC)
C. Evidência de causalidade demonstrada por ambos os seguintes:
 1.  a cefaleia apareceu em estreita relação temporal com os 

outros sintomas e/ou sinais clínicos de TVC ou conduziu ao 
diagnóstico de uma TVC 

 2. presença de um ou de ambos os seguintes:
  a)  a cefaleia agravou significativamente a par dos sinais 

clínicos e imagiológicos de extensão da TVC
  b)  a cefaleia melhorou significativamente ou desapareceu 

após melhoria da TVC.
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.
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Comentários: A cefaleia é, sem dúvida, o sintoma mais 
frequente da trombose venosa cerebral (TVC), presente em 80 
a 90% dos casos e é também o sintoma inaugural mais comum. 

A 6.6.1 Cefaleia atribuída a trombose venosa cerebral não 
apresenta características específicas, mas habitualmente é difusa, 
progressiva, de grande intensidade e associada a outros sinais de 
hipertensão intracraniana. Pode ser também unilateral e súbita, 
mas às vezes enganadoras confundindo-se e assemelhando-se à 
1.1. Enxaqueca sem aura, 1.2 Enxaqueca com aura, 3.1 Cefaleia em 
salvas, 3.4 Hemicrania continua, 4.4 Cefaleia explosiva primária, 7.2 
Cefaleia atribuída a hipotensão de LCR ou 6.2.2 Cefaleia atribuída a 
hemorragia subaracnoideia (HSA) não traumática (a TVC pode ser 
a causa da HSA). 

A cefaleia pode ser a única manifestação da TVC, mas em mais 
de 90% dos casos associa-se a sinais focais (défices neurológicos 
ou crises epiléticas) e/ou sinais de hipertensão intracraniana, 
encefalopatia subaguda ou síndrome do seio cavernoso.

Dada a ausência de características específicas da 6.6.1 Cefaleia 
atribuída a trombose venosa cerebral, qualquer cefaleia recente e 
persistente deve levantar suspeita, especialmente se houver uma 
condição protrombótica subjacente. O diagnóstico é baseado em 
exames de neuroimagem (RM com sequências ponderadas em 
T2* e angio-RM, ou TC e angio-TC, ou angiografia intra-arterial 
em casos duvidosos). O tratamento deverá ser iniciado o mais 
rapidamente possível e incluí tratamento sintomático, heparina 
seguida de anticoagulante oral, no mínimo por seis meses, e, 
quando indicado, o tratamento da causa subjacente.

6.6.2 Cefaleia atribuída a colocação de “stent” 
em seio venoso craniano
Descrição: 

Cefaleia unilateral causada por e no mesmo lado da colocação 
de stent em seio venoso craniano.

Critérios de diagnóstico:
A. Cefaleia unilateral de novo, preenchendo o critério C
B. Foi colocado um stent jugular ou craniano
C. Evidência de causalidade demonstrada por todos os seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolveu-se em uma semana após a colocação 

do stent
 2.  a cefaleia desapareceu nos três meses após a colocação do 

stent
 3. a cefaleia é ipsilateral ao lado da colocação do stent
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-31.

Nota: 
1.  Em particular foi excluída trombose venosa no interior do 

stent.

Comentário: Ao longo da última década a colocação de 
stents em estenoses do seio lateral foi usada como tratamento da 
hipertensão intracraniana idiopática.

Os dados acerca da 6.6.2 Cefaleia atribuída a colocação de 
stent venoso craniano são escassos. Numa série de 21 doentes em 
quem foi colocado stent por hipertensão intracraniana idiopática, 
10 doentes apresentaram ‘cefaleias do stent’ diferentes das que 
apresentavam previamente ao tratamento, no mesmo local que o 
stent, na região mastóidea e durando cerca de 3 semanas.

6.7. Cefaleias atribuída a outra patologia 
arterial intracraniana aguda

6.7.1. Cefaleia atribuída a procedimento 
endarterial intracraniano
Descrição: 

Cefaleia unilateral causada diretamente por uma intervenção 
endarterial intracraniana, ipsilateral ao procedimento e durando 
menos de 24 horas.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C
B. Foi realizado um procedimento endarterial intracraniano1.
C.  Evidência de causalidade demonstrada por pelo menos três dos 

seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolveu-se até uma semana após o 

procedimento
 2. a cefaleia desapareceu até um mês após o procedimento
 3. a cefaleia é ipsilateral ao procedimento, ou bilateral
 4. a cefaleia tem um dos seguintes grupos de características2:
  a)  severa, ocorrendo abruptamente nos segundos após o 

procedimento e durando menos de 1 hora
  b)  moderada a severa, desenvolvendo-se horas após o 

procedimento e durando mais de 24 horas
  c)  ocorrendo em doentes com 1. Enxaqueca e apresentando 

as características da 1.1 Enxaqueca sem aura ou 1.2 
Enxaqueca com aura

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-33

Notas:
1.  Por exemplo; angioplastia, embolização ou colocação de 

stent
2.  Existem 3 subtipos reconhecidos (mas não codificados 

separadamente) da 6.7.1 Cefaleia atribuída a procedimento 
endarterial intracraniano:

 a)  um subtipo muito específico descrito após insuflação de 
balão ou embolização de malformação arteriovenosa 
ou aneurisma; dor muito intensa, localizada numa área 
específica consoante a artéria envolvida, de instalação 
abrupta que surge poucos segundos após o procedimento 
e que desaparece rapidamente

 b)  cefaleia que se desenvolve em horas até 1 dia após o 
procedimento e dura poucos dias

 c)  uma crise de enxaqueca ocorrendo numa pessoa que tem 
1. Enxaqueca e que foi desencadeada pelo procedimento 
endarterial intracraniano; esta é, por vezes seguida 
de cefaleia intermitente recorrente durante várias 
semanas (nestes casos o doente deve receber ambos 
os diagnósticos: o tipo ou subtipo apropriado de 1. 
Enxaqueca e 6.7.1 Cefaleia atribuída a procedimento 
endarterial intracraniano).

3.  Em especial foram excluídas pelas investigações adequadas 
disseção arterial e rutura arterial.

6.7.2. Cefaleia da angiografia
Descrição: 

Cefaleia causada diretamente pela angiografia cerebral.
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Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C
B. Foi realizada angiografia intra-arterial carotídea ou vertebral 
C.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 

dos seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolveu-se durante ou nas 24 horas seguintes 

à angiografia
 2. a cefaleia desapareceu nas 72 horas após a angiografia
 3.  a cefaleia apresenta um dos seguintes grupos de características1:
  a)  desenvolveu-se durante a injeção do contraste e durou 

menos de 1 hora
  b)  desenvolveu-se poucas horas após a angiografia e durou 

menos de 24 horas
  c)  ocorreu em doente com 1. Enxaqueca e apresenta 

as características de 1.1 Enxaqueca sem aura ou 1.2 
Enxaqueca com aura 

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

Nota:
1.  Existem 3 subtipos reconhecidos (mas não codificados em 

separado) da 6.7.2 Cefaleias da angiografia
 a)  ocorrendo durante a angiografia e intimamente 

relacionada com a injeção de contraste
 b)  ocorrendo mais tardiamente, mas nas primeiras 24 

horas (ambos estes subtipos são mais frequentes em 
doentes com antecedentes de cefaleia primária, mas 
são distintamente diferentes nas suas características da 
cefaleia primária)

 c)  uma crise de enxaqueca ocorrendo numa pessoa com 1. 
Enxaqueca e que foi desencadeada pela angiografia (nestes 
casos, o doente deve receber ambos os diagnósticos: 
o tipo apropriado ou subtipo de 1. Enxaqueca e 6.7.2 
Cefaleia da angiografia.

Comentário: O contraste da angiografia está contraindicado 
em doentes afetados por qualquer dos subtipos da 1.2.3 Enxaqueca 
hemiplégica pois pode desencadear uma crise potencialmente 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:

A cefaleia causada pela síndrome da vasoconstrição cerebral 
reversível (SVCR) é tipicamente uma cefaleia explosiva que se 
repete ao longo de uma a duas semanas, muitas vezes desencadeada 
por atividade sexual, esforço, manobra de Valsalva e/ou emoções. 
A cefaleia pode permanecer como o único sintoma do SVCR ou 
pode ser um sintoma de alarme que precede um acidente vascular 
cerebral hemorrágico ou isquémico. 

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C
B.  Foi diagnosticada a síndrome de vasoconstrição cerebral 

reversível (SVCR)
C.  Existe evidência de causalidade demonstrada por um ou dois 

dos seguintes:

 1.  a cefaleia, com ou sem sinais focais e/ou crises epiléticas 
conduziu à realização de angiografia (com aspeto “em 
rosário”) e ao diagnóstico de SVCR

 2. a cefaleia tem uma ou mais das características seguintes:
  a) início explosivo
  b)  desencadeada por atividade sexual, esforço, manobras 

de Valsalva, emoções, tomar banho e/ou duche
	 	 c)		presente	 e	 recorrente	durante	≤	1	mês	 após	o	 início,	

sem	nenhuma	cefaleia	de	novo	significativa	após	>	1mês
D. Um dos seguintes:
 1. A cefaleia desapareceu nos 3 meses após o seu início
 2.  A cefaleia ainda não desapareceu, mas não passaram três 

meses ainda desde o seu início
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-31 

Nota:
1.  Em especial foi excluída hemorragia subaracnoideia pelos 

métodos apropriados.

Comentários: A síndrome da vasoconstrição cerebral 
reversível (SVCR) é uma entidade pouco compreendida, 
caracterizada clinicamente por uma cefaleia difusa muito intensa 
com início explosivo mimetizando uma hemorragia subaracnoideia 
aneurismática. 

A SVCR é a causa mais frequente de cefaleia explosiva que 
se repete ao longo de alguns dias ou semanas. A 6.7.3 Cefaleia 
atribuída à síndrome da vasoconstrição cerebral reversível pode 
raramente ter outros modos de início: progredindo rapidamente 
em horas ou mais lentamente em dias. 

Grandes séries de doentes com SVCR confirmada 
demonstraram que até 75% pode apresentar-se com a cefaleia 
como único sintoma, mas esta entidade pode estar também 
associada a défices focais neurológicos flutuantes e, por vezes, a 
crises epiléticas. A 6.7.3.1 Cefaleia aguda atribuída à síndrome de 
vasoconstrição cerebral reversível pode ser um sintoma de alarme 
antecedendo um acidente vascular cerebral hemorrágico ou 
isquémico. A cefaleia está ausente numa minoria de casos de SVCR.

A angiografia é, por definição, anormal, com segmentos 
alternados de constrições arteriais e dilatações (aspeto “em 
rosário”). Todavia a angioRM, angioTC e até a angiografia 
convencional podem ser normais na primeira semana de evolução. 
Os doentes com cefaleia explosiva recorrente e uma angiografia 
normal, mas preenchendo todos os outros critérios de SVCR, 
devem ser considerados como tendo 6.7.3.2. Cefaleia aguda 
provavelmente atribuída à síndrome da vasoconstrição cerebral 
reversível (SVCR). A RM-CE revela alterações em 30 a 80% dos 
casos incluindo vários padrões de lesão incluindo hemorragia 
intracraniana (subaracnoideia da convexidade, intracerebral e/
ou subdural), lesões isquémicas cerebrais e/ou edema cerebral 
correspondendo à “síndrome da leucoencefalopatia posterior 
reversível”.

Pelo menos 50% dos casos da SVCR são secundários, a maioria 
pós-parto e/ou após exposição a substâncias vasoativas incluindo 
drogas ilícitas, simpaticomiméticos alfa e drogas serotoninérgicas. 
A doença é autolimitada, durando entre 1 a 3 meses, com o 
desaparecimento das alterações arteriais (daí o termo “reversível”) 
e, quase sempre, com a resolução da cefaleia. Contudo a SVCR 
pode provocar acidentes vasculares cerebrais com sequelas 
permanentes. 
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6.7.3.2 Cefaleia aguda provavelmente atribuída 
à síndrome da vasoconstrição cerebral reversível 
(SVCR)
Descrição: 

Cefaleia com características típicas da cefaleia associada 
à sindrome de vasoconstrição cerebral reversível (SVCR), 
nomeadamente cefaleia explosiva que se repete ao longo de 
uma a duas semanas e desencadeada por atividade sexual, 
esforço, manobra de Valsalva e/ou emoções, mas em que não se 
demonstrou por angiografia cerebral o aspeto “em rosário” típico 
da SVCR.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C
B.  Existe a suspeita de haver a síndrome de vasoconstrição cerebral 

reversível (SVCR), mas a angiografia cerebral é normal.
C.  Existe a probabilidade de relação causal demonstrada por todos 

os seguintes:
 1.  Pelo menos duas crises de cefaleias no espaço de um mês 

com todas as seguintes características:
  a)  início explosivo atingindo o máximo de intensidade em < 

1 minuto
  b) intensidade severa
	 	 c)	durando	≥	5	minutos
 2.  Pelo menos uma das crises de cefaleia explosiva foi 

desencadeada por um dos seguintes:
  a)  atividade sexual (imediatamente antes ou durante o 

orgasmo)
  b) esforço físico
  c) manobra do tipo Valsalva
  d) emoções
  e) tomar banho ou duche
  f) flexão do tronco
 3.  não ocorre nenhuma cefaleia explosiva de novo ou outra 

cefaleia	significativa	até	>	1	mês	após	o	início	
D. Um dos seguintes:
 1.  a cefaleia desapareceu nos três meses após o seu início
 2.  a cefaleia ainda não desapareceu, mas não passaram três 

meses ainda desde o seu início
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-31 

Nota: 
Em especial foi excluída hemorragia subaracnoideia pelos 

métodos apropriados.

Comentários: A ICHD-3 geralmente não propõe critérios 
para cefaleias secundárias prováveis. No entanto, as alterações 
arteriais da síndrome de vasoespasmo cerebral reversível (SVCR) 
podem ser difíceis de demonstrar. 

Em alguns casos de SVCR é necessário repetir a angioTC ou 
angioRM durante 2 a 3 semanas após a instalação da cefaleia e noutros 
é necessária a realização de angiografia convencional invasiva para 
se conseguir detetar a vasoconstrição. Nos doentes com cefaleia 
explosiva recorrente e típica de SVCR com duração inferior a um 
mês e com angiografia inicial normal e, em quem foi excluída outra 
causa para as cefaleias pela metodologia apropriada, pode ser feito o 
diagnóstico temporário de 6.7.3.2 Cefaleia provavelmente atribuída à 
síndrome da vasoconstrição cerebral reversível.

6.7.3.3 Cefaleia persistente atribuída a síndrome de 
vasoconstrição cerebral reversível (SVCR) prévia
Descrição:

Cefaleia causada pela síndrome de vasoconstrição cerebral 
reversível (SVCR) e que persiste mais de três meses após o seu 
início.

Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia previamente diagnosticada como 6.7.3.1 Cefaleia aguda 

atribuída à síndrome de vasoespasmo cerebral reversível (SVCR) e 
preenchendo o critério C

B.  Normalização das artérias cerebrais, evidenciada em angiografia 
direta ou indireta de controle, nos três meses após o início do 
SVCR 

C.	A	cefaleia	persistiu	por	>	3	meses	após	o	seu	início
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

Comentário: Alguns estudos documentaram cefaleias que 
preenchiam os critérios para 6.7.3.3 Cefaleia persistente atribuída 
a síndrome de vasoconstrição cerebral reversível (SVCR) prévio. 
Investigação é necessária para identificar fatores de risco para esta 
cefaleia persistente; uma história prévia de 1. Enxaqueca pode 
estar implicada assim como ansiedade/depressão.

6.7.4. Cefaleia atribuída a disseção arterial 
intracraniana
Descrição: 

Cefaleia causada por disseção de uma artéria intracraniana. 
A dor é em regra unilateral e ipsilateral ao vaso dissecado e 
geralmente de início súbito (mesmo explosivo). Pode permanecer 
como sintoma isolado ou pode ser um sintoma de alarme a 
preceder uma hemorragia subaracnoideia ou um acidente vascular 
cerebral isquémico

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticada uma disseção arterial intracraniana
C.  Existe evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, 

dois dos seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação temporal com 

os outros sintomas e/ou sinais clínicos de disseção arterial 
intracraniana ou conduziu ao seu diagnóstico 

 2. a cefaleia desapareceu num mês após o seu início
 3. a cefaleia tem uma ou ambas as seguintes características
  a) início abrupto ou explosivo
  b) intensidade severa
  4. a cefaleia é unilateral e ipsilateral à disseção.
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3. 

Comentários: As dissecções podem atingir qualquer artéria 
intracraniana e podem produzir enfartes isquémicos, compressão 
de estruturas adjacentes ou menos frequentemente hemorragias 
intracerebrais. 

Nos asiáticos a disseção arterial intracraniana é mais frequente 
que a disseção de artéria cervical. 

A cefaleia aguda é muitas vezes o sintoma inaugural e pode ser 
a única manifestação desta patologia.
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6.8. Cefaleia e/ou aura semelhante à da 
enxaqueca atribuída a doença vascular 
cerebral crónica

6.8.1. Cefaleia atribuída a arteriopatia 
cerebral autossómica dominante com enfartes 
subcorticais e leucoencefalopatia (CADASIL)
Descrição: 

Cefaleia recorrente em crises semelhantes a 1.2 Enxaqueca 
com aura exceto por uma frequência inabitual de aura prolongada, 
causada por arteriopatia cerebral autossómica dominante com 
enfartes subcorticais e leucoencefalopatia (CADASIL). Associa-se 
a outras características clínicas do CADASIL ou frequentemente é 
o seu primeiro sintoma.

Critérios de diagnóstico:
A.  Crises recorrentes de enxaqueca com aura típica, hemiplégica 

ou prolongada, preenchendo o critério C
B.  Foi demonstrada a presença de arteriopatia cerebral autossómica 

dominante com enfartes subcorticais e leucoencefalopatia 
(CADASIL)1 

C. Presença de um ou de ambos os seguintes:
 1.  a enxaqueca com aura foi a primeira manifestação clínica de 

CADASIL
 2.  as crises de enxaqueca com aura melhoram ou desaparecem, 

quando as outras manifestações de CADASIL (i.e., acidente 
vascular cerebral isquémico, alterações do humor e/ou 
disfunção cognitiva) aparecem e agravam

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

Nota:
1.  o diagnóstico é feito por despiste das mutações do gene 

NOTCH3, através de uma simples biópsia de pele com 
imunofixação dos anticorpos NOTCH3, ou por microscopia 
eletrónica para avaliar a presença de material osmiofílico 
granular extracelular no interior da média arterial.

Comentários: A arteriopatia cerebral autossómica dominante 
com enfartes subcorticais e leucoencefalopatia (CADASIL) é uma 
doença autossómica dominante, com alguns casos esporádicos, 
envolvendo as células musculares lisas da média das pequenas 
artérias do cérebro. É o resultado de mutações do gene NOTCH3.

A CADASIL é caracterizada clinicamente por pequenos 
enfartes profundos de repetição, demência subcortical, alterações 
do humor e num terço dos casos por crises tipicamente de 1.2 
Enxaqueca com aura exceto pela frequência inusual de aura 
prolongada. Nestes casos é geralmente o primeiro sintoma da 
doença; aparece em média aos 30 anos de idade, cerca de 15 anos 
antes dos acidentes vasculares cerebrais isquémicos e 20 a 30 anos 
antes do óbito. 

A RM apresenta sempre alterações evidentes da substância 
branca nas sequências ponderadas em T2.

6.8.2. Cefaleia atribuída a encefalopatia 
mitocondrial, acidose láctica e episódios 
semelhantes a acidente vascular cerebral 
isquémico (MELAS)
Descrição:

Cefaleia, que ou é recorrente em ataques semelhantes à 

enxaqueca ou é o sintoma inaugural dos episódios semelhantes 
a acidente vascular cerebral isquémico, causada por e associada 
a outras características clínicas da encefalopatia mitocondrial, 
acidose láctica e episódios semelhantes a acidente vascular 
cerebral isquémico (MELAS).

Critérios de diagnóstico:
A. Crises recorrentes de cefaleia preenchendo o critério C
B.  Foi demonstrada uma alteração genética mitocondrial associada 

à encefalopatia mitocondrial, acidose láctica e episódios 
semelhantes a acidente vascular cerebral isquémico (MELAS)

C. Presença de um ou de ambos os seguintes:
 1. crises recorrentes de enxaqueca com ou sem aura
 2.  cefaleia aguda precedendo ou estando associada aos défices 

neurológicos focais e/ou a crises epiléticas
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

Comentários: A encefalopatia mitocondrial, acidose láctica 
e episódios semelhantes a acidente vascular cerebral isquémico 
(MELAS) é uma doença mitocondrial geneticamente heterogénea 
com um fenótipo clínico variável, incluído sintomas de 
envolvimento do SNC (crises epiléticas, hemiparésia, hemianópsia, 
cegueira cortical, surdez neurossensorial e/ou vómitos episódicos). 
A cefaleia é frequente na MELAS, quer como crises recorrentes 
semelhantes à enxaqueca, quer como o sintoma inaugural dos 
episódios semelhantes a acidentes vasculares cerebrais. 

A elevada frequência de crises semelhantes às da enxaqueca, 
fazendo parte da MELAS, conduziu à hipótese de que as mutações 
mitocondriais possam estar envolvidas na enxaqueca com aura; 
no entanto a mutação 3243 não foi detetada em dois grupos de 
sujeitos com 1.2 Enxaqueca com aura. Outras mutações, ainda não 
identificadas podem estar implicadas, quer na enxaqueca quer 
nos acidentes vasculares cerebrais isquémicos, já que as crises 
de enxaqueca, sobretudo com aura, também ocorrem nas outras 
doenças mitocondriais

 
6.8.3. Cefaleia atribuída à angiopatia de 
Moyamoya (AMM)
Descrição: 

Cefaleia crónica recorrente que pode ser semelhante a 
enxaqueca, causada por e associada às outras características 
clínicas da angiopatia de Moyamoya.

Critérios de diagnóstico:
A. Cefaleia recorrente preenchendo o critério C
B. Evidência por neuroimagem de angiopatia de Moyamoya (AMM)
C. Evidência de casualidade demonstrada por ambas as seguintes:
 1.  A cefaleia desenvolveu-se em estreita relação temporal 

com os outros sintomas e ou sinais clínicos e/ou evidência 
imagiológica de AMM ou conduziu ao seu diagnóstico

 2. um ou ambos os seguintes:
  a)  a cefaleia agravou significativamente a par com os outros 

sintomas e/ou sinais clínicos e/ou sinais radiológicos de 
agravamento da AMM

  b)  a cefaleia melhorou significativamente após cirurgia de 
revascularização

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
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Comentários: A angiopatia de Moyamoya (AMM) caracteriza-
se por estenose progressiva bilateral e oclusão da porção 
intracraniana da carótida interna, artérias cerebrais médias e 
anteriores. Vários genes de suscetibilidade foram identificados 
ou localizados na AMM. Noutros doentes, a AMM está associada 
a outras entidades (anemia de células falciformes, síndrome de 
Down e radioterapia) e é referida como a síndrome de Moyamoya.

A AMM geralmente apresenta-se na infância ou na adolescência 
com acidentes vasculares cerebrais isquémicos ou hemorrágicos 
que podem causar cefaleia aguda. Aparte destes eventos vasculares 
agudos, a cefaleia é extremamente frequente tanto nas crianças 
como nos adultos com AMM, fenotipicamente mais semelhante à 
1.1 Enxaqueca sem aura, 1.2 Enxaqueca com aura, 1.2.3. Enxaqueca 
hemiplégica ou 2. Cefaleia de tipo tensão; crises semelhantes às da 
cefaleia em salvas foram raramente reportadas. 

A cirurgia de revascularização tem efeitos variáveis na cefaleia 
da AMM com melhoria em alguns doentes, persistência noutros, e 
ainda cefaleia de novo após a cirurgia noutro grupo.

6.8.4 Aura semelhante à da enxaqueca atribuída 
a angiopatia amiloide cerebral (AAC)
Descrição: 

Crises de aura semelhantes à enxaqueca, de início tardio, sem 
cefaleia ou com ligeira cefaleia também denominadas de ‘crises de 
amiloide’, causado por e em associação às outras características 
clínicas de angiopatia amiloide cerebral, muitas vezes no contexto 
de hemorragia subaracnoideia da convexidade.

Critérios de diagnóstico:
A.  Crises de novo de aura semelhante às da enxaqueca, com ou 

sem cefaleia ligeira, preenchendo o critério C
B.  Evidência de angiopatia amiloide cerebral (AAC) por 

neuroimagem ou biópsia cerebral
C.  Evidência de causalidade demonstrada por um ou mais dos 

seguintes:
 1.  a aura desenvolveu-se em estreita relação temporal com os 

outros sintomas e/ou sinais clínicos de AAC, ou conduziu ao 
seu diagnóstico

 2.  a aura agravou significativamente em paralelo com o 
agravamento dos sinais clínicos e/ou radiológicos de 
agravamento da AAC

 3. idade de início acima dos 50 anos de idade.
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Nota: 
1.  As sequências de RM sensíveis à hemoglobina são importantes 

no diagnóstico de angiopatia amiloide cerebral, e devem ser 
realizadas em qualquer doente com aura semelhante à da 
enxaqueca com início tardio.

Comentários: A angiopatia amiloide cerebral (AAC) é uma 
doença de pequenos vasos associada a progressiva deposição 
de amiloide nas paredes dos vasos leptomeníngeos e corticais. 
As formas esporádicas são muito mais frequentes que as formas 
hereditárias familiares.

A AAC é uma causa major de hemorragia intracerebral lobar 
sintomática, episódios focais transitórios nos idosos e declínio 
cognitivo. Os episódios focais transitórios incluem tanto fenómenos 
positivos semelhantes aos da aura de enxaqueca (parestesias 

que alastram e/ou fenómenos visuais positivos) como sintomas 
neurológicos negativos semelhantes a AIT, e podem ser causados 
por siderose cortical superficial ou hemorragia subaracnoideia 
da convexidade. Estes episódios estão associados a um alto risco 
precoce de hemorragia intracerebral sintomática.

6.8.5 Cefaleia atribuída à síndrome de 
vasculopatia retiniana com leucoencefalopatia 
cerebral e manifestações sistémicas (SVRLCMS)
Descrição:

Cefaleia recorrente com crises semelhantes a enxaqueca, 
sobretudo sem aura, causada pela síndrome de vasculopatia 
retiniana com leucoencefalopatia cerebral e manifestações 
sistémicas (SVRLCMS). Pode estar associada às outras 
manifestações clinicas da SVRLCMS ou pode ser a sua manifestação 
clinica inicial.

Critérios de diagnóstico:
A.  Crises recorrentes semelhantes a crises de enxaqueca com e 

sem aura, preenchendo o critério C
B.  A síndrome de vasculopatia retiniana com leucoencefalopatia 

cerebral e manifestações sistémicas (SVRLCMS) foi 
demonstrada1 

C.  As crises semelhantes à enxaqueca são secundárias e fazem 
parte das manifestações clínicas desta síndrome.

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

Nota:
1.  O diagnóstico faz-se por teste genético para as mutações 

do TREX1

Comentários: A síndrome de vasculopatia retiniana com 
leucoencefalopatia cerebral e manifestações sistémicas (SVRLCMS) 
é uma doença sistémica de pequenos vasos, autossómica 
dominante causada por mutação do C-terminal no TREX1. 
Caracteriza-se clinicamente por défices neurológicos focais, 
declínio cognitivo, distúrbios psiquiátricos, convulsões, várias 
manifestações sistémicas e, em pelo menos metade dos casos, 
crises semelhantes às da enxaqueca. Outras manifestações clínicas 
são o defeito visual por retinopatia vascular, declínio neurológico e 
morte prematura por lesões progressivas e captantes da substância 
branca cerebral. O espectro clínico ainda inclui atingimento da 
função hepática e renal, anemia por vezes associada a hemorragia 
gastrointestinal e hipertensão. Nos doentes mais jovens, em quem 
a RM pode ser normal, as manifestações clínicas incluem fenómeno 
de Raynaud ligeiro (54%), enxaqueca (maioria sem aura: 42%) e 
distúrbios psiquiátricos (23%). O diagnóstico nestes casos pode 
ser suspeitado pela história familiar.

6.8.6 Cefaleia atribuída a outra doença vascular 
cerebral crónica
Descrição:

Crises de cefaleia semelhante a enxaqueca, com e sem aura, 
causada por e ocorrendo como parte das manifestações clínicas 
de uma vasculopatia intracraniana crónica genética ou não genética 
para além das anteriormente descritas.
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Critérios de diagnóstico:
A.  Crises recorrentes semelhantes às da enxaqueca com e sem 

aura, preenchendo o critério C

B.  Foi demonstrada uma vasculopatia intracraniana crónica 

genética ou não genética

C.  As crises semelhantes a enxaqueca são secundárias e fazem parte 

das manifestações clínicas da angiopatia crónica intracraniana.

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

Comentários: Crises recorrentes semelhantes a enxaqueca 

foram descritas como parte das manifestações clínicas da hemiparesia 

hereditária infantil autossómica dominante, tortuosidades arteriais 

retinianas e leucoencefalopatia (HHITARL), uma condição devida a 

mutações COL4A1. Apenas foram descritas poucas famílias com 

esta patologia. Por causa das outras manifestações severas, estas 

crises semelhantes a enxaqueca nunca foram sistematicamente 

investigadas na HHITARL, mas parecem assemelhar-se sobretudo 

a 1.2 Enxaqueca com aura.

Todas as outras patologias vasculares intracranianas, raras, 

genéticas e não genéticas crónicas podem potencialmente causar 

crises semelhantes às da enxaqueca.

6.9. Cefaleia atribuída a apoplexia pituitária 
Descrição:

Cefaleia causada por apoplexia pituitária, geralmente com 

instalação abrupta (mesmo explosiva) e de grande intensidade, 

acompanhada, logo desde o início ou mais tarde, por sintomas 

visuais e/ou hipopituitarismo.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C

B. Foi diagnosticado um enfarte hemorrágico agudo da hipófise.

C.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 

dos seguintes:

 1.  a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação temporal com 

os outros sintomas e/ou sinais clínicos de apoplexia pituitária, 

ou conduziu ao diagnóstico de apoplexia pituitária.

 2. presença de um ou de ambos os seguintes:

  a)  a cefaleia agravou significativamente a par de outros 

sintomas e/ou sinais clínicos de apoplexia pituitária

  b)  a cefaleia melhorou significativamente a par de outros 

sintomas e/ou sinais clínicos de melhoria da apoplexia 

pituitária.

 3. a cefaleia é muito intensa, de inicio súbito ou explosivo.

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

Comentário: Esta síndrome clínica rara é uma situação 

aguda e potencialmente fatal. É uma das causas de hemorragia 

subaracnoideia não aneurismática.

É também uma das causas de cefaleia explosiva. A maioria 

ocorre como a primeira manifestação do aumento rápido de 

volume de um macroadenoma hipofisário não funcionante que 

sofreu uma hemorragia e/ou um enfarte. 

A ressonância magnética é mais sensível que a TC para detetar 

a patologia intrasselar.
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7. Cefaleia atribuída a patologia intracraniana 
não vascular
7.1  Cefaleia atribuída a hipertensão do líquido cefalo raquidiano (LCR)
 7.1.1  Cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana idiopática (HICI)
 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 perturbação cromossómica
 7.1.4  Cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana secundária 

a hidrocefalia
7.2 Cefaleia atribuída a hipotensão do LCR
 7.2.1 Cefaleia pós punção dural
 7.2.2 Cefaleia por fístula de LCR
 7.2.3 Cefaleia atribuída a hipotensão intracraniana espontânea
7.3  Cefaleia atribuída a doença intracraniana inflamatória não 

infeciosa
 7.3.1 Cefaleia atribuída a neurossarcoidose
 7.3.2 Cefaleia atribuída a meningite assética (não infeciosa)
 7.3.3  Cefaleia atribuída a outra doença intracraniana inflamatória 

não infeciosa
 7.3.4 Cefaleia atribuída a hipofisite linfocitária
 7.3.5  Síndrome de cefaleia e défices neurológicos transitórios e 

linfocitose do LCR (HaNDL) 
7.4 Cefaleia atribuída a neoplasia intracraniana
 7.4.1 Cefaleia atribuída a tumor intracraniano
  7.4.1.1  Cefaleia atribuída a quisto 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 por injeção intratecal
7.6 Cefaleia por crise epilética
 7.6.1 Hemicrânia epilética
 7.6.2 Cefaleia pós crise epilética
7.7 Cefaleia atribuída a Malformação de Chiari tipo 1 (MC1)
7.8  Cefaleia atribuída a outra patologia intracraniana não vascular

Comentários Gerais
Cefaleia primária, secundária ou ambas?
Quando uma nova cefaleia ocorre, pela primeira vez, em 

estreita relação temporal com uma doença intracraniana não 
vascular, classifica-se como cefaleia secundária atribuída a essa 
doença intracraniana. Isto é verdadeiro se a cefaleia tiver as 
características de qualquer uma das cefaleias primárias classificadas 
na primeira parte da ICHD-3. Quando uma cefaleia preexistente 
com características de cefaleia primária se torna crónica ou piora 
de modo significativo (a frequência e/ou intensidade aumentam 
duas ou mais vezes) em relação temporal com uma patologia 
intracraniana não vascular, têm de ser feitos, tanto o diagnóstico 
da cefaleia inicial, como o diagnóstico de uma cefaleia do grupo 
7. Cefaleia atribuída a uma patologia intracraniana não vascular (ou 
um dos seus subtipos), desde que haja clara evidência de que a 
patologia pode causar cefaleia.

Introdução
Neste capítulo estão incluídas as cefaleias atribuídas a alterações 

da pressão intracraniana. Tanto o aumento como a redução da 
pressão do LCR podem levar ao aparecimento de cefaleias. Outras 
causas de cefaleias aqui definidas são as doenças inflamatórias 

não infeciosas, as neoplasias intracranianas, as crises epiléticas e 
situações raras, como as malformações de Chiari tipo I e outras 
perturbações intracranianas não vasculares.

Em comparação com as cefaleias primárias, existem poucos 
estudos epidemiológicos sobre este tipo de cefaleias. Do mesmo 
modo, praticamente não existem ensaios terapêuticos controlados.

Para uma cefaleia atribuída a qualquer uma das perturbações 
intracranianas não vasculares aqui descritas, os critérios de 
diagnóstico incluem sempre que possível:

A. A cefaleia preenche o critério C
B.  Foi diagnosticada uma patologia intracraniana não vascular que 

se sabe poder causar cefaleia
C.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 

dos seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolve-se em estreita relação temporal com 

o início da patologia intracraniana
 2. um ou os dois seguintes:
 a)  o agravamento da cefaleia e da patologia intracraniana foram 

concomitantes
 b)  a melhoria da cefaleia e da patologia intracraniana foram 

concomitantes
  3.  a cefaleia tem características típicas de uma patologia 

intracraniana não vascular
  4. existe outra evidência da causa
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico ICHD-3

As cefaleias, que persistem por mais de um mês após o 
tratamento bem-sucedido ou a resolução espontânea da lesão 
intracraniana, têm geralmente outros mecanismos na sua génese. As 
cefaleias crónicas, que persistem mais de três meses após terapêutica 
ou remissão das doenças intracranianas, estão definidas no Apêndice 
para fins de investigação. Estas cefaleias existem, mas têm sido 
pouco estudadas, e a sua inclusão no apêndice tem a intenção de 
estimular a investigação futura sobre elas e seus mecanismos.

7.1 Cefaleia atribuída a hipertensão do LCR
Codificada noutro local:

A cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana ou hidrocefalia 
secundária a neoplasia intracraniana é codificada em 7.4.1 Cefaleia 
atribuída a tumor intracraniano.

Descrição:
A cefaleia causada por aumento da pressão do LCR geralmente 

acompanha-se de outros sintomas e/ou sinais de hipertensão 
intracraniana. 

Critérios de diagnóstico:
A.  Uma nova cefaleia ou um agravamento significativo1 de uma 

cefaleia preexistente e que preencha o critério C
B.  Foi diagnosticada hipertensão intracraniana com ambos os 

seguintes:
 1.  Aumento da pressão do LCR superior a 250 mm de LCR (ou 

280 mm LCR em crianças obesas)2

 2. exame citoquímico normal.
C.  Evidência de causalidade demonstrada por um ou ambos dos 

seguintes:
 1.  a cefaleia surgiu em relação temporal com a hipertensão 

intracraniana, ou levou ao seu diagnóstico
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 2. a cefaleia melhora com a redução da pressão intracraniana
 3. edema papilar
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-33

Notas:
1.“Agravamento significativo” significa aumento da frequência e 

/ou intensidade duas ou mais vezes, de acordo com a regra geral 
de distinção entre cefaleia secundária de cefaleia primária.

2. Para fins de diagnóstico, a pressão do LCR deve ser medida 
na ausência de tratamentos para baixar a pressão intracraniana. A 
pressão do LCR deve ser feita com punção lombar em decúbito 
lateral sem medicação sedativa ou com monitorização epidural ou 
intraventricular. Devido à variação da pressão do LCR ao longo 
do dia, uma medição isolada pode não ser indicativa da pressão 
média ao longo das 24 horas: em caso de incerteza, pode ser 
necessário uma monitorização prolongada da pressão lombar ou 
intraventricular.

3. Foi excluída uma neoplasia intracraniana.

Comentário: 7.1 Cefaleia atribuída a hipertensão do LCR é 
um tipo de cefaleia. O diagnóstico, a ser feito, deve ser sempre 
temporário, dependendo da investigação da causa da hipertensão 
do LCR; a cefaleia deve ser reclassificada para o subtipo adequado.

7.1.1 Cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana 
idiopática (HICI) 

Termos previamente utilizados: Hipertensão intracraniana 
benigna, pseudotumor cerebri, hidropsia meníngea, meningite 
serosa.

Descrição: 
Nova cefaleia, ou agravamento significativo1 de uma cefaleia 

preexistente causada por hipertensão intracraniana idiopática, 
geralmente acompanhada por outros sintomas e/ou sinais clínicos 
e/ou neuro imagiológicos de HICI, com características típicas 
sugestivas de HICI.

Critérios de diagnóstico:
A. Nova cefaleia ou agravamento significativo1 de uma cefaleia 
preexistente e que preencha o critério C
B. Ambos os seguintes:
 1. Foi feito o diagnóstico de HICI2
 2.  Aumento da pressão do LCR superior a 250 mm de LCR (ou 

280 mm LCR em crianças obesas)3

C. Um ou ambos os seguintes:
 1.  a cefaleia surgiu em relação temporal com a HICI ou levou 

ao seu diagnóstico.
 2. a cefaleia acompanha-se por um ou ambos os seguintes:
  a) acufeno pulsátil
  b) edema papilar4

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.5,6

Notas:
1.  “Agravamento significativo” significa aumento da frequência 

e /ou intensidade duas ou mais vezes, de acordo com a 
regra geral de distinção entre cefaleia secundária de cefaleia 
primária.

2.  O diagnóstico de HICI deve ser feito com cautela nos 
doentes com alteração do estado mental.

3.  Para fins de diagnóstico, a pressão do LCR deve ser 
medida na ausência de tratamentos para baixar a pressão 
intracraniana. A pressão do LCR deve ser feita com punção 
lombar em decúbito lateral sem medicação sedativa ou 
com monitorização epidural ou intraventricular. Devido a 
variação da pressão do LCR ao longo do dia, uma medição 
isolada pode não ser indicativa da pressão média ao longo 
das 24 horas: em caso de incerteza pode ser necessário 
uma monitorização prolongada da pressão lombar ou 
intraventricular.

4.  Deve-se distinguir edema papilar de pseudo edema papilar 
ou de edema do disco ótico. A maioria dos doentes com 
HICI têm edema papilar e o diagnóstico deve ser feito com 
cuidado naqueles que não o têm.

5.  A 7.1.1 Cefaleia devida a hipertensão intracraniana idiopática 
pode simular as cefaleias primárias, especialmente a 1.3 
Enxaqueca crónica e a 2.3 Cefaleia de tipo tensão crónica; por 
outro lado estas entidades coexistem frequentemente com 
HICI

6.  A 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos deve ser 
excluída nos doentes sem edema papilar, sem parésia 
do oculomotor externo ou sem sinais imagiológicos 
característicos de HICI.

Comentários: A Hipertensão intracraniana idiopática (HICI) 
ocorre mais frequentemente em mulheres jovens e obesas (que, 
por sua vez, também podem ter um diagnóstico errado de HICI).

7.1.1 Cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana idiopática não 
tem características específicas e assemelha-se frequentemente a 1. 
Enxaqueca ou a 2. Cefaleia de tipo tensão. A ocorrência diária não é 
necessária para o diagnóstico.

A melhoria da cefaleia após retirada de LCR apoia o 
diagnóstico, mas não é diagnóstica por si: pode observar-se este 
facto em doentes com outro tipo de cefaleias (sensibilidade de 
72% e especificidade de 77% para 7.1.1 Cefaleia por hipertensão 
intracraniana idiopática).

Os achados neuroimagiológicos compatíveis com HICI são a 
sela turca vazia, alargamento do espaço subaracnoideu perióptico, 
achatamento da esclera posterior, protusão da papila do nervo 
ótico para o vítreo e estenose do seio venoso transverso.

7.1.2 Cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana 
secundária a causas metabólicas, tóxicas ou 
hormonais.
Codificada noutro local:

A cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana, devida a 
traumatismo craniano, doença vascular ou infeção intracraniana é 
codificada de acordo com a situação que estiver presente.

A cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana, ocorrendo 
como efeito secundário de medicação, está codificada como 
8.1.10 Cefaleia por uso crónico de medicação que não para cefaleias.

Descrição:
A cefaleia é causada por hipertensão intracraniana secundária 

a um conjunto de doenças sistémicas e acompanhada por outros 
sinais e/ou sintomas e/ou sinais imagiológicos de hipertensão 
intracraniana e da doença subjacente. A cefaleia desaparece com a 
resolução da doença sistémica.
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Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia que preencha os critérios para 7.1 Cefaleia atribuída a 

hipertensão do LCR e o critério C
B.  Hipertensão intracraniana foi atribuída a perturbação 

metabólica, tóxica ou hormonal1

C.  Evidência de causalidade demonstrada por um ou ambos os 
seguintes:

 1.  a cefaleia surgiu em relação temporal com o aumento da 
pressão do LCR, ou levou à descoberta 

 2. um ou os dois seguintes:
  a)  o agravamento da cefaleia e o aumento da pressão do 

LCR foram concomitantes
  b)  a melhoria da cefaleia e a redução na pressão do LCR 

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

Nota: 
1.  A Insuficiência hepática aguda, insuficiência renal, a 

hipercapnia, a crise hipertensiva aguda, a síndrome 
hepatocerebral de Reye, a trombose venosa cerebral, a 
insuficiência cardíaca direita, várias substâncias (incluindo 
hormona tiroideia como substituição em crianças, ácido 
retinoico “all-trans”, retinoides, tetraciclinas e clorodecona), 
toxicidade por vitamina A e retirada de corticosteroides 
podem ser potenciais causas de hipertensão intracraniana de 
causa metabólica, tóxica ou hormonal.

Comentário: A remoção do agente causador ou tratamento 
da causa secundária pode não ser suficiente para normalizar a 
pressão intracraniana elevada; é frequentemente necessário um 
tratamento adicional para aliviar a cefaleia e outros sintomas, e 
mais importante para prevenir perda de visão.

7.1.3 Cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana 
secundária a perturbação cromossómica
Descrição:

Nova cefaleia ou agravamento significativo de uma cefaleia 
preexistente, causada por hipertensão intracraniana secundária 
a uma perturbação cromossómica e acompanhada por outros 
sintomas e/ou sinais clínicos e imagiológicos, de hipertensão 
intracraniana e da perturbação cromossómica em causa.

Critérios de diagnóstico:
A.  Nova cefaleia, ou agravamento1 significativo de cefaleia 

preexistente que preencha os critérios para 7.1 Cefaleia 
atribuída a hipertensão do LCR e o critério C

B.  Hipertensao intracraniana atribuída a perturbação cromossómica2

C.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 
dos seguintes:

 1.  a cefaleia surgiu em relação temporal com o aumento da 
pressão do LCR, ou levou à sua descoberta 

 2.  a cefaleia melhora com a redução da hipertensão intracraniana
 3. edema papilar
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3 

Notas:
1.  “Agravamento significativo” significa aumento da frequência e /

ou intensidade duas ou mais vezes, de acordo com a regra geral 
de distinção entre cefaleia secundária de cefaleia primária.

2.  As perturbações cromossómicasassociados as hipertensões 
intracranianas incluem a síndrome de Down e síndrome de 
Turner.

7.1.4 Cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana 
secundária a hidrocefalia
Descrição:

Nova cefaleia, ou agravamento significativo de cefaleia 
preexistente, causada por hipertensão intracraniana secundária 
a hidrocefalia e acompanhada por outros sintomas e/ou sinais de 
aumento da pressão do LCR ou hidrocefalia.

Critérios de diagnóstico:
A.  Nova cefaleia, ou agravamento significativo1 de cefaleia 

preexistente que preencha os critérios para 7.1 Cefaleia 
atribuída a hipertensão do LCR e o critério C

B. A hipertensão intracraniana foi atribuída à hidrocefalia
C.  Evidência de causalidade demonstrada por um ou ambos os 

seguintes:
 1.  a cefaleia surgiu ou piorou significativamente1 em estreita 

relação temporal com o aparecimento ou agravamento da 
hidrocefalia 

 2. um ou ambos os seguintes:
  a)  o agravamento da cefaleia e o da hidrocefalia foram 

concomitantes
  b)  a melhoria da cefaleia e a melhoria da hidrocefalia foram 

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

Nota: 
1.  “Agravamento significativo” significa aumento da frequência 

e /ou intensidade duas ou mais vezes, de acordo com a 
regra geral de distinção entre cefaleia secundária de cefaleia 
primária.

Comentário: A hidrocefalia de pressão normal geralmente não 
causa cefaleias; muito raramente pode surgir uma cefaleia ligeira 

7.2 Cefaleia atribuída a hipotensão do LCR
Descrição:

É uma cefaleia ortostática na presença de diminuição da 
pressão do LCR (espontânea ou secundária), ou por fístula de LCR, 
geralmente acompanhada por cervicalgia, acufenos, perturbação 
da audição, fotofobia e/ou náuseas. A cefaleia desaparece depois 
da normalização da pressão ou do encerramento da fístula.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia1 que preencha o critério C
B. Um ou ambos os seguintes:
 1. hipotensão do LCR (< 60 mm LCR)
 2. evidência de fístula nos exames de imagem2

C.  a cefaleia surgiu em estreita relação temporal com a diminuição 
da pressão do LCR ou fístula de LCR, ou levou à sua descoberta

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

Notas: 
1.  7.2 A cefaleia atribuída a hipotensão do LCR é geralmente, mas 

não invariavelmente, ortostática. Uma cefaleia que agrava 
significativamente logo após o sentar ou levantar e melhora 
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ou desaparece após retomar a posição horizontal, é quase 
de certeza causada por uma hipotensão de LCR, mas este 
não pode ser tomado como único critério de diagnóstico. 

2.  A imagiologia cerebral mostra herniação do cérebro ou 
reforço paquimeníngeo, ou a imagiologia medular (RM 
medular, Mielografia, Mielo-TC ou mielografia de subtração 
digital) mostra LCR extradural.

3.  A evidência de causalidade deve depender do início temporal 
em relação com a causa provável, juntamente com a exclusão 
de outras hipóteses de diagnóstico.

7.2.1 Cefaleia pós punção dural
Termos previamente utilizados:

Cefaleia pós punção lombar.

Descrição:
Cefaleia que ocorre nos 5 dias após uma punção lombar, causada 

por uma fistula de LCR através da punção dural. Acompanha-se 
geralmente de rigidez da nuca e/ou sintomas auditivos subjetivos. 
Desaparece espontaneamente em 2 semanas ou após selagem da 
fístula de LCR com injeção epidural de sangue autólogo.

Critérios de diagnóstico:
A.  Qualquer cefaleia que preencha o critério para 7.2 Cefaleia 

atribuída a hipotensão do LCR e critério C
B. Ter sido feita uma punção dural
C. A cefaleia aparece nos 5 dias seguintes após a punção
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3 

Comentários: Foram identificados recentemente fatores de 
risco independentes para a 7.2.1 Cefaleia pós punção dural: género 
feminino, idade entre os 31 e 50 anos, história prévia de cefaleia 
pós punção dural e a orientação do bisel da agulha perpendicular 
ao maior eixo da coluna espinhal na altura da punção.

7.2.2 Cefaleia pós fístula de LCR
Descrição:

Cefaleia ortostática que ocorre após um procedimento ou 
traumatismo que cause uma fístula persistente de LCR e que leve 
a uma hipotensão intracraniana. A cefaleia desaparece após a 
correção adequada da fístula.

Critérios de diagnóstico:
A.  Qualquer cefaleia que preencha os critérios para 7.2 Cefaleia 

atribuída a hipotensão do LCR, e o critério C
B.  Foi feito um procedimento ou houve um traumatismo que se 

sabe poder ter causado uma fístula de LCR persistente
C.  A cefaleia ocorreu em relação temporal com o procedimento 

ou o traumatismo
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 do LCR espontânea, hipotensão 
intracraniana espontânea, hipotensão intracraniana primária, 
cefaleia hipoliquorreica.

Descrição:
Cefaleia ortostática causada por uma hipotensão do LCR de 

causa espontânea. Acompanha-se geralmente de rigidez da nuca. 
A cefaleia desaparece após a normalização da pressão.

Critérios de diagnóstico:
A.  Qualquer cefaleia que preencha os critérios de 7.2 Cefaleia 

atribuída a hipotensão do LCR, e o critério C
B.  Ausência de trauma ou procedimento que possa causar uma 

fístula de LCR1

C.  A cefaleia ocorre em relação temporal com a hipotensão de 
LCR ou a perda de LCR conduz ao seu diagnóstico

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

Notas: 
1.  7.2.3 Cefaleia por hipotensão espontânea de LCR não pode 

ser diagnosticada a um doente a quem tenha sido feita uma 
punção dural no mês anterior.

2.  Não é necessária uma punção dural para medir diretamente 
a pressão do LCR em doentes que tenham na RM evidência 
de saída de LCR tal como reforço dural após contraste.

Comentários: A fístula espontânea de LCR tem sido associada 
a doenças hereditárias do tecido conjuntivo. Os doentes com estas 
fístulas devem ser investigados para doenças do tecido conjuntivo 
e anomalias vasculares.

Apesar de haver um nítido componente postural na maior parte 
dos casos da 7.2.3 Cefaleia por hipotensão espontânea de LCR, ele 
não é tão dramático nem tão imediato como na 7.2.1 Cefaleia pós 
punção dural. Assim a 7.2.3 Cefaleia por hipotensão espontânea de LCR 
pode aparecer imediatamente após ou alguns segundos depois de 
assumir a posição de pé e desaparece rapidamente (dentro de um 
minuto) após ficar em decúbito, assemelhando-se a 7.2.1 Cefaleia 
pós punção dural. Também pode responder de modo mais lento 
à mudança postural com agravamento após minutos ou horas de 
ortostatismo, mas não melhorando depois de minutos ou horas após 
o decúbito. A natureza ortostática da cefaleia no seu início deve ser 
bem investigada aquando da anamnese já que com o decorrer do 
tempo esta característica pode tornar-se menos óbvia.

Nos doentes com uma cefaleia tipicamente ortostática, sem 
causa aparente e após exclusão da síndrome de taquicárdia 
ortostática postural (STOP) é admissível na prática clínica fazer 
uma injeção epidural de sangue autólogo (IESA). Se as IESA são 
frequentemente eficazes na selagem das fístulas de LCR, a resposta 
a uma IESA pode não ser permanente e só se conseguir um alívio 
completo dos sintomas após duas ou mais IESAs. Contudo é 
expetável algum grau de melhoria mantida por uns dias. Em alguns 
casos a melhoria mantida pode não ser conseguida com a IESA 
dirigida ou não dirigida ao local da fístula, sendo necessária a 
intervenção cirúrgica.

Não é claro que todos os doentes com 7.2.3 Cefaleia por 
hipotensão espontânea de LCR tenham uma fístula ativa, mesmo 
que a história clínica e os sinais imagiológicos sejam compatíveis 
com a fístula. A doença subjacente pode ser baixo volume de LCR. 
Apura-se algumas vezes uma história de aumento trivial da pressão 
intracraniana (por ex. tossir vigorosamente).

Tem sido referida cefaleia postural após o coito: esta cefaleia 
deverá ser codificada como 7.2.3 Cefaleia por hipotensão espontânea 
de LCR já que é a causa mais provável de fístula de LCR.
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7.3 Cefaleia atribuída a doença inflamatória 
intracraniana não infeciosa
Descrição:

Cefaleia na presença de uma doença intracraniana inflamatória 
não infeciosa, geralmente com uma pleocitose linfocitária do LCR. 
A cefaleia desaparece após a resolução da doença inflamatória.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B.  Foi diagnosticada uma doença inflamatória não infeciosa que 

pode causar cefaleia
C.  Evidência de causalidade demonstrada por um ou pelos dois 

seguintes:
 1.  a cefaleia ocorre em relação temporal com a doença 

inflamatória não infeciosa
 2.  o agravamento da cefaleia e o da doença inflamatória não 

infeciosa são concomitantes
 3.  a melhoria da cefaleia e da doença inflamatória não infeciosa 

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

7.3.1 Cefaleia atribuída a neurossarcoidose
Descrição:

Cefaleia causada por neurossarcoidose e associada a outros 
sinais e sintomas de neurossarcoidose.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi feito o diagnóstico de Neurossarcoidose
C.  Existe evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, 

dois dos seguintes:
 1.  a cefaleia ocorre em relação temporal com o início da 

neurossarcoidose
 2. qualquer um ou os dois seguintes
  a)  agravamento da cefaleia e o da neurossarcoidose foram  

concomitantes
  b)  melhoria da cefaleia e da neurossarcoidose foram 

concomitantes
 3.  a cefaleia acompanha-se de parésia de um ou mais pares 

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

Comentário: Outras manifestações de neurossarcoidose 
incluem: meningite assética, lesões dos nervos cranianos, lesões 
intracranianas ocupando espaço na ressonância, lesões focais 
inflamatórias periventriculares, e/ou lesões focais que captam 
contraste de modo homogéneo na RM de cérebro ou medula e 
que na biópsia se confirma serem granulomas não caseificantes.

7.3.2 Cefaleia atribuída a meningite assética 
(não infeciosa)
Descrição:

Cefaleia causada por meningite assética, associada a outros 
sintomas e/ou sinais clínicos de irritação meníngea. A cefaleia 
desaparece após desaparecimento da meningite.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi feito o diagnóstico de meningite por exame de LCR1

C.  Existe evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, 
dois dos seguintes:

 1.  a cefaleia ocorre em relação temporal com o início da 
meningite assética ou levou ao seu diagnóstico

 2. qualquer um ou os dois seguintes
  a)  agravamento da cefaleia e o da meningite assética foram 

concomitantes
  b)  melhoria da cefaleia e da meningite assética foram 

concomitantes
 3.  a cefaleia acompanha-se de outros sintomas e /ou sinais 

clínicos de inflamação meníngea incluindo rigidez da nuca 
(meningismo) e ou fotofobia.

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

Nota:
1.  O LCR nos doentes com meningite assética mostra uma 

pleocitose linfocitária, um ligeiro aumento das proteínas, uma 
glucorráquia normal na ausência de organismos infeciosos. 

Comentário: A meningite assética pode surgir após tratamento com 
certos fármacos como ibuprofeno, ou outros AINEs, imunoglobulinas, 
penicilina ou trimetoprim, injeções intratecais e/ou insuflações.

7.3.3 Cefaleia atribuída a outra doença 
intracraniana inflamatória não infeciosa
Descrição:

A Cefaleia é causada, mas não é geralmente um sintoma 
inaugural ou predominante de qualquer uma das várias doenças 
autoimunes, e associa-se a outros sintomas e /ou sinais clínicos da 
doença em causa. A cefaleia desaparece após o tratamento bem-
sucedido da doença autoimune.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B.  Foi diagnóstica uma doença inflamatória não infeciosa, que não 

as anteriores, e que reconhecidamente se associa a cefaleias
C.  Existe evidência de causalidade demonstrada por um ou pelos 

dois seguintes:
 1.  a cefaleia ocorre em relação temporal com o início da 

doença inflamatória não infeciosa 
 2.  o agravamento da cefaleia e o da doença inflamatória não 

infeciosa foram concomitantes
 3.  a melhoria da cefaleia e a da doença inflamatória não infeciosa 

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

Nota:
Na Encefalomielite Aguda Disseminada, no Lúpus Eritematoso 

Sistémico, na Sindroma de Beçhet e noutras síndromes autoimunes 
focais ou sistémicas (encefalite límbica, por exemplo) pode haver 
cefaleia associada à entidade causal, mas não é um sintoma 
inaugural nem predominante.

7.3.4 Cefaleia atribuída a hipofisite linfocitária
Descrição:

É uma cefaleia causada por uma hipofisite linfocitária, associada 
a um aumento da hipófise e em cerca de metade dos casos com 
uma hiperprolactinemia. A cefaleia desaparece após tratamento 
correto da hipofisite.
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Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi feito o diagnóstico de hipofisite linfocitária
C.  Existe evidência de causalidade demonstrada por um ou pelos 

dois seguintes:
 1.  a cefaleia ocorre em relação temporal com o início da 

hipofisite linfocitária
 2.  o agravamento da cefaleia e o da hipofisite linfocitária foram 

concomitantes
 3.  a melhoria da cefaleia e a da hipofisite linfocitária foram 

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

Comentários: A hipofisite linfocitária está frequentemente 
associada a um aumento do volume pituitário e a uma captação 
homogénea de contraste na RM, bem como é acompanhada por 
hiperprolactinemia (50% dos casos) ou por autoanticorpos contra 
a proteína citosólica hipofisária (20%).

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

7.3.5 Síndrome de cefaleia e défices neurológicos 
transitórios com linfocitose do LCR (HaNDL)

Termos previamente utilizados: Enxaqueca com pleocitose 
cérebro-espinal, pseudo enxaqueca com pleocitose linfocitária

Descrição:
Episódios de cefaleia de tipo enxaqueca (tipicamente um 

a doze) acompanhados de défices neurológicos, incluindo 
hemiparestesias, hemiparésias e/ou disfasias, mas raramente 
sintomas visuais positivos, durando várias horas. Há pleocitose 
linfocitária. A alteração desaparece espontaneamente em 3 meses.

Critérios de diagnóstico:
A.  Episódios de cefaleia de tipo enxaqueca preenchendo os 

critérios B e C1

B.  Os dois seguintes:
 1.  acompanhados ou imediatamente precedidos do início 

de, pelo menos, um dos seguintes défices neurológicos 
transitórios,	com	duração	>4	horas

  a) hemi-hipostesia
  b) disfasia
  c) hemiparésia
	 2.		associada	a	pleocitose	 linfocitária	 (>15	 leucócitos/μl),	com	

exames de neuro-imagem normais, exame bacteriológico 
do LCR negativo e outros testes para investigação etiológica 
também negativos.

C.  Existe evidência de causalidade demonstrada por um ou pelos 
dois seguintes:

 1.  o agravamento da cefaleia e dos défices neurológicos 
transitórios foram concomitantes ou levaram ao seu 
diagnóstico

 2.  a melhoria da cefaleia e dos défices neurológicos transitórios 
foram concomitantes 

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

Notas:
1.  A maior parte dos doentes com esta síndrome não têm 

história pregressa de enxaqueca.

2.  O médico deve ponderar outras hipóteses de diagnóstico 
que possam partilhar algumas das características, 
nomeadamente a 1.2.3 Enxaqueca Hemiplégica (embora 
as mutações do gene CACNA1A, que causa a 1.2.3.1.1 
Enxaqueca Hemiplégica Familiar tipo I (FHM1), tenham sido 
excluídas em vários doentes com a 7.3.5 Síndrome de cefaleia 
e défices neurológicos transitórios com linfocitose do LCR), 
neuroborreliose, neurossífilis, neurobrucelose, micoplasma, 
aracnoidites granulomatosas e neoplásicas, encefalites e 
vasculites do SNC.

Comentários: O quadro clínico da 7.3.5 Síndrome de cefaleia e 
défices neurológicos transitórios com linfocitose do LCR tem entre 1 
a 12 episódios de défices neurológicos transitórios, precedidos ou 
seguidos de uma cefaleia moderada ou grave. A maior parte dos 
episódios duram horas, mas alguns podem durar mais de 24 horas. 
As manifestações neurológicas incluem manifestações sensitivas 
em três quartos dos casos, afasia em dois terços e défices motores 
em pouco mais de metade. Sintomas visuais de tipo aura visual da 
enxaqueca são relativamente pouco comuns (menos de 20% dos 
casos). A síndrome desaparece em 3 meses.
Adicionalmente	à	 linfocitose	do	LCR	(até	760	céls/μl),	há	um	

aumento	nas	proteínas	totais	do	LCR	(até	250	mg/dl)	em>	90%	
dos	casos	e	na	pressão	do	LCR	(até	400	mm	de	LCR)	em>	50%	
dos casos. A presença de um pródromo viral, em pelo menos 
um quarto dos casos, levantou a possibilidade de haver uma 
patogenia autoimune na Síndrome de cefaleia e défices neurológicos 
transitórios com linfocitose do LCR – 7.3.5. A descrição recente 
de autoanticorpos para a subunidade do canal de cálcio Tipo-T 
relacionado com a voltagem CaCNA1A no soro de dois doentes 
com esta patologia, suportou esta hipótese.

Ocasionalmente, o papiledema está presente. A TC e RM de 
rotina (com ou sem contraste endovenoso) e a angiografia são 
invariavelmente normais, quando realizadas fora de um episódio. 
Os exames de imagem durante os episódios podem mostrar um 
atraso na perfusão sem aumento da difusão e um estreitamento 
das artérias cerebrais. Também foi descrito um edema da 
substância cinzenta e reforço dos sulcos num único doente. Os 
estudos microbiológicos têm sido uniformemente normais. O 
EEG e o SPECT (tomografia computorizada de emissão de fotões) 
podem mostrar áreas focais anormais consistentes com os défices 
neurológicos focais.

7.4 Cefaleia atribuída a neoplasia intracraniana
Descrição: 

Cefaleia causada por neoplasia intracraniana.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi feito o diagnóstico de neoplasia intracraniana
C.  Existe evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, 

um dos seguintes:
 1.  a cefaleia ocorre em relação temporal com a neoplasia 

intracraniana, ou leva ao seu diagnóstico
 2.  a cefaleia agrava-se em estreita relação temporal com o 

agravamento da neoplasia
 3.  a cefaleia melhorou significativamente em relação temporal 

com o tratamento bem-sucedido da neoplasia intracraniana.
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3 
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7.4.1 Cefaleia atribuída a tumor intracraniano
Descrição:

Cefaleia causada por um ou mais tumores intracranianos com 
efeito de massa

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B.  Foi demonstrada uma neoplasia intracraniana com efeito de 

massa.
C.  Existe evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, 

dois dos seguintes:
 1.  a cefaleia ocorre em relação temporal com a neoplasia 

intracraniana, ou leva ao seu diagnóstico
 2. qualquer um ou os dois dos seguintes
  a)  a cefaleia agrava-se em estreita relação temporal com o 

agravamento da neoplasia
  b)  a cefaleia melhorou significativamente em relação 

temporal com o tratamento bem-sucedido da neoplasia 
intracraniana

 3.  a cefaleia tem pelo menos uma das três características 
seguintes:

  a) progressiva
  b) pior de manhã ou após decúbito durante o dia
  c) agravada com as manobras de Valsalva
  d) acompanhada de náuseas e/ou vómitos
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3 

Comentários: A prevalência de cefaleias em doentes com 
tumores intracranianos varia de 32% a 71%. A probabilidade de 
haver cefaleia é maior em doentes jovens (incluindo crianças), em 
doentes com história de cefaleia primária e quando há crescimento 
rápido do tumor ou quando localizado na fossa posterior ou na 
linha média. Deve proceder-se rapidamente à investigação quando 
há história atual ou prévia de cancro.

Não há características patognomónicas de 7.4.1 Cefaleia 
atribuída a tumor intracraniano, embora a progressão ou 
agravamento seja o típico. Os outros sintomas sugestivos (dor 
grave, pior de manhã e associada a náuseas e vómitos) não são 
uma tríade clássica; são mais devidos a hipertensão intracraniana e 
com tumores da fossa posterior.

A cefaleia não é necessariamente ipsilateral ao tumor. As 
massas adjacentes ao crânio ou à dura associam-se mais a cefaleias 
ipsilaterais, mas a hipertensão intracraniana causa uma cefaleia 
difusa. A cefaleia por tumor raramente é o único sintoma: cefaleia 
isolada aparece em 2-16% dos doentes, sendo comuns os défices 
neurológicos e as convulsões.

7.4.1.1 Cefaleia atribuída a quisto coloide do terceiro 
ventrículo
Descrição:

Cefaleia causada por um quisto coloide do III ventrículo, que se 
apresenta caracteristicamente por crises recorrentes de cefaleia 
de tipo explosivo, frequentemente desencadeada por mudanças 
posturais e manobras de tipo Valsalva e associada a perturbação do 
estado de consciência ou mesmo perda de conhecimento.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B.  Foi demonstrado um quisto coloide do terceiro ventrículo

C.  Existe evidência de causalidade demonstrada pelos dois 
seguintes:

 1.  a cefaleia ocorre em relação temporal com o desenvolvimento 
do quisto coloide ou leva ao seu diagnóstico

 2. qualquer um ou os dois seguintes:
  a)  a cefaleia é recorrente, com início explosivo e 

acompanha-se de obnubilação da consciência ou perda 
de conhecimento

  b)  a cefaleia melhora significativamente em relação temporal 
com o tratamento bem-sucedido do quisto coloide

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

Comentários: A grande maioria dos quistos coloides do 
terceiro ventrículo é assintomática e a sua descoberta é casual. 
Contudo, a sua posição imediatamente adjacente ao buraco 
de Monro pode, ocasionalmente, resultar numa hidrocefalia 
obstrutiva aguda, causando uma cefaleia com início explosivo e 
alteração do nível de consciência. Esta forma de apresentação 
muito característica deve levar a um rápido diagnóstico já que 
a 7.4.1.1 Cefaleia atribuída a quisto coloide do terceiro ventrículo 
constitui uma emergência neurocirúrgica.

7.4.2 Cefaleia atribuída a meningite carcinomatosa
Descrição:

Cefaleia causada por meningite carcinomatosa, geralmente 
acompanhada por sinais de encefalopatia e/ou parésias de nervos 
cranianos.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B.  Demonstrou-se a existência de meningite carcinomatosa (na 

existência de uma neoplasia sistémica que se sabe poder causar 
meningite carcinomatosa)

C.  Existe evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, 
dois dos seguintes

 1.  a cefaleia ocorre em relação temporal com o desenvolvimento 
da meningite carcinomatosa

 2. qualquer um ou os dois seguintes
  a)  a cefaleia agravou-se em estreita relação temporal com o 

agravamento da meningite carcinomatosa
  b)  a cefaleia melhorou concomitantemente com a melhoria 

da meningite carcinomatosa
 3.  a cefaleia associa-se a parésia de nervos cranianos 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 da hipófise, havendo 
hiper ou hipossecreção hipotalâmica ou hipofisária, geralmente 
acompanhada por desregulação da temperatura, alteração do 
estado emocional e/ou perturbação do apetite ou sede. A cefaleia 
desaparece com o tratamento da doença subjacente

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Existe hiper ou hipossecreção hipotalâmica ou hipofisária 
C.  Existe evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, 
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dois dos seguintes:
 1.  a cefaleia ocorre em relação temporal com o início da hiper 

ou hipossecreção hipotalâmica ou hipofisária
 2. qualquer um ou os dois seguintes:
  a)  a cefaleia agravou-se concomitantemente com o 

agravamento da hiper ou hipossecreção hipotalâmica ou 
hipofisária

  b)  a cefaleia melhorou concomitantemente com a melhoria 
da hiper ou hipossecreção hipotalâmica ou hipofisária

 3. a cefaleia associa-se a, pelo menos, um dos seguintes:
  a) alteração da temperatura corporal
  b) alteração do estado emocional
  c) alteração da sede e/ou apetite
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3 

7.5 Cefaleia atribuída a injeção intratecal
Descrição: 

Cefaleia sentida tanto na posição de pé como em decúbito, 
causada por/ e aparecendo no período de 4 dias após uma injeção 
intratecal e desaparecendo até 14 dias depois.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi feita uma injeção intratecal
C.  Existe evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, 

dois dos seguintes:
 1.  a cefaleia apareceu no período de 4 dias após a injeção 

intratecal1

 2.  a cefaleia melhorou significativamente em 14 dias após a 
injeção intratecal2

 3. existem sinais de irritação meníngea
D.Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3 

Notas:
1.  A cefaleia aparece nos primeiros 4 dias após a injeção 

intratecal e está presente tanto em ortostatismo como em 
decúbito.

2.  Quando a cefaleia persiste para além dos 14 dias, devem ser 
considerados outros diagnósticos, tais como 7.2.2 Cefaleia 
por fístula de LCR, meningite ou doença leptomeníngea.

7.6 Cefaleia atribuída a crise epilética
Codificada noutro local:

Quando uma cefaleia tipo enxaqueca ou outra cefaleia e 
epilepsia forem parte de uma patologia cerebral específica (MELAS, 
por exemplo), a cefaleia é codificada para essa perturbação. 
Quando a crise epilética ocorre durante ou imediatamente após a 
aura da enxaqueca (“migralepsia”), é codificada como 1.4.4 Crise 
epilética desencadeada na aura da enxaqueca.

Descrição:
Cefaleia causada por uma crise epilética, ocorrendo durante e/

ou após uma crise e desaparecendo espontaneamente em horas 
ou até 3 dias.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. O doente tem ou teve recentemente uma crise epilética
C.  Existe evidência de causalidade demonstrada pelos dois seguintes:

 1. a cefaleia aparece simultaneamente com o início da crise
 2.  a cefaleia desaparece espontaneamente após a crise ter 

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

Comentários: Casos bem documentados suportam o 
reconhecimento dos subtipos 7.6.1 Cefaleia epilética ictal e 7.6.2 
Cefaleia pós ictal de acordo com a relação temporal com a crise 
epilética.

A cefaleia pré-ictal também foi descrita tendo sido analisada 
num pequeno estudo de 11 doentes com epilepsia focal intratável. 
A cefaleia era frontotemporal, ipsilateral ao foco em 9 doentes 
com epilepsia do lobo temporal (ELT) e contralateral num doente 
com ELT e noutro doente com epilepsia do lobo frontal. São 
necessários mais estudos para estabelecer a existência de cefaleia 
pré- ictal e determinar a sua prevalência e características clínicas 
em doentes com epilepsia parcial e generalizada. A cefaleia pré- 
ictal deve ser diferenciada da 1.4.4 Crise epilética desencadeada na 
aura da enxaqueca.

7.6.1 Cefaleia epilética ictal
Termo previamente utilizado: Cefaleia ictal

Descrição:
A cefaleia ocorre durante uma crise parcial, ipsilateral à 

descarga epilética e desaparece imediatamente depois ou pouco 
depois da crise ter terminado.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. O doente teve recentemente uma crise epilética parcial
C.  Existe evidência de causalidade demonstrada pelos dois 

seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolveu-se simultaneamente com o início da 

crise epiletica parcial
 2. qualquer um ou ambos os seguintes:
  a) a cefaleia é ipsilateral ao da descarga ictal
  b)  cefaleia melhorou significativamente imediatamente após 

a crise epiletica ter terminado
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3 

Comentários: A 7.6.1 Cefaleia epilética ictal pode ser seguida 
por outras manifestações epiléticas (motoras, sensoriais ou 
autonómicas).

Esta condição deve ser diferenciada de uma cefaleia ictal “pura” 
ou “isolada” como única manifestação epilética sendo necessário 
diagnóstico diferencial com outros tipos de cefaleias.

“Hemicrânia epilética” (a confirmar-se a sua existência) é uma 
variante muito rara da 

7.6.1 Cefaleia epilética ictal e caracteriza-se por cefaleia ipsilateral 
e paroxismos epiléticos no EEG.

7.6.2. Cefaleia pós-ictal
Descrição:

Cefaleia causada por e ocorrendo dentro de 3 horas após uma 
convulsão epilética e revertendo espontaneamente dentro de 72 
horas após o término da convulsão.
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Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B.  O doente teve recentemente uma crise epilética parcial ou 

generalizada
C.  Existe evidência de causalidade demonstrada pelos dois 

seguintes:
 1.  a cefaleia surgiu no intervalo de 3 horas após o fim da crise 

epilética
 2.  a cefaleia desapareceu até 72 horas após o fim da crise 

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

Comentário:
A 7.6.2 Cefaleia pós-ictal surge em cerca de 40% dos doentes 

com epilepsia do lobo temporal ou epilepsia do lobo frontal e até 
60% dos doentes com epilepsia do lobo occipital. É mais frequente 
em epilepsia com crises generalizadas tónico-clónicas do que com 
outro tipo de crises.

7.7 Cefaleia atribuída a malformação de 
Chiari tipo I
Descrição:

Cefaleia causada por malformação de Chiari tipo I, geralmente 
occipital ou suboccipital, de curta duração (menos de 5 minutos) 
e desencadeada pela tosse ou outras manobras de tipo Valsalva. 
A cefaleia desaparece depois do tratamento bem-sucedido da 
malformação de Chiari. 

Critérios de diagnóstico:
A. A cefaleia preenche o critério C
B. Foi demonstrada uma malformação de Chiari tipo (MCI)1

C.  Existe evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, 
dois dos seguintes:

 1. qualquer um ou os dois seguintes:
  a)  a cefaleia apareceu em relação temporal com a MCI ou 

levou ao seu diagnóstico
  b)  a cefaleia desapareceu até 3 meses após o tratamento 

bem-sucedido da MCI
 2.  a cefaleia tem, pelo menos, uma das três características 

seguintes:
  a)  é desencadeada pela tosse ou outra manobra de tipo 

Valsalva
  b) tem uma localização occipital ou suboccipital
  c) dura <5 minutos
 3.  a cefaleia associa-se a outros sintomas e/ou sinais clínicos 

de disfunção do tronco cerebral, cerebelo, nervos cranianos 
baixos ou medula cervical2

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

Notas:
1.  O diagnóstico de malformação de Chiari implica que haja 

uma descida das amígdalas cerebelosas de 5 mm ou uma 
descida das amígdalas cerebelosas de 3 mm no sentido 
caudal mais compressão do espaço subaracnoideu na junção 
craniocervical demonstrada pela compressão dos espaços 
de LCR posteriores e laterais ao cerebelo, ou redução da 
altura supraoccipital, ou aumento da inclinação da tenda do 
cerebelo ou deformação do bolbo.

2.  Quase todos (95%) dos doentes com MCI referem 

conjuntos de 5 ou mais sintomas distintos.
3.  Os doentes com alteração da pressão do LCR, seja aumento 

da pressão como na hipertensão intracraniana idiopática 
(HICI), seja diminuída como na hipotensão intracraniana 
espontânea secundária a fístula de LCR, podem ter evidência 
na RM de uma descida secundária das amígdalas e MCI. 
Estes doentes também podem ter cefaleia desencadeada 
pela tosse e pelas manobras de Valsalva (e são corretamente 
classificados como 7.1.1 Cefaleia atribuída a hipertensão 
intracraniana idiopática ou como 7.2.3 Cefaleia atribuída 
a hipotensão espontânea do LCR. Portanto, em todos os 
doentes que se apresentem com cefaleia e MCI, deve ser 
excluída uma anomalia na pressão do LCR.

Comentários: A 7.7 Cefaleia atribuída a malformação de Chiari 
tipo 1 (MC1) é, do ponto de vista descritivo, semelhante à 4.1 
Cefaleia primária da tosse com a exceção de ter uma maior duração 
(minutos em vez de segundos).

Estudos de prevalência mostram herniação das amígdalas de 
pelo menos 5 mm em 0.24 – 3.6% da população, diminuindo a 
prevalência com a idade mais avançada.

O contexto clínico de MCI é importante já que muitas destas 
pessoas podem ser assintomáticas. Algumas pessoas têm sintomas 
“de tipo Chiari” com uma herniação amigdalina cerebelosa mínima, 
enquanto outras podem ser assintomáticas com herniações 
grandes. Não há uma correlação entre o grau da herniação e a 
gravidade da cefaleia ou o nível da incapacidade nos doentes que 
vêm à consulta. Recomenda-se uma adesão rígida aos critérios 
acima descritos antes de uma intervenção cirúrgica, a fim de 
evitar uma cirurgia desnecessária que possa ter potencialmente 
um grau de morbilidade. Dados atuais sugerem que, em doentes 
cuidadosamente selecionados, as cefaleias da tosse, mais do que 
em cefaleias não desencadeadas por manobras de tipo Valsalva 
e cefaleias occipitais, mais do que não occipitais, respondem a 
intervenção cirúrgica.

Dados emergentes sugerem uma relação entre obesidade 
e a probabilidade de cefaleia na MCI; este achado implica mais 
investigação, sobretudo do ponto de vista terapêutico.

Estes critérios de 7.7 Cefaleia atribuída a malformação de Chiari 
tipo 1 (MC1) necessitam ser validados. São necessários estudos 
prospetivos com resultados cirúrgicos a longo prazo.

7.8 Cefaleia atribuída a outra doença 
intracraniana não vascular
Descrição:

Cefaleia causada por outra patologia intracraniana não vascular 
diferente das já descritas.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B.  Foi demonstrada uma doença intracraniana não vascular, capaz 

de causar cefaleia, para além das já descritas
C.  Existe evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, 

dois dos seguintes:
 1.  a cefaleia ocorre em relação temporal com o início da 

doença intracraniana não vascular
 2. qualquer um ou os dois seguintes:
  a)  a cefaleia apareceu ou piorou significativamente a par do 

agravamento da doença intracraniana não vascular
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  b)  a cefaleia melhorou concomitantemente com a melhoria 
da doença intracraniana não vascular

 3.  a cefaleia tem características típicas da doença intracraniana 
não vascular

4. existe outra evidência de causalidade
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3 
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8. Cefaleia atribuída a uma substância 
ou à sua privação
8.1  Cefaleia atribuída ao uso ou exposição a uma substância 
 8.1.1 Cefaleia provocada por dador de óxido nítrico (NO)
  8.1.1.1 Cefaleia imediata provocada por dador de NO
  8.1.1.2 Cefaleia tardia provocada por dador de NO
 8.1.2  Cefaleia provocada por inibidor da fosfodiesterase (FDE)
 8.1.3 Cefaleia provocada por monóxido de carbono (CO)
 8.1.4 Cefaleia provocada por álcool
  8.1.4.1 Cefaleia imediata provocada por álcool
  8.1.4.2 Cefaleia tardia provocada por álcool
 8.1.5 Cefaleia provocada por cocaína 
 8.1.6 Cefaleia provocada por histamina
  8.1.6.1 Cefaleia imediata provocada por histamina
  8.1.6.2 Cefaleia tardia provocada por histamina
 8.1.7  Cefaleia provocada pelo peptídeo relacionado com o 

gene da calcitonina (CGRP)  
  8.1.7.1 Cefaleia imediata provocada por CGRP 
  8.1.7.2 Cefaleia tardia provocada por CGRP
 8.1.8  Cefaleia atribuída a agente vasopressor exógeno agudo
 8.1.9  Cefaleia atribuída ao uso ocasional de medicação não 

indicada para cefaleias.
 8.1.10  Cefaleia atribuída ao uso prolongado de medicação não 

indicada para cefaleias.
 8.1.11  Cefaleia atribuída ao uso ou exposição a outra substância
8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos 
 8.2.1 Cefaleia por uso excessivo de ergotamina 
 8.2.2 Cefaleia por uso excessivo de triptano 
 8.2.3 Cefaleia por uso excessivo de analgésico não opióide
  8.2.3.1  Cefaleia por uso excessivo de paracetamol 

(acetaminofeno)
  8.2.3.2  Cefaleia por uso excessivo de outro fármaco anti-

inflamatório não esteroide (AINE)
   8.2.3.2.1  Cefaleia por uso excessivo de ácido 

acetilsalicílico
   8.2.3.3  Cefaleia por uso excessivo de outro 

analgésico não opióide
 8.2.4 Cefaleia por uso excessivo de opióides 
 8.2.5  Cefaleia por uso excessivo de associações de analgésicos
 8.2.6   Cefaleia por uso excessivo de medicamentos de classes 

farmacológicas múltiplas, não havendo excesso do seu 
uso individual.

 8.2.7  Cefaleia por uso excessivo de medicamentos atribuída ao 
uso excessivo não confirmado de classes farmacológicas 
múltiplas

 8.2.8  Cefaleia por uso excessivo de medicamentos atribuída a 
outra medicação 

8.3 Cefaleia atribuída a privação de substância
 8.3.1 Cefaleia por privação de cafeína 
 8.3.2 Cefaleia por privação de opioides
 8.3.3 Cefaleia por privação de estrogénios 
 8.3.4  Cefaleia atribuída a privação de outras substâncias de uso 

crónico 

Classificada noutro local:
7.1.2 Cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana secundária 

a causa metabólica, tóxica ou hormonal; 7.3.2 Cefaleia atribuída a 
meningite assética (não infeciosa).

Comentário geral
Cefaleia primária, secundária ou ambas? As regras gerais de 

classificação aplicam-se com alguma adaptação a 8. Cefaleia 
atribuída a uma substância ou à sua privação.

1.  Quando uma nova cefaleia ocorre, pela primeira vez, em 
estreita relação temporal com a exposição ou a privação 
de uma substância, é classificada como uma cefaleia 
secundária, atribuída ao uso ou à privação dessa substância. 
Isto continua verdade quando a nova cefaleia tem as 
características de qualquer uma das cefaleias primárias 
classificadas na Parte 1 desta da Classificação ICHD-3. 

2.  Quando uma cefaleia preexistente com as características 
de uma cefaleia primária se torna crónica ou piora 
significativamente (a frequência e/ou intensidade aumentam 
duas ou mais vezes), em estreita relação temporal com 
a exposição ou a privação de uma substância, tanto o 
diagnóstico da cefaleia inicial como o diagnóstico de 8. 
Cefaleia atribuída a uma substância ou à sua privação (ou um 
dos seus subtipos) devem ser atribuídos, desde que haja 
clara evidência de que a exposição ou a privação da referida 
substância causa cefaleia.

3.  Certos subtipos de cefaleias atribuídas à exposição a uma 
substância farmacologicamente ativa, ocorrem algumas 
horas após a exposição e apenas num doente com uma 
cefaleia primária, fenomenologicamente assemelhando-se 
ao tipo de cefaleia primária. Presume-se, no entanto, que 
sejam mecanisticamente distintas, respondendo a estímulos 
não fisiológicos, sendo, por isso, consideradas secundárias. 
Devem ser dados os diagnósticoss da cefaleia primária e 
do subtipo apropriado de 8.1 Cefaleia atribuída ao uso ou 
exposição a uma substância.

Introdução 
Os doentes com 1. Enxaqueca são fisiologica e talvez 

psicologicamente hiperreactivos a uma variedade de estímulos 
internos e externos. O álcool, alimentos e aditivos alimentares, 
bem como a ingestão e a suspensão de substâncias químicas 
e fármacos, todos foram relatados como desencadeantes ou 
ativadores da enxaqueca em indivíduos suscetíveis. 

A associação é frequentemente baseada em descrições de 
casos isolados e relatos de reações adversas a medicamentos. O 
facto de estes estímulos estarem associados à cefaleia não prova 
a relação causal, nem elimina a necessidade de se considerarem 
outras etiologias. Uma vez que são eventos comuns que surgem 
com frequência, a associação entre a cefaleia e a exposição a 
uma substância pode ser mera coincidência. A cefaleia pode 
ocorrer por acaso. A cefaleia pode ser o sintoma de uma doença 
sistémica e os medicamentos utilizados para tratar tal condição 
podem estar associados à cefaleia. Em ensaios com fármacos para 
tratamento agudo da enxaqueca, a cefaleia, bem como os sintomas 
associados, é listada como uma reação adversa ao medicamento, 
a despeito de ser um sintoma da alteração tratada e não o 
resultado do tratamento. Algumas alterações podem predispor à 
cefaleia associada ao uso de medicamentos. Isoladamente, nem a 
medicação nem a alteração poderiam gerar a cefaleia. 

Os critérios gerais para as cefaleias descritas aqui são:
A. Cefaleia preenchendo o critério C
B.  Ocorreu o uso ou exposição ou privação a uma substância 

conhecida como sendo capaz de causar cefaleia
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C.  Evidência causal demonstrada por pelo menos dois dos critérios 
seguintes:

 1.  a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o uso ou 
exposição ou privação de substância

 2. ambos os critérios seguintes:
  a)  a cefaleia melhorou significativamente ou desapareceu 

após a remoção da substância, em estreita relação 
temporal com a cessação de uso ou exposição à 
substância

  b)  a cefaleia melhorou significativamente ou desapareceu 
dentro de um período definido após a suspensão da 
substância

 3.  a cefaleia tem características típicas do uso ou exposição ou 
privação à substância

 4. não existe outra evidência de relação causal
D.  Não melhor explicada por outro diagnóstico da Classificação 

ICHD-3.

8.1 Cefaleia atribuída ao uso ou exposição 
a uma substância
Descrição:

Cefaleia causada pelo uso ou exposição a uma substância, com 
início imediato ou em horas.

Comentários: 8.1 Cefaleia atribuída ao uso ou exposição a uma 
substância pode ser um efeito indesejado de uma substância em 
uso terapêutico normal ou usada em estudos experimentais, ou 
causada por uma substância tóxica.

A cefaleia como um efeito adverso tem sido descrita com muitos 
fármacos, muitas vezes apenas como um reflexo da prevalência 
muito alta da cefaleia. Somente, quando a cefaleia ocorre mais 
frequentemente após a substância ativa do que após o placebo, 
em estudos controlados, duplamente ocultos, se pode considerar 
a cefaleia como uma reação adversa verdadeira. O ensaio, 
duplamente oculto, também pode ser usado experimentalmente 
para estudar a relação entre os efeitos da medicação e a cefaleia. 
Em alguns casos, como, por exemplo, com os dadores de óxido 
nítrico (NO), estes estudos levaram ao entendimento mais 
profundo dos mecanismos da neurotransmissão envolvidos nas 
cefaleias primárias. 

Em geral, as pessoas com 1. Enxaqueca são muito mais 
suscetíveis a tais cefaleias do que os outros indivíduos e o mesmo 
pode ser verdade para as pessoas com 2. Cefaleias do tipo 
tensão ou 3.1. Cefaleias em salvas. Algumas substâncias, como os 
dadores de NO e a histamina, induzem uma cefaleia imediata em 
voluntários normais ou em indivíduos com enxaqueca. Porém, 
atualmente, está claro que os doentes com cefaleias primárias 
também desenvolvem uma cefaleia tardia, uma a várias horas após 
a eliminação sanguínea total da substância indutora.

Conhecer os potenciais efeitos indutores de cefaleia de 
substâncias de uso clínico é importante para caracterizar essas 
substâncias de forma apropriada. Associações tais como o álcool 
e dissulfiram podem causar cefaleia, embora isoladamente não a 
causem. 

Paradoxalmente, a cefaleia sentida pela maioria das pessoas, 
após a ingestão de grande quantidade de álcool, pode ser um fator 
positivo, uma vez que ajuda a evitar o uso excessivo do mesmo.

Substâncias que causam cefaleia pelos seus efeitos tóxicos, 
tais como o monóxido de carbono, não podem ser estudadas 

experimentalmente e a relação causal entre exposição e cefaleia 
tem assim de ser demonstrada através de casos clínicos, quando a 
substância tiver sido usada acidentalmente ou com objetivos suicidas.

8.1.1 Cefaleia provocada por dador de óxido 
nítrico (NO)
Descrição:

Cefaleia causada, imediatamente ou após algum tempo, 
pela exposição aguda a um dador de óxido nítrico. Desaparece 
espontaneamente.

Comentários: 8.1.1 Cefaleia provocada por dador de óxido nítrico 
(NO) é tipicamente fronto-temporal e pulsátil. Todos os dadores 
de NO (e.g., nitrato de amilo, tetranitrato de eritritilo, tetranitrato 
de pentaeritritilo, trinitrato de glicerilo ou trinitroglicerina (TNG), 
mono ou dinitrato de isossórbido, nitroprussiato de sódio, 
hexanitrato de manitol) podem causar cefaleia deste subtipo. 

A TNG causa imediatamente cefaleia na maioria das pessoas 
normais, mas também pode causar uma cefaleia tardia em doentes 
com enxaqueca, a qual preenche os critérios de diagnóstico da 
1.1 Enxaqueca sem aura. Em indivíduos com 2.3. Cefaleias do tipo 
tensão crónicas, tem sido demonstrado que a TNG causa uma 
cefaleia tardia com as características de 2. Cefaleia do tipo tensão 
(o efeito é desconhecido nos indivíduos com 2.1 Cefaleias do tipo 
tensão pouco frequentes ou 2.2 Cefaleias do tipo tensão frequentes). 
Estas cefaleias tardias surgem, em média, 5-6 h após a exposição. 
Doentes com 3. Cefaleias em salvas desenvolvem cefaleias tardias 
apenas durante os períodos de salva; a TNG induz habitualmente 
um ataque de cefaleias em salva 1-2 h após a sua ingestão. 

A cefaleia é um efeito secundário do uso terapêutico da 
nitroglicerina. Com o seu uso crónico, a tolerância desenvolve-se 
dentro de uma semana e a cefaleia causada pela TNG desaparece 
na maioria dos doentes, nesse período. Outros dadores de NO, 
usados terapeuticamente podem também causar cefaleias. O 
mononitrato de isossórbido foi objeto de um estudo duplamente 
oculto e controlado por placebo, causando cefaleia de maior 
duração que a TNG, devido à libertação lenta de óxido nítrico.

8.1.1.1 Cefaleia imediata provocada por dador de NO
Termos previamente utilizados: Cefaleia associada à 

nitroglicerina, cefaleia da dinamite, cefaleia do cachorro-quente.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Ocorreu absorção de um dador de NO
C.  Evidência de causalidade demonstrada por todos os seguintes 

critérios:
 1.  a cefaleia desenvolveu-se na primeira hora após a absorção 

do dador de NO.
 2.  a cefaleia desaparece dentro de uma hora após o fim da 

libertação de NO.
 3.  a cefaleia tem, pelo menos, uma das seguintes quatro 

características:
  a. bilateral
  b. intensidade ligeira a moderada
  c. pulsátil
  d. agravada pela atividade física
D.  Não melhor explicada por outro diagnóstico da Classificação 

ICHD-3.
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8.1.1.2 Cefaleia tardia provocada por dador de NO
Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia numa pessoa que sofra de uma cefaleia primária, com 

as características dessa cefaleia primária e preenchendo o 
critério C 

B.  Houve absorção de um dador de NO
C.  Evidência de causalidade demonstrada por ambos os critérios 

seguintes:
 1.  a cefaleia aparece em 2-12 h, após a exposição ao dador de 

NO, e desaparece após a eliminação sanguínea do NO
 2.  a cefaleia desaparece nas 72 h após a exposição
D.  Não melhor explicada por outro diagnóstico da Classificação 

ICHD-3.

Nota:
1.  Fenomenologicamente, 8.1.1.2 Cefaleia tardia provocada por 

dador de NO assemelha-se a um tipo de cefaleia primária do 
doente, mas é considerada secundária, atribuída ao fármaco. 
O doente deve ser classificado tanto para a cefaleia primária 
como para 8.1.1.2 Cefaleia tardia provocada por dador de NO.

Comentário: Enquanto 8.1.1.2 Cefaleia tardia provocada por 
dador de NO ocorre apenas numa pessoa afetada por uma cefaleia 
primária e fenomenologicamente se assemelha a esse tipo de 
cefaleia, presume-se que tenha um mecanismo distinto.

8.1.2 Cefaleia provocada por inibidor da 
fosfodiesterase (FDE)
Descrição:

Cefaleia causada pela ingestão de um inibidor da fosfodiesterase, 
desaparecendo espontaneamente em 72 horas.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C 
B. Ingestão de um inibidor da FDE
C.  Evidência de causalidade demonstrada por todos os critérios 

seguintes:
 1.  a cefaleia aparece até 5 horas após a ingestão do inibidor da 

FDE
 2. a cefaleia desaparece em 72 horas após o início
 3.  a cefaleia tem, pelo menos, uma das seguintes quatro 

características:
  a) bilateral
  b) intensidade ligeira a moderada  
  c) pulsátil
  d) agravada pela atividade física
D.  Não melhor explicada por outro diagnóstico da Classificação 

ICHD-3.

Comentários: As fosfodiesterases (FDEs) são enzimas que 
hidrolisam o GMPc e o AMPc. Os inibidores da fosfodiesterase 
do tipo 5 (FDE-5), sildenafilo e dipiridamol, aumentam os níveis 
de GMPc e/ou AMPc. A cefaleia resultante tem habitualmente as 
características de cefaleia do tipo tensão, mas em doentes com 1. 
Enxaqueca (que devem ser avisados deste efeito secundário) tem 
as características de 1.1 Enxaqueca sem aura. 

8.1.3 Cefaleia provocada por monóxido de 
carbono (CO)

Termo previamente utilizado: Cefaleia dos trabalhadores de 
depósitos ou armazéns

Descrição:
Cefaleia causada pela exposição ao monóxido de carbono, 

desaparecendo espontaneamente nas 72 horas após a sua 
eliminação.

Critérios de diagnóstico:
A. Cefaleia bilateral preenchendo o critério C
B. Exposição ao monóxido de carbono (CO)
C.  Evidência de causalidade demonstrada por todos os critérios 

seguintes:
 1. a cefaleia aparece até 12 horas após a exposição ao CO
 2.  a intensidade da cefaleia varia com a gravidade da intoxicação 

pelo CO
 3.  a cefaleia desaparece dentro de 72 horas após a eliminação 

do CO
D.  Não melhor explicada por outro diagnóstico da Classificação 

ICHD-3.

Comentários: Tipicamente, níveis de carboxihemoglobina de 
10-20% causam uma cefaleia ligeira sem sintomas gastrintestinais 
ou neurológicos, níveis de 20-30% causam uma cefaleia moderada, 
pulsátil e com irritabilidade, e níveis de 30-40% causam uma 
cefaleia intensa com náusea, vómitos e visão turva. Com níveis 
acima de 40%, a cefaleia não é habitualmente uma queixa, porque 
há alteração da consciência.

Não existem bons estudos a respeito dos efeitos a longo prazo 
da intoxicação pelo CO nas cefaleias, mas há alguma evidência da 
ocorrência de cefaleias crónicas após a intoxicação com o CO.

8.1.4 Cefaleia provocada por álcool
Descrição:

Cefaleia causada imediatamente ou após algum tempo pela 
ingestão de álcool (habitualmente na forma de bebidas alcoólicas). 
Desaparece espontaneamente.

8.1.4.1 Cefaleia imediata provocada por álcool 
Termo previamente utilizado: Cefaleia do cocktail 

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Houve ingestão de álcool
C.  Evidência de causalidade demonstrada por todos os critérios 

seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolve-se dentro de três horas após a ingestão 

de álcool
 2.  a cefaleia desaparece em 72 horas após o fim da ingestão de 

álcool
 3.  a cefaleia tem, pelo menos, uma das três características 

seguintes:
  a) bilateral
  b) pulsátil
  c) agravada pela atividade física
D.  Não melhor explicada por outro diagnóstico da Classificação 

ICHD-3.
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Comentário: 8.1.4.1 Cefaleia imediata provocada por álcool é 
muito mais rara que 8.1.4.2 Cefaleia tardia provocada por álcool. 
A dose efetiva de álcool para causar a primeira é variável: em 
indivíduos com 1. Enxaqueca pode por vezes ser muito pequena, 
enquanto noutras vezes os indivíduos podem tolerar o álcool 
como os indivíduos sem enxaqueca.

8.1.4.2 Cefaleia tardia provocada por álcool 
Termo previamente utilizado: Cefaleia de ressaca (hangover)

Descrição:
Cefaleia causada, após um período de horas, pela ingestão de 

álcool (habitualmente na forma de bebidas alcoólicas). Desaparece 
espontaneamente em 72 horas.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Houve ingestão de álcool
C.  Evidência de causalidade demonstrada por todos os critérios 

seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolve-se dentro de 5-12 horas após a ingestão 

de álcool
 2. a cefaleia desaparece em 72 horas após o seu início
 3.  a cefaleia tem, pelo menos, uma das três características 

seguintes:
  a) bilateral
  b) pulsátil
  c) agravada pela atividade física
D.  Não melhor explicada por outro diagnóstico da Classificação 

ICHD-3.

Comentários: 8.1.4.2 Cefaleia tardia provocada por álcool 
é um dos tipos mais comuns de cefaleia secundária. Não está 
ainda esclarecido se esta cefaleia tardia é um efeito tóxico ou a 
manifestação de mecanismos similares aos existentes na 8.1.1.2 
Cefaleia tardia provocada por dador de NO.

8.1.5 Cefaleia provocada por cocaína
Descrição:

Cefaleia que se desenvolve dentro de uma hora após a 
administração de cocaína por qualquer via, e causada por ela. 
Desaparece espontaneamente dentro de 72 horas.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. A cocaína foi administrada por qualquer via 
C.  Evidência de causalidade demonstrada por todos os critérios 

seguintes:
 1.  a cefaleia aparece dentro de 1 hora após a administração de 

cocaína
 2.  a cefaleia desaparece dentro de 72 horas após a administração 

de cocaína
 3.  a cefaleia tem, pelo menos, uma das quatro características 

seguintes:
  a) bilateral
  b) intensidade ligeira a moderada
  c) pulsátil
  d) agravada pela atividade física
D.  Não melhor explicada por outro diagnóstico da Classificação 

ICHD-3.

Comentários: As principais vias de administração da cocaína 
são a oral (“mascar“/“chewing”), a intranasal (“inspirar”/“snifar”
/“snorting”), a endovenosa (“chutar”/“mainlining”) e a inalação 
(“fumar”/”smoking”).

8.1.6 Cefaleia provocada por histamina
Descrição:

Cefaleia causada, imediatamente ou após algum tempo, pela 
exposição aguda à histamina. Desaparece espontaneamente.

Comentários: A histamina tem efeitos similares se administrada 
pela via subcutânea, por inalação ou pela via endovenosa. O 
mecanismo é mediado primariamente pelo recetor H1, uma vez 
que é quase completamente bloqueado pela mepiramina. 

A histamina causa uma cefaleia imediata na maioria dos 
indivíduos, mas pode também causar uma cefaleia tardia em 
doentes com 1. Enxaqueca, a qual preenche os critérios de 
diagnóstico de 1.1 Enxaqueca sem aura. Em indivíduos com 
2. Cefaleia do tipo tensão, a histamina pode causar uma cefaleia 
tardia que tem as características daquela alteração. Estas cefaleias 
tardias ocorrem, em média, 5-6 horas após a exposição. Pessoas 
com 3. Cefaleias em salvas desenvolvem cefaleias tardias com as 
características daquela alteração apenas durante os períodos das 
cefaleias em salvas, habitualmente 1-2 horas após a exposição. 

8.1.6.1 Cefaleia imediata provocada por histamina
Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Houve administração de histamina
C.  Evidência de causalidade demonstrada por todos os critérios 

seguintes:
 1.  a cefaleia aparece dentro de 1 hora após a absorção de 

histamina
 2.  a cefaleia desaparece dentro de 1 hora após o fim da 

absorção da histamina 
 3.  a cefaleia tem, pelo menos, uma das quatro características 

seguintes:
  a) bilateral
  b) intensidade ligeira a moderada
  c) pulsátil
  d) agravada pela atividade física
D.  Não melhor explicada por outro diagnóstico da Classificação 

ICHD-3.

8.1.6.2 Cefaleia tardia provocada por histamina
Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia, numa pessoa com uma cefaleia primária, com as 

características deste tipo de cefaleia, preenchendo o critério C
B. Houve administração de histamina
C.  Evidência de causalidade demonstrada por ambos os critérios 

seguintes:
 1.  a cefaleia aparece dentro de 2-12 horas após a administração 

de histamina
 2.  a cefaleia desaparece dentro de 72 hora após a administração 

da histamina 
D.  Não melhor explicada por outro diagnóstico da Classificação 

ICHD-3.
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Nota:
1.  Fenomenologicamente, 8.1.6.2 Cefaleia tardia provocada 

por histamina assemelha-se a um tipo de cefaleia primária 
do doente, mas é considerada secundária, atribuída ao 
fármaco. O doente deve ser classificado ou codificado tanto 
para a cefaleia primária como para a 8.1.6.2 Cefaleia tardia 
provocada por histamina.

Comentário: Enquanto 8.1.6.2 Cefaleia tardia provocada por 
histamina ocorre apenas num indivíduo com cefaleia primária 
e fenomenologicamente se assemelha a esse tipo de cefaleia, 
presume-se que tenha mecanismo diferente.

8.1.7 Cefaleia provocada pelo peptídeo 
relacionado com o gene da calcitonina (CGRP)
Descrição:

Cefaleia surgida imediatamente ou algum tempo após a 
exposição aguda ao peptídeo relacionado com o gene da calcitonina 
(CGRP). Desaparece espontaneamente.

Comentários: O peptídeo relacionado com o gene da 
calcitonina (CGRP), administrado por infusão, causa uma cefaleia 
imediata. Pode também causar uma cefaleia tardia em doentes 
com 1. Enxaqueca, em média 5-6 horas após a exposição, a qual 
preenche os critérios de diagnóstico de 1.1 Enxaqueca sem aura. 

Tem-se verificado que um número crescente de antagonistas 
do recetor do CGRP é eficaz no tratamento agudo da enxaqueca.

8.1.7.1 Cefaleia imediata provocada por CGRP
Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B.  Houve administração do peptídeo relacionado com o gene da 

calcitonina (CGRP)
C.  Evidência de causalidade demonstrada por todos os critérios 

seguintes:
 1.  a cefaleia aparece dentro de 1 hora após a absorção do 

CGRP
 2.  a cefaleia desaparece dentro de 1 hora após o fim da 

absorção do CGRP 
 3.  a cefaleia tem, pelo menos, uma das quatro características 

seguintes:
  a) bilateral
  b) intensidade ligeira a moderada
  c) pulsátil
  d) agravada pela atividade física
D.  Não melhor explicada por outro diagnóstico da Classificação 

ICHD-3.

8.1.7.2 Cefaleia tardia provocada pelo CGRP
Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia, numa pessoa com 1. Enxaqueca, e com as características 

deste tipo de cefaleia, preenchendo o critério C
B.  Houve administração do peptídeo relacionado com o gene da 

calcitonina (CGRP)
C.  Evidência de causalidade demonstrada por ambos os critérios 

seguintes:
 1.  a cefaleia aparece dentro de 2-12 horas após a administração 

do CGRP
 2.  a cefaleia desaparece dentro de 72 hora após o fim da 

administração do CGRP 
D.  Não melhor explicada por outro diagnóstico da Classificação 

ICHD-3.

Nota:
1.  Fenomenologicamente, 8.1.7.2 Cefaleia tardia provocada pelo 

CGRP assemelha-se à cefaleia primária, mas é considerada 
secundária, atribuída ao fármaco. O doente deve ser 
codificado tanto para o tipo ou subtipo apropriado de 1. 
Enxaqueca como para a 8.1.7.2 Cefaleia tardia provocada pelo 
CGRP.

Comentário: Enquanto 8.1.7.2 Cefaleia tardia provocada 
pelo CGRP ocorre apenas num indivíduo com 1. Enxaqueca e 
fenomenologicamente se assemelha a esse tipo de cefaleia, 
presume-se que tenha mecanismo diferente.

8.1.8 Cefaleia atribuída a agente vasopressor 
exógeno agudo.
Descrição:

Cefaleia surgida durante e causada por um aumento agudo 
da tensão arterial, desencadeado por um agente vasopressor 
exógeno.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C.
B.  Um aumento agudo da tensão arterial em consequência da 

administração de um agente vasopressor exógeno.
C.  Evidência de causalidade demonstrada por ambos os critérios 

seguintes:
 1.  a cefaleia surgiu dentro de uma hora após a administração do 

agente vasopressor
 2.  a cefaleia desapareceu dentro das 72 horas após a suspensão 

da administração do agente vasopressor
D.   Não melhor explicada por outro diagnóstico da Classificação 

ICHD-3.

8.1.9 Cefaleia atribuída ao uso ocasional de 
medicação não indicada para cefaleias
Descrição: 

A cefaleia surge como um evento adverso agudo, após o uso 
ocasional de medicação não indicada para as cefaleias.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia que cumpra o critério C.
B.  Foram administradas uma ou mais doses do medicamento com 

fins diferentes do tratamento das cefaleias.
C.  Evidência de causalidade demonstrada por ambos os critérios 

seguintes:
 1.  a cefaleia surgiu, dentro de minutos a horas, após a 

administração da medicação.
 2.  a cefaleia desapareceu dentro das 72 horas, após a suspensão 

da administração da medicação
D.  Não melhor explicada por outro diagnóstico da Classificação 

ICHD-3.

Comentários: 8.1.9 Cefaleia atribuída ao uso ocasional de 
medicação não indicada para as cefaleias tem sido relatada como um 
evento adverso após o uso de uma grande variedade de fármacos. 



Sinapse®  |  Suplemento 2  |  Volume 18  |  N.º 2  |  Novembro de 2018

CLASSIFICAÇÃO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS (CIC) – 3ª Edição - 201896

As substâncias seguintes estão mais frequentemente incriminadas: 
atropina, digitálicos, dissulfiram, hidralazina, imipramina, nicotina, 
nifedipina, nimodipina, sildenafil. 

As características da cefaleia não estão muito bem definidas 
na literatura, provavelmente dependem do fármaco, mas na 
sua maioria são tipo peso, contínuas, difusas e com intensidade 
moderada a grave.

8.1.10 Cefaleia atribuída ao uso prolongado de 
medicação não indicada para cefaleias
Codificada ou classificada noutro local: 

A cefaleia que surge como uma complicação do uso excessivo e 
prolongado de medicação aguda para as cefaleias por uma pessoa 
com cefaleias é codificada como 8.2 Cefaleia pelo uso excessivo de 
medicação ou como um dos seus subtipos.

A cefaleia ocorrendo durante o intervalo livre da toma da 
contraceção oral combinada é classificada ou codificada como 
8.3.3 Cefaleia por privação de estrogénio.

Descrição:
A cefaleia surge como um evento adverso durante o uso 

prolongado de medicação administrada para fins diferentes 
do tratamento de cefaleias. Nem sempre é obrigatoriamente 
reversível.

Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia presente em 15 ou mais dias por mês e que cumpra o 

critério C.
B.  Uso prolongado de medicação administrada para fins diferentes 

do tratamento de cefaleias
C.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 

dos critérios seguintes:
 1.  a cefaleia surgiu numa relação temporal com o início da 

administração da medicação.
 2. um ou mais dos seguintes:
  a)  a cefaleia agravou significativamente com o aumento da 

dose do medicamento
  b)  a cefaleia melhorou significativamente ou desapareceu 

com a redução da dose do medicamento
  c)  a cefaleia desapareceu com a suspensão da administração 

do medicamento
 3.  é reconhecido que o uso prolongado do medicamento pode 

causar cefaleia, pelo menos, em algumas pessoas
D.  Não melhor explicada por outro diagnóstico da Classificação 

ICHD-3.

Comentários: A dose e a duração da exposição que podem 
causar cefaleia durante o uso prolongado variam de medicamento 
para medicamento. Do mesmo modo, o tempo requerido para o 
desaparecimento da cefaleia é variável – se o efeito for reversível.

Hormonas exógenas, geralmente tomadas para contraceção 
ou como terapêutica hormonal de substituição, não são medicação 
para as cefaleias; assim, a 8.1.10 Cefaleia atribuída ao uso 
prolongado de medicação não indicada para as cefaleias é a escolhida 
para este tipo de cefaleia desenvolvendo-se como um efeito 
adverso durante a terapia hormonal (previamente classificada ou 
codificada como 8.1.12 Cefaleia atribuída a hormona exógena). 
O uso regular de hormonas exógenas pode estar associado ao 
aumento da frequênciados ataques ou a novo desenvolvimento da 

enxaqueca (migraine-like) ou outra cefaleia. Quando uma cefaleia 
ocorre, pela primeira vez, em estreita relação temporal com 
o uso regular de hormonas exógenas, a regra geral é codificá-la 
como 8.1.10 Cefaleia atribuída ao uso prolongado de medicação 
não indicada para as cefaleias. Quando uma cefaleia preexistente 
com as características de uma cefaleia primária se torna crónica 
ou piora significativamente (o dobro ou mais em frequência e /
ou gravidade), em estreita relação temporal com o uso regular de 
hormonas exógenas, tanto o diagnóstico inicial da cefaleia como o 
diagnóstico 8.1.10 Cefaleia atribuída ao uso prolongado de medicação 
não indicada para as cefaleias devem ser considerados. No entanto, 
a cefaleia ocorrendo apenas durante o intervalo livre da toma da 
pílula de contraceção é codificada como 8.3.3 Cefaleia por privação 
de estrogénio.

Por outro lado, 8.1.10 Cefaleia atribuída ao uso prolongado 
de medicação não indicada para as cefaleias pode ser o resultado 
de um efeito farmacológico direto do medicamento, tal como 
a vasoconstrição que produz hipertensão arterial grave ou ser 
evento secundário, tal como a hipertensão intracraniana causada 
por medicamentos. Este último é uma complicação reconhecida 
do uso prolongado de esteroides anabolizantes, amiodarona, 
carbonato de lítio, ácido nalidíxico, terapêutica hormonal tiroideia 
de substituição, tetraciclina e minociclina.

8.1.11Cefaleia atribuída ao uso ou exposição a 
outra substância
Descrição: 

Cefaleia causada e surgindo durante ou rapidamente após o 
uso ou exposição a uma substância para além das acima descritas, 
incluindo substâncias de plantas ou de animais, para além de 
substâncias orgânicas ou inorgânicas, dadas por médicos ou 
não-médicos com fins medicinais, embora não licenciadas como 
produtos medicinais.

Critérios de diagnóstico:
A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Exposição a uma substância para além das descritas 

anteriormente
C.  Evidência de causalidade demonstrada por ambos os critérios 

seguintes:
 1. a cefaleia aparece dentro de 12 horas de uso ou exposição
 2. a cefaleia desaparece dentro de 72 horas após a exposição 
D.  Não melhor explicada por outro diagnóstico da Classificação 

ICHD-3.

Comentários: 8.1.11 Cefaleia atribuída ao uso ou exposição a 
outra substância inclui substâncias de plantas ou de animais, para 
além de outras substâncias orgânicas ou inorgânicas, dadas por 
médicos ou não-médicos, mas com fins medicinais, embora não 
licenciadas como produtos medicinais. Tem sido relatada após 
exposição a uma variedade de substâncias orgânicas e inorgânicas. 
As seguintes substâncias são habitualmente as mais implicadas:

Compostos inorgânicos: 
Arsénio, borato, brometo, cloreto, cobre, iodo, chumbo, lítio, 

mercúrio, cloridrato de tolazolina.
Compostos orgânicos: 
Anilina, bálsamo, cânfora, dissulfureto de carbono, tetracloreto 

de carbono, clordecona, EDTA, heptacloro, sulfureto de 
hidrogénio, petróleo, álcoois de cadeia longa, álcool metílico ou 
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metanol, metilbrometo, metilcloreto, iodeto metilado, naftaleno, 
compostos organofosforados (paratião, piretróides).

As características de 8.1.11 Cefaleia atribuída ao uso ou exposição 
a outra substância não estão bem definidas na literatura, variando 
quase de certeza com o tipo de substância. Na sua maioria é uma 
cefaleia tipo peso, difusa, contínua e de intensidade moderada a 
grave. 

8.2 Cefaleia por uso excessivo de 
medicamentos 

Termos previamente utilizados: Cefaleia provocada por 
medicamentos, cefaleia por uso inadequado de medicação, cefaleia 
de ressaca.

Codificado ou classificado noutro local: 
Aos doentes, com uma cefaleia primária preexistente, em que, 

associado ao uso excessivo de medicamentos, se desenvolva um 
novo tipo de cefaleia ou se agrave muito a cefaleia preexistente, 
estando presentes os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de 
medicamentos (ou de um dos seus subtipos), dever-lhes-ão ser 
atribuídos tanto este diagnóstico como o da cefaleia preexistente. 
Aos doentes que reúnam os critérios de 1.3 Enxaqueca crónica e 
de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos dever-lhes-ão ser 
atribuídos ambos os diagnósticos.

Descrição:
Cefaleias, ocorrendo em 15 ou mais dias por mês, num doente 

com a cefaleia primária preexistente e desenvolvendo-se em 
consequência do uso excessivo regular de medicação aguda ou 
sintomática para a cefaleia (em 10 ou mais, ou 15 ou mais dias por mês, 
dependendo da medicação) por mais de 3 meses. Habitualmente, mas 
não invariavelmente, a cefaleia desaparece habitualmente, mas nem 
sempre, após a paragem do uso excessivo do medicamento.

Critérios de diagnóstico:
A.		Cefaleias	ocorrendo	em	≥	15	dias	por	mês	num	doente	com	

uma cefaleia preexistente.
B.  Uso excessivo por mais de 3 meses de um ou mais fármacos que 

podem ser tomados para o tratamento agudo e/ou sintomático 
da cefaleia1-3.

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

Notas:
1.  Os doentes devem ser classificados e codificados num ou mais 

subtipos de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos, 
de acordo com o medicamento usado de modo excessivo e 
os critérios definidos abaixo. Por exemplo, um doente que 
preencha os critérios de 8.2.2 Cefaleia por uso excessivo de 
triptano e os critérios de um dos subtipos de 8.2.3 Cefaleia 
por uso excessivo de analgésicos não opióides deve receber 
ambos os códigos. A exceção é, quando há uso excessivo 
de associações de analgésicos, em que a cefaleia deve, 
então, ser codificada como 8.2.5 Cefaleia por uso excessivo 
de associações de analgésicos e não de acordo com cada 
componente da associação fixa.

2.  Doentes que usam múltiplos fármacos para o tratamento 
agudo ou sintomático das cefaleias, que, no seu conjunto, 
constitui uso excessivo, embora, individualmente, não o seja, 

devem ser codificados como 8.2.6 Cefaleia por uso excessivo 
de medicamentos de classes farmacológicas múltiplas, não 
havendo excesso do seu uso individual.

3.  Doentes que claramente usam excessivamente múltiplos 
fármacos para o tratamento agudo ou sintomático das 
cefaleias, mas que não conseguem descrever adequadamente 
os seus nomes e/ou quantidades, devem ser codificados 
como 8.2.7 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos 
atribuída ao uso excessivo não confirmado de classes 
farmacológicas múltiplas, até que melhor informação esteja 
disponível. Em quase todos estes casos, torna-se necessário 
fazer um diário para o seguimento.

Comentários: 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos 
é uma interação entre um agente terapêutico usado de maneira 
excessiva e um doente suscetível. Entre os que têm previamente 
um diagnóstico de cefaleia primária, a maioria apresenta 1. 
Enxaqueca ou 2. Cefaleia do tipo tensão (ou ambas); apenas uma 
minoria de doentes tem outros diagnósticos de cefaleias primárias, 
tais como a 3.3 Cefaleia em salvas crónica ou 4.10 Cefaleia 
persistente diária desde o início.

O diagnóstico de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos 
é de extrema importância clínica. A evidência epidemiológica de 
muitos países indica que mais de metade dos doentes com cefaleias 
em 15 ou mais dias por mês tem 8.2 Cefaleia por uso excessivo 
de medicamentos. A evidência clínica mostra que a maioria destes 
doentes melhora após a suspensão da medicação usada em 
excesso, bem como tem resposta ao tratamento preventivo. O 
simples aviso acerca das causas e consequências de 8.2 Cefaleia por 
uso excessivo de medicamentos é uma parte essencial do esquema 
terapêutico e pode ser fornecido com sucesso nos cuidados 
primários. Uma brochura explicativa é com frequência tudo o que 
é necessário para prevenir ou descontinuar o uso excessivo da 
medicação. A prevenção é especialmente importante em doentes 
propensos a cefaleias frequentes.

O comportamento de alguns doentes com 8.2 Cefaleia por 
uso excessivo de medicamentos é similar ao verificado com outras 
adições a fármacos e a pontuação na Severity of Dependence 
Scale (SDS) é um preditor significativo de abuso de medicação nos 
doentes com cefaleias.

Nos critérios abaixo referidos para os vários subtipos desta 
cefaleia, o número especificado de dias de exposição ou de uso de 
medicação, considerados para definir uso excessivo, são baseados 
mais na opinião de especialistas do que na evidência formal ou 
baseada na prova.

É reconhecido que os estudos populacionais observacionais 
transversais que estimam a prevalência de 8.2 Cefaleia por uso 
excessivo de medicamentos podem registrar nos indivíduos a 
coexistência	de	cefaleia	em	≥	15	dias	/	mês	e	o	uso	excessivo	de	
fármacos para tratamento agudo e / ou sintomático da cefaleia, 
mas raramente são capazes de colher informação mais precoce 
sobre a cefaleia, da duração da cefaleia atual ou uso excessivo de 
medicamentos, e / ou do que poderia apoiar uma presunção de 
causalidade. Em consequência, um ou ambos os critérios A e B 
podem não ser inteiramente preenchidos. Desde que os critérios 
não sejam cumpridos para outro diagnóstico da ICHD-3, tais casos 
devem ser considerados como provável cefaleia por uso excessivo 
de medicação, embora a ICHD-3 não forneça codificação ou 
classificação para isso.
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8.2.1 Cefaleias por uso excessivo de ergotamina
Descrição:

Cefaleia ocorrendo em 15 ou mais dias / mês num doente 
com uma cefaleia primária preexistente e desenvolvendo-se como 
consequência do uso regular de ergotamina em 10 ou mais dias / 
mês por mais de três meses. Geralmente, mas não invariavelmente, 
desaparece após interrupção do seu uso excessivo.

Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de 

medicamentos.
B.		Ingestão	 regular	 de	 ergotamina	 em	≥	10	 dias/mês,	 de	 forma	
regular	por>	3	meses.

Comentários: A biodisponibilidade da ergotamina é tão 
variável que não é possível estabelecer uma dose mínima.

8.2.2 Cefaleia por uso excessivo de triptano
Descrição:

Cefaleia ocorrendo em 15 ou mais dias / mês num doente 
com uma cefaleia primária preexistente e desenvolvendo-se 
como consequência do uso regular de um ou mais triptanos em 
10 ou mais dias / mês por mais de três meses. Geralmente, mas 
não invariavelmente, desaparece após interrupção do seu uso 
excessivo.

Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de 

medicamentos.
B.  Ingestão regular de um ou mais triptanos1, em qualquer 
formulação,	por	≥	10	dias/mês,	por	>	3	meses

Nota: 
1. O triptano será habitualmente especificado entre parênteses.

Comentários: O uso excessivo de triptanos por indivíduos com 
1.1 Enxaqueca sem aura ou 1.2 Enxaqueca com aura pode aumentar 
a frequência dos ataques, podendo conduzir a 1.3 Enxaqueca 
crónica. A evidência sugere que isto ocorre mais rapidamente com 
o uso excessivo de triptano do que com o de ergotamina. 

8.2.3 Cefaleia por uso excessivo de analgésico 
não opióide
Descrição: 

Cefaleia ocorrendo em 15 ou mais dias / mês num doente 
com uma cefaleia primária preexistente e desenvolvendo-se como 
consequência do uso de um ou mais analgésicos não opióides em 
15 ou mais dias / mês, por mais de três meses. Geralmente, mas 
não invariavelmente, desaparece após interrupção do seu uso 
excessivo.

Comentários: A um doente que preenche os critérios para 
mais de um dos subtipos de 8.2.3 Cefaleia por uso excessivo de 
analgésico não-opióide devem ser aplicados todos os respetivos 
códigos ou classificações.

Muitos doentes usam mais que um analgésico não-opióide: 
um exemplo comum é o paracetamol (acetaminofeno) e um anti-
inflamatório não esteroide (AINE). Para os objetivos da ICHD-
3, todos os analgésicos não opióides são considerados como 

pertencendo a uma única classe; assim sendo, um doente que usa 
cumulativamente mais de um analgésico não-opióide, mas não um 
único fármaco, em 15 ou mais dias / mês é classificado e codificado 
como 8.2.3 Cefaleia por uso excessivo de analgésico não opióide (com 
os fármacos individuais especificados entre parênteses) e não 8.2.6 
Cefaleia por uso excessivo de medicamentos de classes farmacológicas 
múltiplas, não havendo excesso do seu uso individual.

8.2.3.1 Cefaleia por uso excessivo de paracetamol 
(acetaminofeno)
Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de 

medicação
B.		Ingestão	regular	de	paracetamol	em	≥	15	dias	/	mês	por	>	de	

3 meses

8.2.3.2 Cefaleia por uso excessivo de fármaco anti-
inflamatório não esteroide (AINE)
Classificado em outro lugar: 

O ácido acetilsalicílico é um fármaco anti-inflamatório não-
esteroide (AINE), mas tem outros efeitos, sendo único na sua 
ação. Consequentemente, 8.2.3.2.1 Cefaleia por uso excessivo de 
ácido acetilsalicílico é codificado ou classificado como um subtipo 
separado.

Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de 

medicação
B.  Ingestão regular de um ou mais AINE1, que não seja o ácido 
acetilsalicílico,	em	≥	15	dias	/	mês	por	>	de	3	meses.

Nota:
1. O(s) AINE(s) deverá(ão) ser especificado(s) entre parênteses

8.2.3.2.1 Cefaleia por uso excessivo de ácido 
acetilsalicílico
Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de 

medicação
B.		Ingestão	regular	de	ácido	acetilsalicílico	em	≥	15	dias/mês	por	
>	de	3	meses

Comentário: O ácido acetilsalicílico é um fármaco anti-
inflamatório não-esteroide (AINE), mas tem outros efeitos, sendo 
único na sua ação. Consequentemente, 8.2.3.2.1 Cefaleia por uso 
excessivo de ácido acetilsalicílico é codificado ou classificado como 
um subtipo separado.

8.2.3.3 Outras cefaleias por uso excessivo de 
analgésico não opióide
Critério de diagnóstico:
A.  Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de 

medicação
B.  Ingestão regular de um ou mais analgésicos não opióides para 

além do paracetamol ou de fármacos anti-inflamatórios não 
esteroides	(incluindo	o	ácido	acetilsalicílico)	em	≥	15	dias	/	mês	
por	>	de	3	meses.
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8.2.4 Cefaleia por uso excessivo de opióides
Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de 

medicação
B.		Ingestão	 regular	de	um	ou	mais	opioides1	em	≥	10	dias/mês	
por	>	de	3	meses.

Nota:
1. O opióide deverá ser especificado entre parênteses

Comentários: Estudos prospetivos indicam que os doentes 
que fazem uso excessivo de opioides apresentam a maior taxa de 
reincidência após a sua suspensão.

8.2.5 Cefaleia por uso excessivo de associações 
de analgésicos1

Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de 

medicação
B.  Ingestão regular de uma ou mais associações de analgésicos1,2 
em	≥	10	dias	/	mês	por	>	de	3	meses.

Notas: 
1.  O termo associação de analgésicos é usado para as 

formulações que associam fármacos de duas ou mais classes, 
cada uma com efeitos analgésicos (e.g. paracetamol e codeína) 
ou atuando como adjuvantes (e.g. cafeina).  
Fármacos que associam ou combinam apenas dois analgésicos 
não opióides (como ácido acetilsalicílico e paracetamol), sem 
um adjuvante, não são considerados analgésicos combinados 
ou associados, uma vez que, para os objetivos da ICHD-3, 
ambos os fármacos estão na mesma classe.

2.  A associação ou combinação de analgésico(s) deverá ser 
especificada entre parênteses

Comentários: Estão comercializadas muitas associações 
de analgésicos. Tendem a ser muito usadas pelas pessoas com 
cefaleias, e estão com muita frequência implicadas em 8.2 Cefaleia 
por uso excessivo de medicação. Por esta razão, a 8.2.5 Cefaleia por 
uso excessivo de associações de analgésicos tem uma codificação 
separada.

As associações, que, de modo mais comum, são usadas 
excessivamente associam analgésicos não opióides combinados 
com opióides, butalbital e/ou cafeína.

8.2.6 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos 
de classes farmacológicas múltiplas, não havendo 
excesso do seu uso individual
Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de 

medicação
B.  Ingestão regular de qualquer associação de ergotamina, 

triptanos, analgésicos não opióides, AINEs e/ou opioides1 
num	total	de	≥	10	dias	por	mês	por	>	de	3	meses	 sem	uso	
excessivo de qualquer um dos fármacos isolados ou da classe 
farmacológica.2

Notas: 
1.  Os fármacos ou classes farmacológicas deverão ser 

especificados entre parênteses.
2.  “Não haver uso excessivo de qualquer fármaco individual 

ou apenas de classe farmacológica” significa que o critério B 
não foi cumprido em qualquer um dos subtipos 8.2.1 – 8.2.5.

8.2.7 Cefaleia por uso excessivo de 
medicamentos atribuída ao uso excessivo não 
especificado ou não comprovado de múltiplas 
classes farmacológicas
Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de 

medicação
B. Ambos os critérios seguintes:
 1.  ingestão regular de qualquer associação de ergotamina, 

triptanos,	analgésicos	não	opióides	e/ou	opióides	por	≥	10	
dias	por	mês	por	>	de	3	meses.

 2.  a identidade, quantidade e/ou perfil de uso ou abuso 
(uso excessivo) destas classes de fármacos não pode ser 
estabelecida com certeza.

Comentário: Doentes que claramente estão a usar em excesso 
múltiplos medicamentos para o tratamento agudo ou sintomático 
da cefaleia, mas que não conseguem determinar com precisão 
o que estão a tomar, quanto e como, são encontrados com 
frequência. Embora um diário de seguimento, feito ao longo de 
várias semanas, possa dar esta informação, pode também atrasar a 
suspensão do medicamento, a qual é claramente necessária.

8.2.8  Cefaleia por uso excessivo de 
medicamentos atribuída a outra medicação
Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de 

medicação.
B.		Uso	 excessivo	 regular,	 por	 ≥	 10	 dias	 por	 mês	 por	 >	 de	 3	

meses, de um ou mais medicamentos para além dos descritos 
anteriormente1 tomados para o tratamento  agudo ou 
sintomático da cefaleia.

Nota:
1.  O(s) medicamento(s) deverá(ão) ser especificado(s) entre 

parênteses.

8.3 Cefaleia atribuída a privação de substância
Descrição: 

Cefaleia seguindo-se a/e causada por suspensão do uso ou 
exposição a um medicamento ou outra substância, cujo uso durou 
semanas ou meses.

8.3.1 Cefaleia por privação de cafeína
Descrição: 

Cefaleia desenvolvendo-se nas 24 h após o consumo regular 
de mais de 200 mg de cafeína por dia, e por mais de 2 semanas, o 
qual foi interrompido. Desaparece espontaneamente em 7 dias, na 
ausência de mais consumo.
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Critérios de diagnóstico:
A. Cefaleia cumprindo o critério C.
B.		Consumo	de	cafeína	de	>	200	mg/dia,	por	>	2	semanas	e	que	

é interrompido ou adiado.
C.  Evidência de causalidade demonstrada por ambas as condições 

seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolveu-se nas 24h após a última toma de 

cafeína.
 2. presença de uma ou das duas condições seguintes:
  a)  a cefaleia é aliviada dentro de uma hora pela ingestão de 

100 mg de cafeína
  b)  a cefaleia desapareceu em 7 dias após a suspensão total 

de cafeína.
D.  Não melhor explicada por outro diagnóstico da Classificação 

ICHD-3.

8.3.2 Cefaleia por privação de opióides 
Descrição: 

Cefaleia desenvolvendo-se nas 24h após o consumo diário 
de opioide (s), por mais de 3 meses, o qual foi interrompido. 
Desaparece espontaneamente em 7 dias na ausência de mais 
consumo.

Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia cumprindo o critério C.
B.  Consumo diário de opioide (s) por mais de 3 meses, o qual foi 

interrompido. 
C.  Evidência de causalidade demonstrada por ambas as condições 

seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolveu-se nas 24h após a última toma de 

opióide.
 2.  a cefaleia desapareceu em 7 dias após a suspensão total de 

opióide.
D.  Não melhor explicada por outro diagnóstico da Classificação 

ICHD-3.

8.3.3 Cefaleia por privação de estrogénios
Descrição:

Cefaleia ou enxaqueca, desenvolvendo-se em 5 dias após o 
consumo diário de estrogénio exógeno por 3 ou mais semanas, 
o qual foi interrompido (habitualmente durante o intervalo 
sem “pílula” da contraceção oral combinada ou a seguir a um 
período de terapêutica de substituição ou de suplementação com 
estrogénio). Desaparece espontaneamente dentro de 3 dias, na 
ausência de consumo.

Critérios de diagnóstico:
A. Cefaleia cumprindo o critério C.
B.		Uso	diário	de	estrogénio	exógeno	por	≥	3	semanas,	o	qual	foi	

interrompido. 
C.  Evidência de causalidade demonstrada por ambas as condições 

seguintes:
 1.  A cefaleia ou enxaqueca desenvolveu-se nos 5 dias após a 

última toma de estrogénio
 2.  A cefaleia ou enxaqueca desapareceu em 3 dias após o seu 

início
D.  Não melhor explicada por outro diagnóstico da Classificação 

ICHD-3.

Comentário: A privação de estrogénio após um período de 
uso desta hormona (como, por exemplo, durante a interrupção 
periódica do uso de contracetivos orais combinados ou de terapia 
de substituição ou de suplementação estrogénica) pode induzir a 
cefaleia ou a enxaqueca.

8.3.4 Cefaleia atribuída a privação de outra 
substância de uso crónico
Descrição: 

Cefaleia que se segue e é causada pela suspensão de uma 
medicação ou de substância em uso crónico, para além das 
referidas anteriormente.

Critérios de diagnóstico:
A. Cefaleia cumprindo o critério C.
B.  Consumo diário de uma substância para além das descritas 

anteriormente por mais de 3 meses, o qual foi interrompido. 
C.  Evidência de causalidade demonstrada por ambas as condições 

seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação temporal com 

a suspensão ou privação da substância consumida
 2.  a cefaleia desapareceu em 3 meses após a suspensão total do 

uso da substância
D.  Não melhor explicada por outro diagnóstico da Classificação 

ICHD-3.

Comentários: Tem sido sugerido, embora sem evidência 
suficiente, que a suspensão das seguintes substâncias usadas 
cronicamente pode provocar cefaleias: corticosteroides, 
antidepressivos tricíclicos, inibidores seletivos da recaptação 
da serotonina (ISRS ou SSRI), anti-inflamatórios não esteroides 
(AINEs).

Pode haver outras substâncias ainda não reconhecidas.

Bibliografia
8.1 Cefaleia atribuída ao uso ou à exposição a uma substância 
Altura BM, Altura BT e Gebrewold A. Alcohol induced spasm of cerebral 

blood vessels. J Mental Sci 2000; 104: 972–999.
Ashina M, Bendtsen L, Jensen R e Olesen J. Nitric oxideinduced headache 

in patients with chronic tension-type headache. Brain 2000; 123: 1830–
1837.

Askmark H, Lundberg PO e Olsson S. Drug related headache. Headache 
1989; 29: 441–444.

Beck HG, Schulze WH e Suter GM. Carbon monoxide-a domestic hazard. 
JAMA 1940; 115: 1.

Birk S, Kruuse C, Petersen KA, et al. The headache-inducing effect of 
cilostazol in human volunteers. Cephalalgia 2006; 26: 1304–1309.

Bonnet GF e Nepveux P. Migraine due to tyramine. Sem Hop 1971; 47: 
2441–2445.

Brewerton TD, Murphy DL, Lesem MD, et al. Headache responses 
following m-chlorophenylpiperazine in bulimics and controls. Headache 
1992; 32: 217–222.

Cleophas TJ, Niemeyer MG, van der Wall EE e van der Meulen J. Nitrate-
induced headache in patients with stable angina pectoris: Beneficial 
effect of starting on a low dose. Angiology 1996; 47: 679–685.

Council of Scientific Affairs. Aspartame: Review of safety issues. JAMA 1985; 
254: 400–402.

Cregler LL e Mark H. Medical complications of cocaine abuse. NEJM 1986; 
315: 1495–1501.

Dhopesh V, Maany I e Herring C. The relationship of cocaine to headache in 
polysubstance abusers. Headache 1991; 31: 17–19.

Dhuna A, Pascual-Leone A e Belgrade M. Cocaine-related vascular 
headaches. J Neurol Neurosurg Psychiat 1991; 54: 803–806.

De Marinis M, Janiri L e Agnoli A. Headache in the use and withdrawal of opiates 
and other associated substances of abuse. Headache 1991; 31: 159–163.



Sinapse®  |  Suplemento 2  |  Volume 18  |  N.º 2  |  Novembro de 2018

CLASSIFICAÇÃO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS (CIC) – 3ª Edição - 2018 101

Ekbom K. Nitroglycerin as a provocative agent in cluster headache. Arch 
Neurol 1968; 19: 487–493.

el-Mallakh RS. Marijuana and migraine. Headache 1987; 27: 442–443.
el-Mallakh RS, Kranzler HR e Kamanitz JR. Headaches and psychoactive 

substance use. Headache 1991; 31: 584–587.
Fanciullacci M, Alessandri M, Figini M, et al. Increase in plasma calcitonin 

gene-related peptide from the extracerebral circulation during 
nitroglycerin-induced cluster headache attack. Pain 1995; 60: 119–123. 

Forbes HS, Cobb S e Fremont-Smith F. Cerebral edema and headache 
following carbon monoxide asphyxia. Arch NeurolPsychiatr 1924; 11: 
164.

Ghose K e Carrol JD. Mechanisms of tyramine-induced migraine: Similarities 
with dopamine and interactions with disulfiram and propranolol. 
Neuropsychiobiol 1984; 12: 122–126.

Gore ME e Salmon PR. Chinese restaurant syndrome: Fact or fiction. Lancet 
1980; 318: 251–252.

Hanington E and Harper AM. The role of tyramine in the etiology of 
migraine and related studies on the cerebral e intracerebral circulations. 
Headache 1968; 8: 84–97.

Iversen HK, Nielsen TM, Olesen J e Tfelt-Hansen P. Intravenous nitroglycerin 
as an experimental model of vascular headache. Basic characteristics. 
Pain 1989; 38: 17–24.

Kenney RA e Tidball CS. Human susceptibility to oral monosodium 
1-glutamate. Am J Clin Nutr 1972; 25: 140–146.

Krabbe AA e Olesen J. Headache provocation by continuous intravenous 
infusion of histamine, clinical results and recetor mechanisms. Pain 1980; 
8:253–259.

Kruuse C, Thomsen LL, Jacobsen TB e Olesen J. The phosphodiesterase 5 
inhibitor sildenafil has no effect on cerebral blood flow or blood velocity, 
but nevertheless induces headache in healthy subjects. J Cereb Blood Flow 
Metab 2002; 22: 1124–1131.

Kruuse C, Jacobsen TB, Lassen LH, et al. Dipyridamole dilates large cerebral 
arteries concomitant to headache induction in healthy subjects. J Cereb 
Blood Flow Metab 2000; 20: 1372– 1379.

Lassen LH, Thomsen LL e Olesen J. Histamine induces migraine via the H 
recetor. Support for the NO-hypothesis of migraine. Neuroreport 1995; 
6: 1475–1479.

Leon AS, Hunninghake DB, Bell C, et al. Safety of long-term doses of 
aspartame. Arch Int Med 1989; 149: 2318–2324.

Leone M, Attanasio A, Croci D, et al. The serotonergic agent 
mchlorophenylpiperazine induced migraine attacks: A controlled study. 
Neurology 2000; 55: 136–139.

Lichten E, Lichten J, Whitty A e Pieper D. The confirmation of a biochemical 
marker for women”s hormonal migraine: The depo-oestradiol challenge 
test. Headache 1996; 36: 367–371.

Lipton RB, Kwong CM and Solomon S. Headaches in hospitalized cocaine 
users. Headache 1989; 29: 225–228.

Magos AL, Brewster E, Singh R, et al. The effects of norethisterone in 
postmenopausal women on oestrogen replacement therapy: A model 
for the premenstrual syndrome. Br J Obstet Gynaecol 1986; 93: 1290–
1296.

Merrit JE e Williams PB. Vasospasm contributes to monosodium glutamate-
induced headache. Headache 1990; 30: 575–580.

Murphree AB, Greenberg LA e Carrol RB. Neuropharmacologic effects of 
substances other than ethanol in alcoholic beverages. Fed Proc 1967; 26: 
1468–1473.

Nappi RE, Cagnacci A, Granella F, et al. Course of primary headaches during 
hormone replacement therapy. Maturitas 2001; 38: 157–163.

Schiffmann SS, Buckley CE, Sampson HA et al. Aspartame and susceptibility 
to headache. NEJM 1987; 317: 1181–1185.

Seltzer S. Foods and drug combinations, responsible for head and neck pain. 
Cephalalgia 1982; 2: 111–124.

Sicuteri F, Bene ED, Poggioni M e Bonazzi A. Unmasking latent dysnociception 
in healthy subjects. Headache 1987; 27: 180–185.

Tarasoff L e Kelly MF. Monosodium L-glutamate: A doubleblind study and 
review. Food Chem Toxicol 1993; 31: 1019–1035.

Thomsen LL, Kruse C, Iversen HK e Olesen J. A Nitric oxide donor triggers 
genuine migraine attacks. Eur J Neurol 1994; 1: 71–80.

Yang WH, Drouin MA, Herbert M, et al. The monosodium glutamate 
symptom complex: Assessment in a double blind, placebo controlled, 
randomized study. J Allergy Clin Immunol 1997; 99: 757–762.

8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos
Aaseth K, Grande RB, Saltyte Bent J, et al. 3-years-follow-up of secondary 

chronic headaches. The Akershus study of chronic headache. Eur J Pain 
2011; 15: 186–92.

Ala-Hurula V, Myllyla V e Hokkanen E. Ergotamine abuse: Results of 
ergotamine discontinuation with special reference to the plasma 
concentrations. Cephalalgia 1982; 2: 189–195.

Ala-Hurula V, Myllyla V, Hokkanen E e Tokola O. Tolfenamic acid and 
ergotamine abuse. Headache 1981; 21: 240–242.

Allgulander C. History and current status of sedative-hypnotic drug use and 
abuse. Ata Psychiatr Scand 1986; 73: 465–478.

Andersson PG. Ergotamine headache. Headache 1975; 15: 118–121.
Bigal ME, Rapoport AM, Sheftell FD, et al. Transformed migraine and 

Medication overuse in a tertiary headache centre - Clinical characteristics 
and treatment outcomes. Cephalalgia 2004; 24: 483–490.

deMarinis M, Janiri L e Agnoli A. Headache in the use and withdrawal of 
opiates and other associated substances of abuse. Headache 1991; 31: 
159–163.

Diener HC, Dichgans J, Scholz E, et al. Analgesic-induced chronic headache: 
Long-term results of withdrawal therapy. J Neurol 1989; 236: 9–14.

Evers S, Gralow I, Bauer B, et al. Sumatriptan and ergotamine overuse 
and drug-induced headache: A clinicoepidemiologic study. Clin 
Neuropharmacol 1999; 22: 201–206.

Fanciullaci M, Alessandri M, Pietrini U, et al. Long-term ergotamine abuse: 
Effect on adrenergically induced mydriasis. Clin Pharm Ther 1992; 51: 
302–307.

Fritsche G, Frettloh J, Huppe M, et al. Prevention of medication overuse in 
patients with migraine. Pain 2010; 151: 404–413.

Fuh JL, Wang SJ, Lu SR e Juang KD. Does medication overuse headache 
represent a behavior of dependence? Pain 2005; 119: 49–55.

Gaist D, Hallas J, Sindrup SH e Gram LF. Is overuse of sumatriptan a problem? 
A population-based study. Eur J Clin Pharmacol 1996; 50: 161–165.

Gaist D, Tsiropoulus I, Sindrup SH, et al. Inappropriate use of sumatriptan: 
Population based register and interview study. BMJ 1998; 316: 1352–
1353.

Gossop M, Darke S, Griffiths P, et al. The Severity of Dependence Scale 
(SDS): psychometric properties of the SDS in English and Australian 
samples of heroin, cocaine and amphetamine users. Addiction 1995; 90: 
607–614.

Granella F, Farina S, Malferrari G e Manzoni GC. Drug abuse in chronic 
headache: A clinicoepidemiologic study. Cephalalgia 1987; 7: 15–19.

Grande RB, Aaseth K, Saltyte Benth J, et al. The Severity of Dependence 
Scale detects people with medication overuse: The Akershus study of 
chronic headache. J Neurol Neurosurg Psychiat 2009; 80: 784–789.

Grande RB, Aaseth K, Saltyte, Bent J, et al. Reduction of medication-overuse 
headache after modified brief intervention. The Akershus study on 
chronic headache. Eur J Neurol 2011; 18: 129–37.

Hering R e Steiner TJ. Abrupt outpatient withdrawal from medication in 
analgesic-abusing migraineurs. Lancet 1991; 337: 1442–1443.

Horton BT e Peters GA. Clinical manifestations of excessive use of 
ergotamine preparations and management of withdrawal effect: Report 
of 52 cases. Headache 1963; 3: 214–226.

Katsarava Z, Fritsche G, Muessig M, et al. Clinical features of withdrawal 
headache following overuse of triptans and other headache drugs. 
Neurology 2001; 57: 1694–1698.

Kaube H, May A, Diener HC e Pfaffenrath V. Sumatriptan misuse in daily 
chronic headache. BMJ 1994; 308: 1573.

Limmroth V, Katsarava Z, Fritsche G e Diener HC. Headache after frequent 
use of new 5-HT agonists zolmitriptan and naratriptan. Lancet 1999; 
353: 378.

Limmroth V, Katsarava Z, Fritsche G, et al. Features of medication overuse 
headache following overuse of different acute headache drugs. Neurology 
2002; 59: 1011–1014.

Lucas RN e Falkowski W. Ergotamine and methysergide abuse in patients 
with migraine. Br J Psychiatry 1973; 122: 199–203.

Lundqvist C, Grande RB, Aaseth K e Russell MB. The severity of dependence 
scale predicts prognosis of medication overuse headache. The Akershus 
study of chronic headache. Pain 2012; 153: 682–686.

Mathew NT, Kurman R e Perez F. Drug induced refractory headache - 
Clinical features and management. Headache 1990; 30: 634–638.

Michultka DM, Blanchard EB, Appelbaum KA, et al. The refractory headache 
patient–2. High medication consumption (analgesic rebound) headache. 



Sinapse®  |  Suplemento 2  |  Volume 18  |  N.º 2  |  Novembro de 2018

CLASSIFICAÇÃO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS (CIC) – 3ª Edição - 2018102

Behav Res Ther 1989; 27: 411–420.
Nicolodi M, DelBianco PL eSicuteri F. The way to serotonergic use and 

abuse in migraine. Int J Clin Pharmacol Res 1997l17: 79–84.
Page H. Rebound headache from ergotamine withdrawal. JAMA 1981; 246: 

719.
Rapoport A, Stang P, Gutterman DL, et al. Analgesic rebound headache 

in clinical practice: Data from a physician survey. Headache 1996; 36: 
14–19.

Roswell AR, Neylan C e Wilkinson M. Ergotamine induced headache in 
migrainous patients. Headache 1973; 13: 65–67.

Saper JR. Drug overuse among patients with headache. Neurol Clin 1983; 
1: 465–477.

Schnider P, Aull S, Baumgartner C, et al. Long-term outcome of patients with 
headache and drug abuse after inpatient withdrawal: Five-year followup. 
Cephalalgia 1996; 16: 481–485.

Schnider P, Aull S e Feucht M. Use and abuse of analgesics in tension-type 
headache. Cephalalgia 1994; 14: 162–167.

Seller EM, Busto UE, Kaplan HL, et al. Comparative abuse liability of codeine 
and naratriptan. Clin Pharmacol Ther 1998; 63: 121.

Tfelt-Hansen P e Krabbe AA. Ergotamine. Do patients benefit from 
withdrawal? Cephalalgia 1981; 1: 29–32.

Von Korff M, Galer BS e Stang P. Chronic use of symptomatic headache 
medications. Pain 1995; 62: 179–186.

Walker J, Parisi S e Olive D. Analgesic rebound headache: Experience in a 
community hospital. Southern Med J 1993; 86: 1202–1205.

8.3 Cefaleia atribuída a privação de substância
Abbott PJ. Caffeine: A toxicological overview. Med J Aust 1986; 145: 518–

521.
Epstein MT, Hockaday JM e Hockaday TDR. Migraine and reproductive 

hormones through the menstrual cycle. Lancet 1975; i: 543–548.
Laska EM, Sunshine A, Mueller F, et al. Caffeine as an analgesic adjuvant. 

JAMA 1984; 251: 1711–1718.
Lichten E, Lichten J, Whitty A e Pieper D. The confirmation of a biochemical 

marker for women”s hormonal migraine: The depo-oestradiol challenge 
test. Headache 1996; 36: 367–371.

Silverman K, Evans SM, Strain EC e Griffiths RR. Withdrawal syndrome after 
the double-blind cessation of caffeine consumption. NEJM 1992; 327: 
1109–1114.

Somerville BW. Estrogen-withdrawal migraine. I. Duration of exposure 
required and attempted prophylaxis by premenstrual estrogen 
administration. Neurology 1975; 25: 239–244.

Somerville BW. Estrogen-withdrawal migraine. II. Attempted prophylaxis by 
continuous estradiol administration. Neurology 1975; 25: 245–250.

Somerville BW. The role of estradiol withdrawal in the etiology of menstrual 
migraine. Neurology 1972; 22: 355–365.

Somerville BW. The role of progesterone in menstrual migraine. Neurology 
1971; 21: 853–859.

van Dusseldorp M e Katan MB. Headache caused by caffeine withdrawal 
among moderate coffee drinkers switched from ordinary to 
decaffeinated coffee: A 12 week double blind trial. BMJ 1990; 300: 
1558–1559.



Sinapse®  |  Suplemento 2  |  Volume 18  |  N.º 2  |  Novembro de 2018

CLASSIFICAÇÃO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS (CIC) – 3ª Edição - 2018 103

9. Cefaleia atribuída a infeção
9.1 Cefaleia atribuída a infeção intracraniana  
 9.1.1  Cefaleia atribuída a meningite ou meningoencefalite 

bacteriana
  9.1.1.1  Cefaleia aguda atribuída a meningite ou 

meningoencefalite bacteriana
  9.1.1.2  Cefaleia crónica atribuída a meningite ou 

meningoencefalite bacteriana
  9.1.1.3  Cefaleia persistente atribuída a meningite ou 

meningoencefalite bacteriana prévia
 9.1.2 Cefaleia atribuída a meningite ou encefalite vírica
  9.1.2.1 Cefaleia atribuída a meningite vírica
  9.1.2.2 Cefaleia atribuída a encefalite vírica
 9.1.3  Cefaleia atribuída a infeção intracraniana fúngica ou outra 

parasitária
  9.1.3.1  Cefaleia aguda atribuída a infeção intracraniana 

fúngica ou outra parasitária
  9.1.3.2  Cefaleia crónica atribuída a infeção intracraniana 

fúngica ou outra parasitária
 9.1.4 Cefaleia atribuída a infeção cerebral localizada
9.2 Cefaleia atribuída a infeção sistémica 
 9.2.1 Cefaleia atribuída infeção bacteriana sistémica
  9.2.1.1  Cefaleia aguda atribuída a infeção bacteriana sistémica
  9.2.1.2  Cefaleia crónica atribuída a infeção bacteriana 

sistémica 
 9.2.2 Cefaleia atribuída a infeção vírica sistémica
  9.2.2.1 Cefaleia aguda atribuída a infeção vírica sistémica
  9.2.2.2 Cefaleia crónica atribuída a infeção vírica sistémica
 9.2.3 Cefaleia atribuída a outra infeção sistémica
  9.2.3.1 Cefaleia aguda atribuída a outra infeção sistémica
  9.2.3.2 Cefaleia crónica atribuída a outra infeção sistémica

Codificada noutro local:
As cefaleias atribuídas a infeções locais extracranianas (tais 

como envolvendo os ouvidos, os olhos e os seios perinasais) são 
classificadas como subtipos de 11. Cefaleia ou dor facial atribuída a 
perturbação do crânio, pescoço, olhos, ouvidos, nariz, seios perinasais, 
dentes, boca ou outra estrutura facial ou cervical.

Comentário geral
A tríade definida por cefaleia, febre e náuseas/vómitos é 

bastante sugestiva de 9. Cefaleia atribuída a infeção. A probabilidade 
do diagnóstico aumenta quando a letargia ou as convulsões fazem 
também parte do quadro clínico.

Cefaleia primária, secundária ou ambas?
As regras gerais para atribuição do diagnóstico aplicam-se a 9. 

Cefaleia atribuída a infeção. 
1.  Quando uma cefaleia ocorre pela primeira vez em estreita 

relação com uma infeção, é classificada como uma cefaleia 
secundária a essa infeção. Isto é verdadeiro quando a nova 
cefaleia tem as características de qualquer das cefaleias 
primárias classificadas na Parte um da ICHD-3. 

2.  Quando uma cefaleia preexistente com as características de 
cefaleia primária se torna crónica, ou agrava significativamente 
(a frequência e/ou a intensidade aumentam duas ou mais 
vezes), em estreita relação temporal com uma infeção, 
devem ser atribuídos ambos os diagnósticos, o da cefaleia 
inicial e o diagnóstico de 9. Cefaleia atribuída a infeção (ou um 

dos seus subtipos), desde que haja uma boa evidência de que 
essa infeção possa causar a cefaleia.

Aguda, crónica ou persistente? 
9. Cefaleia atribuída a infeção é somente consequência da infeção 

ativa se esta se resolver dentro de 3 meses após a erradicação da 
infeção. Em alguns casos, dependendo do agente patogénico, a 
infeção não pode ser efetivamente tratada e permanece ativa. A 
cefaleia nestes casos pode não diminuir, porque a causa mantém-
se presente; após 3 meses, tanto a infeção como a cefaleia são 
classificadas como crónicas. Por outro lado, em casos raros, a infeção 
desaparece ou é erradicada, mas a cefaleia não regrediu. Após os 
3 meses, esta cefaleia é denominada persistente (condizente com 
as outras cefaleias secundárias). Portanto, definiram-se subtipos 
de cefaleia aguda e crónica atribuídas a infeção ativa ou recente, em 
alguns casos em contraste com subtipos persistentes de cefaleia pós-
infeciosa (ver por exemplo 9.1.1.1 Cefaleia aguda atribuída a meningite 
ou meningoencefalite bacteriana, 9.1.1.2 Cefaleia crónica atribuída a 
meningite ou meningoencefalite bacteriana e 9.1.1.3 Cefaleia persistente 
atribuída a meningite ou meningoencefalite bacteriana prévia). O 
objetivo é distinguir e manter separados dois mecanismos causais 
provavelmente diferentes e duas abordagens diferentes.

Introdução
A cefaleia acompanha frequentemente infeções víricas 

sistémicas, como a gripe. Também é comum em septicémias e, 
mais raramente, pode acompanhar outras infeções sistémicas.

Nas infeções intracranianas, a cefaleia é normalmente o primeiro 
e o mais frequente sintoma encontrado. A ocorrência de um novo 
tipo de cefaleia que é difusa e associada a sinais neurológicos focais 
e/ou a alteração do estado de consciência, a uma sensação geral de 
indisposição e/ou febre deve direcionar a atenção para uma infeção 
intracraniana, mesmo na ausência de rigidez da nuca. Infelizmente, não 
há bons estudos prospetivos sobre as cefaleias associadas a infeção 
intracraniana e os critérios de diagnóstico de alguns dos subtipos 
de 9.1 Cefaleia atribuída a infeção intracraniana são parcialmente 
dependentes de consensos entre especialistas (incluindo as opiniões 
de especialistas em neuroinfeciologia) quando não existe evidência. 

Os critérios gerais para este capítulo respeitam, tanto quanto 
possível, o seguinte:
A. Cefaleia preenchendo o critério C
B.  Foi diagnosticada uma infeção, ou sequela de infeção, conhecida 

como sendo capaz de causar cefaleia 
C.  Evidência de causalidade demonstrada pelo menos por dois dos 

seguintes:
 1.  a cefaleia apareceu em relação temporal com o início da infeção
 2. um ou ambos os seguintes:
  a)  a cefaleia agravou-se significativamente a par do 

agravamento da infeção
  b)  a cefaleia melhorou significativamente ou desapareceu a 

par da melhoria ou a da resolução da infeção
 3. a cefaleia tem as características típicas para a infeção
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

9.1 Cefaleia atribuída a infeção intracraniana
Descrição:

Cefaleia de duração variável, em raros casos persistente, 
causada por infeção bacteriana, vírica, fúngica ou outra parasitária 
ou por sequela de qualquer uma destas.
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9.1.1 Cefaleia atribuída a meningite ou 
meningoencefalite bacteriana 
Descrição:

Cefaleia de duração variável causada por meningite ou 
meningoencefalite bacteriana. Pode desenvolver-se no contexto de 
leves sintomas de gripe. Tipicamente é aguda e associa-se a rigidez 
da nuca, náuseas, febre e alterações do estado de consciência e/
ou outros sintomas e/ou sinais neurológicos. Na maioria dos casos 
desaparece uma vez erradicada a infeção e raramente se torna 
persistente.

Critérios de diagnóstico:
A. Cefaleia de duração variável preenchendo o critério C
B. Meningite ou meningoencefalite bacteriana foi diagnosticada
C.  Evidência de causalidade demonstrada em, pelo menos, dois 

dos seguintes:
 1.  a cefaleia apareceu em relação temporal com o início da 

meningite ou meningoencefalite bacteriana
 2.  a cefaleia agravou significativamente a par do agravamento 

da meningite ou meningoencefalite bacteriana
 3.  a cefaleia melhorou significativamente a par da melhoria da 

meningite ou meningoencefalite bacteriana
 4.  a cefaleia tem uma ou as duas características seguintes:
  a) holocraniana
  b) l ocalizada na região da nuca e associada com rigidez da 

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

Comentários: A cefaleia é o sintoma mais comum e pode ser 
o primeiro sintoma destas infeções. Deve suspeitar-se de 9.1.1 
Cefaleia atribuída a meningite ou meningoencefalite bacteriana 
sempre que a cefaleia se associa a febre, alteração do estado de 
consciência (incluindo-se diminuição da vigília), défices neurológicos 
focais ou crises epiléticas generalizadas. No caso de encefalite, os 
défices associados incluem perturbações do discurso ou audição, 
diplopia, perda sensitiva ou de força muscular em algum segmento 
corporal, alucinações, alterações da personalidade, raciocínio 
perturbado, perda de consciência, síndrome confusional grave 
súbito e/ou perda da memória.

Ainda assim, em muitos casos de infeção bacteriana 
intracraniana é extremamente difícil distinguir o envolvimento 
puro das meninges do envolvimento puro do encéfalo. Além do 
mais, esta distinção não leva a abordagens diferentes na avaliação 
ou escolha do tratamento. Por esse motivo, a cefaleia atribuída 
a meningite bacteriana e cefaleia atribuída a encefalite bacteriana 
foram incluídas no mesmo subgrupo: 9.1.1 Cefaleia atribuída a 
meningite ou meningoencefalite bacteriana.

Várias bactérias podem causar meningite e/ou encefalite, 
como Streptococcus pneumoniae, Neisseria meningitidis e Listeria 
monocytogenes. O estado imunitário é muito importante, pois 
a imunossupressão (devida à infeção por HIV e à utilização 
de fármacos imunossupressores, mesmo no pós-transplante) 
influencia a suscetibilidade à infeção e determina o seu perfil clínico 
e biológico. 

A estimulação direta dos terminais sensitivos localizados nas 
meninges, pela infeção bacteriana, constitui a causa da cefaleia. 
Produtos bacterianos (toxinas), mediadores inflamatórios, tais 
como a bradicinina, prostaglandinas e citocinas e outros agentes 
libertados pela inflamação não só são causa direta da dor, como 

induzem sensibilização dolorosa e libertação de neuropéptidos. 
No caso da encefalite, o aumento da pressão intracraniana pode 
também desempenhar um papel na origem da cefaleia. 

Em muitos casos, a cefaleia regride com a resolução da infeção. 
Contudo, a infeção pode permanecer ativa durante meses, levando 
a cefaleia crónica. Numa minoria de casos, a cefaleia persiste por 
mais de 3 meses, após a resolução da infeção causal. Três subtipos 
separados de 9.1.1 Cefaleia atribuída a meningite ou meningoencefalite 
bacteriana são descritas, porque a fisiopatologia e o tratamento são 
diferentes no caso da infeção ter sido completamente erradicada ou 
permanecer ativa. 

9.1.1.1 Cefaleia aguda atribuída a meningite ou 
meningoencefalite bacteriana
Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia preenchendo os critérios para 9.1.1 Cefaleia atribuída a 

meningite ou meningoencefalite bacteriana e o critério B
B. A cefaleia esteve presente <3 meses. 

9.1.1.2 Cefaleia crónica atribuída a meningite ou 
meningoencefalite bacteriana
Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia preenchendo os critérios para 9.1.1 Cefaleia atribuída a 

meningite ou meningoencefalite bacteriana e o critério C abaixo
B.  A meningite ou meningoencefalite mantém-se ativa1 ou 

resolveu-se nos últimos 3 meses
C.	A	cefaleia	esteve	presente	por	>3	meses.

Nota: 
1.  Demonstrado por realce focal ou multifocal após 

administração de contraste na RM e/ou por pleocitose 
persistente no líquido cefalorraquidiano, com ou sem 
evidência de dano da barreira hemato-encefálica. 

9.1.1.3 Cefaleia persistente atribuída a meningite ou 
meningoencefalite bacteriana prévia
Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia preenchendo os critérios para 9.1.1 Cefaleia atribuída 

a meningite ou meningoencefalite bacteriana e preenchendo o 
critério C abaixo

B.  A meningite ou meningoencefalite bacteriana resolveu-se
C.  A cefaleia persistiu por mais de 3 meses após a resolução da 

meningite ou meningoencefalite bacteriana
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

9.1.2 Cefaleia atribuída a meningite ou encefalite 
vírica 
Descrição:

Cefaleia causada por meningite ou encefalite vírica, tipicamente 
com rigidez da nuca e febre e, de acordo com a extensão da infeção, 
com sintomas e/ou sinais neurológicos, incluindo alterações do 
estado de consciência.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Meningite ou encefalite vírica foi diagnosticada
C.  Evidência de causalidade demonstrada pelo menos por dois dos 

seguintes:
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 1.  a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o início 
da meningite ou encefalite vírica

 2.  a cefaleia agravou significativamente em paralelo com o 
agravamento da meningite ou encefalite vírica 

 3.  a cefaleia melhorou significativamente em paralelo com a 
melhoria da meningite ou encefalite vírica

 4. a cefaleia tem uma ou ambas as características seguintes:
  a) holocraniana
  b)  localizada na região da nuca e associada com rigidez da nuca.
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Comentários: 9.1.2 Cefaleia atribuída a meningite ou encefalite 
vírica deve ser suspeitada sempre que a cefaleia esteja associada 
com febre, rigidez da nuca, sensibilidade à luz, náusea e/ou vómitos.

Os Enterovírus são responsáveis por muitos casos de 9.1.2 
Cefaleia atribuída a meningite ou encefalite vírica, mas arbovírus, 
poliovírus, ecovírus, coxsackievírus, herpes simplex, varicela zoster, 
adenovírus e outros podem também estar implicados. A Polymerase 
chain reaction (PCR) do LCR fornece o diagnóstico específico na 
maioria dos casos. PCR no LCR positiva para vírus Herpes simplex 
(VHS) tipo 1 e 2 e serologia também positiva para ambos fazem 
presumir o diagnóstico de encefalite por Herpes simplex. Nalguns 
casos, a PCR do LCR é positiva para os vírus Herpes tipos 6 ou 7. 
Demonstrou-se que a sensibilidade da PCR é reduzida para mais de 
metade quando o teste é realizado uma semana após o início dos 
sintomas, causando falsos negativos. Quando a PCR obtida após uma 
semana é negativa, o diagnóstico pode ser realizado com base na 
relação anticorpos LCR/sangue alterada.

Tal como numa infeção bacteriana intracraniana, poderá ser 
difícil distinguir o envolvimento puro das meninges do envolvimento 
puro do encéfalo. A distinção é, apesar de tudo, importante, 
porque as duas situações diferem em termos prognósticos, sendo 
a perspetiva pior havendo envolvimento encefalítico. Por esta 
razão, separam-se os critérios para 9.1.2.1 Cefaleia atribuída a 
meningite vírica e 9.1.2.2 Cefaleia atribuída a encefalite vírica.

Diferindo de 9.1.1 Cefaleia atribuída a meningite ou 
meningoencefalite bacteriana, uma subforma pós-infeciosa 
persistente de 9.1.2 Cefaleia atribuída a meningite ou encefalite 
vírica não é suportada pela evidência científica e, como tal, não foi 
contemplada.

9.1.2.1 Cefaleia atribuída a meningite vírica
Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia preenchendo os critérios para 9.1.2 Cefaleia atribuída a 

meningite ou encefalite vírica 
B. Neuroimagem mostra realce das leptomeninges, exclusivamente.

9.1.2.2 Cefaleia atribuída a encefalite vírica
Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia preenchendo os critérios para 9.1.2 Cefaleia atribuída a 

meningite ou encefalite vírica
B. Um ou ambos os seguintes:
 1. neuroimagem mostra edema cerebral difuso ou multifocal1

 2. pelo menos um dos seguintes:
  a) alteração do estado de consciência
  b) défices neurológicos focais
  c) crises epiléticas

Nota: 
1. Pode também haver realce leptomeníngeo associado. 

Comentário: A dor é geralmente difusa, podendo focar-se nas 
regiões frontal ou retro-orbitária, é forte ou extremamente forte 
e pode ser pulsátil ou opressiva. 

Deve suspeitar-se de 9.1.2.2 Cefaleia atribuída a encefalite vírica 
sempre que a cefaleia se associa a alteração do estado de consciência 
(incluindo perturbação da vigília), défices neurológicos focais 
ou crises epiléticas. Outros défices neurológicos comummente 
associados são perturbações do discurso ou da audição, diplopia, 
perda sensitiva ou de força muscular em algum segmento corporal, 
ataxia, alucinações, alterações da personalidade, raciocínio 
perturbado, perda de consciência e/ou perda da memória.

9.1.3 Cefaleia atribuída a infeção intracraniana 
fúngica ou outra parasitária
Descrição:

Cefaleia de duração variável causada por infeção fúngica 
intracraniana ou outra infeção parasitária. Observa-se habitualmente 
no contexto de imunossupressão congénita ou adquirida. Em 
muitos casos desaparece assim que a infeção é erradicada; torna-se 
raramente persistente.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B.  Infeção fúngica intracraniana ou outra infeção parasitária foi 

diagnosticada
C.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 

dos seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o início 

da infeção fúngica ou de outra infeção parasitária.
 2.  a cefaleia agravou significativamente a par do agravamento 

da infeção fúngica ou de outra infeção parasitária.
 3.  a cefaleia melhorou significativamente a par da melhoria da 

infeção fúngica ou de outra infeção parasitária.
 4.  a cefaleia desenvolve-se progressivamente1 e tem uma ou 

ambas as características seguintes:
  a) holocraniana
  b) localizada na região da nuca e associada com rigidez da nuca
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-32.

Nota:
1.  Os sintomas clínicos tendem a desenvolver-se durante 

semanas, em paralelo com o nível de imunossupressão.
2. O diagnóstico precoce é feito por TC ou RM.

Comentários: Deve suspeitar-se de 9.1.3 Cefaleia atribuída 
a infeção intracraniana fúngica ou outra parasitária sempre que a 
cefaleia, num imunocomprometido, se associe a febre, alteração 
progressiva do estado de consciência (incluindo perturbação da 
vigília) e/ou múltiplos défices neurológicos focais de gravidade 
crescente e neuroimagem mostrando realce das leptomeninges e/
ou edema cerebral difuso. 

Os fungos que podem causar meningite e/ou encefalite incluem 
Candida, Aspergillus e Cryptococcus neoformans; entre os parasitas 
encontra-se essencialmente o Toxoplasma. Para além da cultura 
e PCR do LCR, existem disponíveis outros testes laboratoriais. 
Incluem-se a deteção direta do micro-organismo patogénico 
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(deteção citológica, visualização microscópica, cultura e 
identificação dos elementos fúngicos nos produtoss biológicos em 
observação) e testes para deteção indireta do micro-organismo 
patogénico (identificação de um antigénio ou outro elemento da 
cápsula). No caso da aspergilose, o antigénio galattomannan pode 
ser detetado em fluidos biológicos (soro, lavado bronco-alveolar 
ou LCR). Noutras infeções fúngicas sistémicas, o 1,3-b-D-glucano 
sérico pode ajudar no diagnóstico. O teste da Tinta da China 
permite a coloração da cápsula do criptococo.

Deve realçar-se que as infeções fúngicas e parasitárias das meninges 
ou do encéfalo são quase exclusivamente observadas em doentes 
imunodeprimidos ou em pessoas idosas. Mais especificamente, os 
grupos seguintes devem ser considerados de risco:

1.  pessoas com neutropenia significativa (<500 neutrófilos/
mm3)

2. pessoas com enxerto alogénico de células progenitoras
3.  pessoas sob terapêutica crónica com corticosteroides 

(prednisona 0.3 mg/kg/dia ou equivalente por mais de três 
semanas)

4.  pessoas em tratamento contínuo ou recente (nos últimos 
90 dias) com fármacos imunossupressores (ciclosporina, 
bloqueadores do TNF, anticorpos monoclonais, análogos 
dos nucleósidos)

5. pessoas com imunodeficiência hereditária grave

Uma subforma pós-infeciosa persistente de 9.1.3 Cefaleia 
atribuída a infeção intracraniana fúngica ou outra parasitária pode 
existir, mas não se encontra devidamente caracterizada na literatura; 
aparece apenas no Apêndice como A9.1.3.3 Cefaleia persistente 
atribuída a infeção intracraniana fúngica ou outra parasitária.

9.1.3.1 Cefaleia aguda atribuída a infeção intracraniana 
fúngica ou outra parasitária
Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia preenchendo critérios para 9.1.3 Cefaleia atribuída a 

infeção intracraniana fúngica ou outra parasitária e o critério B 
B. A cefaleia esteve presente <3 meses.

9.1.3.2 Cefaleia crónica atribuída a infeção intracraniana 
fúngica ou outra parasitária
Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia preenchendo critérios para 9.1.3 Cefaleia atribuída a 

infeção intracraniana fúngica ou outra parasitária e o critério B
B.	Cefaleia	esteve	presente	>3	meses.

9.1.4 Cefaleia atribuída a infeção cerebral 
localizada
Descrição:

Cefaleia causada por abcesso cerebral, empiema subdural, 
granuloma infecioso ou outra lesão infeciosa localizada, geralmente 
associada a febre, défice(s) neurológico(s) focal(ais) e/ou alteração 
do estado de consciência (incluindo alteração da vigília).

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B.  A neuroimagem ou outros exames complementares demonstram 

a existência de uma infeção cerebral localizada
C.  Evidência de causa demonstrada por, pelo menos, dois dos 

seguintes:

 1.  a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o 
desenvolvimento da infeção cerebral localizada ou levou ao 
seu diagnóstico

 2.  a cefaleia agravou-se significativamente a par da deterioração da 
infeção cerebral localizada, mostrada por qualquer dos seguintes:

  a)  agravamento de outros sintomas e/ou sinais clínicos 
devidos à infeção cerebral localizada

  b)  evidência de aumento (ou rotura, no caso de um abcesso) 
da infeção cerebral localizada

 3.  a cefaleia melhora significativamente a par da melhoria da 
infeção cerebral localizada

 4.  a cefaleia tem, pelo menos, uma das quatro características 
seguintes:

  a)  a intensidade aumenta gradualmente, em várias horas ou 
dias, para moderada ou grave

  b) é agravada pelo esforço ou pela manobra de Valsalva
  c) é acompanhada de febre, náuseas e/ou vómitos
  d) é unilateral e ipsilateral à infeção cerebral localizada
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Comentários: Os abcessos cerebrais são geralmente causados 
por micro-organismos anaeróbios ou, por vezes, por uma flora 
mista, incluindo estreptococos anaeróbios e bacteróides. As 
infeções estafilocócicas são comuns após traumatismo craniano, 
intervenção neurocirúrgica ou endocardite. As enterobactérias são 
comuns nas infeções crónicas do ouvido. Fungos (como o Aspergillus) 
e protozoários (como o Toxoplasma gondii, particularmente em 
doentes infetados por HIV) podem causar abcessos.

O empiema subdural é frequentemente secundário a sinusite 
ou a otite média. Pode ser também uma complicação da meningite.

Granulomas cerebrais têm sido associados à cisticercose, 
sarcoidose, toxoplasmose e aspergilose. 

Os mecanismos que causam 9.1.4. Cefaleia atribuída a 
infeção cerebral localizada incluem compressão direta, irritação 
das estruturas meníngeas e/ou arteriais, aumento da pressão 
intracraniana e febre. A cefaleia atribuída ao empiema subdural 
encontra-se particularmente associada a febre e a sinais/sintomas 
de irritação meníngea e aumento da pressão intracraniana. 

9.2 Cefaleia atribuída a infeção sistémica
Codificada noutro local:

A cefaleia atribuída a meningite ou encefalite acompanhando a 
infeção sistémica deve ser codificada como 9.1 Cefaleia atribuída a 
infeção intracraniana.

Descrição:
Cefaleia de duração variável causada por infeção sistémica, 

habitualmente acompanhada por outros sintomas e/ou sinais 
clínicos de infeção.

Comentários: A cefaleia em infeções sistémicas é, com 
frequência, um sintoma pouco relevante e pouco útil para o 
diagnóstico. Estas situações são principalmente dominadas por 
febre, mal-estar geral e sintomas sistémicos. Não obstante, algumas 
infeções sistémicas, particularmente a gripe, têm cefaleia como um 
sintoma proeminente, juntamente com febre e outros sintomas. 
Quando a infeção sistémica é acompanhada por meningite ou 
encefalite, qualquer cefaleia atribuída à infeção deve ser classificada 
com estas doenças como um subtipo de 9.1 Cefaleia atribuída a 
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infeção intracraniana.
Nas doenças infeciosas, a cefaleia comummente coexiste com 

febre e pode estar dependente dela, mas a cefaleia pode também 
ocorrer na ausência de febre. A natureza exata destes mecanismos 
continua por esclarecer.

No entanto, a grande variabilidade quanto à propensão para 
causar cefaleia indica que as infeções sistémicas não têm esse 
efeito simplesmente através da febre e dos pirógenos endógenos 
e exógenos.

Os mecanismos causadores de cefaleia incluem efeitos 
diretos dos próprios micro-organismos. Várias células parecem 
estar envolvidas (microglia ativada e macrófagos monocíticos, 
astrócitos ativados, células da barreira hemato-encefálica e 
células endoteliais), juntamente com vários mediadores imuno-
inflamatórios (citocinas, glutamato, sistema COX-2/PGE2, sistema 
NO-iNOS e espécies reativas de oxigénio).

9.2.1 Cefaleia atribuída a infeção bacteriana 
sistémica 
Descrição:

Cefaleia causada por e ocorrendo em associação com outros 
sintomas e/ou sinais clínicos de infeção bacteriana sistémica, na 
ausência de meningite ou meningoencefalite.

Critérios de diagnóstico:
A. Cefaleia de qualquer duração preenchendo o critério C
B. Ambos os seguintes:
 1. diagnóstico de infeção bacteriana sistémica 
 2. não há evidência de envolvimento meníngeo ou encefalítico
C.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 

dos seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o início 

da infeção bacteriana sistémica 
 2.  a cefaleia agravou a par do agravamento da infeção bacteriana 

sistémica 
 3.  a cefaleia melhorou significativamente ou desapareceu a par 

da melhoria ou resolução da infeção bacteriana sistémica 
 4. a cefaleia tem uma ou ambas as características seguintes:
  a) dor difusa
  b) intensidade moderada ou grave
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

9.2.1.1 Cefaleia aguda atribuída a infeção bacteriana 
sistémica 
Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia preenchendo os critérios de 9.2.1 Cefaleia atribuída a 

infeção bacteriana sistémica e critério B
B. A cefaleia esteve presente <3 meses.

9.2.1.2 Cefaleia crónica atribuída a infeção bacteriana 
sistémica 
Critérios de diagnóstico:
A. Cefaleia preenchendo os critérios de 9.2.1 Cefaleia atribuída a 
infeção bacteriana sistémica e critério B
B.	A	cefaleia	esteve	presente	>3	meses.

9.2.2 Cefaleia atribuída a infeção vírica sistémica 
Descrição:

Cefaleia causada por e ocorrendo em associação com outros 

sintomas e/ou sinais clínicos de infeção vírica sistémica, na ausência 
de meningite ou encefalite.

Critérios de diagnóstico:
A. Cefaleia com qualquer duração e preenchendo o critério C
B. Ambos os seguintes:
 1. diagnóstico de infeção vírica sistémica 
 2. sem evidência de envolvimento meníngeo ou encefalítico
C.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 

dos seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o início 

da infeção vírica sistémica 
 2.  a cefaleia agrava a par do agravamento da infeção vírica 

sistémica 
 3.  a cefaleia melhora significativamente ou desaparece a par da 

melhoria ou resolução da infeção vírica sistémica 
 4. a cefaleia tem uma ou ambas as características seguintes:
  a) dor difusa
  b) intensidade moderada ou grave
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

9.2.2.1 Cefaleia aguda atribuída a infeção vírica 
sistémica 
Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia preenchendo os critérios de 9.2.2 Cefaleia atribuída a 

infeção vírica sistémica e critério B
B. A cefaleia esteve presente <3 meses.

9.2.2.2 Cefaleia crónica atribuída a infeção vírica 
sistémica 
Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia preenchendo os critérios de 9.2.2 Cefaleia atribuída a 

infeção vírica sistémica e critério C
B.  A infeção vírica sistémica continua ativa ou foi resolvida nos 

últimos 3 meses
C.	A	cefaleia	esteve	presente	>	3	meses.

9.2.3 Cefaleia atribuída a outra infeção sistémica
Descrição:

Cefaleia causada por e ocorrendo em associação com outros 
sintomas e/ou sinais clínicos de uma infeção sistémica fúngica ou 
infestação por protozoários ou outros parasitas, na ausência de 
meningite ou meningoencefalite.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Ambos os seguintes:
 1.  diagnóstico de infeção fúngica sistémica ou infestação por 

protozoários ou outros parasitas
 2. sem evidência de meningite ou meningoencefalite
C.  Evidência de causalidade demonstrado por, pelo menos, dois 

dos seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o 

início da infeção fúngica sistémica ou da infestação por 
protozoários ou outros parasitas

 2.  a cefaleia agrava a par do agravamento da infeção fúngica 
sistémica ou da infestação por protozoários ou outros 
parasitas

 3.  a cefaleia melhora significativamente ou desaparece a par 
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da melhoria ou resolução da infeção fúngica sistémica ou da 
infestação por protozoários ou outros parasitas

 4. a cefaleia tem uma ou ambas as características seguintes:
  a) dor difusa
  b) intensidade moderada ou grave
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Comentários: Existe um grupo heterogéneo e mal definido 
de infeções sistémicas, mais frequentemente observadas em 
doentes imunodeprimidos ou em áreas geográficas específicas. Os 
fungos mais frequentemente envolvidos são os fungos patogénicos 
(Cryptococcus neoformans, Histoplasma capsulatum e Coccidioides 
immitis) e os fungos oportunistas (espécies de Candida, Aspergillus e 
outros). Entre os protozoários, as cefaleias podem estar associadas 
a Pneumocystis jiroveci e a Toxoplasma gondii. Têm também sido 
referidas cefaleias com o nemátodo Strongyloides stercoralis.

9.2.3.1 Cefaleia aguda atribuída a outra infeção 
sistémica
Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia preenchendo os critérios de 9.2.3 Cefaleia atribuída a 

outra infeção sistémica e critério B
B. A cefaleia esteve presente <3 meses.

9.2.3.2 Cefaleia crónica atribuída a outra infeção 
sistémica 
Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia preenchendo os critérios de 9.2.3 Cefaleia atribuída a 

outra infeção sistémica e critério B
C.	A	cefaleia	esteve	presente	>3	meses.
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10. Cefaleias atribuídas a perturbação 
da homeostasia
10.1 Cefaleia atribuída a hipóxia e/ou hipercapnia
 10.1.1 Cefaleia da grande altitude
 10.1.2 Cefaleia atribuída a viagem de avião
 10.1.3. Cefaleia do mergulho
 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-eclampsia ou eclampsia
 10.3.5 Cefaleia atribuída a desregulação autonómica 
10.4 Cefaleia atribuída a hipotiroidismo  
10.5 Cefaleia atribuída ao jejum
10.6 Cefaleia cardíaca
10.7 Cefaleia atribuída a outra perturbação da homeostasia

Codificada noutro local:
7.1.2 Cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana secundária a 

causa metabólica, tóxica ou hormonal.

Comentário geral
Cefaleia primária, secundária ou ambas? As regras gerais para 

atribuição da cefaleia a outra perturbação aplicam-se às Cefaleias 
atribuídas a perturbação da homeostasia.

1.  Quando uma cefaleia ocorre pela primeira vez em estreita 
relação temporal com uma alteração da homeostasia, é 
classificada como uma cefaleia secundária atribuída a essa 
perturbação. Isso também é verdade quando a nova cefaleia 
tem as características de qualquer das cefaleias primárias 
classificadas na parte um da ICHD-3. beta.

2.  Quando uma cefaleia preexistente com as características 
de uma cefaleia primária se torna crónica, ou agrava 
significativamente (geralmente significa um aumento igual ou 
superior ao dobro para o dobro ou maior na frequência e/
ou severidade da dor), em estreita relação temporal com 
a perturbação da homeostasia, ambos o diagnóstico da 
cefaleia inicial e o diagnóstico de 10. Cefaleia atribuída a 
uma perturbação da homeostasia (ou um dos seus subtipos), 
devem ser atribuídos, desde que haja boa evidência de que a 
perturbação pode causar cefaleias.

Introdução
Os mecanismos causais subjacentes aos vários subtipos de 10. 

Cefaleia atribuída a perturbação da homeostasia, são vários. Não 
obstante, é possível estabelecer critérios de diagnóstico geral, 
aplicáveis em muitos casos, como os seguintes:

A. A cefaleia preenche o critério C
B.  Uma perturbação da homeostasia conhecida como sendo capaz 

de causar dores de cabeça foi diagnosticada
C.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 

dos seguintes:
 1.  A cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o início 

da perturbação da homeostasia
 2. Cada um ou ambos os seguintes:

  a)  a cefaleia agravou significativamente a par do agravamento 
da perturbação da homeostasia

  b)  a cefaleia melhorou significativamente após a resolução 
da perturbação da homeostasia

 3.  A cefaleia tem caraterísticas típicas de uma perturbação da 
homeostasia

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

10.1 Cefaleia atribuída a hipóxia e/ou 
hipercapnia
Descrição:

A cefaleia causada por hipóxia e/ou hipercapnia e ocorrendo 
em condições de exposição a um ou ambos.

Critérios de diagnóstico:
A. A cefaleia preenche o critério C
B. Exposição a condições de hipóxia e/ou hipercapnia
C.  Evidência de causalidade demonstrada por, por uma ou ambas 

pelo menos, um dos seguintes:
 1.  A cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com a 

exposição
 2. Uma Cada um ou ambos os seguintes:
  a)  a cefaleia agravou significativamente a par do aumento da 

exposição a hipóxia e/ou hipercapnia
  b)  a cefaleia melhorou significativamente a par da melhoria 

da hipóxia e/ou hipercapnia
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

10.1.1Cefaleia da grande altitude
Descrição: 

Cefaleia, geralmente bilateral e agravada pelo exercício, causada 
pela subida acima dos 2.500 metros. Resolve espontaneamente 
dentro de 24 horas após a descida.

Critérios de diagnóstico:
A. Cefaleia preenchendo o critério C 
B.  Teve lugar na subida a uma altitude superior a 2.500 metros 
C.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 

dos seguintes:
 1.  Cefaleia que se desenvolveu em relação temporal com a 

subida
 2.  Qualquer Uum ou ambos os seguintes:
  a)  Cefaleia que agrava significativamente a par da 

continuação da subida
  b)  Cefaleia que resolveu dentro de 24 horas após a descida 

abaixo de 2500 metros
 3.  cefaleia com, pelo menos, duas das seguintes três 

caraterísticas:
  a) localização bilateral
  b) intensidade ligeira a moderada
  c)  agravada pelo exercício, movimento, esforço abdominal, 

tosse e/ou inclinação para a frente
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Comentários: 10.1.1 A cefaleia de alta altitude é uma 
complicação frequente da subida às altitudes, ocorrendo em mais 
de 30% dos montanhistas. Os fatores de risco incluem história 
de 1. Enxaqueca, baixa saturação arterial de oxigénio arterial, 
elevado grau de exercício restrições no efluxo venoso e ingestão 
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de líquidos inferior 2 litros nas 24 horas.
A maior parte dos casos de 10.1.1 Cefaleia de alta altitude 

responde a analgésicos simples, tais como o paracetamol 
(acetaminofeno) ou ibuprofeno. Contudo, a doença aguda da 
montanha consiste em, pelo menos, uma cefaleia moderada, 
combinada com um ou mais sintomas de náuseas, anorexia, fadiga, 
fotofobia, tonturas e perturbações do sono. A Acetazolamida 
(125mg, duas a três vezes por dia) e os esteroides podem reduzir 
a suscetibilidade à doença aguda da montanha. Outras estratégias 
preventivas incluem dois dias de aclimatação antes de embarcar 
num exercício extenuante a altas altitudes, ingestão abundante de 
líquidos e evitar o álcool.

Subidas a altitudes acima de 1000 metros aumenta não 
só a prevalência, mas, também a gravidade de sintomas de 1. 
Enxaqueca.Os mecanismos são desconhecidos e provavelmente 
não relacionados com os de 10.1.1 Cefaleia da grande altitude.

10.1.2 Cefaleia atribuída a viagem de avião
Descrição:

Cefaleia, frequentemente grave, geralmente unilateral e 
periocular e sem sintomas autonómicos, ocorrendo durante e 
causada pela viagem de avião. Desaparece após a aterragem.

Critérios de diagnóstico:
A.  Pelo menos dois episódios de cefaleias preenchendo o critério C
B.  O doente está a viajar de avião 
C.  Teve lugar uma subida a altitudes superiores a 2.500 m 
D.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 

dos seguintes:
 1.  cefaleia que se desenvolveu exclusivamente durante a 

viagem de avião
 2.  qualquer um ou ambos os seguintes:
  a)  a cefaleia que agravou em relação temporal com a subida 

após a descolagem e/ou descida antes da aterragem do avião
  b)  a cefaleia que melhora espontaneamente dentro de 30 

minutos após a subida ou a descida do avião estar completa
 3.  a cefaleia é grave, com pelo menos duas das seguintes três 

caraterísticas:
  a) localização unilateral1 
  b) localização orbito-frontal2 
  c) tipo espetada ou punhalada3 
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Notas:
1.  A alternância de lado da dor, entre diferentes voos, ocorre 

em cerca de 10% dos casos.
2.  A irradiação parietal pode ocorrer
3.  A pulsatilidade (latejamento) pode não existir
4. Em particular, a sinusite deve ser excluída

Comentários: Um estudo epidemiológico recente realizado na 
Escandinavia detectourevelou que até até 8,3% dos trabalhadores 
da aviação tinham tido Cefaleia atribuída a viagem de avião. Ocorre 
durante a aterragem em mais de 90% dos casos.

São reportados em mais de 30% dos casos sintomas 
acompanhantes. Mais frequentemente inquietude e lacrimejo 
unilateral; outros sintomas localizados parassimpáticos, náuseas ou 
fono/fotofobia descritos em menos de 5% dos casos

Uma parte dos individuos que tiveram 10.1.2 Cefaleia atribuída 

a viagem de avião relataram uma cefaleia semelhante durante a 
natação com tubo frontal livre (“snorkel”) e ou descida rápida de 
montanhas, sugerindo que essas dores de cabeça são devidas ao 
desequilibrio entre as pressões intrassinusais e externas

As 10.1.2 Cefaleias atribuídas a viagem de avião ocorrem 
durante a aterragem em mais de 85% dos doentes. Alternância de 
lado, entre diferentes voos, ocorre em cerca de 10% dos casos. 
Em menos de 5% dos casos tem sido descrito congestão nasal, 
sensação de má ventilação da face ou lacrimejo ipsilateral.

A presença de sinusite deve ser excluída.

10.1.3 Cefaleia do mergulho
Codificada noutro local:

1. Enxaqueca, 2. Cefaleia tipo tensão, 4.2 Cefaleia primária do 
exercício, 4.5 Cefaleia do estímulo frio, 4.6.1 Cefaleia por compressão 
externa e 11.2.1 Cefaleia cervicogénica, podem ocorrer durante 
o mergulho. Nessas circunstâncias, o mergulho deverá ser 
considerado como um fator precipitante em vez de uma causa e 
a cefaleia deverá ser classificada e codificada de acordo com essas 
perturbações.

O mergulho é reconhecido por causar disseção carotídea 
cervical ou da artéria vertebral. A cefaleia que ocorre nessa 
circunstãncia deve ser classificada e codificada para 6.5.1.1. Cefaleia 
aguda ou dor facial ou no pescoço atribuída a disseção arterial cervical 
carotídea ou vertebral. 

Descrição:
A cefaleia causada pelo mergulho abaixo de 10 metros, 

ocorrendo durante o mergulho e frequentemente intensificada 
com o emergir, na ausência de doença por descompressão. É 
geralmente acompanhada por sintomas de intoxicação por dióxido 
de carbono (CO2). Remite rapidamente com oxigénio ou, se este 
não é dado, espontaneamente dentro de três dias após o mergulho 
ter terminado

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Ambos os seguintes:
 1.  o doente está a mergulhar a uma profundidade superior a 10 

metros
 2. não há evidência de doença por descompressão
C.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, um 

dos seguintes:
 1. a cefaleia desenvolveu-se durante o mergulho
 2. qualquer um ou ambos os seguintes:
  a) a cefaleia piorou com o prosseguimento do mergulho 
  b) qualquer um dos seguintes: 
   (i)  a cefaleia resolve espontaneamente dentro de 3 dias 

depois de completar o mergulho
   (ii)  a cefaleia desaparece dentro de uma hora após 

tratamento com oxigénio a 100%
 3.  Pelo menos um dos seguintes sintomas de intoxicação por 

CO2:
  a) confusão mental
  b) cabeça leve
  c) incoordenação motora
  d) dispneia
  e) rubor facial
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.
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Comentários: Há alguma evidência de que a hipercapnia na 
ausência de hipóxia está associada com cefaleias. O melhor exemplo 
clínico de cefaleia atribuída a hipercapnia é 10.1.3 Cefaleia do mergulho. 
Hipercapnia	(pCO2	arterial>	50mmHg)	é	conhecida	como	causa	de	
relaxamento do músculo liso cerebrovascular, levando a vasodilatação 
e aumento da pressão intracraniana. 10.1.3 A cefaleia do mergulho é 
o melhor exemplo de cefaleia atribuída à hipercapnaia O dióxido de 
carbono pode acumular-se num mergulhador que intencionalmente 
suspende a sua respiração intermitentemente numa tentativa 
errada para conservar o ar ou faz respirações pouco profundas para 
minimizar as oscilações de flutuação nas estreitas passagens de um 
navio naufragado ou de uma caverna. Os mergulhadores podem 
também hipoventilar inadvertidamente quando o equipamento de 
mergulho ou colete flutuante muito apertado restringem a expansão 
torácica, ou quando a ventilação é inadequada em resposta ao esforço 
físico. Os exercícios extenuantes aumentam em mais de dez vezes a 
produção de CO2 resultando na elevação transitória de PCO2 a mais 
de 60mmHg. 

A 10.1.3 Cefaleia do mergulho habitualmente intensifica-se durante a 
fase de descompressão do mergulho ou no retorno à superfície.

10.1.4 Cefaleia da apneia do sono
Descrição:

Cefaleia matinal, geralmente bilateral e com a duração de 
menos de 4 horas, causada pela apneia do sono A cefaleia resolve-
se com o tratamento bem sucedido da apneia do sono.

Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia presente ao acordar após o sono e preenchendo o 

critério C
B.		Apneia	do	sono	(índice	de	apneia/hipopneia	≥	5)	que	tenha	sido	

diagnosticada
C.  Evidência de causalidade demonstrada, pelo menos, por dois 

dos seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolve-se em relação temporal com o início da 

apneia do sono
 2. qualquer um ou ambos os seguintes:
  a) a cefaleia piorou a par do agravamento da apneia de sono
  b)  a cefaleia melhora significativamente ou desaparece a par 

da melhoria ou resolução da apneia de sono
 3.  A cefaleia tem pelo menos uma das três caraterísticas 

seguintes:
	 	 a)	recorre	em	>15	dias	por	mês
  b) todas as seguintes:
   (i) localização bilateral
   (ii) tipo pressão
   (iii) não acompanhada de náuseas, fotofobia ou fonofobia
  c) resolve dentro de quatro horas
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Notas:
1.  O índice de apneia-hipopneia é calculado pela divisão do 

número de episódios de apneia pelo número de horas de 
sono	(5-15/hora	=	ligeira;	15-30/hora	=	moderado;	>	30/
hora = grave)

2. O diagnóstico definitivo requer uma polisonografia noturna

Comentários: 10.1.4 Cefaleia da apneia do sono parece 
ser menos frequente e de maior duração do que o assumido 

previamente. O diagnóstico definitivo requer polissonografia 
noturna. Embora a cefaleia matinal seja significativamente mais 
comum em doentes com apneia do sono do que na população 
geral, a cefaleia presente ao acordar não é um sintoma específico, 
porque ocorre numa variedade de cefaleias primárias e secundárias, 
noutras perturbações respiratórias relacionadas com o sono para 
além da apneia do sono (por exemplo: síndrome de Pickwick, 
doença pulmonar obstrutiva crónica) e em outras perturbações do 
sono primárias, tais como os movimentos periódicos das pernas 
no sono.

Não é claro se o mecanismo envolvido na 10.1.4 Cefaleia da 
apneia do sono está relacionado com a hipóxia, a hipercapnia ou a 
perturbação do sono.

10.2 Cefaleia da diálise
Descrição:

Cefaleia sem caraterísticas específicas ocorrendo durante e 
sendo causada pela hemodiálise. Resolve espontaneamente dentro 
de 72 horas, após a sessão de hemodiálise ter terminado.

Critérios de diagnóstico:
A.  Pelo menos três episódios de cefaleia aguda preenchendo o 

critério C 
B.  O doente está em hemodiálise
C.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 

dos seguintes:
 1.  cada cefaleia desenvolveu-se durante uma sessão de 

hemodiálise
 2. qualquerum ou ambos os seguintes:
  a) cada cefaleia piorou durante a sessão de diálise
  b)  cada cefaleia terminou dentro de 72 horas, após o fim da 

sessão de diálise
 3.  os episódios de cefaleias terminam após o fim da hemodiálise 

por transplante renal bem sucedido
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Nota: 
 1.  Cafeína é rapidamente removida pela diálise, 8.3.1 Cefaleia 

por privação de cafeína deve ser considerada nos doentes que 
consomem grandes quantidades de cafeína.

Comentários: A 10.2 Cefaleia da diálise ocorre, frequentemente, 
em associação com a hipotensão e com a síndrome do desequilíbrio 
dialítico. A síndrome do desequilíbrio dialítico pode iniciar-se com 
cefaleia e progredir para obnubilação e, finalmente, coma, com ou 
sem convulsões. Esta síndrome é relativamente rara e pode ser 
evitada pela alteração dos parâmetros dialíticos.

 Variações nos níveis de ureia, sódio elevados e de magnésio 
elevados e na pressão arterial e no peso, podem ser os fatores de 
risco para o desenvolvimento de 10.2 Cefaleia da diálise.

10.3 Cefaleia atribuída a hipertensão arterial
Descrição: 

Cefaleia frequentemente bilateral e pulsátil, causada pela 
hipertensão arterial, geralmente durante uma subida aguda da 
pressão	 sanguínea	 sistólica	 (para	 ≥	 180	 mmHg)	 e/ou	 diastólica	
(para	 ≥120	 mmHg.	 Desaparece	 após	 normalização	 da	 pressão	
arterial.
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Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C 
B.  Comprovada hipertensão arterial, definida como pressão 
sistólica	≥	180mmHg	e/ou	pressão	diastólica	≥	120mmHg

C.  Evidência de causalidade demonstrada por cada um ou ambos 
os seguintes:

 1.  a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o início 
da hipertensão

 2. qualquer ou ambos os seguintes:
  a)  a cefaleia piorou significativamente a par do agravamento 

da hipertensão
  b)  a cefaleia melhorou significativamente a par da melhoria 

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

Comentários: A hipertensão arterial ligeira (140-159/90-
99mmHg) ou moderada (160-179/100-109mmHg) crónica parece 
não causar cefaleia. Se a hipertensão arterial moderada predispõe 
a cefaleia é uma questão controversa, mas há alguma evidência de 
que isso possa acontecer. A monitorização ambulatória da pressão 
arterial em doentes com hipertensão arterial ligeira ou moderada 
não revelou uma relação convincente entre as flutuações da 
pressão arterial, num período de 24 horas, e a presença ou a 
ausência de cefaleia.

10.3.1 Cefaleia atribuída a feocromocitoma
Codificadas noutro lugar:

Quando encefalopatia hipertensiva está presente, a cefaleia é 
classificada e codificada como 10.3.3 Cefaleia atribuída a encefalopatia 
hipertensiva. Quando o diagnóstico de feocromocitoma ainda não 
foi feito e a encefalopatia hipertensiva ainda não está presente, os 
doentes podem satisfazer os critérios de diagnóstico de 10.3.2 
Cefaleia atribuída a crise hipertensiva sem encefalopatia hipertensiva.

Descrição:
Crises de cefaleias, geralmente graves e de curta duração 

(menos de 1 hora) e acompanhadas de suores, palpitações, palidez 
e/ou ansiedade, causadas pelo feocromocitoma.

Critérios de diagnóstico:
A.  Episódios recorrentes de cefaleias, de curta duração, 

preenchendo o critério C
B. Feocromocitoma demonstrado 
C.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 

dos seguintes:
 1.  Episódios de cefaleias iniciados em relação temporal com 

o desenvolvimento do feocromocitoma ou levaram à sua 
descoberta

 2. Um qualquer ou ambos os seguintes:
  a)  episódios isolados de cefaleias que se desenvolvem 

em relação temporal com subidas abruptas da pressão 
arterial

  b)  episódios isolados de cefaleias que desaparecem, em 
relação temporal, com a normalização da pressão arterial

 3.  A cefaleia é acompanhada, pelo menos, por um dos 
seguintes:

  a) sudorese
  b) palpitações
  c) ansiedade

  d) palidez
4.  Os episódios de cefaleias que desaparecem completamente 

após a remoção do feocromocitoma
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Nota:
1.  O diagnóstico é estabelecido pela demonstração de um 

aumento de excreção de catecolaminas ou dos seus 
metabolitos, e pode geralmente ser assegurado na análise de 
uma única amostra de urina de 24 horas, colhida quando o 
doente está hipertenso ou sintomático.

 
Comentários: A 10.3.1 Cefaleia atribuída a feocromocitoma 

ocorre como cefaleia paroxística em 51-80% dos doentes com 
feocromocitoma.

10.3.1. A Cefaleia atribuída a feocromocitoma é frequentemente 
grave, frontal ou occipital e, geralmente, descrita como sendo 
pulsátil ou constante. Uma característica importante dessa cefaleia 
é a duração curta, menos de 15 minutos em 50% e menos de 
1 hora em 70% dos doentes. Outras características incluem 
apreensão e/ou ansiedade, frequentemente com a sensação de 
morte iminente, tremor, distúrbios visuais, dor abdominal ou 
torácica, náuseas, vómitos e ocasionalmente parestesias. A face 
pode empalidecer ou ruborizar-se durante as crises.

10.3.2 Cefaleia atribuída a crise hipertensiva 
sem encefalopatia hipertensiva
Codificado noutro lugar:

10.3.1 Cefaleia atribuída a feocromocitoma

Descrição:
Cefaleia geralmente bilateral e pulsátil, causada por uma subida 

episódica	da	tensão	arterial	(sistólica≥180mmHg	e/ou	diastólica	≥	
120mmHg). Desaparece após normalização da pressão sanguínea.

Critérios de diagnóstico:
A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Ambos os seguintes:
 1. uma crise hipertensiva está a ocorrer
 2.  não há aspetos clínicos ou outra evidência de encefalopatia 

hipertensiva
C.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 

dos seguintes:
 1. a cefaleia desenvolveu-se durante a crise hipertensiva
 2. qualquer um ou ambos os seguintes:
  a)  a cefaleia piorou significativamente a par do aumento da 

hipertensão
  b)  a cefaleia melhorou ou desapareceu a par da melhoria ou 

da resolução da crise hipertensiva
 3. cefaleia com pelo menos uma das seguintes três caraterísticas:
  a) localização bilateral
  b) pulsátil
  c) precipitada pela atividade física
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Nota: 
1.  A crise hipertensiva é definida como uma subida paroxística 
da	 pressão	 sanguínea	 sistólica	 (para	 ≥180mmHg)	 e/ou	
diastólica	(para	≥120mmHg).
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Comentário: A hipertensão paroxística pode ocorrer em 
associação com a falência dos reflexos dos baroreceptores 
(após endarterectomia carotídea ou subsequente à irradiação do 
pescoço) ou em doentes com tumores de células enterocromafins.

10.3.3 Cefaleia atribuída a encefalopatia 
hipertensiva
Descrição:

Cefaleia geralmente bilateral e pulsátil, causada por elevação 
persistente da pressão sanguínea a 180/120mmHg ou acima e 
acompanhada por sintomas de encefalopatia, tais como confusão, 
letargia, perturbações da visão ou convulsões. Melhora com a 
normalização da pressão arterial.

Critérios de diagnóstico:
A. Cefaleia preenchendo o critério C 
B. Diagnosticada encefalopatia hipertensiva
C.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 

dos seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o início 

da encefalopatia hipertensiva
 2. qualquer ou ambos os seguintes:
  a)  a cefaleia piorou significativamente a par do agravamento 

da encefalopatia hipertensiva
  b)  a cefaleia melhorou significativamente a par da melhoria 

da encefalopatiahipertensiva
 3. a cefaleia tem pelo menos duas das seguintes caraterísticas:
  a) localização bilateral
  b) qualidade pulsátil
  c) precipitada pela atividade física
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Comentários: A Encefalopatia Hipertensiva apresenta-se 
com	elevação	persistente	da	pressão	 sanguínea	para	≥	180/120	
mmHg e, pelo menos dois, de: confusão, reduzido nível de 
consciência, perturbações visuais incluindo cegueira e convulsões. 
Admite-se que ocorre, quando a vasoconstrição cerebrovascular 
compensatória não consegue prevenir a hiperperfusão cerebral à 
medida que a pressão arterial sobe. À medida que a autorregulação 
normal do fluxo sanguíneo cerebral é suplantada, a permeabilidade 
endotelial aumenta e o edema cerebral desenvolve-se. Na RM, 
frequentemente, isto é mais evidente na substância branca parieto-
occcipital.

Embora a encefalopatia hipertensiva em doentes com 
hipertensão arterial crónica esteja habitualmente associada a 
uma	pressão	arterial	diastólica	>	120	mmHg	e	a	uma	retinopatia	
hipertensiva de grau 3 ou 4 (classificação de Keith-Wagner-Barker), 
indivíduos previamente normotensos podem desenvolver sinais 
de encefalopatia com pressão arterial tão baixa quanto 160/100 
mmHg. A retinopatia hipertensiva pode não estar presente por 
ocasião da apresentação clínica. 

Qualquer causa de hipertensão pode levar à encefalopatia 
hipertensiva. A cefaleia atribuída a encefalopatia hipertensiva 
deverá ser classificada e codificada como 10.3.3 Cefaleia atribuída 
a encefalopatia hipertensiva, independentemente da causa 
subjacente.

10.3.4 Cefaleia atribuída a pré-eclâmpsia ou 
eclâmpsia
Descrição:

Cefaleia geralmente bilateral e pulsátil, ocorrendo na mulher 
durante a gravidez ou no puerpério imediato com pré-eclampsia 
ou eclampsia.

Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia, na mulher grávida ou no puerpério (até 4 semanas 

pós-parto) preenchendo o critério C
B. Pré-eclampsia ou eclampsia diagnosticada 
C.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 

dos seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o início 

da pré-eclampsia ou eclampsia
 2. cada um ou ambos os seguintes:
  a)  a cefaleia piorou significativamente a par do agravamento 

da pré-eclampsia ou eclampsia 
  b)  a cefaleia melhorou significativamente ou desapareceu a 

par da melhoria ou desaparecimento da pré-eclampsia 
ou eclampsia

 3.  a cefaleia tem pelo menos duas das seguintes três 
características:

  a) localização bilateral
  b) pulsátil
  c) agrava com a atividade física
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Comentários: A pré-eclampsia e eclampsia parecem envolver 
uma forte resposta inflamatória maternal, com ampla atividade 
imunológica sistémica. A placenta parece essencial para o seu 
desenvolvimento, embora relatos clínicos indiquem que a 
eclampsia pode ocorrer no puerpério, assim como na gravidez. 
A pré-eclampsia e a eclampsia são perturbações multissistémicas 
com	 formas	 variadas.	O	 seu	 diagnóstico	 requer	 hipertensão	 (>	
140/90 mmHg) documentada em duas avaliações da pressão 
sanguínea, separadas, pelo menos, de 4 horas ou a subida da 
pressão	diastólica	de	≥15	mmHg	ou	da	pressão	sistólica	de	≥	30	
mmHg,	 acompanhada	 por	 excreção	 de	 proteína	 na	 urina	>	0,3	
g/24 horas. Para além disso, podem ocorrer edema dos tecidos, 
trombocitopenia e alterações da função hepática. 

10.3.5 Cefaleia atribuída a desregulação 
autonómica
Descrição:

Cefaleia grave pulsátil, de início súbito, em doentes com 
traumatismo da medula espinal e desregulação autonómica. 
Esta última, que pode ter risco de vida, manifesta-se como uma 
subida paroxística da pressão arterial, entre outros sintomas e 
sinais clínicos, e é frequentemente despoletada por uma irritação 
intestinal ou vesical (por infeção, distensão ou obstipação/oclusão).

Critérios de diagnóstico:
A. Cefaleia de início súbito, preenchendo o critério C 
B.  Presença de traumatismo da medula espinal e desregulação 

autonómica documentada por uma subida paroxística/episódica 
acima	da	linha	de	base	da	pressão	sistólica	de	≥	30	mmHg	e/ou	
da	pressão	diastólica	≥	20mmHg



Sinapse®  |  Suplemento 2  |  Volume 18  |  N.º 2  |  Novembro de 2018

CLASSIFICAÇÃO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS (CIC) – 3ª Edição - 2018 115

C.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 
dos seguintes:

 1.  a cefaleia desenvolveu- se em relação temporal com a subida 
da pressão arterial

 2. um qualquer ou ambos os seguintes:
  a)  a cefaleia piorou significativamente a par do aumento da 

pressão arterial
  b)  a cefaleia melhorou significativamente a par da diminuição 

da pressão arterial
 3.  a cefaleia tem pelo menos duas das seguintes quatro 

caraterísticas:
  a) intensidade grave
  b) pulsátil
  c)  acompanhada por diaforese craniana até ao nível da lesão 

medular
  d) despoletada por reflexos intestinais ou vesicais
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Comentários: A data de início da desregulação autonómica 
após a lesão medular é variável e tem sido descrita, desde quatro 
dias a 15 anos.

Dado que a desregulação autonómica pode pôr a vida em risco, 
o seu reconhecimento rápido e tratamento imediato são cruciais. 
A 10.3.5 Cefaleia atribuída a desregulação autonómica é uma 
cefaleia grave de início súbito acompanhada por diversos outros 
sintomas e sinais clínicos, incluindo aumento da pressão sanguínea, 
frequência cardíaca alterada e diaforese craniana até ao nível da 
lesão medular. Estes sintomas são despoletados por estímulos 
lesionais e não lesionais, geralmente de origem visceral (distensão 
vesical, infeção do trato urinário, distensão ou obstrução intestinal, 
procedimentos urológicos, úlcera gástrica e outros), mas algumas 
vezes também de origem somática (úlceras de pressão, unha 
encravada, queimaduras, traumatismos, intervenções cirúrgicas ou 
procedimentos de diagnóstico invasivos).

10.4 Cefaleia atribuída a hipotiroidismo
Codificada noutro lugar: 

Na presença de hipotiroidismo, a cefaleia pode também ser 
uma manifestação de adenoma da hipófise (codificado como 
7.4.3 Cefaleia atribuída a hiper ou hipo-secreção hipotalâmica ou 
hipofisária.

Descrição:
Cefaleia, geralmente bilateral e não pulsátil, em doentes com 

hipotiroidismo e revertendo após normalização dos níveis da 
hormona tiroideia.

Critérios de diagnóstico:
A. Cefaleia preenchendo o critério C  
B. Hipotiroidismo comprovado
C.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 

dos seguintes:
 1.  A cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o início 

do hipotiroidismo ou levou à sua descoberta
 2. Um qualquer ou ambos os seguintes:
  a)  a cefaleia piora significativamente a par do agravamento 

do hipotiroidismo
 b)  a cefaleia melhora significativamente a par da melhoria ou 

resolução do hipotiroidismo

 3. A cefaleia tem pelo menos uma das seguintes caraterísticas:
  a) localização bilateral
  b) não pulsátil
  c) constante ao longo do tempo
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Comentários: Estima-se que aproximadamente 30% dos 
doentes com hipotiroidismo sofram de 10.4 Cefaleia atribuída 
a hipotiroidismo. O seu mecanismo não é claro. Há uma 
preponderância feminina e frequentemente uma história de 
enxaqueca na infância.

Enquanto 10.4 Cefaleia atribuída a hipotiroidismo não seja 
associada a náusea ou vómito, num estudo recente detetou-se que 
doentes com hipotiroidismo podem apresentar cefaleia episóca, 
unilateral, pulsátil acompanhada de náuseas e ou vómito. Metade 
dos doentes tinham história de 1. Enxaqueca, pelo que o significado 
desses resultados não são claros e requerem confirmação em 
estudos futuros. 

10.5 Cefaleia atribuída ao jejum
Codificada noutro lugar:

Um episódio de enxaqueca desencadeado pelo jejum é 
classificado e codificado como 1. Enxaqueca ou um dos seus 
subtipos.

Descrição:
Cefaleia não pulsátil, difusa, geralmente ligeira a moderada, 

ocorrendo durante e causada pelo jejum de pelo menos 8 horas. 
É aliviada após comer.

Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia difusa não preenchendo os critérios para 1. Enxaqueca 

ou qualquer dos seus subtipos, mas preenchendo o critério C
B.	O	doente	está	em	jejum	há	≥	8	horas
C. Evidência de causalidade demonstrada por ambos os seguintes:
 1. a cefaleia desenvolveu-se durante o jejum
 2.  a cefaleia melhorou significativamente após a ingestão de 

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

Nota:
1.  10.5 Cefaleia atribuída ao jejum é tipicamente difusa, não 

pulsátil, ligeira a moderada em intensidade. Em doentes com 
história prévia de 1. Enxaqueca, as cefaleias durante o jejum 
podem parecer 1.1 Enxaqueca sem aura e deverá ser codificada 
de acordo com isso (sendo o jejum um fator precipitante) se 
os critérios para a perturbação forem preenchidos. 

 
Comentários: 10.5 Cefaleia atribuída ao jejum é significativamente 

mais comum em indivíduos com história prévia de uma cefaleia 
primária. Apesar disso, a típica cefaleia atribuída ao jejum é difusa, 
não pulsátil, ligeira a moderada em intensidade, naqueles com história 
prévia de enxaqueca, as cefaleias podem parecer 1.1 Enxaqueca 
sem aura. Se os critérios para essa perturbação são preenchidos, a 
cefaleia deve ser codificada de acordo com isso (sendo o jejum um 
fator precipitante). 

A possibilidade da cefaleia se desenvolver em resultado do 
jejum aumenta com a duração do jejum. Não obstante, a 10.5 
Cefaleia atribuída ao jejum não parece estar relacionada com a 
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duração do sono, privação de cafeína ou hipoglicemia. 
Embora a cefaleia possa ocorrer em condições de disfunção 

cerebral induzida pela hipoglicemia, não há evidência conclusiva 
para sustentar a associação causal.

A 10.5 Cefaleia atribuída ao jejum pode ocorrer na ausência de 
hipoglicemia, a hipoglicemia induzida pela insulina não precipita 
cefaleias nos sofredores de enxaqueca e a cefaleia não é uma 
queixa dos doentes que se apresentam nos serviços de urgência 
com hipoglicemia sintomática. 

10.6 Cefaleia cardíaca
Descrição: 

Cefaleia semelhante à enxaqueca, geralmente, mas não sempre 
agravada pelo exercício, ocorrendo durante um episódio de 
isquémia miocárdica. É aliviada pela nitroglicerina.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Uma isquémia miocárdica aguda demonstrada
C.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 

dos seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolve-se em relação temporal com o início da 

isquémia miocárdica aguda
 2. Um qualquer ou ambos os seguintes:
  a)  a cefaleia piora significativamente a par do agravamento 

da isquémia miocárdica
  b)  a cefaleia melhora significativamente a par da melhoria 

ou resolução da isquémia miocárdica
 3.  A cefaleia tem, pelo menos, duas das quatro características 

seguintes:
  a) intensidade moderada a grave
  b) acompanhada por náuseas
  c) não acompanhada por fotofobia ou fonofobia
  d) agravada pelo exercício
 4. a cefaleia é aliviada pela nitroglicerina ou derivados
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

  
Comentários: O diagnóstico deve incluir documentação 

cuidadosa da cefaleia e simultaneamente da isquémia cardíaca, 
durante teste ergométrico com prova de esforço ou cintigrafia 
nuclear cardíaca em stress. No entanto, a 10.6 Cefaleia cardíaca 
tem sido descrita como ocorrendo em repouso.

A falha em reconhecer e diagnosticar corretamente a 10.6 
Cefaleia cardíaca pode ter graves consequências. Como tal, 
distinguir esta perturbação da 1.1 Enxaqueca sem aura tem 
uma importância fundamental, particularmente, porque os 
medicamentos vasoconstritores (ex: triptanos, ergotamina) que 
estão indicados no tratamento de enxaqueca, estão contraindicados 
nos doentes com doença cardíaca isquémica. Ambas as situações 
podem produzir uma cefaleia forte acompanhada de náusea e 
ambas podem ser desencadeadas pelo exercício. Uma cefaleia 
semelhante à enxaqueca pode ser desencadeada pelo tratamento 
da angina, tal como a nitroglicerina.

10.7 Cefaleia atribuída a outra perturbação 
da homeostasia
Descrição:

Cefaleia causada por qualquer perturbação da homeostasia não 
descrita acima.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B.  Diagnosticada uma perturbação da homeostasia diferente das 

descritas acima e conhecida como podendo causar cefaleias
C.  Evidência de causalidade demonstrada por pelo menos um dos 

seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolve-se em relação temporal com o início da 

perturbação da homeostasia 
 2.  qualquer ou ambos os seguintes: a cefaleia piora 

significativamente a par do agravamento da perturbação da 
homeostasia

 3.  a cefaleia melhora significativamente a par da melhoria ou 
resolução da perturbação da homeostasia

  a)  a cefaleia piora significativamente a par do agravamento 
da perturbação da homeostasia

  b)  a cefaleia melhora significativamente a par da melhoria 
ou resolução da perturbação da homeostasia

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

Comentário: Embora as relações entre a cefaleia e uma 
variedade de doenças sistémicas e metabólicas tenha sido 
proposta, a avaliação sistemática dessas relações não foi efetuada 
e não há evidência suficiente para construir critérios operacionais 
de diagnóstico.
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11. Cefaleia ou dor facial atribuída a 
patologia do crânio, pescoço, olhos, 
ouvidos, nariz, seios perinasais, dentes, 
boca ou outra estrutura facial ou cervical
11.1 Cefaleia atribuída a patologia de osso craniano
11.2 Cefaleia atribuída a patologia do pescoço
 11.2.1 Cefaleia cervicogénica 
 11.2.2 Cefaleia atribuída a tendinite retrofaríngea
 11.2.3 Cefaleia atribuída a distonia craniocervical
11.3 Cefaleia atribuída a patologia dos olhos
 11.3.1 Cefaleia atribuída a glaucoma agudo de ângulo fechado
 11.3.2 Cefaleia atribuída a erros de refração
 11.3.3 Cefaleia atribuída a inflamação ocular
 11.3.4 Cefaleia troclear
11.4 Cefaleia atribuída a patologia dos ouvidos
11.5 Cefaleia atribuída a patologia do nariz ou seios perinasais
 11.5.1 Cefaleia atribuída a rinossinusite aguda
 11.5.2 Cefaleia atribuída a rinossinusite crónica ou recorrente
11.6 Cefaleia atribuída a patologia dos dentes 
11.7  Cefaleia ou dor facial atribuída a patologia da articulação 

temporomandibular (ATM)
11.8  Cefaleia ou dor facial atribuída a inflamação do ligamento 

estilo-hioideu
11.9  Cefaleia ou dor facial atribuída a outra patologia do crânio, 

pescoço, olhos, ouvidos, nariz, seios perinasais, dentes, boca 
ou outras estruturas

Codificada noutro local:
Cefaleias decorrentes de traumatismo da cabeça ou pescoço 

são classificadas no grupo 5. Cefaleia atribuída a traumatismo 
cranioencefálico e/ou cervical, em particular relativamente à 
cefaleia atribuída à lesão em contragolpe, independentemente da 
possibilidade destas cefaleias serem devidas a patologia cervical. 

As cefaleias nevralgiformes com manifestações álgicas faciais, 
cervicais e/ou cefálicas são classificadas no grupo 13. Nevralgias 
cranianas e outras dores faciais.

Comentário geral:
Cefaleia primária, secundária ou ambas?
As regras gerais para atribuição a outra patologia também se 

aplicam ao capítulo 11. Cefaleia ou dor facial atribuída a patologia do 
crânio, pescoço, olhos, ouvidos, nariz, seios perinasais, dentes, boca ou 
outra estrutura facial ou cervical. 

1.  Quando uma nova cefaleia ocorre pela primeira vez em 
relação temporal estreita com uma alteração craniana, 
cervical, facial, dos olhos, nariz, seios perinasais, boca 
ou dentes que é reconhecida como causa de dor, será 
classificada como uma cefaleia secundária atribuível a essa 
alteração. Isso também é verdadeiro se a cefaleia apresenta 
características de qualquer cefaleia primária classificada na 
Parte Um do ICDH-3. 

2.  Quando uma cefaleia primária preexistente se torna crónica ou 
piora significativamente (a sua intensidade e/ou a frequência 
aumentam duas ou mais vezes) em relação temporal estreita 
com a alteração craniana, cervical, facial, dos olhos, nariz, 
seios perinasais, boca ou dentes, deverão ser codificados 
ambos os diagnósticos, o diagnóstico da cefaleia primária 
inicial e o diagnóstico de 11. Cefaleia ou dor facial atribuída 

a patologia do crânio, pescoço, olhos, ouvidos, nariz, seios 
perinasais, dentes, boca ou outra estrutura facial ou cervical 
(ou um dos seus subtipos) desde que haja clara evidência de 
que essa patologia possa causar cefaleias.

Introdução:
As alterações da coluna cervical e de outras estruturas do 

pescoço e da cabeça são frequentemente consideradas causas 
comuns de cefaleia, já que muitas das cefaleias se iniciam ou se 
localizam na região cervical, occipital ou na nuca. As alterações 
degenerativas da coluna cervical podem-se encontrar quase 
universalmente em indivíduos com mais de 40 anos de idade. 
No entanto, estudos controlados de grandes dimensões têm 
demonstrado que estas alterações são igualmente frequentes 
entre os indivíduos que sofrem e que não sofrem de cefaleias. 
Assim, a espondilose e a osteocondrose não deverão continuar a 
ser consideradas como causa de cefaleias. O mesmo princípio se 
aplica a outras patologias muito frequentes como: sinusite crónica, 
alterações da articulação temporomandibular ou erros de refração. 

Na ausência de critérios específicos, praticamente todos os 
tipos de cefaleia poderiam ser classificados como 11. Cefaleia ou 
dor facial atribuída a distúrbio do crânio, pescoço, olhos, ouvidos, nariz, 
seios perinasais, dentes, boca ou outra estrutura facial ou cervical. 
Não é suficiente enumerar as manifestações das cefaleias para 
as definir, uma vez que estas características não são específicas. 
O objetivo dos critérios neste capítulo não é somente descrever 
todos os subtipos de cefaleias em todas as suas possíveis subformas, 
mas sim estabelecer relações causais entre as cefaleias e/ou dores 
faciais e as alterações do crânio, pescoço, olhos, ouvidos, nariz, 
seios perinasais, dentes, boca, ou outras estruturas faciais ou 
cranianas, quando estas existirem. Por essa razão, considera-se 
necessário identificar critérios específicos rigorosos para a cefaleia 
cervicogénica e outras causas de cefaleia descritas neste capítulo. 
Não é possível levar em consideração aqui os resultados de testes 
diagnósticos não confirmados ou cujos critérios de qualidade não 
tenham sido investigados. Contrariamente, o objetivo dos critérios 
aqui revistos é motivar o desenvolvimento de testes operacionais 
fiáveis e válidos que possam estabelecer as relações causais 
específicas entre as cefaleias e as alterações craniocervicais. 

Por a estes motivos, e devido à diversidade das perturbações 
causativas de cefaleias com as quais se lida neste capítulo, é difícil 
descrever um conjunto genérico de critérios para as cefaleias e/
ou dores faciais atribuíveis a essas perturbações. No entanto, na 
maioria dos casos, há conformidade com os seguintes:
A. Cefaleia ou dor facial cumprindo o critério C
B.  Evidência clínica, laboratorial ou imagiológica de uma patologia 

ou lesão no crânio, pescoço, olhos, ouvidos, nariz, seios 
perinasais, dentes, boca ou outra estrutura facial ou cervical que 
se reconheça ser capaz de provocar dor

C. Evidência de que a dor possa ser atribuível à patologia ou lesão
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico ICHD-3.

11.1 Cefaleia atribuída a patologia de osso 
craniano
Codificado noutro local:

Cefaleia causada por traumatismo craniano está classificada em 
5. Cefaleia atribuída a traumatismo cranioencefálico e/ou cervical ou 
um dos seus subtipos.
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Descrição:
Cefaleia causada por uma lesão ou patologia dos ossos 

cranianos de origem não traumática

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B.  Evidência clínica, laboratorial ou imagiológica de uma patologia 

ou lesão óssea craniana reconhecida como causa válida de 
cefaleia

C.  Evidência de relação causal demonstrada por, pelo menos, dois 
dos seguintes:

 1.  A cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o início 
da patologia ou lesão óssea craniana

 2.  Um ou ambos os seguintes:
  a)  a cefaleia agravou significativamente a par do agravamento 

da patologia ou lesão óssea craniana
  b)  a cefaleia melhora significativamente a par da melhoria da 

patologia ou lesão óssea craniana
 3.  A cefaleia é exacerbada com a pressão aplicada no local da 

patologia ou lesão óssea craniana
 4.  A cefaleia está localizada no local da patologia ou lesão óssea 

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

Comentário: A maioria das alterações do crânio (exemplos: 
defeitos congénitos, fraturas, tumores, metástases) não são, 
geralmente, acompanhados por cefaleia. Exceções importantes 
são a osteomielite, mieloma múltiplo e doença de Paget. A cefaleia 
pode também ser causada por lesões da mastoide e por petrosite.

11.2 Cefaleia atribuída a patologia do 
pescoço
Codificada noutro local:

A Cefaleia causada por traumatismo cervical é classificada em 
5. Cefaleia atribuída a traumatismo cranioencefálico e/ou cervical ou 
num dos seus subtipos.

Descrição:
Cefaleia causada por uma patologia que envolve qualquer 

estrutura do pescoço, incluindo os seus elementos ósseos, 
musculares ou de tecidos moles.

11.2.1 Cefaleia cervicogénica
Codificada noutro local:

A cefaleia casualmente associada com pontos dolorosos 
miofasciais cervicais (pontos de gatilho miofasciais) pode, se 
cumpre outros critérios, ser classificada como 2.1.1 Cefaleia tipo 
tensão episódica pouco frequente associada a dor pericraniana, 
2.2.1 Cefaleia tipo tensão frequente associada a dor pericraniana 
ou 2.3.1 Cefaleia tipo tensão crónica associada a dor pericraniana. 
Parece apropriado acrescentar um diagnóstico do Apêndice A 
11.2.5 Cefaleia atribuída a dor cervical miofascial e aguardar pela 
demonstração de que este tipo de cefaleia está mais relacionado 
com as cefaleias cervicogénicas do que com 2. Cefaleia de tensão. 
Existem muitos casos em que estas duas categorias se sobrepõem 
e o diagnóstico se torna um desafio.

Descrição:
Cefaleia causada por patologia da coluna cervical e dos seus 

componentes ósseos, disco intervertebral e/ou de tecidos moles, 
habitualmente, mas nem sempre, acompanhada de dor cervical.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B.  Evidência clínica, laboratorial e/ou imagiológica1 de uma 

patologia ou lesão na coluna cervical ou nos tecidos moles do 
pescoço, reconhecidas por ser uma causa possível de cefaleia2.

C.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 
dos seguintes:

 1.  A cefaleia instalou-se em relação temporal com o início da 
patologia cervical ou com o aparecimento da lesão 

 2.  A cefaleia melhorou significativamente ou resolveu a par da 
melhoria ou resolução da patologia ou lesão cervical

 3.  Redução da amplitude de movimento cervical com 
agravamento da cefaleia por manobras provocatórias

 4.  Abolição da cefaleia após um bloqueio anestésico diagnóstico 
de uma estrutura cervical ou de seu suprimento nervoso

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-33-5.

Notas:
1.  Achados imagiológicos nos segmentos superiores da 

coluna cervical são comuns em doentes sem cefaleias; são 
sugestivos, mas não são evidência firme de causalidade

2.  Tumores, fraturas, infeções e artrite reumatoide dos 
segmentos superiores da coluna cervical não foram 
formalmente validados como causas de cefaleias, mas 
aceita-se que preencham o critério B, em casos individuais. 
Espondilose cervical e osteocondrite podem ou não ser 
causas válidas de preencher o critério B, novamente 
considerando os casos individualmente.

3.  Quando a dor cervical miofascial é a causa, a cefaleia deve 
ser codificada como 2. Cefaleia tipo tensão. No entanto, 
aguardando mais evidência, um diagnóstico alternativo de 
A11.2.5 Cefaleia atribuída a dor cervical miofascial foi incluída 
no Apêndice.

4.  A cefaleia causada por radiculopatia cervical superior 
tem sido postulada e, com base no conhecimento atual, 
existe convergência entre as fibras nociceptivas cervicais 
superiores com as trigeminais, esta torna-se uma causa lógica 
de cefaleias. Pendente de mais evidência, este diagnóstico 
localiza-se atualmente no Apêndice como A.11.2.4 Cefaleia 
atribuída a radiculopatia cervical superior.

5.  As caraterísticas que tendem a distinguir a 11.2.1 Cefaleia 
cervicogénica de 1. Enxaqueca e 2. Cefaleia tipo tensão 
incluem, dor fixa lateralizada (sempre do mesmo lado), 
provocação da dor habitual por pressão digital nos músculos 
cervicais e pelo movimento cefálico e irradiação póstero-
anterior da dor. No entanto, apesar destas caraterísticas 
sugerirem 11.2.1 Cefaleia cervicogénica, não são exclusivas 
desta entidade e não definem, necessariamente, relação de 
causalidade. As características de enxaqueca, como a náusea, 
vómitos, foto e fonofobia podem estar presentes na 11.2.1 
Cefaleia cervicogénica, embora habitualmente com uma 
expressão menos evidente que na 1. Enxaqueca e podem 
diferenciar alguns casos de 2. Cefaleia tipo tensão.
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11.2.2 Cefaleia atribuída a tendinite retrofaríngea
Descrição:

Cefaleia causada por inflamação ou calcificação dos tecidos 
moles retrofaríngeos, geralmente provocada pelo estiramento ou 
compressão dos músculos pré-vertebrais cervicais superiores.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B.  Tendinite retrofaríngea demonstrada por evidência imagiológica 

de edema anormal dos tecidos moles pré-vertebrais em níveis 
cervicais altos.

C.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 
dos seguintes:

 1.  a cefaleia instalou-se em relação temporal com o início da 
tendinite retrofaríngea ou conduziu ao seu diagnóstico

 2. um ou ambos os seguintes:
  a)  a cefaleia piorou significativamente a par da progressão 

da tendinite retrofaríngea
  b)  a cefaleia melhorou significativamente ou resolveu a par 

da melhoria ou resolução da tendinite retrofaríngea
 3.  a dor é significativamente agravada pela extensão do 

pescoço, rotação da cabeça e/ou deglutição1

 4.  existe sensibilidade à palpação das apófises espinhosas das 
primeiras três vértebras cervicais2

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-33.

Notas:
1.  Apesar da retroflexão do pescoço agravar consistentemente 

a dor, isso também costuma ocorrer com a rotação e a 
deglutição.

2.  Os tecidos acima das apófises transversas das três primeiras 
vértebras estão geralmente dolorosos ou sensíveis à 
palpação.

3.  A disseção alta da carótida (ou outra lesão carotídea ou peri-
carotídea) deve ser excluída antes de se poder confirmar 
o diagnóstico de 11.2.2 Cefaleia atribuída a tendinite 
retrofaríngea.

Comentários: A temperatura corporal e a velocidade de 
sedimentação (VS) estão geralmente elevadas na tendinite 
retrofaríngea. 

As calcificações dos tecidos pré-vertebrais são visualizadas 
melhor por TC ou RM, mas o RX simples do pescoço pode ser 
suficiente para as revelar. Em vários casos, um material calcificado 
amorfo tem sido aspirado dos tecidos pré-vertebrais edemaciados. 

11.2.3 Cefaleia atribuída a distonia craniocervical
Descrição:

Cefaleia causada por distonia que envolve os músculos cervicais, 
com movimentos anormais ou defeito postural do pescoço ou 
cabeça resultantes de hiperatividade muscular.

Critérios de diagnóstico:
A. Dor cervical ou cefaleia posterior preenchendo o critério C
B.  Distonia craniocervical demonstrada por movimentos anormais 

ou defeito postural do pescoço ou da cabeça resultante de 
hiperatividade muscular

C.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 
dos seguintes:

 1.  a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o início 

da distonia cranio cervical

 2.  a cefaleia agravou-se significativamente a par da progressão 

da distonia craniocervical

 3.  a cefaleia melhorou significativamente ou resolveu a par da 

melhoria ou resolução da distonia craniocervical

 4.  a localização da cefaleia corresponde à localização dos 

músculos distónicos

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

Comentário: As distonias focais da cabeça e do pescoço 

acompanhadas por 11.2.3 Cefaleia atribuída a distonia craniocervical 

são a distonia faríngea, o torcicolo espasmódico, a distonia 

mandibular, a distonia lingual e uma combinação das distonias 

cranianas e cervical (distonia segmentar craniocervical). A dor 

é presumivelmente causada pela contração muscular local e 

alterações secundárias de sensibilização.

11.3 Cefaleia atribuída a patologia dos olhos
Descrição:

Cefaleia causada por uma patologia que envolve um ou ambos 

os olhos.

11.3.1 Cefaleia atribuída a glaucoma agudo de 
ângulo fechado
Descrição:

Cefaleia, habitualmente unilateral, causada pelo glaucoma 

agudo de ângulo fechado e associada a outros sinais e sintomas 

desta perturbação.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C 

B.  Diagnóstico de Glaucoma agudo de ângulo estreito com 

documentação de aumento da pressão intraocular; 

C.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 

dos seguintes:

 1.  A cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o início 

do glaucoma

 2.  A cefaleia agravou-se significativamente a par da progressão 

do glaucoma

 3.  A cefaleia melhorou significativamente ou resolveu a par da 

melhoria ou a resolução do glaucoma

 4. A localização da cefaleia inclui o olho afetado

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

Comentários: O glaucoma agudo de ângulo estreito 

geralmente causa dor ocular e/ou peri-orbitária, perda de acuidade 

visual (visão turva), náuseas e vómitos. Quando a pressão sobe 

acima de 30 mmHg, o risco de perda visual permanente aumenta 

dramaticamente, o que torna essencial o diagnóstico atempado.

11.3.2 Cefaleia atribuída a erros de refração
Descrição:

Cefaleia causada por erros refrativos visuais, geralmente 

sintomática após tarefas visuais prolongadas.
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Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C 
B.  Erro de refração não corrigido ou inadequadamente corrigido 

num ou em ambos os olhos
C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 
dos seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolveu-se e/ou agravou em relação temporal 

com o início ou agravamento do erro refrativo
 2.  a cefaleia melhorou significativamente após a correção do 

erro refrativo
 3.  a cefaleia é agravada por atividades visuais prolongadas na 

distância ou no ângulo em que a visão está afetada
 4.  a cefaleia melhora significativamente quando a tarefa visual é 

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

Comentário: A maioria dos doentes com 11.3.2 Cefaleia 
atribuída a erro de refração procura a opinião de um oftalmologista. 
Embora os erros refrativos sejam uma causa de cefaleia muito 
menos frequente do que geralmente se acredita, há alguma 
evidência que exista em crianças, assim como num número de 
casos sugestivos em adultos.

11.3.3 Cefaleia atribuída a patologia inflamatória 
ocular
Descrição: 

Cefaleia causada por perturbações oculares inflamatórias, tais 
como a irite, uveíte, esclerite ou conjuntivite e associadas com 
outros sintomas e sinais destas patologias.

Critérios de diagnóstico:
A. Dor no olho ou peri-orbitária preenchendo o critério C
B.  Evidência clínica, laboratorial e/ou imagiológica de doença 

inflamatória ocular reconhecida como causadora de dor1
C.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 

dos seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o início 

da patologia ocular
 2. um ou ambos os seguintes:
  a)  a cefaleia piorou significativamente a par do agravamento 

da patologia ocular
  b)  a cefaleia melhorou significativamente ou resolveu a par 

da melhoria ou resolução da patologia ocular
 3. um ou ambos os seguintes:
  a)  a cefaleia melhora significativamente com a aplicação 

tópica ocular de um agente anestésico local
  b) a cefaleia é agravada pela pressão aplicada ao olho
 4.  no caso de doença monocular, a cefaleia tem localização 

ipsilateral à patologia ocular2

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

Notas: 
1.  As doenças inflamatórias oculares que se reconhcem como 

causadoras de cefaleias incluem a irite, uveíte, ciclite, 
esclerite, coroidite, conjuntivite e inflamação córnea.

2.  Dado que os territórios nociceptivos se sobrepõem e 
convergem (originando padrões complexos de dor referida), 
qualquer fonte de dor localizada no globo ocular pode 
provocar cefaleia em qualquer zona da cabeça. Apesar 

disso, se a patologia ocular é unilateral, a cefaleia será 
provavelmente ipsilateral.

Comentário: A inflamação ocular pode apresentar-se de 
muitas formas e pode ser categorizada de forma variada - pela 
localização anatómica (i.e., irite, ciclite, coroidite), pela evolução 
(aguda, subaguda, crónica), pela causa presumível (agentes 
infeciosos endógenos ou exógenos, relacionada com lentes de 
contacto, traumática), ou pelo tipo de inflamação (granulomatosa, 
não granulomatosa).

11.3.4 Cefaleia troclear
Termos previamente utilizados: Cefaleia atribuída a trocleíte. 

Uma patologia não inflamatória associada com disfunção troclear, 
designada por Cefaleia Troclear Primária, produz dor nas regiões 
trocleares e teporo-parietais que agrava com a supraversão do 
olho. É diagnosticado e tratado de forma idêntica à trocleíte e, 
portanto, incluída no 11.3.4 Cefaleia Troclear.

Descrição:
Cefaleia, geralmente de localização frontal e/ou peri-orbitária, 

com ou sem dor ocular, causada por disfunção ou inflamação 
peritroclear. É frequentemente exacerbada pelos movimentos 
oculares.

Critérios de diagnóstico:
A. Cefaleia peri-orbitária e/ou frontal preenchendo o critério C 
B.  Evidência clínica e/ou imagiológica de disfunção ou inflamação 

troclear – inflamação ou disfunção incluem sensibilidade na 
palpação da trocla na orbita superomediana

C.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 
dos seguintes:

 1. dor ocular unilateral
 2. cefaleia agravada por movimentos oculares1

 3.  a cefaleia melhorou significativamente após injeção de 
anestésico local ou corticosteroide na região peritroclear

 4. A cefaleia é localizada e ipsilateral à tróclea implicada
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Nota: 
1. Em particular nos movimentos verticais.

Comentários: A trocleíte, definida como inflamação da tróclea 
e/ou bainha do músculo grande oblíquo pode causar dor ocular 
e cefaleia frontal que são agravadas pelos movimentos oculares 
que envolvem a mobilização do grande oblíquo. Embora não seja 
comum, não é rara, e deve ser considerada a avaliação de dor peri-
orbitária unilateral. 

A trocleíte também pode desencadear um episódio de 
enxaqueca em doentes com 1. Enxaqueca, que deve ser classificada 
e codificada em conformidade com o seu tipo ou sub-tipo.

11.3.4 Cefaleia Troclear pode ser provocada pela leitura.

11.4 Cefaleia atribuída a patologia dos 
ouvidos
Descrição:

Cefaleia causada por uma patologia inflamatória, neoplásica ou 
outra de um ou ambos os ouvidos e associada a outros sintomas e/
ou sinais clínicos dessa perturbação.
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Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C 
B.  Evidência clínica, laboratorial ou imagiológica de patologia 

infeciosa, neoplásica ou outra patologia irritativa de um ou ambos 
os ouvidos, reconhecida como capaz de provocar cefaleia.

C.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 
dos seguintes:

 1.  a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o início 
ou aparecimento da patologia ou lesão do ouvido

 2. um ou ambos os seguintes:
  a)  a cefaleia agravou significativamente a par do agravamento 

ou da progressão da patologia ou lesão do ouvido
  b)  a cefaleia melhorou significativamente a par da melhoria 

da patologia ou lesão do ouvido
 3.  a cefaleia é exacerbada pela pressão aplicada no(s) ouvido(s) 

afetado(s) ou estrituras peri-auriculares
 4.  no caso da patologia ou lesão do ouvido ser unilateral, a 

cefaleia localiza-se ipsilateralmente
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Comentários: Dado que os territórios nociceptivos da 
cabeça e pescoço se sobrepõem e convergem, parece claro 
que uma patologia ou lesão auricular possa provocar cefaleias. É 
pouco provável que a cefaleia, nestas condições, possa ocorrer 
na ausência de otalgia concomitante, a manifestação típica de 
patologia do ouvido. 

11.5 Cefaleia atribuída a patologia do nariz 
ou seios perinasais

Termos previamente utilizados: O termo “Cefaleia Sinusal” 
está ultrapassado porque foi aplicado simultaneamente a cefaleias 
primárias a cefaleias supostamente atribuíveis a várias patologias 
ou perturbações do nariz e seios perinasais.

Descrição:
Cefaleia causada por uma patologia do nariz e/ou seios 

perinasais e associada a outros sintomas e/ou sinais clínicos dessa 
perturbação ou patologia.

11.5.1 Cefaleia atribuída à rinossinusite aguda
Descrição:

Cefaleia causada por rinossinusite e associada a outros sintomas 
e/ou sinais clínicos dessa perturbação.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C 
B.  Evidência clínica, endoscópica nasal e/ou imagiológica de 

rinossinusite aguda.
C.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 

dos seguintes:
 1.  cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o início da 

rinossinusite
 2. um ou ambos os seguintes:
  a)  a cefaleia agravou significativamente a par do agravamento 

da rinossinusite
  b)  a cefaleia melhorou significativamente a par da melhoria 

ou resolução da rinossinusite 
 3.  a cefaleia é exacerbada pela pressão aplicada nos seios 

perinasais

 4.  no caso da rinossinusite ser unilateral, a cefaleia localiza-se 
ipsilateralmente

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico ICHD-31

Nota:
1.  1. Enxaqueca e 2. Cefaleia tipo tensão podem ser confundidas 

com a 11.5.1 Cefaleia atribuída a rinossinusite aguda dada 
a semelhança na localização da cefaleia e, no caso da 
enxaqueca, devido à existência frequente de sintomas 
autonómicos nasais concomitantes A presença ou ausência 
de descarga nasal purulenta e/ou outras características 
diagnósticas de rinossinusite ajuda na diferenciação destas 
situações. 

Comentários: A dor resultante de patologia da mucosa nasal 
e estruturas relacionadas é geralmente percebida como frontal ou 
facial, mas pode ser referida mais posteriormente. Simplesmente 
documentar as alterações patológicas por imagiologia de 
rinossinusite aguda e correlacionar com a descrição da dor 
efetuada pelo doente não é suficiente para confirmar o diagnóstico 
de 11.5.1 Cefaleia atribuída a rinossinusite aguda. A resposta 
terapêutica à anestesia local é evidência sugestiva, mas pode 
também não ser patognomónica.

Um episódio de 1. Enxaqueca pode ser desencadeada ou 
exacerbada por patologia nasal ou sinusal.

11.5.2 Cefaleia atribuída a rinossinusite crónica 
ou recorrente
Descrição:

Cefaleia causada por patologia inflamatória ou infeciosa crónica 
dos seios perinasais e associada com outros sintomas e/ou sinais 
clínicos dessa perturbação.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B.  Evidência clínica, endoscópica nasal ou imagiológica de infeção 

ou outro processo inflamatório corrente ou passado localizado 
nos seios perinasais.

C.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 
dos seguintes:

 1.  a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o início 
da rinossinusite crónica

 2.  a cefaleia melhora ou agrava a par do grau de congestão 
sinusal, drenagem e outros sintomas da rinossinusite crónica

 3.  a cefaleia é exacerbada pela pressão aplicada nos seios 
perinasais

 4.  no caso da rinossinusite unilateral, a cefaleia localiza-se 
ipsilateralmente

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

Comentário: Tem sido controverso se a sinusite crónica pode 
produzir cefaleia persistente. Estudos recentes parecem suportar 
esta causalidade. No entanto, alterações patológicas observadas 
nos exames de imagem ou por endoscopia correlacionando-se 
com a descrição da dor pelo paciente não são, por si só, suficientes 
para estabelecer o diagnóstico de 11.5.2 Cefaleia atribuída a 
rinossinusite crónica ou recorrente.
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11.6 Cefaleia atribuída a patologia dos 
dentes 
Descrição:

Cefaleia causada por uma patologia envolvendo os dentes.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C 
B.  Evidência clínica e/ou imagiológica de patologia ou lesão de um 

ou mais dentes, reconhecida como capaz de provocar cefaleias.
C.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 

dos seguintes:
 1.  cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o início ou 

aparecimento da patologia ou lesão 
 2. um ou ambos os seguintes:
  a)  a cefaleia agravou significativamente a par do agravar ou 

progressão da patologia ou lesão 
  b)  a cefaleia melhorou significativamente ou resolveu a par 

da melhoria ou resolução da patologia ou lesão 
 3.  a cefaleia é exacerbada pela palpação, sondagem ou pressão 

aplicada no dente(s) afetado
 4.  no caso da patologia ou lesão ser unilateral, a cefaleia 

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

Comentário: As alterações dos dentes frequentemente 
causam dor de dente e/ou dor facial, mas podem apresentar dor 
referida à cabeça. As causas mais comuns de 11.6 Cefaleia atribuída 
a perturbações dos dentes são a infeção e/ou abcessos endodônticos 
ou periodonticos, ou a irritação traumática como a pericoronite, ao 
redor de um terceiro molar (dente do siso) inferior parcialmente 
exteriorizado.

11.7 Cefaleia atribuída a patologia da 
articulação da temporomandibular (ATM)
Classificada noutro local:

Doenças mandibulares que não a disfunção temporo-
mandibular, tais como a neoplasia, osteomielite ou fratura da 
mandíbula produzem dor localizada que pode irradiar para a face 
e cabeça, mas raramente uma cefaleia isolada. Quando a cefaleia 
ocorre neste contexto, deve-se codificar como 11.9 Cefaleia ou dor 
facial atribuída a outra patologia do crânio, pescoço, olhos, ouvidos, 
nariz, seios perinasais, dentes, boca ou outras estruturas.

Descrição:
Cefaleia causada por patologia que envolve as estruturas da 

região temporo-mandibular.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia1 preenchendo o critério C 
B.  Evidência clínica de um processo patológico doloroso afetando 

elementos das articulações temporo-mandibulares, músculos 
da mastigação e/ou estruturas associadas uni ou bilaterais.

C.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 
dos seguintes:

 1.  cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o início da 
patologia temporomandibular ou conduziu à sua identificação

 2.  a cefaleia é exacerbada pelos movimentos da mandíbula, 
função (p. ex. mastigação) e/ou parafunção (p. ex. bruxismo) 
da mandíbula. 

 3.  a cefaleia é provocada na avaliação clínica pela palpação 
do músculo temporal e/ou pelo movimento passivo de 
mobilização da mandíbula

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-32.

Notas:
1.  Usualmente de localização temporal, uni ou bilateral
2.  Existe alguma sobreposição entre 11.7 Cefaleia atribuída 

a patologia da articulação da temporomandibular (ATM) 
resultante da tensão muscular e 2. Cefaleia de Tensão. 
Quando o diagnóstico de síndrome de ATM é incerta, a 
cefaleia deverá ser classificad e codificada como 2. Cefaleia 
de Tensão ou num dos seus subtipos (presumivelmente 
associada a dor pericraniana). 

Comentário: A 11.7 Cefaleia atribuída a patologia da articulação 
temporomandibular (ATM) é geralmente mais proeminente nas 
regiões temporais, faciais pré-auriculares e/ou nos músculos 
masséteres. Pode ser unilateral, mas é provável que seja 
bilateral quando a patologia subjacente envolve ambas as regiões 
temporomandibulares. A dor referida à face é comum; depois da 
odontalgia, a disfunção da ATM é a causa mais frequente de dor 
facial.

Os geradores da dor incluem deslocamento de disco, osteoartrite 
da articulação, doença degenerativa e/ou hipermotilidade e dor 
miofascial regional. 

O diagnóstico de disfunção da ATM pode ser difícil, existindo 
controvérsia em relação à importância relativa da evidência 
clínca e imagiológica. É recomendada a utilização dos critérios de 
diagnóstico desenvolvidos pelo grupo de interesse especial de dor 
orofacial da Rede do Consórcio RDC/TMD Internacional.

11.8 Cefaleia ou dor facial atribuída a 
inflamação do ligamento estilo-hioideu

Termo previamente utilizado: Síndrome de Eagle

Descrição:
Cefaleia unilateral, com dor no pescoço, faríngea /ou facial, 

causada por inflamação do ligamento estilo-hioideu e geralmente 
provocada ou exacerbada pela rotação da cabeça.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia ou dor cervical, faríngea e/ou facial 

preenchendo o critério C1

B.  Evidência imagiológica de calcificação ou alongamento do 
ligamento estilo-hioideu.

C.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 
dos seguintes:

 1.  a dor é provocada ou exacerbada pela palpação digital do 
ligamento estilo-hioideu

 2.  a dor é provocada ou exacerbada pela rotação da cabeça.
 3.  a dor é significativamente melhorada pel injeção de um agente 

anestésico no ligamento estil-hioideu ou por estiloidectomia.
 4.  a dor é ipsilateral ao lado do ligamento estilo-hioideu 

inflamado
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3 
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Nota:
A 11.8 Cefaleia ou dor facial atribuída a inflamação do ligamento 

estilo-hioideu é geralmente percebida na orofaringe, pescoço e/ou 
face, mas alguns doentes referem uma cefaleia mais generalizada.

11.9 Cefaleia ou dor facial atribuída a 
outra patologia do crânio, pescoço, olhos, 
ouvidos, nariz, seios da face, dentes, boca 
ou outras estruturas faciais ou cervicais
Descrição:

Cefaleia e/ou dor facial causada por uma patologia do crânio, 
pescoço, olhos, ouvidos, nariz, seios perinasais, dentes, boca ou 
outras estruturas cervicais ou faciais não descritas acima.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia e/ou dor facial preenchendo o critério C 
B.  Diagnóstico de uma patologia ou lesão do crânio, pescoço, olhos, 

ouvidos, nariz, seios perinasais, dentes, boca ou outra estrutura 
facial ou cervical reconhecidamente capaz de provocar dor.

C.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 
dos seguintes:

 1.  a cefaleia e/ou dor facial desenvolveu-se em relação temporal 
com o início da patologia ou aparecimento da lesão

 2. um ou ambos os seguintes:
  a)  a cefaleia e/ou dor facial agravou significativamente a par 

da progressão da patologia ou lesão;
  b)  a cefaleia e/ou dor facial melhorou significativamente ou 

resolveu a par da melhoria ou resolução da patologia ou lesão
 3.  a cefaleia e/ou dor facial é exacerbada pela pressão aplicada 

à lesão
 4.  a cefaleia e/ou dor facial está localizada de acordo com o 

local da lesão.
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.
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12. Cefaleia atribuída a doença 
psiquiátrica
12.1 Cefaleia atribuída a perturbação de somatização
 12.2 Cefaleia atribuída a perturbação psicótica

Codificadas noutro local:
As cefaleias atribuídas a uso (por exemplo dependência), 

privação, intoxicação aguda de uma substância e as cefaleias 
atribuídas a uso excessivo de medicação estão todas classificadas e 
codificadas como tipos ou subtipos de 8. Cefaleia atribuída a uma 
substância ou à sua privação.

Comentário geral
Cefaleia primária, secundária ou ambas? As cefaleias são comuns 

e as perturbações psiquiátricas também, pelo que é expectável, 
por simples acaso, uma comorbilidade frequente. Contudo, pode 
existir uma relação causal entre uma nova cefaleia ou uma cefaleia 
que se agrave significamente e uma doença psiquiátrica. As regras 
gerais para atribuição de uma causa psiquiátrica descrevem-
se em 12. Cefaleia atribuída a doença psiquiátrica, com alguma 
adaptabilidade.

1.  Quando ocorre pela primeira vez uma nova cefaleia em estreita 
relação temporal com uma doença psiquiátrica e a causa é 
confirmada, a cefaleia é codificada como cefaleia secundária 
a essa perturbação. Isto também é verdade quando a nova 
cefaleia tem as características de qualquer uma das cefaleias 
primárias codificadas na Parte Um da ICHD-3.

2.  Quando uma cefaleia preexistente com as características 
de cefaleia primária, piora significativamente (usualmente 
significa que frequência e/ou a gravidade aumentam duas ou 
mais vezes) em estreita relação temporal com uma doença 
psiquiátrica, e a causa é confirmada, ambos os diagnósticos, 
o da cefaleia inicial e o diagnóstico de 12. Cefaleia atribuída 
a doença psiquiátrica (ou um dos seus tipos), devem ser 
atribuídos, desde que haja clara evidência de que esta 
perturbação pode provocar cefaleia.

3.  Quando em qualquer dos casos, não se confirma uma 
relação de causa e efeito, a cefaleia primária preexistente e 
a doença psiquiátrica devem diagnosticar-se separadamente. 

Ainda não foi descrita uma cefaleia crónica atribuída a doença 
psiquiátrica que persista para além da resolução desta.

Introdução:
Não há suficiente evidência da existência de causas psiquiátricas 

para as cefaleias. Logo, as categorias de diagnóstico, incluídas 
nesta secção da classificação são limitadas àqueles poucos casos, 
em que a cefaleia ocorre no contexto e como consequência 
direta de uma doença psiquiátrica, reconhecida por se manifestar 
sintomaticamente por cefaleia.

Os critérios de diagnóstico devem ser suficientemente 
restritivos de modo a não incluírem falsos positivos, mas também 
devem ter um limiar suficientemente baixo de modo a incluir a 
maioria dos doentes afetados. Na grande maioria dos casos de 12. 
Cefaleia atribuída a doença psiquiátrica, o diagnóstico baseia-se mais 
na avaliação personalizada das histórias clínicas e exames objetivos 
do que em marcadores biológicos de diagnóstico.

É claro que as cefaleias podem ocorrer em associação com 
as perturbações psiquiátricas sem nenhuma relação causal. As 

cefaleias ocorrem por coincidência com várias perturbações 
psiquiátricas, incluindo perturbações depressivas (perturbação 
depressiva major, como episódio único ou recorrente e perturbação 
depressiva persistente), perturbações ansiosas (perturbação de 
ansiedade de separação, perturbação de pânico, perturbação 
de ansiedade social e perturbação de ansiedade generalizada) 
e perturbações relacionadas com trauma e stress (perturbação 
reativa de vinculação, perturbação de stress agudo, perturbação 
de stress pós-traumático, perturbações de adaptação). Nestes 
casos, quando não há evidência de uma relação causal, devem ser 
atribuídos, em separado, o diagnóstico da cefaleia primária e o da 
doença psiquiátrica. 

Contudo, os dados epidemiológicos mostram que as cefaleias e 
as perturbações psiquiátricas são comórbidas com mais frequência 
do que aquela que seria expectável pelo simples acaso. Fatores 
subjacentes comuns podem causar ou predispor a ambos os 
tipos de perturbação; alternativamente, ou também fatores 
confusionais podem levar a que a comorbilidade seja sobrestimada 
(por exemplo, os doentes que recebem um diagnóstico têm 
maior probabilidade de ter outro, apenas porque recebem maior 
atenção médica). Também são possíveis associações genuínas, 
com a cefaleia a causar perturbação psiquiátrica, a perturbação 
psiquiátrica a causar cefaleia, ou existir uma influência recíproca 
(bidirecional) entre a cefaleia e a perturbação psiquiátrica. 

Neste contexto, embora seja possível que as cefaleias que 
ocorrem exclusivamente em associação com algumas perturbações 
psiquiátricas comuns, tais como perturbações depressivas, 
perturbações de ansiedade e perturbações relacionadas com 
trauma/stress possam ser atribuídas a estas perturbações, as 
dúvidas persistem devido à relativa falta de evidência da relação 
causal. Como consequência, os critérios das cefaleias atribuídas 
a estas perturbações psiquiátricas e a todas as outras, à exceção 
de duas, foram incluídos apenas no Apêndice. É necessária maior 
clarificação acerca dos mecanismos subjacentes a estas relações 
causais, para tirar conclusões robustas.

A evidência sugere que a presença de uma perturbação 
psiquiátrica comórbida tende a piorar a evolução de 1. 
Enxaqueca e/ou 2. Cefaleia tipo tensão, aumentando a frequência 
e a intensidade da cefaleia e/ou tornando-a mais resistente ao 
tratamento. Assim, são importantes a identificação e o tratamento 
de qualquer perturbação psiquiátrica comórbida para a abordagem 
adequada destas cefaleias. Nas crianças e adolescentes as cefaleias 
primárias (1. Enxaqueca, 2.2 Cefaleia tipo tensão episódica frequente 
e sobretudo 2.3 Cefaleia tipo tensão crónica) são frequentemente 
comórbidas com perturbações psiquiátricas. As perturbações 
do sono, a perturbação de stress pós-traumático (PSPT), a 
perturbação de ansiedade social (fobia escolar), a perturbação 
de hiperatividade/defeito de atenção (PHDA), a perturbação do 
comportamento, os problemas de aprendizagem, a enurese, a 
encoprese e os tiques devem ser cuidadosamente investigados e 
tratados, quando presentes, considerando o seu impacto negativo 
na incapacidade e prognóstico da cefaleia pediátrica.

Para confirmar se uma cefaleia deve ser atribuída a uma 
doença psiquiátrica, é necessário primeiro saber se existe ou 
não uma doença psiquiátrica concomitante. Recomenda-se que 
seja inquirida em todos os doentes com cefaleias a presença de 
sintomas de doenças psiquiátricas comórbidas comuns, tais como 
perturbações depressivas e de ansiedade. Quando se suspeita 
que uma perturbação psiquiátrica possa ser uma possível causa 
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de cefaleia, recomenda-se, então, uma avaliação realizada por um 
psiquiatra ou psicólogo experientes.

12.1 Cefaleia atribuída a perturbação de 
somatização1

Descrição:
Cefaleia ocorrendo como parte da apresentação sintomática 

duma perturbação de somatização.

Critérios de diagnóstico:
A. Cefaleia cumprindo o critério C
B.  Foi feito o diagnóstico de perturbação de somatização1 

caracterizado por ambos os seguintes:
 1.  história clínica de múltiplas queixas físicas iniciando-se antes 

dos 30 anos, que nunca foram completamente explicadas 
por qualquer entidade médica conhecida ou, quando há uma 
entidade médica relacionada, são excessivas relativamente 
ao que seria de esperar tendo como base a história, o exame 
objetivo ou os exames complementares

 2. durante a evolução da perturbação, todos os seguintes:
  a)  no mínimo quatro sintomas dolorosos com origem 

em quatro locais distintos ou durante quatro funções 
diferentes (exemplo: cabeça, tórax, dorso, abdómen, 
articulações, extremidades e/ou reto, e/ou durante a 
menstruação, coito e/ou micção)

  b)  pelo menos, dois sintomas gastrintestinais para além da 
dor (exemplo: náuseas, meteorismo, vómitos, exceto 
durante gravidez, diarreia e/ou intolerância a diferentes 
alimentos)

  c)  pelo menos um sintoma sexual para além da dor 
(exemplo: indiferença sexual, disfunção erétil ou 
ejaculatória, irregularidade menstrual, menorragia e/ou 
vómitos durante a gravidez)

  d)  pelo menos, um sintoma pseudo-neurológico não 
limitado à dor (exemplo: sintomas de conversão, tais 
como descoordenação ou desequilíbrio, paralisia ou 
parésia localizadas, dificuldade em engolir ou nó na 
garganta, afonia, retenção urinária, alucinações, perda 
de sensibilidade ao toque ou à dor, diplopia, cegueira, 
surdez, convulsões, sintomas dissociativos, tais como 
amnésia e/ou perda de consciência mais do que desmaio)

A.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, um dos 
seguintes:

 1.  a cefaleia transformou-se ou piorou significativamente em 
intensidade, a par de outros sintomas somáticos atribuídos à 
perturbação de somatização

 2.  a cefaleia, constante ou remitente, acompanha no tempo 
a flutuação doutros sintomas somáticos atribuídos a 
perturbação de somatização

 3.  a cefaleia diminuiu de intensidade paralelamente à remissão 
doutros sintomas somáticos atribuídos a perturbação de 
somatização

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

Nota:
É de notar que a perturbação de somatização per si não se 

encontra incluída na quinta edição do “Diagnostic and Statistical 
Manual of Mental Disorders” (DSM-5), a última revisão do manual de 
diagnóstico da Associação de Psiquiatria Americana, publicado em 

maio de 2013. Foi substituída pela categoria Perturbação de Sintomas 
Somáticos, caracterizada por um ou mais sintomas somáticos 
associados a pensamentos persistentes e desproporcionados 
acerca da gravidade dos seus sintomas, altos e persistentes 
níveis de ansiedade relacionados com a sua saúde e sintomas, e/
ou demasiado tempo e energia dedicados a estes sintomas e às 
preocupações com a saúde. Dada a enorme heterogeneidade 
desta categoria (inclui tanto os indivíduos com cefaleias que têm 
preocupações desproporcionadas acerca da gravidade das suas 
cefaleias, como os casos clássicos de perturbação de somatização 
com um padrão ao longo da vida de sintomas somáticos múltiplos, 
incluindo a cefaleia) ficou decidido que só será possível fazer esta 
atribuição de diagnóstico, quando a cefaleia faça parte de um lato 
padrão de queixas somáticas múltiplas. Logo, a ICHD-3 continua a 
considerar a definição de perturbação de somatização da DSM-IV.

Comentário: A perturbação de somatização caracteriza-se por 
uma combinação de sintomas múltiplos causadores de sofrimento 
e uma resposta excessiva ou mal adaptativa a estes sintomas ou 
problemas de saúde relacionados. Os sintomas incluem problemas 
e/ou disfunções gástricas ou intestinais, lombalgias, dorsalgias, 
dores nos membros superiores, inferiores ou articulações, 
cefaleias, dor torácica e/ou dispneia, tonturas, sentir-se cansado 
e/ou com pouca energia, e perturbações do sono. O sofrimento 
do doente é autêntico, seja ou não passível de explicação médica. 
Os doentes tipicamente experienciam sofrimento e um alto nível 
de incapacidade. Os sintomas podem ou não ser acompanhados 
pelo diagnóstico de perturbações médicas gerais ou perturbações 
psiquiátricas. Pode haver um alto nível de utilização de recursos 
de saúde, que raramente alivia as preocupações do doente. Do 
ponto de vista dos médicos, muitos destes doentes parecem não 
responder às terapias e novas 0intervenções e terapêuticas podem 
apenas exacerbar a sintomatologia presente e suscitar outras 
complicações e efeitos colaterais. Alguns doentes têm a sensação 
de que a sua avaliação e tratamento médico não são adequados.

12.2 Cefaleia atribuída a perturbação 
psicótica 
Descrição:

Cefaleia como manifestação de um delírio, cujo conteúdo 
envolve um mecanismo que o doente acredita explicar a cefaleia 
(por exemplo: a cefaleia é o resultado de um dispositivo implantado 
na cabeça por seres estranhos).

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia cumprindo o critério C
B.  Presença de um delírio, cujo conteúdo envolve um mecanismo 

que poderia explicar a cefaleia1

C.  Evidência de causalidade demonstrada por qualquer um dos 
seguintes ou por ambos: 

 1.  A cefaleia desenvolveu-se com ou após o início do delírio, ou 
levou ao seu diagnóstico

 2. A cefaleia melhorou após remissão do delírio
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.2

Notas:
1.  Por exemplo: o doente acredita que foi implantado na sua 

cabeça um dispositivo, que está a causar a cefaleia, ou que 
tem um tumor craniano provocando cefaleia, apesar da 
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existência de prova irrefutável em sentido contrário. 
2.  Quando o doente desenvolve primeiro a cefaleia (exemplo: 

uma das cefaleias primárias classificadas na Parte um da 
ICHD-3) e depois desenvolve uma explicação delirante 
para a cefaleia, tal como esta ser causada por um tumor, 
apesar de não haver evidência médica que suporte esta 
convicção, a cefaleia não deve ser atribuída à perturbação 
psiquiátrica; em vez disso, a cefaleia deve ser classificada e 
codificada como uma cefaleia primária e ao paciente deve 
ser dado o diagnóstico adicional de perturbação delirante de 
tipo somático.

Comentários: Os delírios são crenças falsas e fixas, baseadas 
em interpretações incorretas acerca da realidade, que são 
firmemente sustentadas pelo doente, apesar de provas óbvias, em 
sentido contrário. Podem envolver uma falsa convicção de que 
está presente uma doença médica grave (exemplo: tumor cerebral 
ou aneurisma) que causa a cefaleia, apesar de ser repetidamente 
explicado e provado pelos profissionais competentes que não 
existe tal doença.
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Parte 3
Neuropatias cranianas dolorosas, outras dores faciais e outras cefaleias

13. Lesões dolorosas dos nervos cranianos e outras dores faciais 

14. Outras cefaleias 
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13. Lesões dolorosas dos nervos 
cranianos e outras dores faciais 
13.1 Dor atribuída a lesão ou doença do nervo trigémeo
 13.1.1 Nevralgia do trigémeo
  13.1.1.1 Nevralgia do trigémeo clássica
   13.1.1.1.1  Nevralgia do trigémeo clássica puramente 

paroxística
   13.1.1.1.2  Nevralgia do trigémeo clássica com dor 

contínua concomitante
  13.1.1.2 Nevralgia do trigémeo secundária
   13.1.1.2.1  Nevralgia do trigémeo atribuída a esclerose 

múltipla
   13.1.1.2.2  Nevralgia do trigémeo atribuída a lesão 

ocupando espaço
   13.1.1.2.3  Nevralgia do trigémeo atribuída a outra 

causa
  13.1.1.3 Nevralgia do trigémeo idiopática
   13.1.1.3.1  Nevralgia do trigémeo idiopática, puramente 

paroxística
   13.1.1.3.2  Nevralgia do trigémeo idiopática com 

dor contínua concomitante 
 13.1.2 Neuropatia trigeminal dolorosa
  13.1.2.1  Neuropatia trigeminal dolorosa atribuída a 

herpes zóster
  13.1.2.2 Nevralgia trigeminal pós-herpética
  13.1.2.3 Neuropatia trigeminal dolorosa pós-traumática
  13.1.2.4  Neuropatia trigeminal dolorosa atribuída a 

outra perturbação
  13.1.2.5  Neuropatia trigeminal dolorosa idiopática
13.2 Dor atribuída a lesão ou doença do nervo glossofaríngeo
 13.2.1 Nevralgia do glossofaríngeo 
  13.2.1.1 Nevralgia do glossofaríngeo clássica
  13.2.1.2 Nevralgia do glossofaríngeo secundária
  13.2.1.3 Nevralgia do glossofaríngeo 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 intermediário 
 13.3.1 Nevralgia do nervo intermediário 
  13.3.1.1 Nevralgia clássica do nervo intermediário
  13.3.1.2 Nevralgia secundária do nervo intermediário 
   13.3.1.3 Nevralgia idiopática do nervo intermediário 
 13.3.2 Neuropatia dolorosa do nervo intermediário 
  13.3.2.1  Neuropatia dolorosa do nervo intermediário 

atribuída ao herpes zóster
  13.3.2.2 Nevralgia pós-herpética do nervo intermediário 
  13.3.2.3  Neuropatia dolorosa do nervo intermediário 

atribuída a outra perturbação
  13.3.2.4  Neuropatia dolorosa do nervo intermediário 

idiopática
13.4 Nevralgia occipital 
13.5 Sindrome pescoço-língua
13.6 Nevrite ótica dolorosa
13.7 Cefaleia atribuída a paralisia isquémica do nervo motor ocular
13.8 Síndrome de Tolosa-Hunt
13.9 Síndrome oculossimpática paratrigeminal (de Raeder) 
13.10 Neuropatia oftalmoplégica dolorosa recorrente
13.11 Síndrome do ardor bocal (SAB)

13.12 Dor facial persistente idiopática (DFPI)
13.13 Dor neuropática central
 13.13.1 Dor neuropática central atribuída a Esclerose Múltipla 
 13.13.2 Dor neuropática central pós acidente vascular cerebral

Introdução
Este capítulo adota um sistema de classificação para as lesões 

dolorosas dos nervos cranianos e outras dores faciais, baseado 
num consenso entre a Socidade Internacional de Cefaleias (IHS) e 
a Sociedade Internacional para o Estudo da Dor (IASP).

A classificação nosológica existente das dores dos nervos 
cranianos não retrata totalmente as diferenças subtis entre as 
várias condições. Contudo, em vez de abandonar termos de 
diagnóstico há muito estabelecidos, esta classificação mantém-nos, 
fornecendo definições detalhadas para os diferentes diagnósticos e 
seus tipos, subtipos e subformas.

As fibras aferentes dos nervos trigémeo, intermediário, 
glossofaríngeo e vago bem como as primeiras raízes cervicais 
através dos nervos occipitais, conduzem o impulso nociceptivo 
para as vias centrais no tronco cerebral e áreas cerebrais que 
processam a nocicepção e a dor na cabeça e no pescoço. O 
cérebro reconhece a dor na área inervada.

A dor pode manifestar-se em qualquer das muitas distintas 
formas que se acredita refletirem diferenças na fisiopatologia 
neuronal, mesmo que os detalhes não sejam bem conhecidos. O 
que é conhecido é que a dor facial neuropática pode ser classificada 
com base na sua etiologia e caraterísticas clínicas distintas. Fulcral 
para este conceito é a determinação clínica inicial do principal 
grupo de diagnóstico em que a dor do doente melhor se insere, a 
que deve seguir-se as investigações etiológicas para determinação 
dos tipos e subtipos de diagnóstico e para elaboração das decisões 
terapêuticas.

Há vários eixos de classificação.
a) Sindromologia: nevralgia ou neuropatia

A divisão entre, por exemplo, nevralgia do trigémeo e 
neuropatia trigeminal deverá ser vista como uma forma pragmática 
de distinguir condições em que a apresentação clínica e a 
abordagem terapêutica diferem, dado que as duas condições não 
podem ser classificadas com base na patofisiologia ou patologia 
atualmente conhecidas. O mesmo se aplica às dores associadas 
aos nervos glossofaríngeo e intermediário.

Uma causa importante de dor de nervo craniano é o herpes 
zóster. Não obstante o facto da dor trigeminal que se segue ao 
herpes zóster provavelmente levar a diferentes tipos de alterações 
patológicas nas vias trigeminais (p.ex: “nociceptor irritativo” versus 
“tipo desaferenciação”), os dados disponíveis são demasiado 
limitados para os classificar como nevralgia versus neuropatia. Por 
isso, o termo bem estabelecido, nevralgia pós-herpética é mantido.
b) Localização: dor neuropática central ou periférica

Uma lesão ou ativação indevida destes nervos (dor neuropática 
periférica) ou das suas vias centrais (dor neuropática central), 
causa dor neuropática na face.
c) Etiologia: clássica, idiopática ou secundária

A causa da dor neuropática pode ser clara, tal como infeção 
pelo vírus varicela zóster ou uma alteração estrutural (p. ex: 
placa de esclerose múltipla) demonstrada por imagem; tal dor é 
designada secundária e atribuída à causa. Noutros casos nenhuma 
causa é aparente (designada idiopática).

Para as nevralgias do trigémeo, glossofaríngeo e do intermediário 
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o termo clássica é reservado para casos em que a imagem e 
a cirurgia revelaram compressão vascular do respetivo nervo. 
Estritamente falando, as nevralgias clássicas são secundárias (a 
compressão neurovascular) mas é benéfico separá-las das outras 
causas devido a opções terapêuticas mais amplas e fisiopatologia 
neuronal potencialmente diferente.

13.1 Dor atribuída a uma lesão ou doença 
do nervo trigémeo
13.1.1 Nevralgia do trigémeo

Termos previamente utilizados: Tic doloroso, nevralgia do 
trigémeo primária.

Descrição:
É uma afeção caracterizada por dor recorrente, unilateral, 

breve, tipo choque elétrico, de início e fim abruptos, limitada 
ao território de distribuição de uma ou mais divisões do nervo 
trigémeo e despertada por estímulos inócuos. Pode desenvolver-
se sem causa aparente ou ser o resultado de outra patologia 
diagnosticada. Adicionalmente, pode haver uma dor facial contínua 
concomitante de intensidade moderada na distribuição do(s) 
ramo(s) do nervo afetado.

Critérios de diagnóstico:
A.  Paroxismos recorrentes de dor facial unilateral na distribuição 

de uma ou mais divisões do nervo trigémeo sem irradiação para 
além dele1 e preenchendo os critérios B e C

B. A dor tem todas as seguintes caraterísticas:
 1. durando de uma fração de segundo a dois minutos2

 2. intensidade severa3

 3. tipo choque elétrico, em fisgada, facada ou guinada 
C.  Precipitada por estímulos inócuos dentro do território do 

trigémeo afetado4

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

Notas: 
1.  Em alguns doentes, a dor pode irradiar para outro ramo 

do trigémeo, mas permanece dentro do território dos 
dermátomos do nervo. 

2.  A duração pode ir variando ao longo do tempo, com os 
paroxismos tornando-se mais prolongados. Uma minoria de 
doentes irá referir crises durando predominantemente mais 
de 2 minutos

3.  A dor pode ir tornando-se mais intensa com o tempo.
4.  Algumas crises podem ser, ou parecerem ser, espontâneas, 

mas deve haver uma história ou achado de dor provocada 
por um estímulo inócuo, de modo a preencher este critério. 
Idealmente, o clínico examinador deverá tentar confirmar a 
história replicando o fenómeno desencadeador. Contudo, isso 
pode não ser sempre possível por o doente se recusar, por 
localização inacessível da zona gatilho e/ou por outros fatores.

Comentários: O diagnóstico de 13.1.1. Nevralgia do trigémeo 
pode ser estabelecido clinicamente. As investigações destinam-se 
a identificar uma causa provável.

Para além do fenómeno desencadeante, a maior parte dos 
doentes com 13.1.1 Nevralgia do trigémeo não apresentam alterações 
sensitivas no território de distribuição do nervo trigémeo a não ser 
que sejam usados métodos avançados (p.ex avaliação quantitativa 

da sensibilidade). Contudo, em alguns, o exame neurológico pode 
revelar défices sensitivos que deverão conduzir a uma rápida 
investigação por neuroimagem para explorar uma possível causa. O 
diagnóstico de subformas tais como 13.1.1.1 Nevralgia do trigémeo 
clássica, 13.1.1.2 Nevralgia do trigémeo secundária ou 13.1.1.3 
Nevralgia do trigémeo idiopática é então possível.

Quando muito severa, a dor pode despertar contração dos 
músculos da face do lado afetado (tic doloroso).

Sintomas autonómicos ligeiros tais como lacrimejo e/ou 
hiperemia conjuntival ipsilateral podem estar presentes.

Depois de um paroxismo doloroso há geralmente um período 
refratário durante o qual a dor não pode ser despertada.

13.1.1.1 Nevralgia do trigémeo clássica 
Descrição: 

Nevralgia do trigémeo desenvolvendo-se sem causa aparente a 
não ser compressão neurovascular.

Critérios de diagnóstico:
A.  Paroxismos recorrentes de dor facial unilateral preenchendo os 

critérios de 13.1.1. Nevralgia do trigémeo
B.  Demonstração de compressão neurovascular (não simples 

contacto) com alterações morfológicas1 na raiz do nervo 
trigémeo, por RMN ou durante a cirurgia.

Nota:
1. Tipicamente atrofia ou desvio.

Comentários: Atrofia da raiz do nervo e/ou desvio devido à 
compressão neurovascular estão independentemente associados 
com os sinais e sintomas da 13.1.1 Nevralgia do trigémeo. 
Quando estas alterações anatómicas estão presentes, a situação 
é diagnosticada como 13.1.1.1 Nevralgia do trigémeo clássica. O 
local comum da compressão neurovascular é na zona de entrada 
da raiz estando a compressão por uma artéria mais claramente 
associada com sintomas do que a compressão por uma veia. É 
possível, utilizando técnicas por RMN medir o volume e a área de 
secção transversal da raiz. As alterações atróficas podem incluir 
desmielinização, perda neuronal, alterações na microvascularização 
e outras alterações morfológicas. Embora o mecanismo exato pelo 
qual as alterações atróficas no nervo trigémeo contribuem para 
gerar a dor, alguma evidência sugere que quando presente pré-
operatoriamente, prediz uma boa evolução após a descompressão 
microvascular.

Muitos doentes com 13.1.1.1 Nevralgia do trigémeo clássica têm 
memória do início da dor.

A 13.1.1.1 Nevralgia do trigémeo clássica geralmente surge na 
segunda ou terceira divisão do nervo. A dor raramente ocorre 
bilateralmente (e sequencialmente em vez de concomitantemente).

A 13.1.1.1 Nevralgia do trigémeo clássica pode ser precedida 
por um período de dor contínua atípica designada, na literatura, 
por pré-nevralgia do trigémeo.

Entre os paroxismos, a maior parte dos doentes estão 
assintomáticos. Na subforma 13.1.1.1.2 Nevralgia do trigémeo 
clássica com dor contínua concomitante há, na área afetada, uma 
dor subjacente prolongada.
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13.1.1.1.1 Nevralgia do trigémeo clássica, puramente 
paroxística
Descrição:

Nevralgia do trigémeo clássica sem dor facial persistente 
subjacente.

Critérios de diagnóstico:
A.  Paroxismos recorrentes de dor facial unilateral preenchendo os 

critérios para 13.1.1.1 Nevralgia do trigémeo clássica
B.  Entre as crises, ausência de dor no território afetado do 

trigémeo.

Comentários: A 13.1.1.1.1 Nevralgia do trigémeo clássica 
puramente paroxística geralmente responde, pelo menos inicialmente 
à farmacoterapia (especialmente carbamazepina ou oxcarbazepina).

13.1.1.1.2 Nevralgia do trigémeo clássica com dor 
contínua concomitante

Termos previamente utilizados: Nevralgia do trigémeo atípica; 
nevralgia do trigémeo do tipo 2.

Descrição:
Nevralgia do trigémeo clássica com dor facial persistente 

subjacente.

Critérios de diagnóstico:
A.  Paroxismos recorrentes de dor facial unilateral preenchendo os 

critérios para 13.1.1.1 Nevralgia do trigémeo clássica
B.  Dor concomitante, contínua ou quase contínua, entre as crises 

na distribuição trigeminal afetada.

Comentários: Sensibilização periférica ou central pode ser a 
responsável pela dor contínua.

13.1.1.2 Nevralgia do trigémeo secundária
Descrição:

Nevralgia do trigémeol causada por uma doença subjacente. 
O exame clínico mostra alterações sensitivas numa proporção 
significativa destes doentes.

Critérios de diagnóstico:
A.  Paroxismos recorrentes de dor facial unilateral preenchendo 

os critérios para 13.1.1 Nevralgia do trigémeo quer puramente 
paroxística quer associada com dor concomitante, contínua ou 
quase contínua

B.  Foi demonstrada uma patologia subjacente conhecida como 
sendo capaz de causar e explicar a nevralgia1

C.  Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.2

Notas:
1.  Causas reconhecidas são tumores do ângulo pontocerebeloso, 

malformações arterio-venosas e esclerose múltipla.
2.  A RMN é o método mais indicado para detetar uma causa 

subjacente para a 13.1.1.2 Nevralgia do trigémeo secundária. 
Outras investigações podem incluir registo neurofisiológico 
dos reflexos trigeminais e potenciais evocados trigeminais 
indicados em doentes que não possam ser submetidos a 
RMN.

13.1.1.2.1 Nevralgia do trigémeo atribuída a esclerose 
múltipla
Codificado noutro local:

13.1.3.1 Dor neuropática central atribuída a esclerose múltipla.

Descrição:
Nevralgia do trigémeo causada por uma ou mais placas de 

esclerose múltipla (EM) na protuberância ou na zona de entrada 
da raiz nervosa, e associada a outros sintomas e/ou sinais clínicos 
ou laboratoriais de EM.

Critérios de diagnóstico:
A.  Paroxismos recorrentes de dor facial unilateral preenchendo os 

critérios para 13.1.1 Nevralgia do trigémeo
B. Ambos os seguintes:
 1. Foi diagnosticada esclerose múltipla (EM)
 2.  Foi demonstrada por RMN uma placa de EM na zona de 

entrada da raiz do trigémeo ou na protuberância afetando 
as aferências primárias intrapônticas ou a sua presença 
é sugerida por estudos neurofisiológicos1, evidenciando 
perturbação das vias trigeminais

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

Nota:
1. Reflexo do pestanejo ou potenciais evocados trigeminais.

Comentários: A 13.1.1.2.1 Nevralgia do trigémeo atribuída a 
esclerose múltipla ocorre em 2 a 5% dos doentes com esclerose 
múltipla (EM), por vezes bilateralmente. Contrariamente, a EM 
é detetada em apenas 2-4% dos casos de 13.1.1 Nevralgia do 
trigémeo. Os sintomas de nevralgia do trigémeo raramente são 
uma forma de apresentação de EM.

As lesões na protuberância afetam os terminais centrais 
intraponticos das aferências trigeminais que se projetam sobre os 
núcleos trigeminais do tronco cerebral. Lesões pônticas afetando 
os neurónios de segunda ordem do feixe trigéminotalâmico 
provocam geralmente uma dor não paroxística e/ou disestesias 
e devem ser classificadas como 13.1.3.1 Dor neuropática central 
atribuída a esclerose múltipla.

Nalguns doentes com EM encontra-se compressão neurovascular 
da raiz do trigémeo. Pensa-se que a EM aumenta a suscetibilidade 
da raiz do nervo para os efeitos da compressão levando mais 
prontamente à dor paroxística.

Doentes com 13.1.1.2.1 Nevralgia do trigémeo atribuída à esclerose 
múltipla beneficiam menos com a farmacoterapia e intervenções 
cirúrgicas do que os com 13.1.1.1 Nevralgia do trigémeo clássica.

13.1.1.2.2 Nevralgia do trigémeo atribuída a lesão 
ocupando espaço
Descrição:

Nevralgia do trigémeo causada pelo contacto entre o nervo 
trigémeo afetado e a lesão ocupando espaço.

Critérios de diagnóstico:
A.  Paroxismos recorrentes de dor facial unilateral preenchendo os 

critérios para 13.1.1. Nevralgia do trigémeo
B. Ambos os seguintes:
 1.  Foi demonstrada uma lesão ocupando espaço em contacto 

com o nervo trigémeo afetado
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 2.  A dor desenvolveu-se após a identificação da lesão ou levou 
à sua descoberta

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

Comentários: Os doentes com 13.1.1.2.2 Nevralgia do 
trigémeo atribuída a lesão ocupando espaço podem ter ou não sinais 
sensitivos detetáveis enquanto que os testes eletrofisiológicos 
tais como os reflexos trigeminais do tronco cerebral evidenciam 
alterações em quase todos os casos.

13.1.1.2.3 Nevralgia do trigémeo atribuída a outra causa
Descrição:

Nevralgia do trigémeo causada por uma doença subjacente 
para além das descritas acima.

Critérios de diagnóstico:
A.  Paroxismos recorrentes de dor facial unilateral preenchendo 

os critérios para 13.1.1. Nevralgia do trigémeo, quer puramente 
paroxística quer associada a dor concomitante, contínua ou 
quase contínua, mas não necessariamente unilateral

B. Ambos os seguintes:
 1.  Foi diagnosticada uma perturbação diferente das descritas 

acima, mas capaz de causar nevralgia do trigémeo1

 2.  A dor desenvolveu-se após o início da perturbação ou levou 
à sua descoberta

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

Nota:
1.  São causas reconhecidas deformidades dos ossos da base do 

crânio, doenças do tecido conetivo, malformações arterio-
venosas, fistulas arterio-venosa durais e causas genéticas de 
neuropatia ou de hiperexcitabilidade do nervo.

13.1.1.3 Nevralgia do trigémeo idiopática
Descrição:

Nevralgia do trigémeo em que nem os testes eletrofisiológicos 
nem a RMN evidenciam alterações significativas.

Critérios de diagnóstico:
A.  Paroxísmos recorrentes de dor facial unilateral preenchendo 

os critérios para 13.1.1. Nevralgia do trigémeo, quer puramente 
paroxística quer associada com dor concomitante, contínua ou 
quase contínua

B.  Nem a 13.1.1.1 Nevralgia do trigémeo clássica nem a 13.1.1.2 
Nevralgia do trigémeo secundária foram confirmadas por 
investigação adequada incluindo testes neurofisiológicos e RMN1

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

Nota:
1.  O contacto entre um vaso sanguíneo e o nervo trigémeo 

e/ou raíz do nervo é um achado comum em exames de 
neuroimagem de indivíduos saudáveis. Quando tal contacto 
é encontrado na presença de 13.1.1 Nevralgia do trigémeo 
mas sem evidência de alterações morfológicas (p.ex: atrofia 
ou desvio) da raiz do nervo, os critérios para 13.1.1.1 
Nevralgia do trigémeo clássica não são preenchidos e a 
condição é considerada idiopática.

13.1.1.3.1 Nevralgia do trigémeo idiopática, puramente 
paroxística
Critérios de diagnóstico:
A.  Paroxísmos recorrentes de dor facial unilateral preenchendo os 

critérios para 13.1.1.3 Nevralgia do trigémeo idiopática
B.  Ausência de dor entre as crises na zona de distribuição trigeminal 

afetada.

13.1.1.3.2 Nevralgia do trigémeo idiopática com dor 
contínua concomitante
Critérios de diagnóstico:
A.  Paroxísmos recorrentes de dor facial unilateral preenchendo os 

critérios para 13.1.1.3 Nevralgia do trigémeo idiopática
B.  Dor concomitante contínua ou quase contínua entre as crises na 

zona de distribuição trigeminal afetada.

13.1.2 Neuropatia trigeminal dolorosa
Descrição:

Dor facial na distribuição de um ou mais ramos do nervo 
trigémeo causada por outra perturbação e indicativa de lesão 
neuronal. A dor primária é geralmente contínua ou quase contínua 
e frequentemente descrita como queimadura ou aperto ou 
semelhante a picadas de alfinete ou de agulha. Podem ocorrer dores 
paroxísticas breves sobrepostas, mas estas não são o tipo de dor 
predominante. Esta combinação distingue a neuropatia trigeminal 
dolorosa dos subtipos de nevralgia do trigémeo. Há défices 
sensitivos clinicamente detetáveis no território de distribuição do 
trigémeo, e a alodínia mecânica e a hiperalgesia ao frio são comuns, 
preenchendo os critérios da IASP para dor neuropática. Em regra, 
as áreas de alodínia são muito mais extensas do que as pontuais 
zonas gatilho presentes na nevralgia do trigémeo.

13.1.2.1 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuída a 
herpes zóster 
Descrição:

Dor facial unilateral na distribuição de um ou mais ramos do nervo 
trigémeo com menos de 3 meses de duração, causada por e associada 
a outros sintomas e/ou sinais clínicos de herpes zóster agudo.

Critérios de diagnóstico:
A.  Dor facial, unilateral, na distribuição de um ou mais ramos do 

nervo trigémeo, com duração < a 3 meses
B. Um ou mais dos seguintes:
 1.  erupção herpética que ocorreu na mesma distribuição 

trigeminal 
 2.  foi detetado o vírus varicela-zóster (VVZ) no líquido cefalo-

raquidiano (LCR) por reação de polimerase em cadeia (PCR) 
 3.  teste positivo de imunofluorescência direta para antigénios 

do VVZ ou deteção do DNA do VVZ por PCR nas células 
colhidas na base das lesões herpéticas

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

Comentários: O Herpes zóster afeta o gânglio do nervo 
trigémeo em 10-15% dos casos, e o ramo oftálmico isoladamente 
em cerca de 80% dos casos. É raro que a dor não seja seguida por 
uma erupção ou rash (zoster sine herpete). O diagnóstico em tais 
casos é confirmado pela deteção por reação de polimerase em 
cadeia do DNA do vírus varicela-zóster no LCR. 

A 13.1.2.1 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuída a herpes 



Sinapse®  |  Suplemento 2  |  Volume 18  |  N.º 2  |  Novembro de 2018

CLASSIFICAÇÃO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS (CIC) – 3ª Edição - 2018 137

zóster é geralmente em queimadura, fisgada/guinada, formigueiro 

ou ardor e acompanhada por alodínia cutânea.

O herpes oftálmico pode estar associado a paralisia dos III, IV 

e VI nervos cranianos. 

O herpes zóster é comum em doentes imunodeprimidos, 

ocorrendo em cerca de 10% dos casos de linfoma e 25% dos 

doentes com doença de Hodgkin.

13.1.2.2 Nevralgia trigeminal pós-herpética
Termo previamente utilizado: Neuropatia trigeminal pós-

herpética.

Descrição: 
Dor facial unilateral persistente ou recorrente durante pelo menos 

3 meses, na distribuição de um ou mais ramos do nervo trigémeo, 

com alterações sensitivas variáveis, causada por herpes zóster.

Critérios de diagnóstico:
A.  Dor facial unilateral na distribuição de um ou mais ramos do 

nervo	 trigémeo,	persistindo	ou	 recorrendo	por	>	3	meses	e	

preenchendo o critério C

B.  Herpes zóster afectou o mesmo ramo ou ramos do nervo 

trigémeo

C.  A dor desenvolveu-se em relação temporal com a infeção por 

herpes zóster1

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

Nota:
1.  Geralmente, a dor desenvolve-se enquanto o rash está 

ainda ativo, mas pode, por vezes, ocorrer mais tarde, após 

o rash ter curado. Em tais casos, podem estar presentes 

cicatrizes pálidas ou ligeiramente purpúricas como sequelas 

da erupção herpética.

Comentários: Apesar do nome largamente preferido ser 

nevralgia pós-herpética ela é efetivamente uma neuropatia ou 

neuronopatia; foram detectadas alterações anatomo-patológicas 

significativas no nervo, gânglio e na raiz do nervo. Na 13.1.2.2 

Nevralgia trigeminal pós-herpética há também evidência de que 

a inflamação se estende até ao complexo trigeminal do tronco 

cerebral. Após um herpes zóster agudo, a nevralgia pós-herpética 

é mais prevalente nos idosos.

A primeira divisão do nervo trigémeo é a mais frequentemente 

afetada na 13.1.2.2 Nevralgia trigeminal pós-herpética, mas, a 

segunda e terceira divisões podem também ser envolvidas. 

Tipicamente a dor da nevralgia pós-herpética é tipo 

queimadura ou ardor – este último é por vezes muito proeminente 

e extremamente incomodativo. Também tipicamente, os doentes 

com nevralgia pós-herpética apresentam um claro defeito sensitivo 

e alodínia na distribuição trigeminal envolvida despertada pela 

estimulação mecânica com um pincel. Muitos doentes, contudo, 

têm pouca perda de sensibilidade e em vez disso têm resposta 

exageradas aos estímulos dolorosos e térmicos.

13.1.2.3 Neuropatia trigeminal dolorosa pós-traumática
Termo previamente utilizado: Anestesia dolorosa.

Descrição: 
Dor facial e/ou oral, uni ou bilateral surgindo após e causada por 

traumatismo do ou dos nervos trigémeos com outros sintomas e/ou 
sinais clínicos de disfunção de nervo trigémeo.

Critérios de diagnóstico:
A.  Dor facial e/ou oral na distribuição de um ou de ambos os 

nervos trigémeos e preenchendo o critério C
B.  História de um evento traumático identificável1 atingindo o 

nervo trigémeo com sinais clinicamente evidentes de disfunção 
trigeminal positiva (hiperalgesia, alodínia) e/ou negativa 
(hipostesia, hipoalgesia)

C.  Evidência de causalidade demonstrada por ambos os seguintes:
 1.  dor localizada ao território de distribuição do nervo trigémeo 

afetado pelo evento traumático
 2.  a dor desenvolveu-se < 6 meses após o evento traumático
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Nota:
1.  O evento traumático pode ser mecânico, químico, térmico 

ou causado por radiação. Processos neuroablativos para a 
nevralgia do trigémeo dirigidos ao gânglio ou à raiz do nervo 
trigémeo podem resultar em dor neuropática envolvendo 
uma ou mais divisões do nervo; isso deverá ser considerado 
como pós-traumático e codificado aqui.

Comentários: A duração da dor varia amplamente, de 
paroxística a constante, e pode ser mista. 

Especificamente, a neuropatia que resulta da lesão pós-ganglionar 
induzida pela radiação pode aparecer mais de 3 meses depois. 

A 13.1.2.3 Neuropatia trigeminal dolorosa pós-traumática 
resultante de processos neuroablativos dirigidos ao gânglio ou à 
raiz do nervo trigémeo pode coexistir com 13.1.1 Nevralgia do 
trigémeo se esta recidivar.

13.1.2.4 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuída a 
outra perturbação
Descrição: 

Dor facial ou oral unilateral ou bilateral, na distribuição de um 
ou mais ramos do nervo trigémeo causada por uma perturbação 
diferente das descritas acima, com outros sintomas e/ou sinais clínicos 
de disfunção do nervo trigémeo. 

Critérios de diagnóstico:
A.  Dor facial unilateral ou bilateral na distribuição de um ou ambos 

os nervos trigémeos preenchendo o critério C
B.  Foi diagnosticada uma perturbação, diferente das descritas 

acima, mas conhecida como sendo capaz de causar neuropatia 
trigeminal dolorosa com evidência clínica positiva (hiperalgesia, 
alodínia) e/ou negativa (hipostesia, hipalgesia), de disfunção do 
nervo trigémeo e afetando um ou ambos os nervos trigémeos

C. Evidência de causalidade demonstrada por ambos os seguintes: 
 1.  A dor está localizada na distribuição do nervo trigémeo 

afetado pela perturbação 
 2.  A dor desenvolveu-se após o início da perturbação ou levou 

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

Comentários: A neuropatia trigeminal dolorosa pode 

desenvolver-se secundariamente a esclerose múltipla, a lesão 

ocupando espaço ou doença sistémica; apenas as carateristicas 

clínicas (qualidade da dor espontânea, dor evocada e presença de 

défices sensitivos) permitem distinguir entre 13.1.1.2 Nevralgia do 

trigémeo secundária e 13.1.2 Neuropatia trigeminal dolorosa.

A 13.1.2 Neuropatia trigeminal dolorosa causada por uma doença 

do tecido conetivo ou perturbação hereditária é geralmente 

bilateral, mas pode ter início assimétrico e ocasionalmente 

apresentar-se com dor paroxística sobreposta à dor subjacente. 

Os doentes poderão vir a desenvolver défices sensitivos bilaterais 

e dor contínua, o que clarifica o diagnóstico. A RMN é normal, 

mas os reflexos trigeminais estão invariavelmente lentificados ou 

ausentes.

13.1.2.5 Neuropatia trigeminal dolorosa idiopática
Descrição: 

Dor unilateral ou bilateral na distribuição de um ou de ambos 

os nervos trigémeos, indicativo de lesão neuronal, mas de etiologia 

desconhecida.

Critérios de diagnóstico:
A.  Dor facial unilateral ou bilateral na distribuição de um ou ambos 

os nervos trigémeos e preenchendo o critério B

B.  Sinais de disfunção de nervo trigémeo clinicamente evidentes, 

positivos (hiperalgesia, alodínia) e/ou negativos (hipostesia, 

hipoalgesia)

C. Nenhuma causa foi identificada

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

13.2 Dor atribuída a uma lesão ou doença 
do nervo glossofaríngeo
13.2.1. Nevralgia do Glossofaríngeo

Termo previamente utilizado: Nevralgia vagoglossofaríngea.

Descrição: 
Uma perturbação caraterizada por dor unilateral, breve, em 

punhalada, de início e termino abruptos, na distribuição não apenas 

do nervo glossofaríngeo, mas também dos ramos auricular e faríngeo 

do nervo vago. A dor é sentida no ouvido, na base da língua, na fossa 

amigdalina e/ou por baixo do ângulo da mandíbula. Geralmente 

provocada pelo deglutir, falar ou tossir e que pode recidivar e 

desaparecer da mesma forma que a nevralgia do trigémeo. 

Critérios de diagnóstico:
A.  Crises paroxísticas recorrentes de dor unilateral, na distribuição 

do nervo glossofaríngeo1 e preenchendo o critério B

B. Dor que possui todas as seguintes características:

 1. duração de alguns segundos a 2 minutos

 2. intensidade severa

 3. tipo choque elétrico, aguda, em fisgada, facada ou guinada

 4. precipitada pelo deglutir, tossir, falar ou bocejar

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

Nota:
1.  Na porção posterior da língua, fossa amigdalina, faringe ou 

ângulo da mandíbula e/ou no ouvido.

Comentários: A 13.2.1 Nevralgia do glossofaríngeo pode 
ocorrer em conjunto com a 13.1.1 Nevralgia do trigémeo.

O nervo laríngeo superior é um ramo do vago. A nevralgia 
do nervo laríngeo superior apresenta semelhanças com a 13.2.1 
Nevralgia do glossofaríngeo na sua localização e clinicamente pode 
ser difícil distingui-las.

A imagem pode revelar compressão neurovascular do nervo 
glossofaríngeo.

Várias semanas ou mesmo meses antes do desenvolvimento 
da 13.2.1. Nevralgia do glossofaríngeo, uma sensação desagradável 
pode ser sentida nas áreas afetadas.

A dor da 13.2.1. Nevralgia do glossofaríngeo pode irradiar e 
envolver o olho, nariz, mento ou ombro. Pode ser suficientemente 
severa para os doentes perderem peso. Em casos raros, as crises de 
dor estão associadas a sintomas vagais tais como tosse, rouquidão, 
sincope e/ou bradicardia. Alguns autores propõem distinguirem-se 
as subformas de nevralgia vagal, otálgica e faríngea e sugerirem 
usar-se o termo de nevralgia vagoglossofaringea quando a dor é 
acompanhada por assistolia, convulsões e sincope.

O exame clínico geralmente não demonstra alterações 
sensitivas na distribuição do nervo, mas, se forem detetados défices 
sensitivos ligeiros, estes não invalidam o diagnóstico. Alterações 
major da sensibilidade ou uma redução/abolição do reflexo 
faríngeo deverá motivar uma pronta investigação etiológica.

A 13.2.1 Nevralgia do glossofaríngeo geralmente responde, 
pelo menos inicialmente, à farmacoterapia (especialmente 
carbamazepina ou oxcarbazepina). Tem sido sugerido que a 
aplicação de um anestésico local na amígdala e parede faríngea 
pode prevenir as crises por algumas horas.

13.2.1.1 Nevralgia do glossofaríngeo clássica
Descrição: 

Nevralgia do glossofaríngeo que se desenvolve sem causa 
aparente para além da compressão neurovascular.

Critérios de diagnóstico:
A.  Paroxismos recorrentes de dor unilateral preenchendo critérios 

para 13.2.1 Nevralgia do glossofaríngeo
B.  Demonstração de compressão da raiz do nervo glossofaríngeo 

por RMN ou durante a cirurgia.

13.2.1.2 Nevralgia do glossofaríngeo secundária
Descrição: 

Nevralgia do glossofaríngeo causada por uma doença subjacente.

Critérios de diagnóstico:
A.  Paroxismos recorrentes de dor unilateral preenchendo os 

critérios para 13.2.1 Nevralgia do glossofaríngeo
B.  Foi demonstrada uma doença subjacente conhecida como capaz 

de causar e explicar a nevralgia.1

Nota:
1.  Há referências a casos isolados de 13.2.1.2 Nevralgia do 

glossofaríngeo secundária causada por traumatismo cervical, 
esclerose múltipla, tumores da amígdala ou regionais, 
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tumores do ângulo ponto-cerebeloso e malformação de 
Arnold Chiari.

13.2.1.3 Nevralgia do glossofaríngeo idiopática
Descrição: 

Nevralgia do glossofaríngeo sem evidência de compressão 
neurovascular ou de doença causal subjacente.

Critérios de diagnóstico:
A.  Paroxismos recorrentes de dor unilateral preenchendo os 

critérios para 13.2.1 Nevralgia do glossofaríngeo
B.  A investigação não encontrou nem compressão neurovascular 

nem doença subjacente conhecida como podendo causar 
13.2.1.2 Nevralgia do glossofaríngeo secundária

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

13.2.2 Neuropatia glossofaríngea dolorosa
Descrição: 

Dor no território de distribuição do nervo glossofaríngeo 
(parte posterior da língua, fossa amigdalina, faringe e/ou próximo 
do ângulo da mandíbula). Para além disso, a dor é frequentemente 
percebida no ouvido ipsilateral. A dor primária é geralmente 
contínua ou quase contínua, e geralmente descrita como 
queimadura ou aperto ou semelhante a picadas de alfinetes ou 
agulhas. Paroxismos breves podem ser sobrepostos, mas não são o 
tipo predominante de dor. Esta combinação distingue a neuropatia 
glossofaríngea dolorosa das subformas de 13.2.1 Nevralgia do 
glossofaríngeo. Défices sensitivos ipsilaterais podem estar presentes 
na parte posterior da língua e fossa amigdalina, e o reflexo faríngeo 
pode estar fraco ou abolido.

13.2.2.1 Neuropatia glossofaríngea dolorosa atribuída 
a uma causa conhecida
Descrição: 

Dor unilateral contínua ou quase contínua com ou sem 
paroxismos breves sobrepostos, na distribuição do nervo 
glossofaríngeo e causada por por uma perturbação identificada.

Critérios de diagnóstico:
A.  Dor unilateral contínua ou quase contínua1 na distribuição do 

nervo glossofaríngeo e preenchendo o critério C
B.  Foi diagnosticada uma perturbação conhecida como sendo 

capaz de causar neuropatia glossofaringea2

C. Evidência de causalidade demonstrada por ambos os seguintes:
 1.  A dor é ipsilateral ao nervo glossofaríngeo afetado pela 

perturbação
 2.  A dor desenvolveu-se depois do início da perturbação ou 

levou à sua descoberta
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Notas:
1.  Paroxismos breves podem se sobrepor, mas não são o tipo 

predominante de dor.
2.  Tumores do ângulo pontocerebeloso e agressões iatrogénicas 

durante processos terapêuticos têm sido referidos como 
causa de neuropatia glossofaríngea dolorosa.

13.2.2.2 Neuropatia glossofaringea dolorosa idiopática
Descrição: 

Dor unilateral contínua ou quase contínua, na distribuição do 

nervo glossofaríngeo, com ou sem paroxismos breves sobrepostos 

e de etiologia desconhecida.

Critérios de diagnóstico:
A.  Dor unilateral contínua ou quase contínua1 na distribuição do 

nervo glossofaríngeo

B. Nenhuma causa foi identificada

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

Nota:
1. Paroxismos breves podem se sobrepor, mas não são o tipo 

de dor predominante.

13.3 Dor atribuída a lesão ou doença do 
nervo intermediário
13.3.1 Nevralgia do nervo intermediário

Termo previamente utilizado: Nevralgia do geniculado.

Descrição: 
Uma perturbação rara caracterizada por paroxismos breves 

de dor, sentida profundamente no canal auditivo, irradiando, por 

vezes, para a região parieto-occipital. 

Na grande maioria dos casos, encontra-se uma compressão 

vascular na cirurgia, ocasionalmente com um espessamento da 

aracnoide, mas pode desenvolver-se sem causa aparente ou como 

complicação de herpes zóster ou muito raramente de esclerose 

múltipla ou tumor. É provocada pela estimulação da zona gatilho na 

parede posterior do canal auditivo e/ou região periauricular.

Critérios de diagnóstico:
A.  Crises paroxísticas de dor unilateral na distribuição do nervo 

intermediário1 e preenchendo o critério B

B. A dor tem todas as seguintes carateristicas:

 1. dura de alguns segundos a minutos

 2. intensidade severa

 3. qualidade em fisgada, punhalada ou cortante

 4.  precipitada pela estimulação de uma zona gatilho na parede. 

posterior do canal auditivo e/ou região periauricular

C. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-32.

Notas:
1.  Dor localizada no canal auditivo, no pavilhão auricular, na 

apófise mastóide e ocasionalmente no palato mole, e pode 

por vezes irradiar para a região do ângulo da mandíbula.

2.  Dada a sobreposição e complexa inervação do ouvido 

externo, derivando dos nervos trigémeo (auriculotemporal), 

facial (nervo intermediário), glossofaríngeo, vago e segundo 

nervo cervical, a atribuição da nevralgia a um único nervo 

pode não ser fácil nesta região do corpo quando não se 

consegue visualizar um contacto neurovascular específico. 
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Comentário: Perturbações do lacrimejo, salivação e/ou 
paladar por vezes acompanham a dor de 13.3.1 Nevralgia do nervo 
intermediário.

13.3.1.1 Nevralgia clássica do nervo intermediário 
Descrição:

Nevralgia do nervo intermediário desenvolvendo-se sem outra 
causa aparente para além da compressão neurovascular.

Critérios de diagnóstico:
A.  Paroxismos recorrentes de dor unilateral preenchendo os 

critérios para 13.3.1 Nevralgia do nervo intermediário
B.  Demonstração de compressão neurovascular da raiz do nervo 

intermediário por RMN ou durante a cirurgia.

13.3.1.2 Nevralgia secundária do nervo intermediário
Descrição:

Nevralgia do nervo intermediário causada por uma doença 
subjacente.

Critérios de diagnóstico:
A.  Paroxismos recorrentes de dor unilateral preenchendo os 

critérios para 13.3.1 Nevralgia do nervo intermediário
B.  Foi demonstrada uma doença subjacente conhecida como 

sendo capaz de causar e explicar a nevralgia1.

Nota:
1.  Há relatos isolados de 13.3.1.2 Nevralgia secundária do nervo 

intermediário causada por esclerose múltipla ou tumor. Neste 
último caso, os défices neurológicos provenientes da lesão de 
outros nervos em estreita proximidade tendem a dominar o 
quadro clínico. O herpes zóster tipica e habitualmente leva a 
13.3.2.1 Neuropatia dolorosa do nervo intermediário atribuída 
a herpes zóster em vez de 13.3.1.2 Nevralgia secundária do 
nervo intermediário.

13.3.1.3 Nevralgia idiopática do nervo intermediário
Descrição:

Nevralgia do nervo intermediário sem evidência nem de 
compressão neurovascular nem de doença causal subjacente.

Critérios de diagnóstico:
A.  Dor unilateral paroxística recorrente preenchendo os critérios 

para 13.3.1 Nevralgia do nervo intermediário
B.  A investigação não encontrou nem compressão neurovascular 

nem uma doença subjacente conhecida como capaz de causar 
13.3.1.2 Nevralgia do nervo intermediário secundária

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

13.3.2 Neuropatia dolorosa do nervo intermediário

Descrição:
Dor no território de distribuição do(s) nervo(s) intermediário(s) 

(canal auditivo, pavilhão auricular ou região da apófise mastóide), 
geralmente descrita pelo doente como moínha, profunda no 
ouvido e contínua ou quase contínua. Paroxismos breves podem-
se sobrepor, mas não são o tipo de dor predominante. Esta 
combinação distingue a neuropatia do nervo intermediário das 
subformas de 13.3.1 Nevralgia do nervo intermediário.

Défices sensitivos, geralmente ligeiros podem estar presentes 

no canal auditivo, no pavilhão auricular ou na pele sobre a apófise 

mastóide.

13.3.2.1 Neuropatia dolorosa do nervo intermediário 
atribuída ao herpes zóster

Termos previamente utilizados: A 13.3.2.1 Neuropatia 

dolorosa do nervo intermediário atribuída ao herpes zóster associada 

com paresia facial é conhecida como síndrome de Ramsay-Hunt.

Descrição:
Dor unilateral contínua ou quase contínua, com ou sem 

paroxismos breves sobrepostos, na distribuição do nervo 

intermediário e sentido profundamente no canal auditivo, causada 

pela infeção por herpes zóster e geralmente associada a parésia 

facial e outros sintomas e/ou sinais clínicos da infeção ou das suas 

sequelas. 

Critérios de diagnóstico:
A.  Dor unilateral contínua ou quase contínua1 no território de 

distribuição do nervo intermediário2 e preenchendo o critério C

B. Um ou mais dos seguintes:

 1.  Ocorreu uma erupção herpética no território de distribuição 

do nervo intermediário3

 2.  Foi detetado o vírus varicela - zóster (VVZ) no líquido céfalo-

raquidiano (LCR) por reação de polimerase em cadeia (PCR)

 3.  O teste de imunofluorescência directa para o antigénio do 

VVZ ou a PCR para o ADN do VVZ é positivo nas células 

obtidas a partir da base das lesões

C.  A dor desenvolve-se em relação temporal com o herpes zóster4

D.  Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-35.

Notas:
1.  Paroxismos breves podem ocorrer sobrepostos, mas não 

são o tipo de dor predominante.

2.  No canal auditivo, pavilhão auricular e/ ou região da apófise 

mastóide.

3.  Devido à disseminação do vírus outros nervos cranianos 

podem ser afetados.

4.  A dor pode preceder a erupção herpética.

5.  O diagnóstico é confirmado clinicamente na fase aguda 

pela deteção das vesiculas na membrana timpânica, canal 

auditivo, pavilhão auricular e/ou pele sobrejacente à apófise 

mastóide. Podem também ser observadas no terço anterior 

da língua que o vírus pode atingir via corda timpânica, ou no 

palato duro inervado por um ramo do nervo facial vestigial 

remanescente.

Comentários: outros nervos cranianos (VIII, X, XI) podem 

também ser afetados, causando acufenos, perda auditiva, vertigens, 

náuseas, rouquidão e disfagia.

Embora pouco se conheça sobre o curso natural da 13.3.2.1 

Neuropatia dolorosa do nervo intermediário atribuída ao herpes zóster, 

a dor pode continuar por mais de três meses; devendo, então, ser 

classificada como 13.3.2.2 Nevralgia do nervo intermediário pós-herpética.
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13.3.2.2 Nevralgia pós-herpética do nervo intermediário
Descrição:

Dor unilateral persistente ou recorrente no território de 
distribuição do nervo intermediário por pelo menos três meses, 
sentida profundamente no canal auditivo, causada pela infeção do 
nervo intermediário por herpes zóster.

Critérios de diagnóstico:  
A.  Dor unilateral no território de distribuição do nervo 

intermediário1,	 persistente	 ou	 recorrente	 por	 >	 3	 meses	 e	
preenchendo o critério C

B. Ocorreu infeção do nervo intermediário por herpes zóster
C.  A dor desenvolve-se em relação temporal com a infeção por 

herpes zóster2

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

Notas:
1.  No canal auditivo, pavilhão auricular e/ou região da apófise 

mastóide.
2.  Habitualmente, a dor desenvolve-se enquanto a infeção 

ainda está ativa, mas ocasionalmente surge mais tarde.

13.3.2.3 Neuropatia dolorosa do nervo intermediário 
atribuída a outra perturbação
Descrição:

Dor unilateral contínua ou quase contínua, com ou sem 
paroxismos breves sobrepostos, no território de distribuição do 
nervo intermediário e causada por uma outra perturbação que não 
a infeção por herpes zóster. Podem estar presentes sintomas e/ou 
sinais clínicos dessa perturbação.

Critérios de diagnóstico:  
A.  Dor unilateral contínua ou quase contínua1 no território de 

distribuição do nervo intermediário2 preenchendo o critério C
B.  Foi diagnosticada uma perturbação afetando o nervo 

intermediário, diferente da infeção por herpes zóster, mas 
conhecida como capaz de causar neuropatia dolorosa do nervo 
intermediário3

C.  A dor desenvolveu-sa após o início da perturbação ou levou à 
sua descoberta

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

Notas:
1.  Paroxismos breves podem sobrepor-se, mas não são o tipo 

de dor predominante.
2.  No canal auditivo, pavilhão auricular e/ou região da apófise 

mastóide.
3.  A 13.3.2 Neuropatia dolorosa do nervo intermediário tem 

sido raramente descrita en doentes com tumores faciais ou 
lesões do gânglio geniculado.

13.3.2.4 Neuropatia dolorosa do nervo 
intermediário idiopática
Descrição:

Dor unilateral contínua ou quase contínua, com ou sem 
paroxismos breves sobrepostos, no território de distribuição do 
nervo intermediário e de etiologia desconhecida.

Critérios de diagnóstico:  
A.  Dor no território de distribuição do nervo intermediário1 de um 

ou ambos os lados
B. Nenhuma causa foi identificada
C. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Nota:
1.  No canal auditivo, no pavilhão auricular e/ou na região da 

apófise mastóide.

13.4 Nevralgia occipital
Descrição:

Dor paroxística unilateral ou bilateral, tipo fisgada ou guinada, 
na porção posterior do couro cabeludo, no(s) território(s) de 
distribuição do grande, pequeno e/ou terceiro nervos occipitais, por 
vezes acompanhada de diminuição da sensibilidade ou disestesias 
na área afetada e geralmente associada a hipersensibilidade do(s) 
nervo(s) envolvido(s).

Critérios de diagnóstico:  
A.  Dor unilateral ou bilateral no(s) território(s) de distribuição do 

grande, pequeno e/ou terceiro nervos occipitais preenchendo 
os critérios de B-D

B.  A dor tem, pelo menos duas das seguintes três caraterísticas: 
 1.  recorrente em acessos paroxísticos, durando de alguns 

segundos a minutos
 2. intensidade grave
 3. qualidade em fisgada, guinada ou cortante
C. A dor está associada a ambos os seguintes:
 1.  Disestesias e/ou alodínia aparentes durante estimulação 

inócua do cabelo e/ou couro cabeludo
 2. Qualquer um ou ambos os seguintes:
  a) hipersensibilidade nos ramos dos nervos afetados
  b)  pontos gatilho na emergência do grande nervo occipital 

ou em áreas de distribuição de C2
D.  A dor é interrompida temporariamente pelo bloqueio 

anestésico do nervo(s) afetado(s)
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Comentários: A dor da 13.4 Nevralgia occipital pode atingir 
a área fronto-orbitária através das conexões interneuronais no 
núcleo espinhal do trigémeo.

A 13.4 Nevralgia occipital deverá ser distinguida da dor occipital 
referida proveniente das articulações atlanto-axial ou zigomato-
apofisárias superiores ou de pontos dolorosos dos músculos 
cervicais ou das suas inserções.

13.5 Sindrome pescoço-língua
Descrição:

Dor de início súbito, unilateral, cortante, em punhalada, 
geralmente severa, occipital e/ou cervical superior, despertada 
pelo movimento rotatório súbito da cabeça e acompanhada por 
sensação e/ou postura anormal da língua ipsilateral.

Critérios de diagnóstico:
A. Pelo menos dois episódios preenchendo os critérios B-D
B.  Dor unilateral cortante, em punhalada1 na região cervical 

superior e/ou occipital com concomitante sensação e/ou 
postura anormal da língua ipsilateral
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C. Precipitada pela rotação súbita do pescoço

D. Durando de segundos a vários minutos

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

Nota:
1. Pode haver ou não disestesias simultâneas.

Comentário: Um estudo recente descreveu esta condição em 

detalhe garantindo a sua promoção do Apêndice (onde aparecia 

na ICHD-3 beta).

13.6 Nevrite óptica dolorosa
Termo previamente utilizado: nevrite retrobulbar.

Descrição: 
Dor por trás de um olho ou de ambos os olhos, causada por 

desmielinização do(s) nervo(s) óptico(s) e acompanhada de perda 

de visão central.

Critérios de diagnóstico:
A.  Dor unilateral ou bilateral retroorbitária, orbitária, frontal e/ou 

temporal preenchendo o critério C

B.  Evidência clínica, eletrofisiológica, imagiológica e/ou laboratorial 

confirmando a presença de nevrite óptica1

C. Evidência de causalidade demonstrada por ambos os seguintes:

 1.  dor que se desenvolveu em relação temporal com a nevrite 

ótica

 2. dor que é agravada pelos movimentos oculares

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

Nota:
1.  A RMN com gadolíneo mostra hipersinal do nervo óptico 

em cerca de 90% dos casos de 13.6 Nevrite óptica dolorosa.

Comentários: Nas séries clínicas publicadas a prevalência 

de dor na nevrite óptica é de cerca de 90%. A dor pode 

preceder a perturbação da visão. A 13.6 Nevrite óptica dolorosa é 

frequentemente uma manifestação de esclerose múltipla.

13.7 Cefaleia atribuída a paralisia isquémica 
de nervo motor ocular 
Descrição: 

Dor unilateral periorbitária e/ou frontal causada por e associada 

a outros sintomas e/ou sinais clínicos de parésia isquémica do III, IV 

ou VI nervos cranianos ipsilaterais.

Critérios de diagnóstico:
A.  Dor periorbitária e/ou frontal unilateral preenchendo o critério C.

B.  Evidência clínica e imagiológica confirmando uma paralisia 

isquémica de um nervo motor ocular1

C. Evidência de causalidade demonstrada por ambos os seguintes:

 1. a cefaleia é ipsilateral à paralisia do nervo motor ocular

 2.  a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com a 

paralisia do nervo motor ocular

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

Nota:
1.  A 13.7 Cefaleia atribuída a paralisia isquémica do nervo motor 

ocular pode ocorrer antes ou concomitantemente com o 
início da diplopia.

Comentário: A maior parte das paralisias dos nervos motores 
oculares são dolorosas, independemente da presença ou ausência 
de diabetes. A dor é mais frequente em doentes com paralisia 
do III nervo e menos frequente nas paralisias do VI nervo e ainda 
menos nos casos de paralisia do IV nervo.

13.8 Sindroma de Tolosa-Hunt

Descrição: 
Dor unilateral orbitária ou periorbitária associada com parésia 

de um ou mais dos III, IV e/ou VI nervos cranianos causada por 
uma inflamação granulomatosa no seio cavernoso, fissura orbital 
superior ou órbita.

Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia orbitária ou periorbitária unilateral preenchendo o 

critério C
B. Ambos os seguintes:
 1.  inflamação granulomatosa do seio cavernoso, fissura orbitária 

superior ou órbita, demonstrada por RMN ou biópsia
 2.  parésia de um ou mais dos III, IV e/ou VI nervos cranianos 

ipsilaterais
C. Evidência de causalidade demonstrada por ambos os seguintes:
 1. A cefaleia é ipsilateral à inflamação granulomatosa
	 2.		a	cefaleia	precedeu	a	parésia	dos	III,	IV	e/ou	VI	nervos	por	≤	

2 semanas ou desenvolveu-se simultaneamente
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Comentários: Alguns casos publicados de 13.8 Síndrome de 
Tolosa-Hunt têm envolvimento adicional do V nervo (geralmente 
a primeira divisão) ou dos nervos óptico, VII ou VIII. A inervação 
simpática da pupila está ocasionalmente afetada.

Requer um seguimento cuidadoso para excluir outras causas 
de oftalmoplegia dolorosa tais como tumores, vasculite, meningite 
basal, sarcoidose ou diabetes mellitus. 

A dor e parésia da 13.8 Síndrome de Tolosa-Hunt resolvem, 
quando tratadas adequadamente com corticosteroides.

13.9 Síndroma oculosimpática paratrigeminal 
(de Raeder)
Descrição:

Dor unilateral constante, na distribuição do ramo oftálmico do 
nervo trigémeo estendendo-se, por vezes, para o ramo maxilar, 
acompanhada por síndrome de Horner ipsilateral e causada por 
uma perturbação na fossa craniana média ou da artéria carótida. 

Critérios de diagnóstico:
A. Dor unilateral constante preenchendo o critério C
B.  Sindroma de Horner ipsilateral com imagem evidenciando uma 

doença subjacente ou na fossa craniana média ou na artéria 
carótida ipsilateral

C. Evidência de causalidade demonstrada por ambos os seguintes:
 1.  cefaleia que se desenvolveu em relação temporal com o 

início da perturbação  subjacente ou levou à sua descoberta
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 2. cefaleia que tem qualquer um ou ambos os seguintes aspetos:
  a)  localizada na distribuição do ramo oftálmico do nervo 

trigémeo com ou sem extensão ao ramo maxilar
  b)  agravada pelos movimentos oculares
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Comentários: A descrição original da 13.9 Síndrome 
paratrigeminal oculosimpática (de Raeder) é olhada como um 
exemplo clássico da metodologia anatomo-clínica do início do 
século XX e foi útil, porque o envolvimento das fibras simpáticas 
oculo-pupilares indicava uma lesão da fossa craniana média. Se o 
termo síndrome de Raeder deverá ser usado hoje em dia é tema 
de intenso debate, mas a síndrome de Horner dolorosa é ainda 
considerada, por alguns autores, como uma indicação útil para o 
diagnóstico duma lesão da fossa craniana média ou de disseção da 
artéria carótida.

13.10 Neuropatia oftalmoplégica dolorosa 
recorrente

Termo previamente utilizado: Enxaqueca oftalmoplégica (este 
termo antigo e inapropriado foi rejeitado porque esta sindroma 
não é migranosa mas antes uma neuropatia dolorosa recorrente).

Descrição:
Episódios repetidos de parésia de um ou mais nervos motores 

oculares (geralmente o III) com cefaleia ipsilateral.

Critérios de diagnóstico:
A. Pelo menos duas crises preenchendo o critério B
B. Ambos os seguintes:
 1. cefaleia unilateral
 2.  parésia ipsilateral de um, dois ou todos os três nervos 

oculomotores1

C.  Foi excluída, por investigação apropriada, uma lesão orbitária, 
paraselar ou da fossa posterior

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

Nota:
1.  Alguns dados sugerem que a cefaleia pode desenvolver-se 

até 14 dias antes da parésia oculomotora.

Comentários: Pode ser demontrado por RM espessamento do 
nervo ou captação de gadolíneo. 

O tratamento com corticosteroides é benéfico em alguns 
doentes.

13.11 Síndrome do ardor bucal (SAB)
Termos previamente utilizados: Estomatodínia ou glossodínia 

quando confinada à língua.

Descrição:
Um ardor intraoral ou sensação disestésica, recorrendo 

diariamente por mais de duas horas, durante mais de 3 meses, sem 
lesões causais clinicamente evidentes.

Critérios de diagnóstico:
A.  Dor oral1 preenchendo os critérios B e C
B.		Recorrendo	diariamente	por>	2	horas	por	dia	em>	3	meses
C. A dor tem ambas as seguintes características:

 1. qualidade de ardor2

 2. sentida superficialmente na mucosa oral
D.  A mucosa oral tem aspeto normal e o exame clínico, incluindo 

testes sensitivos, é normal
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Notas:
1.  A dor é geralmente bilateral, sendo a ponta da língua o local 

mais habitual.
2. A intensidade da dor flutua.

Comentários: Secura subjetiva da boca, disestesias e alteração 
do paladar podem estar presentes.

Há uma elevada prevalência feminina, na menopausa, e alguns 
estudos mostram comorbilidade psicossocial e psiquiátrica. 
Estudos de investigação laboratorial e imagiológica, têm indicado 
alterações no sistema nervoso central e periférico.

Se uma síndrome de ardor bucal atribuída a uma perturbação 
local (candidíase, líquen plano, hipossalivação) ou sistémica 
(induzida por medicação, anemia, deficiência em vitamina B12 ou 
ácido fólico, síndrome de Sjögren, diabetes) deve ser considerada 
como uma entidade distinta, é assunto de debate. A evidência 
corrente não justifica a sua inclusão nem sequer no Apêndice.

13.12 Dor facial persistente idiopática (DFPI)
Termo previamente utilizado: Dor facial atípica.

Descrição:
Dor facial e/ou oral persistente com variadas apresentações, 

mas recorrendo diariamente por mais de duas horas, durante mais 
de três meses, na ausência de défices neurológicos clínicos.

Critérios de diagnóstico:
A. Dor facial e/ou oral preenchendo os critérios B e C
B.	Recorrendo	diariamente	por	>	2	horas	por	dia,	em	>	3	meses
C. A dor tem ambas as seguintes características:
 1.  mal localizada e não seguindo a distribuição de um nervo 

periférico
 2. tipo moedeira, surda, ardor ou mordente
D. O exame clínico neurológico é normal
E. Uma causa dentária foi excluída por investigação apropriada
F. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Comentários: Uma grande variedade de palavras é usada 
pelos doentes para descrever o carácter da 13.12 Dor facial 
persistente idiopática, sendo mais frequentemente descrita como 
moedeira, mordente, ou ardor quer superficial quer profunda. 
Pode ter exacerbações agudas e ser agravada pelo stress. Com 
o tempo, pode irradiar para uma área mais ampla da região 
craniocervical. Doentes com 13.12 Dor facial persistente idiopática 
são predominantemente mulheres.

A 13.12 Dor facial persistente idiopática pode ser comorbida 
com outas condições dolorosas como dor disseminada crónica e 
síndroma do colon irritável. Adicionalmente apresenta-se com altos 
níveis de comorbilidade psiquiátrica e incapacidade psicossocial.

Parece haver um continuum entre a 13.12 Dor facial persistente 
idiopática induzida por traumatismo insignificante e a 13.1.2.3 
Neuropatia trigeminal pós-traumática dolorosa causada obviamente 
por uma agressão significativa dos nervos periféricos. 
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O termo odontalgia atípica tem sido aplicado a uma dor 
contínua em um ou mais dentes ou numa cavidade dentária após 
a extração, na ausência de qualquer causa dentária comum. Esta 
pensa-se que seja um subtipo de 13.12 Dor facial persistente 
idiopática, embora mais localizada, a idade média de início é mais 
jovem e a distribuição por género está mais equilibrada. Baseado na 
história de traumatismo, odontalgia atípica pode também ser um 
subtipo de 13.1.2.3 Neuropatia trigeminal pós-traumática dolorosa. 
Estes subtipos/formas, se existem, não foram suficientemente 
estudadas para se proporem critérios de diagnóstico.

13.13 Dor neuropática central
Descrição:

Dor craniocervical unilateral ou bilateral de causa central, com 
apresentação variável, com ou sem alterações sensitivas. Dependendo 
da causa, pode ser constante ou remitente e recidivante.

13.13.1 Dor neuropática central atribuída a 
esclerose múltipla (EM)
Descrição:

Dor craniocervical unilateral ou bilateral, com apresentação 
variável, com ou sem alterações sensitivas, atribuída a lesão 
desmielinizante das conexões ascendentes centrais do nervo trigémeo 
numa pessoa com esclerose múltipla. Geralmente, remite e recidiva.

Critérios de diagnóstico:
A. Dor da cabeça e/ou da face preenchendo o critério C1

B.  Foi diagnosticada Esclerose Múltipla com demonstração por 
RM de uma lesão desmielinizante no tronco cerebral ou nas 
projeções ascendentes do núcleo trigeminal

C.  A dor desenvolveu-se em relação temporal com a lesão 
desmielinizante ou levou à sua descoberta

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

Nota:
1. A dor pode ser paroxística ou contínua.

Comentário: Alterações sensitivas não dolorosas (geralmente 
disestesia mas também hipostesia, anestesia, hipoalgesia, 
parestesias, etc.) podem coexistir com a dor na 13.13.1 Dor 
neuropática central atribuída a esclerose múltipla.

13.13.2 Dor central pós acidente vascular cerebral 
Descrição:

Dor na face e/ou na cabeça, geralmente unilateral, com 
apresentações variadas envolvendo partes ou toda a região 
craniocervical e associada a alterações da sensibilidade, causada 
por acidente vascular cerebral e manifestando-se até 6 meses 
após a ocorrência deste. Não é explicável por uma lesão do nervo 
trigémeo periférico ou de outro nervo craniano ou cervical.

Critérios de diagnóstico:
A. Dor da cabeça e/ou da face preenchendo o critério C
B.  Ocorreu um acidente vascular cerebral isquémico ou hemorrágico
C. Evidência de causalidade demonstrada por ambos os seguintes:
 1.  dor que se desenvolveu até 6 meses após o acidente vascular 

cerebral
 2.  imagem1 demonstrativa de uma lesão vascular num local 

apropriado

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

Nota:
1. Geralmente RMN.

Comentários: A 13.13 Dor central pós acidente vascular cerebral 
é atribuída a uma lesão das projeções ascendentes do núcleo do 
trigémeo. As vias espino-talâmicas cervicais e o processamento 
cortical podem também desempenhar papéis significativos. Por 
isso, os sintomas podem também envolver o tronco e os membros 
do lado afetado.

A dor craniocervical que se segue a uma lesão talâmica faz 
parte de uma hemissíndrome. Com lesões bulbares laterais, a dor 
hemifacial pode ocorrer isoladamente, mas, é mais frequentemente 
acompanhada por hemidisestesia cruzada.
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14. Outras cefaleias
14.1 Cefaleia não classificada noutro local
14.2 Cefaleia não especificada

Introdução
A fim de tornar esta classificação exaustiva, existem, em casos 

particulares, subcategorias para entidades que cumprem todos, 
exceto um dos critérios de diagnóstico de uma cefaleia específica. 
Ainda assim, podem existir cefaleias que não se enquadram em 
nenhum dos capítulos existentes, porque estão a ser descritas 
pela primeira vez ou porque simplesmente não existe informação 
disponível suficiente. Este capítulo é dedicado a estes tipos e 
subtipos de cefaleias.

14.1 Cefaleia não classificada noutro local 
 Termo previamente utilizado: Cefaleia não classificada.

Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia com aspetos característicos sugerindo ser uma entidade 

diagnóstica única
B.  Não cumpre os critérios para nenhuma das cefaleias descritas 

anteriormente.

Comentário: Vários novos tipos de cefaleias foram descritos, 
pela primeira vez, entre a primeira edição da Classificação 

Internacional das Cefaleias e esta terceira edição. Prevê-se que 

haverá mais entidades ainda por descrever. Tais cefaleias, até que 

sejam classificadas, poderão ser codificadas como 14.1 Cefaleia não 

classificada noutro local.

 

14.2 Cefaleia não especificada
Termo previamente utilizado: Cefaleia não classificada

Critérios de diagnóstico:
A. A cefaleia está ou esteve presente

B.  Não há informação suficiente que permita classificar a cefaleia 

nalgum grupo desta classificação.

Comentário: É evidente que se tem de fazer algum diagnóstico 

a um grande número de doentes relativamente aos quais há muito 

pouca informação disponível, permitindo apenas afirmar que eles 

têm uma cefaleia, mas não qual o tipo de cefaleia. Tais doentes 

são codificados como 14.2 Cefaleia não especificada. Contudo, este 

código nunca deve ser utilizado como desculpa por não se obter 

informação detalhada sobre a cefaleia, quando tal informação está 

disponível. Deverá ser utilizado apenas nas situações em que tal 

informação não pode ser obtida ou porque o doente morreu ou 

está incapaz de comunicar ou não se encontra acessível. 
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A1. Enxaqueca
A1.1 Enxaqueca sem aura
 A1.1.1 Enxaqueca sem aura, menstrual pura 
 A1.1.2 Enxaqueca sem aura relacionada com a menstruação
 A1.1.3 Enxaqueca sem aura não-menstrual 
A1.2 Enxaqueca com aura
 A1.2.0.1 Enxaqueca com aura menstrual pura
 A1.2.0.2 Enxaqueca com aura relacionada com a menstruação
 A1.2.0.3  Enxaqueca com aura não relacionada com a menstruação
A1.3 Enxaqueca crónica (critérios alternativos)
 A1.3.1 Enxaqueca crónica com intervalos livres de dor
 A1.3.2 Enxaqueca crónica com dor contínua
A1.4 Complicações da enxaqueca
  A1.4.5 Estado de aura de enxaqueca
 A1.4.6 Visão de neve
A1.6  Síndromes episódicas que podem estar associadas à enxaqueca
 A1.6.4 Cólica infantil
 A1.6.5 Hemiplegia alternante da infância
  A1.6.6 Enxaqueca vestibular

A2. Cefaleia tipo tensão (critérios alternativos)
A2.1  Cefaleia tipo tensão episódica pouco frequente (critérios alternativos)
A2.2  Cefaleia tipo tensão episódica frequente (critérios alternativos)
A2.3 Cefaleia tipo tensão crónica (critérios alternativos)

A3. Cefaleias trigeminoautonómicas (TAC’s)
A3.1 Cefaleia em salvas (critérios alternativos)
A3.2 Hemicrânia paroxística (critérios alternativos)
A3.3  Cefaleias nevralgiforme unilaterais de curta duração (critérios 

alternativos)
A3.4 Hemicrânia comtínua (critérios alternativos)
A3.6 Cefaleias trigeminoautonómicas indiferenciadas

A4. Outras cefaleias primárias
A4.11 Epicrania fugaz

A5. Cefaleia atribuída a lesão ou traumatismo 
da cabeça e /ou pescoço
A5.1 Cefaleia aguda atribuída a lesão traumática da cabeça 
 A5.1.1.1  Cefaleia aguda de início tardio atribuída a lesão 

traumática da cabeça, moderada ou severa
 A5.1.2.1  Cefaleia aguda de início tardio atribuída a lesão 

traumática da cabeça, ligeira
A5.2 Cefaleia persistente atribuída a lesão traumática da cabeça
 A5.2.1.1  Cefaleia persistente de início tardio atribuída a lesão 

traumática da cabeça, moderada ou severa 
 A5.2.2.1  Cefaleia persistente de início tardio atribuída a lesão 

traumática cranioencefálica, ligeira
A5.7 Cefaleia atribuída a radiocirurgia ao cérebro
A5.8  Cefaleia aguda atribuída a outra lesão ou outro traumatismo 

da cabeça e/ou pescoço
A5.9  Cefaleia persistente atribuída a outra lesão ou outro 

traumatismo da cabeça e/ou pescoço

A6. Cefaleia atribuída a doença vascular 
craniana e/ou cervical
A6.10  Cefaleia persistente atribuída a doença vascular craniana e/

ou cervical no passado

A7. Cefaleia atribuída a patologia intracraniana 
não vascular
A7.6 Cefaleia atribuída a crise epilética
 A.7.6.3 Cefaleia pós eletroconvulsivoterapia (ECT)
A.7.9  Cefaleia persistente atribuída a patologia intracraniana não 

vascular antiga

A8. Cefaleia atribuída a uma substância ou à sua 
privação
A8.4  Cefaleia persistente atribuída ao uso ou à exposição a uma 

substância, no passado

A9. Cefaleia atribuída a infeção
A9.1 Cefaleia atribuída a infeção intracraniana
 A9.1.3.3   Cefaleia persistente atribuída a infeção intracraniana 

fúngica ou outra infeção parasitária, no passado
A9.3  Cefaleia atribuída a infeção por vírus de imunodeficiência 

humana (HIV)

A10. Cefaleia atribuída a perturbação da 
homeostasia
A10.7  Cefaleia e/ou dor no pescoço atribuída a hipotensão 

ortostática (postural)
A10.8 Cefaleia atribuída a outra perturbação da homeostasia
 A10.8.1 Cefaleia atribuída a viagem no espaço
 A10.8.2  Cefaleia atribuída a outras perturbações metabólicas 

ou sistémicas
A10.9  Cefaleia persistente atribuída a perturbação da homeostasia, 

no passado

A11. Cefaleia ou dor facial atribuída a patologia 
do crânio, pescoço, olhos, ouvidos, nariz, seios 
perinasais, dentes, boca ou outra estrutura 
facial ou cervical
A.11.2 Cefaleia atribuída a patologia do pescoço
 A11.2.4  Cefaleia atribuída a radiculopatia cervical superior
 A11.2.5  Cefaleia atribuída a dor miofascial cervical
A11.3 Cefaleia atribuída a patologia dos olhos
 A11.3.5 Cefaleia atribuída a heteroforia ou heterotropia
A11.5  Cefaleia atribuída a patologia do nariz ou dos seios peri-

nasais
 A11.5.3  Cefaleia atribuída a patologia da mucosa nasal, 

cornetos ou septo nasal

A12. Cefaleia atribuída a doença psiquiátrica
A12.3  Cefaleia atribuída a perturbação depressiva
A12.4  Cefaleia atribuída a perturbação de ansiedade de separação
A12.5  Cefaleia atribuída a perturbação de pânico
A12.6  Cefaleia atribuída a fobia específica
A12.7  Cefaleia atribuída a perturbação de ansiedade social (fobia 

social)
A12.8  Cefaleia atribuída a perturbação de ansiedade generalizada
A12.9  Cefaleia atribuída a perturbação de stress pós-traumático 

(PTSD)
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Introdução
Foi adicionado um apêndice, pela primeira vez, na segunda 

edição da Classificação Internacional de Cefaleias (ICHD-II). Teve 
vários objetivos que se mantém na ICHD-3.

O primeiro objetivo do Apêndice é apresentar critérios de 
investigação para um número de novas entidades que não foram 
suficientemente validadas pela investigação conduzida até então. 
A experiência dos especialistas da Comissão de Classificação e 
as publicações de qualidade variável sugerem que há ainda um 
número de entidades de diagnóstico que acreditamos serem reais, 
mas, para as quais é necessário haver mais evidência científica 
antes que possam vir a ser formalmente aceites. Por conseguinte, 
tal como aconteceu entre a ICHD-II e a ICHD-3 beta e ICHD-3, 
antecipamos que algumas perturbações hoje no Apêndice serão 
transferidas para o corpo principal da classificação na próxima 
versão.

Em alguns lugares, o Apêndice apresenta conjuntos de critérios 
de diagnóstico alternativos aos do corpo principal da classificação. 
Isto ocorre porque a experiência clínica e alguma evidência 
publicada sugerem que os critérios alternativos poderão ser 
preferíveis, mas, a Comissão ainda não sentiu que haja evidência 
suficiente para mudar a classificação principal.

Finalmente, o Apêndice é usado como o primeiro passo 
na eliminação de perturbações historicamente incluídas como 
entidades de diagnóstico em edições anteriores da ICHD, mas, 
para as quais, ainda não há provas publicada de suficiente evidência. 
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A1 Enxaqueca
A1.1 Enxaqueca sem aura
A1.1.1 Enxaqueca sem aura menstrual pura

Critérios de diagnóstico:
A.  Episódios, em mulher menstruada,1 preenchendo os critérios 

para 1.1 Enxaqueca sem aura e o critério B seguintes:
B.  Ocorrendo exclusivamente no dia 1 ± 2 (p. ex: dias -2 a +3)2 

da menstruação1 em pelo menos dois de três ciclos menstruais 
e não em outras ocasiões do ciclo.3

Notas:
1.  Para efeitos de ICHD-3, a menstruação é considerada 

hemorragia do endométrio resultante quer de um ciclo 
menstrual normal quer da retirada de progestogénios 
exógenos, como na utilização de contracetivos orais 
combinados ou na terapia de substituição hormonal cíclica.

2.  O primeiro dia da menstruação é o dia 1 e o dia anterior é o 
dia -1; não há dia 0.

3.  Para fins de investigação é recomendado um diário 
prospetivo, mas, isso não é obrigatório para o diagnóstico 
clínico da A1.1.1 Enxaqueca sem aura menstrual pura.

A1.1.2 Enxaqueca sem aura relacionada com 
menstruação
Critérios de diagnóstico:
A.  Episódios, em mulher menstruada1 preenchendo os critérios 

para 1.1 Enxaqueca sem aura e o critério B seguinte:
B.  Ocorrendo no dia 1±2 (p. ex: dias -2 a +3) da menstruação1 em 

pelo menos dois de três ciclos menstruais, e adicionalmentre 
noutros momentos do ciclo.3

 
Notas:

1.  Para efeitos da ICHD-3, a menstruação é considerada ser 
a hemorragia do endométrio resultante quer de um ciclo 
menstrual normal quer da retirada de progestogénios 
exógenos, como no uso de contracetivos orais combinados 
ou na terapia de substituição hormonal cíclica.

2.  O primeiro dia da menstruação é o dia 1 e o dia anterior é 
dia -1; não há dia zero.

3.  Para fins de investigação é recomendado um diário 
prospetivo, mas, não é obrigatório para o diagnóstico clínico 
da A1.1.2 Enxaqueca sem aura relacionada com a menstruação.

A1.1.3 Enxaqueca sem aura não-menstrual 
Critérios de diagnóstico:
A.  Episódios de cefaleia, em mulher menstruada, preenchendo os 

critérios para 1.1 Enxaqueca sem aura e o critério B seguinte:
B.  Os episódios de cefaleia não cumprem o critério B para A1.1.1 

Enxaqueca sem aura menstrual ou para A1.1.2 Enxaqueca sem 
aura relacionada com a menstruação.
 

Nota:
1.  Para efeitos de ICHD-3, a menstruação é considerada 

hemorragia do endométrio resultante de qualquer ciclo 
menstrual normal ou da retirada de progestogénios 
exógenos, como na utilização de contracetivos orais 
combinados ou na terapia de substituição hormonal cíclica.

Comentários: Esta subclassificação de 1.1 Enxaqueca sem 
aura é claramente aplicável apenas a mulheres menstruadas como 
definido acima.

As crises de enxaqueca menstrual são maioritariamente sem 
aura. A importância de distinguir entre A1.1.1 Enxaqueca sem aura 
menstrual pura e A1.1.2 Enxaqueca sem aura relacionada com a 
menstruação é que a profilaxia hormonal é mais suscetível de ser 
eficaz na primeira.

Muitas mulheres referem uma associação excessiva entre as 
crises e a menstruação; para fins de investigação, é necessário 
confirmar o diagnóstico com base em registos diários prospetivos 
de pelo menos três ciclos menstruais.

O(s) mecanismo(s) da enxaqueca pode ser diferente com a 
hemorragia do endométrio resultante do ciclo menstrual normal 
da que resulta da suspensão de progestogénios exógenos (como 
ocorre com a contraceção oral combinada e terapia de substituição 
hormonal cíclica). Por exemplo, o ciclo menstrual endógeno 
resulta de alterações hormonais complexas do eixo hipotalámico-
pituitário-ovárico, culminando na ovulação, que é suprimida pelo 
uso de contracetivos orais combinados. Portanto, a investigação 
deve separar estas subpopulações distintas mesmo que os critérios 
de diagnóstico não o faça. As estratégias terapêuticas podem 
também ser diferentes para essas subpopulações.

Há alguma evidência de que os episódios de enxaqueca 
menstrual, pelo menos em algumas mulheres, resultam da 
suspensão de estrogénios, embora outras alterações hormonais 
e bioquímicas neste momento do ciclo possam também ser 
relevantes. Quando a enxaqueca menstrual pura ou a enxaqueca 
relacionada com a menstruação é considerada estar associada à 
retirada de estrogénio exógeno, ambos os códigos de A1.1.1 
Enxaqueca sem aura menstrual pura ou A1.1.2 Enxaqueca sem aura 
relacionada com a menstruação e 8.3.3 Cefaleia por suspensão de 
estrogénios devem ser usados.

A relação menstrual pode mudar ao longo da vida reprodutiva 
da mulher.

A1.2 Enxaqueca com aura 

A1.2.0.1 Enxaqueca com aura menstrual pura
Critérios de diagnóstico:
A.  Crises numa mulher menstruada,1 preenchendo os critérios 

para 1.2 Enxaqueca com aura e o critério B seguinte
B.  Ocorrendo exclusivamente nos dias 1 ± 2 (p.ex. dias -2 a +3)2 

da menstruação1 em pelo menos dois de três ciclos menstruais 
e em nenhum outro momento do ciclo.3

Notas: 
1.  Para efeitos da ICHD-3, a menstruação é considerada ser 

a hemorragia do endométrio resultante quer de um ciclo 
menstrual normal quer da retirada de progestogénios 
exógenos, como no uso de contracetivos orais combinados 
ou na terapia de substituição hormonal cíclica.

2.  O primeiro dia da menstruação é o dia 1 e o dia anterior é 
dia -1; não há dia zero.

3.  Para fins de investigação é recomendado um diário prospetivo 
mas isso, não é obrigatório para o diagnóstico clínico da 
A1.1.2 Enxaqueca sem aura relacionada com a menstruação.
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A1.2.0.2 Enxaqueca com aura relacionada com a 
menstruação
Critérios de diagnóstico:
A.  Crises, numa mulher menstruada,1 preenchendo os critérios 

para 1.2 Enxaqueca com aura e o critério B seguinte
B.  Ocorrendo exclusivamente nos dias 1 ± 2 (p.ex. dias -2 a +3)2 

da menstruação1 em pelo menos dois de três ciclos menstruais 
e em nenhum outro momento do ciclo.3

Notas:
1.  Para efeitos da ICHD-3, a menstruação é considerada ser 

a hemorragia do endométrio resultante quer de um ciclo 
menstrual normal quer da retirada de progestogénios 
exógenos, como no uso de contracetivos orais combinados 
ou na terapia de substituição hormonal cíclica.

2.  O primeiro dia da menstruação é o dia 1 e o dia anterior é 
dia -1; não há dia zero.

3.  Para fins de investigação é recomendado um diário 
prospetivo mas isso, não é obrigatório para o diagnóstico 
clínico da A1.2.0.2 Enxaqueca com aura relacionada com a 
menstruação.

A1.2.0.3 Enxaqueca com aura não-menstrual
Critérios de diagnóstico:
A.  Crises, numa mulher menstruada,1 preenchendo os critérios de 

1.2 Enxaqueca com aura e o critério B seguinte
B.  Não preenchendo o critério B para A1.2.0.1 Enxaqueca com 

aura menstrual pura ou A1.2.0.2 Enxaqueca com aura relacionada 
com a menstruação

Nota:
1.  Para efeitos da ICHD-3, a menstruação é considerada ser 

a hemorragia do endométrio resultante quer de um ciclo 
menstrual normal quer da retirada de progestogénios 
exógenos, como no uso de contracetivos orais combinados 
ou na terapia de substituição hormonal cíclica.

Comentários: Esta subclassificação da 1.2 Enxaqueca com 
aura é claramente só aplicável a mulher menstruada como definida 
acima.

As crises de enxaqueca menstrual são maioritariamente sem 
aura. Estes critérios para A1.2.0. 1 Enxaqueca com aura menstrual 
pura e para A1.2.0.2 Enxaqueca com aura relacionada com a 
menstruação são incluídos para permitir que estas subformas 
incomuns sejam melhor caraterizadas. Os critérios para 
A1.2.0.3 Enxaqueca com aura não menstrual são incluídos como 
complemento.

Muitas mulheres referem uma associação excessiva entre as 
crises e a menstruação; para fins de investigação, é necessário 
confirmar o diagnóstico com base em registos diários prospetivos 
de pelo menos três ciclos menstruais.

O(s) mecanismo(s) da enxaqueca com a hemorragia do 
endométrio resultante do ciclo menstrual normal pode ser 
diferente da que resulta da suspensão de progestogénios exógenos 
(como ocorre com a contraceção oral combinada e terapia de 
substituição hormonal cíclica). Por exemplo, o ciclo menstrual 
endógeno resulta de alterações hormonais complexas do eixo 
hipotalámico-pituitário-ovárico, culminando na ovulação, que é 
suprimida pelo uso de contracetivos orais combinados. Portanto, 

a investigação deve separar estas subpopulações distintas mesmo 
que os critérios de diagnóstico não o façam. 

A1.3 Enxaqueca crónica (critérios 
alternativos)
Criérios de diagnóstico alternativos:
A.		Cefaleia	(tipo	enxaqueca	ou	tipo	tensão)	durando	≥15	dias/mês	
por	>	3	meses	e	preenchendo	os	critérios	B	e	C	seguintes

B.  Ocorrendo num doente que tenha tido pelo menos 5 crises 
preenchndo os critérios B-D para 1.1 Enxaqueca sem aura e/ou 
os critérios B e C para 1.2 Enxaqueca com aura

C.		Em	≥8	dias	/mês	durante	>	de	3	meses	preenchendo	qualquer	
dos seguintes:

 1. Critério C e D para 1.1 Enxaqueca sem aura
 2. Critério A e C para 1.2 Enxaqueca com aura
 3. Critério A e B para 1.5 Provável enxaqueca
D.  Não melhor explicada por qualquer outro diagnóstico da 

ICHD-3.

A1.3.1 Enxaqueca crónica com períodos sem dor
Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia preenchendo os critérios para 1.3 Enxaqueca crónica e 

o critério B seguinte
B.	 	Interrompida	por	períodos	sem	dor	de	>	3	horas	em	≥5	dias	/

mês desde que não seja atribuída a tratamento farmacológico

A1.3.2 Enxaqueca crónica com cefaleia contínua
Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia preenchendo os critérios para 1.3 Enxaqueca crónica e 

o critério B abaixo
B.		Não	interrompido	por	períodos	livres	de	cefaleia	com>	3	horas,	
em	≥	5	dias,	por	mês,	a	menos	que	estes	sejam	atribuídos	ao	
tratamento medicamentoso. 

A1.4 Complicações da enxaqueca

A1.4.5 Estado de aura de enxaqueca
Critérios de diagnóstico:
A.  Enxaqueca preenchendo os critérios de 1.2 Enxaqueca com aura 

ou um dos seus subtipos
B. Pelo menos, três auras ocorrendo num período de 3 dias.

Comentário: Outras doenças neurológicas, incluindo a 
síndrome de vasoconstrição cerebral reversível, a síndrome de 
encefalopatia posterior reversível e a disseção arterial devem ser 
excluídas por investigação apropriada.

A1.4.6 Visão de neve (enevoada)
Critérios de diagnóstico:
A.  Pontos brilhantes, contínuos e dinâmicos através de todo o 

campo visual1	e	persistindo	por	>	3	meses
B.  Sintomas visuais adicionais de pelo menos dois dos quatro tipos 

seguintes:
 1. Palinopsia2

 2. Fenómeno entópico realçado3

 3. Fotofobia
 4. Perturbação da visão noturna (nictalopia)
C. Sintomas não consistentes com aura visual típica da enxaqueca4
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Notas:
1.  Os doentes comparam a visão enevoada à televisão estática 

(“nevoeiro televisivo”). Os pontos são geralmente pretos ou 
cinzentos sobre um fundo branco e cinzentos ou brancos 
num fundo preto mas, também são relatados pontos 
transparentes, pontos brancos cintilantes e pontos coloridos.

2.  Palinopsia pode ser pós-imagens visual e/ou rasto de objetos 
em movimento. As pós-imagem visual são diferentes das 
pós-imagem retiniana que ocorrem só após o fitar de uma 
imagem de alto-contraste e são em cor complementar.

3.  Estes fenómenos, provenientes da estrutura do próprio 
sistema visual, incluindo excessivas imagens flutuantes de 
ambos os olhos, excessivo fenómeno entópico de campo 
azul (incontáveis pequenos pontos pretos/brancos/cinzentos 
ou anéis disparando sobre o campo visual de ambos os olhos 
quando no olhar para superfícies brilhantes homogéneas tais 
como o céu azul), iluminação espontânea do olho (ondas 
coloridas ou nuvens notadas quando se fecham os olhos no 
escuro) e fotopsias espontâneas (flaxes de luz brilhante).

4. Como o descrito em 1.2.1 Enxaqueca com aura típica.
5.  Testes oftalmológicos normais (Acuidade visual corrigida, 

fundoscopia com dilatação pupilar, exame do campo visual 
e eletrorretinografia) e ausência de ingestão de drogas 
psicotrópicas. 

Comentários: A A1.4.6 Visão enevoada é incluída de novo 
no Apêndice do ICHD-3. Pode não ser parte do espetro da 
enxaqueca, mas, parece ser epidemiologicamente associado com 
1.2 Enxaqueca com aura. Para além disso é necessária a investigação 
sobre se estas perturbações têm mecanismos fisiopatológicos 
comuns causando os sintomas visuais mas, entretanto, tem sido 
colocada a hipótese de a hiperexcitabilidade cortical ter um papel 
em ambas. Doentes com 1. Enxaqueca têm um aumento da 
prevalência de palinopsia e sensibilidade visual aumentada, fora das 
crises: A1.4.6 A Visão enevoada tem ambos os aspetos palinopsia 
e fotofobia. Doentes com A1.4.6 Visão enevoada e comorbilidade 
com 1. Enxaqueca têm com mais frequência palinopsia, fotopsia 
espontânea, fotofobia, nictalopia e tinitos do que os que não têm 
comorbilidade com a enxaqueca.

Duas outras razões suportam a inclusão da A1.4.6 Visão 
enevoada na ICHD-3. Primeiro, chama a atenção para esta 
condição e ajuda os médicos a reconhecê-la. Doentes com com 
queixas de visão enevoada frequentemente têm uma história de 1. 
Enxaqueca; médicos não despertados para A1.4.6 Visão enevoada 
não interpretam estes sintomas como uma aura visual persistente. 
Segundo, num argumento similar aplicado à investigação, estudos 
futuros sobre sintomas visuais persistentes necessitam de grupos 
de estudo homogéneos; a inclusão dos critérios para A1.4.6 
Visão enevoada torna clara para investigadores a forma como esta 
perturbação é correntemente definida.

A1.6 Síndromes episódicas que podem ser 
associados à enxaqueca

A1.6.4 Cólica infantil
Descrição: 

Choro frequente e excessivo em bebé que parece saudável e 
bem alimentado.

Critérios de diagnóstico:
A.  Episódios recorrentes de irritabilidade, agitação ou choro, desde 

o nascimento até 4 meses de idade, preenchendo o critério B
B. Ambos os seguintes:
	 1.	episódios	que	duram	≥3	horas	por	dia
	 2.		episódios	que	ocorrem	em	≥3	dias	por	semana,	em	≥3	semanas
C. Não atribuída a outra perturbação 

Nota:
1. Em particular, falha na alimentação deve ser excluída.

Comentários: Cólica infantil afeta um em cada cinco bebés. 
Crianças com cólicas têm maior probabilidade de desenvolver 
mais tarde na vida 1.1 Enxaqueca sem aura ou 1.2. Enxaqueca com 
aura. Mães com 1. Enxaqueca têm 2,5 vezes maior probabilidade 
de ter crianças com cólicas do que mães sem enxaqueca. Para os 
pais com 1. Enxaqueca a probabilidade de terem uma criança com 
cólicas aumenta duas vezes.

A1.6.5 Hemiplegia alternante da infância
Descrição:

Episódios infantis de hemiplegia envolvendo cada lado 
alternadamente, associadas a uma encefalopatia progressiva, 
outros fenómenos paroxísticos e atraso mental.

Critérios de diagnóstico:
A.  Episódios recorrentes de hemiplegia alternada entre os dois 

lados do corpo e preenchendo os critérios B e C
B.  Início antes dos 18 meses de idade 
C.  Pelo menos um outro fenómeno paroxístico está associado a 

crises de hemiplegia ou ocorrendo de forma independente, 
D. Evidência de défices mental e/ou neurológico(s)
E.  Não atribuida a outra perturbação.

Nota: 
1.  Tal como abalos tónicos, posturas distónicas, movimentos 

coreoatetoides, nistagmos ou outras perturbações da 
motilidade ocular e/ou perturbações autonómicas.

Comentário: Esta é uma doença neurodegenerativa 
heterogénea. Tem sido sugerido, em reuniões clínicas, uma 
possível relação com a enxaqueca. A possibilidade de se tratar de 
uma forma incomum de epilepsia não pode ser afastada. Mutações 
no gene ATP1A3 (codificando subunidade α3 da Na+/K+ ATPase) 
serão responsáveis por, pelo menos, 70% dos casos. 

A1.6.6 Enxaqueca vestibular
Termos previamente utilizados: Enxaqueca associada à 

vertigem/tontura; enxaqueca associada a vestibulopatia; vertigem 
associada à enxaqueca.

Critérios de diagnóstico:
A.  Pelo menos, cinco episódios preenchendo os critérios C e D
B.  A história atual ou passada de 1.1 Enxaqueca sem aura ou 1.2 

Enxaqueca com aura1

C.  Sintomas vestibulares2 de intensidade moderada ou grave, com 
duração entre 5 minutos e 72 horas4

D.  Pelo menos metade dos episódios estão associados com, pelo 
menos, uma das três características de enxaqueca5 seguintes:
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 1.  cefaleia com, pelo menos, duas das quatro características 
seguintes:

  a) localização unilateral
  b) qualidade pulsátil
  c) intensidade moderada ou grave
  d) agravamento pela atividade física de rotina
 2. fotofobia e fonofobia6

 3. aura visual7

E.  Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3 ou por 
outra perturbação vestibular8.

Notas:
1.  Codificar também como o diagnóstico da enxaqueca 

subjacente.
2.  Sintomas vestibulares, conforme definidos pela Classificação 

Internacional de Perturbações Vestibulares da Bárány 
Society, qualificando-se para o diagnóstico A1.6.6 Enxaqueca 
vestibular, incluem: 

 a) vertigem espontânea:
  i.  vertigem interna (uma falsa sensação de automovimento);
  ii.  vertigem externa (uma falsa sensação de que o 

ambiente visual está a girar ou flutuar)
 b)  vertigem posicional, depois de uma mudança de posição 

da cabeça;
 c)  vertigem induzida visualmente, desencadeada por um 

estímulo visual em movimento complexo ou amplo;
 d)  vertigem induzida pelo movimento da cabeça, 

ocorrendo durante esse movimento;
 e)  sensação de tonturas induzidas pelos movimentos 

da cabeça com náuseas (tontura é caraterizada pela 
sensação de perturbação da orientação espacial; outras 
formas de tonturas não são correntemente incluídas na 
classificação de enxaqueca vestibular).

3.  Os sintomas vestibulares são graduados como moderados 
quando perturbam, mas não impedem, as atividades 
diárias; como graves quando essas atividades têm de ser 
interrompidas.

4.  A duração dos episódios é altamente variável. Cerca de 30% 
dos doentes têm episódios com minutos de duração, 30% têm 
episódios com horas de duração e outros 30% têm episódios 
ao longo de vários dias. Os restantes 10% têm episódios com 
segundos de duração, que tendem a ocorrer repetidamente 
durante movimentos da cabeça, estímulos visuais ou após 
mudanças de posição da cabeça. Nestes doentes, a duração é 
definida como o período total, durante o qual se repetem os 
episódios curtos. Na outra extremidade do espectro, existem 
doentes que podem levar 4 semanas a recuperar totalmente 
de um episódio. No entanto, o episódio principal raramente 
ultrapassa as 72 horas.

5.  Um sintoma é suficiente durante um único episódio. 
Diferentes sintomas podem ocorrer durante os diferentes 
episódios. Os sintomas associados podem ocorrer antes, 
durante ou após os sintomas vestibulares.

6.  A história e o exame físico não sugerem outra perturbação 
vestibular ou tal perturbação foi admitida, mas, excluída por 
investigação apropriada ou tal perturbação está presente 
como comorbilidade, mas os episódios podem ser claramente 
diferenciados. Crises de enxaqueca podem ser induzidos pela 
estimulação vestibular. Contudo, O diagnóstico diferencial 

deverá incluir outras perturbações vestibulares complicadas 
pela sobreposição das crises de enxaqueca.

Comentários: uma surpreendentemente elevada prevalência 
de A1.6.6 Enxaqueca vestibular de 10,3% foi recentemente descrita 
entre doentes com enxaqueca em departamentos neurológicos 
chineses.

Outros sintomas
Sintomas auditivos transitórios, náuseas, vómitos, prostração 

e suscetibilidade ao movimento podem estar associados a A1.6.6 
Enxaqueca vestibular. No entanto, como ocorrem também em 
vários outros distúrbios vestibulares, não são incluídos como 
critérios de diagnóstico.

Relação com a aura da enxaqueca e com a enxaqueca 
com aura do tronco cerebral

Tanto a enxaqueca com aura como a enxaqueca com aura do 
tronco cerebral (antiga enxaqueca basilar) são termos definidos 
pela ICHD-3. Apenas uma minoria de doentes com A1.6.6 
Enxaqueca vestibular experimentam a vertigem no prazo de 5 a 
60 minutos, conforme definido para um sintoma de aura. Menos 
ainda têm a vertigem imediatamente antes de cefaleia, conforme 
exigido para 1.2.1.1 Cefaleia com aura típica. Portanto, os episódios 
de A1.6.6 Enxaqueca vestibular não podem ser considerados como 
auras de enxaqueca.

Apesar da vertigem ser relatada por mais de 60% dos doentes 
com 1.2.2 Enxaqueca com aura do tronco cerebral, a ICHD-3 
requer para este diagnóstico, pelo menos, dois sintomas do tronco 
cerebral, além dos sintomas visuais, sensitivos ou disfásicos. Menos 
de 10% dos doentes com A1.6.6 Enxaqueca vestibular cumprem 
estes critérios. Portanto, A1.6.6 Enxaqueca vestibular e 1.2.2 
Enxaqueca com aura do tronco cerebral não são sinónimos, apesar 
de alguns doentes poderem satisfazer os critérios de diagnóstico 
para ambas as perturbações.

Relação com a vertigem paroxística benigna
Embora A1.6.6 Enxaqueca vestibular possa manifestar-se 

em qualquer idade, a ICHD-3 reconhece como mais específica 
da infância, a 1.6.2 Vertigem paroxística benigna. O diagnóstico 
requer cinco episódios de vertigem, que ocorrem sem aviso 
e resolvem espontaneamente, após minutos a horas. Entre os 
episódios, exame neurológico, audiometria, funções vestibulares 
e EEG devem ser normais. Uma cefaleia pulsátil, unilateral pode 
ocorrer durante os episódios, mas não é um critério obrigatório. 
A 1.6.2 Vertigem paroxística benigna é considerada como uma das 
síndromes precursoras de enxaqueca. Contudo, cefaleias tipo 
enxaqueca, anteriores não são necessárias para o diagnóstico. 
Dado que a classificação de A1.6.6 Enxaqueca vestibular não 
envolve qualquer limite de idade, o diagnóstico pode ser aplicado 
a crianças, quando os respetivos critérios são preenchidos mas, 
só crianças com diferentes tipos de ataques de vertigem (por 
exemplo, episódios de curta duração com menos de 5 minutos e 
outros de longa duração mais duradouros com mais de 5 minutos), 
devem receber ambos os diagnósticos.

Sobreposição com a doença de Ménière
1.  A enxaqueca é mais comum em indivíduos com doença de 

Ménière que em controlos saudáveis. Há muitas descrições 
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de doentes com características de doença de Ménière e 
A1.6.5 Enxaqueca vestibular. Na verdade, enxaqueca e doença 
de Ménière podem ser herdadas como um conjunto de 
sintomas. Perda auditiva flutuante, tinitos e pressão auditiva 
podem ocorrer na A1.6.6 Enxaqueca vestibular, mas a perda 
de audição não progride para níveis profundos. Da mesma 
forma, cefaleias semelhantes à da enxaqueca, fotofobia e 
até auras são comuns durante os episódios de Ménière. A 
relação fisiopatológica entre A1.6.6 Enxaqueca vestibular e 
doença de Ménière permanece incerta. No primeiro ano, 
após o início dos sintomas, a diferenciação entre elas pode 
ser um desafio; dado que a doença de Ménière pode ser 
monossintomática só com sintomas vestibulares nas fases 
iniciais da doença. 

Quando estão satisfeitos os critérios para a doença de 
Ménière, particularmente a perda de audição documentada pela 
audiometria, esta pode ser diagnosticada, mesmo quando os 
sintomas da enxaqueca ocorram durante os episódios vestibulares. 
Só os doentes que têm dois tipos diferentes de crises, um 
preenchendo os critérios para A1.6.6 Enxaqueca vestibular e o 
outro para doença de Menière deverão ser diagnosticados com 
ambas as perturbações. Numa futura revisão da ICHD poderá 
incluir uma síndrome de sobreposição da Enxaqueca vestibular/
Doença de Menière.

enxaqueca devem receber ambos os diagnósticos os doentes 
com dois tipos diferentes de episódios, uns preenchendo os 
critérios de A1.6.5 Enxaqueca vestibular e outros os da doença de 
Ménière. A futura revisão da ICHD poderá incluir uma síndrome 
de sobreposição enxaqueca vestibular/ doença de Ménière. 
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A2. Cefaleia tipo tensão (critérios 
alternativos)

Os seguintes critérios alternativos podem ser aplicados a A2.1 
Cefaleias tipo tensão episódicas pouco frequentes, a A2.2 Cefaleias 
tipo tensão episódicas frequentes, a A2.3 Cefaleias tipo tensão 
crónicas. Definem uma síndrome central de cefaleias tipo tensão. 
Por outras palavras, estes critérios são muito específicos, mas têm 
uma baixa sensibilidade.

Critérios alternativos de diagnóstico:
A.  Episódios ou cefaleia preenchendo o critério A para (qualquer 

entre as 2.1 Cefaleias tipo tensão episódicas pouco frequentes, 2.2 
Cefaleias tipo tensão episódicas frequentes ou 2.3 Cefaleias tipo 
tensão crónicas) e os critérios de B a D seguintes:

B.  Episódios ou cefaleia, preenchendo o critério B para (qualquer 
entre as 2.1 Cefaleias tipo tensão episódicas pouco frequentes, 2.2 
Cefaleias tipo tensão episódicas frequentes ou 2.3 Cefaleias tipo 
tensão crónicas)

C.  A cefaleia tem, pelo menos, três das seguintes quatro caraterísticas:
 1. localização bilateral
 2. qualidade tipo pressão/aperto (não pulsátil)
 3. intensidade ligeira a moderada
 4.  não agravada pelas atividades físicas de rotina, tais como 

caminhar ou subir escadas
D. Sem náuseas, vómitos, foto ou fonofobia
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

Bibliografia
Chu MK, Cho SJ, Kim JM, et al. Field testing the alternative criteria for 

tension-type headache proposed in the third beta edition of the 
international classification of headache disorders: results from the 
Korean headache-sleep study. J Headache Pain 2014; 15: 28.
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A3. Cefaleias trigeminoautonómicas 
(TAC’s)

A3.1 Cefaleia em Salvas (critérios 
alternativos)
Critérios de diagnóstico alternativos:
A. Pelo menos cinco crises preenchendo os critérios B–D 
B.  Dor unilateral orbital, supraorbital e/ou temporal, severa 

ou muito severa, durando de 15–180 minutos (quando não 
tratada)1

C. Qualquer um ou ambos os seguintes: 
 1.  Pelo menos um dos seguintes sintomas ou sinais, ipsilaterais 

à dor de cabeça:
  a) injeção conjuntival e/ou lacrimejo 
  b) congestão nasal e/ou rinorreia 
  c) edema palpebral
  d) sudorese frontal e facial 
  e) rubor frontal e facial
  f) sensação preenchimento do ouvido
  g) miose e/ou ptose 
 2. Sensação de inquietação ou agitação 
D.  Ocorrendo com uma frequencia entre uma em dias alternados 

e oito por dia2 
E. Não melhor explicado por outro diagnóstico da ICHD-3.

Notas:
1.  Durante parte, mas menos de metade do tempo de atividade 

da A3.1 Cefaleia em salvas as crises podem ser menos severas 
e/ou de mais curta ou mais longa duração. 

2.  Durante parte, mas menos de metade do tempo de atividade 
da A3.1 Cefaleia em Salvas as crises podem ser menos 
frequentes.

Comentário: As opiniões estão divididas sobre a inclusão dos 
critérios (e) e (f) no critério C1. Os especialistas do grupo de trabalho 
acreditam que melhoram a sensibilidade sem perda significativa da 
especificidade, mas, um teste de campo formal, não o confirmou.

A3.2 Hemicrânia paroxística (critérios 
alternativos)
Critérios de diagnóstico alternativos:
A. Pelo menos 20 crises preenchendo os critérios B–E 
B.  Dor severa unilateral orbitária, supraorbitária e/ou temporal 

durando de 2–30 minutos
C. Qualquer um ou ambos os seguintes: 
 1.  pelo menos um dos seguintes sintomas ou sinais ipsilaterais à 

dor de cabeça: 
  a) hiperemia conjuntival e/ou lacrimejo 
  b) congestão nasal e/ou rinorreia 
  c) edema palpebral
  d) sudorese frontal e facial 
  e) rubor/calor frontal e facial 
  f) sensação de preenchimento do ouvido 
  g) miose e/ou ptose 
 2. sensação de inquietude ou agitação
D.	Ocorrendo	com	a	frequência	de	>5	por	dia1 
E.  Totalmente prevenidade com doses terapêuticas de indometacina2 
F.  Não melhor explicada por qualquer outro diagnóstico da ICHD-3.

Notas:
1.  Durante parte, mas menos de metade, do curso de tempo 

de atividade da A3.2 Memicrânia paroxística, as crises podem 
ser menos frequentes.

 2.  Num adulto, indometacina oral pode ser usada inicialmente 
na dose de pelo menos 150mg por dia e aumentada, 
se necessário, até 225mg por dia. Doses menores de 
manutenção são por vezes utilizadas.

Comentários: As opiniões estão divididas sobre a inclusão 
de (e) e (f) no critério C1. Especialistas no grupo de trabalho 
acreditam que eles melhoram a sensibilidade sem significativa 
perda da especificidade, mas, testes de campo formais para 
suportar a alteração nos critérios não foram realizados.

A3.3 Cefaleias unilaterais nevralgiformes 
de curta duração (critérios alternativos)
Critérios de diagnóstico alternativos:
A. Pelo menos 20 crises preenchendo os critérios B–D 
B.  Cefaleia unilateral moderada a severa com distribuição orbitária, 

supraorbitária, temporal e/ou outra distribuição trigeminal, 
durando de 1–600 segundos e ocorrendo como surtos simples, 
séries de surtos ou tipo roda-dentada saw-tooth pattern 

C.  Pelo menos um dos seguintes sintomas ou sinais autonómicos 
cranianos, ipsilaterais à dor: 

 1. hiperemia conjuntival e/ou lacrimejo 
 2. congestão nasal e/ou rinorreia 
 3. edema palpebral
 4. sudorese frontal e facial 
 5. rubor frontal e facial
 6. sensação de preenchimento do ouvido 
 7. miose e/ou ptose
D. Ocorrendo com a frequência de pelo menos uma por dia1 
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Nota:
1.  Durante parte mas, menos de metade, do curso de tempo 

de atividade da A3.3 Cefaleia nevralgiforme unilateral de curta 
duração, as crises podem ser menos frequentes.

Comentário: As opiniões estão divididas sobre a inclusão de 
C5 e C6. Especialistas no grupo de trabalho acreditam que eles 
melhoram a sensibilidade sem significativa perda da especificidade, 
mas, testes de campo formais para suportar a alteração nos 
critérios não foram realizados.

A3.4 Hemicrânia continua (critérios 
alternativos)
Critérios de diagnóstico alternativos:
A. Cefaleia unilateral preenchendo os critérios B–D 
B.	Presente	durante	>3	meses,	com	exacerbações	de	intensidade	
moderada ou superior 
C. Qualquer um ou ambos os seguintes: 
 1.  pelo menos um dos seguintes sintomas ou sinais, ipsilaterais 

à dor de cabeça: 
  a) hiperemia conjuntival e/ou lacrimejo
  b) congestão nasal e/ou rinorreia
  c) edema palpebral
  d) sudorese frontal e facial
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  e) rubor frontal e facial
  f) sensação de preenchimento do ouvido
  g) miose e/ou ptose
 2.  sensação de inquietude ou agitação, ou agravamento da dor 

pelo movimento 
D. Resposta absoluta a doses terapêuticas de indometacina1 
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Nota:
1.  Num adulto, indometacina oral pode ser usada inicialmente 

na dose de pelo menos 150mg por dia e aumentada, se 
necessário, até 225mg por dia. Doses de manutenção 
menores são por vezes utilizadas.

Comentário: As opiniões estão divididas sobre a inclusão de (e) 
e (f) no critério C1. Especialistas no grupo de trabalho acreditam 
que eles melhoram a sensibilidade sem significativa perda da 
especificidade, mas, testes de campo formais para suportar a 
alteração nos critérios não foram realizados.

A3.6 Cefaleias trigeminoautonómicas 
indiferenciadas
Descrição:

Uma cefaleia semelhante a cefaleia trigémino-autonómica, 
ocorrendo em crianças e adolescentes com características de uma 
perturbação não completamente desenvolvida.

Comentários: O desenvolvimento cerebral incompleto 
pode alterar a apresentação das cefaleias trigeminoautonómicas 
(TAC’s). Doentes codificados A3.6 Cefaleias trigemino-autonómicas 
indiferenciadas deverão, tipicamente, são crianças ou adolescentes 
cujas cefaleias têm características fortemente sugestivas de uma 
TAC, mas mistas e incompletas, por exemplo, podem ter crises 
de cefaleias lateralizadas durando 30 minutos com aspetos 
autonómicos, mas sem a resposta esperada à indometacina, 
oxigénio ou triptanos.

São necessários estudos longitudinais para compreender 
melhor esta forma de apresentação e para propor critérios para 
o seu diagnóstico.

Bibliografia
De Coo IF, Wilbrink LA, Haan J, et al. Evaluation of the new ICHD-III beta 

cluster headache criteria. Cephalalgia 2016; 36: 547–551.

A4. Outras cefaleias primárias

A4.11. Epicrânia fugax
Descrição:

Dor de cabeça paroxística breve, com qualidade em guinada, 
descrevendo uma trajetória linear ou em zigue-zague através da 
superfície de um hemicrânio.

Critérios de diagnóstico:
A.  Crises de dor de cabeça tipo guinada recorrentes, durando 1 a 

10 segundos, preenchendo o critério B
B.  A dor é sentida a mover-se através da superfície de um 

hemicrânio numa trajetória linear ou em zigue-zague, começando 
e terminando em territórios de diferentes nervos

C. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-31.

Nota:
1.  Uma lesão estrutural deverá ser excluída pela história, 

exame físico e quando apropriado, pela investigação.

Comentários: Doentes com A4.11. Epicrânia fugaz descrevem 
a sua experiência dolorosa em termos de trajetória da dor entre 
dois pontos distantes na superfície cefálica, com o movimento 
desde o início ao término, durando apenas alguns segundos. Tal 
topografia dinâmica é um atributo que diferencia A4.11. Epicrânia 
fugaz de outras cefaleias epicranianas e nevralgias. 

Os pontos de início e de término permanecem constantes em 
cada doente, com a dor geralmente a mover-se da área hemicraniana 
posterior para o olho ou nariz ipsilateral mas, a irradiação posterior 
da área frontal ou periorbitária para a região occipital também é 
possível. Em todos os casos, a dor é estritamente unilateral, embora 
alguns doentes tenham alternância de lado.

No fim das crises, podem ocorrer sinais autonómicos ipsilaterais 
tais como lacrimejo, hiperemia conjuntival e/ou rinorreia.

Embora as crises sejam maioritariamente espontâneas podem 
ocasionalmente ser despertadas pelo toque no ponto de início, 
que pode permanecer sensível entre as crises.

Bibliografia 
Cuadrado ML, Gomez-Vicente L, Porta-Etessam J, et al. Paroxysmal head 

pain with backward radiation. Will epicrania fugax go in the opposite 
direction? J Headache Pain 2010; 11: 75–78.
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Atypical migraine progressing from nummular headache to epicrania 
fugax. Neurologia 2011; 26: 60–61.

Guerrero AL, Cuadrado ML, Porta-Etessam J, et al. Epicrania fugax: Ten new 
cases and therapeutic results. Headache 2010; 50: 451–458.

Herrero-Velazquez S, Guerrero-Peral ÁL, Mulero P, et al. Epicrania fugax: 
The clinical characteristics of a series of 18 patients. Rev Neurol 2011; 
53: 531–537.

Mulero P, Guerrero AL, Herrero-Velazquez S, et al. Epicrania Fugax with 
backward radiation. Clinical characteristics of 9 new cases. J Headache 
Pain 2011; 12: 535–539.

Pareja JA, Alvarez M and Montojo T. Epicrania fugax with backward radiation. 
J Headache Pain 2012; 13: 175.

Pareja JA, Cuadrado ML, FernaÅL ndez de las Pen˜ as C, et al. Epicrania 
fugax: An ultrabrief paroxysmal epicranial pain. Cephalalgia 2008; 28: 
257–263.

A5. Cefaleia atribuída a lesão ou 
traumatismo da cabeça e/ou pescoço

A5.1 Cefaleia aguda atribuída a lesão 
traumática da cabeça

Comentário: A convenção atual de que a cefaleia deverá 
iniciar-se (ou seja, relatada como tendo início) dentro de 7 dias 
após o traumatismo craniano (ou conhecimento do traumatismo) 
é por vezes arbitrária. Alguns dados sugerem que a cefaleia 
possa começar após um intervalo mais longo. Nos critérios de 
diagnóstico propostos a seguir, o intervalo de tempo máximo 
entre a lesão da cabeça e o início da cefaleia é colocado em três 
meses, mas, presume-se que as cefaleias que começam numa 
relação temporam mais próxima têm mais possibilidades de serem 
atribuídas ao traumatismo. Estudos futuros deverão continuar a 
investigar a utilidade deste e de outros critérios de diagnóstico 
alternativos para A5.1 Cefaleia aguda atribuída a lesão traumática da 
cabeça que permita que a cefaleia possa ter início de sete dias até 
três meses após o traumatismo. 
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A5.1.1.1 Cefaleia aguda de início tardio atribuída a 
lesão traumática da cabeça moderada ou grave
Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B.  Ocorrência de traumatismo da cabeça associado a, pelo menos, 

uma das seguintes características:
	 1.	perda	de	consciência	por	>30	minutos
 2. escala de coma de Glasgow <13
	 3.	amnésia	pós-traumática	>24	horas
	 4.	alteração	do	nível	de	consciência	>24	horas
 5.  imagem evidenciando uma lesão traumática da cabeça, tal 

como fratura de crânio, hemorragia intracraniana e/ou 
contusão cerebral.

C.  O início da cefaleia é incerto, e/ou a cefaleia é descrita como se 
se tivesse desenvolvido entre sete dias e três meses após todas 
as seguintes condições:

 1. traumatismo craniana
 2.  recuperação da consciência após o traumatismo 

cranioencefálico (quando aplicável)
 3.  descontinuação da medicação queimpeça a capacidade de 

sentir ou descrever a cefaleia após o traumatismo craniano 
(quando aplicável)

D. Qualquer um dos seguintes:
 1.  a cefaleia desaparece num período de 3 meses após o 

traumatismo craniano
 2.  a cefaleia persiste, mas ainda não passaram 3 meses após o 

início do traumatismo craniano
E.  Não melhor explicada por outro critério de diagnóstico da 

ICHD-3.

A5.1.2.1 Cefaleia aguda de início tardio atribuída a 
traumatiso craniano ligeiro
Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B.  Ocorrência de traumatismo craniano preenchendo ambos os 

critérios seguintes:
 1. não associado a qualquer dos seguintes:
	 	 a)	perda	de	consciência	>30	minutos
  b) escala de coma de Glasgow <13
	 	 c)	amnésia	pós-traumática	>24	horas
	 	 d)	alteração	do	nível	de	consciência	>24	horas
  e)  imagiologia evidenciando uma lesão traumática craniana, 

tal como fratura de crânio, hemorragia intracraniana e/
ou contusão cerebral

 2.  associado, imediatamente após o traumatismo craniano, a 
um ou mais dos seguintes sintomas/sinais:

  a)  confusão transitória, desorientação ou alteração da 
consciência

  b)  perda de memória para eventos imediatamente antes ou 
após o traumatismo craniano

  c)  dois ou mais sintomas sugestivos de traumatismo 
cerebral ligeiro:

   i. náuseas
   ii. vómitos
   iii.perturbações da visão
   iv.tonturas e/ou vertigens
   v.desequilíbrio na postura e na marcha
   vi.perturbação da concentração e/ou da memória
C.  O início da cefaleia é incerto, e/ou a cefaleia é descrita como se 

tenha desenvolvido entre sete dias e três meses após todas as 
seguintes condições:

 1. traumatismo craniano
 2.  recuperação da consciência após o traumatismo craniano 

(quando aplicável)
 3.  descontinuação da medicação que diminua a capacidade de 

sentir ou descrever a cefaleia após o traumatismo craniano 
(quando aplicável)

D. Qualquer um dos seguintes:
 1.  a cefaleia desaparece num período de 3 meses após o seu 

início
 2.  a cefaleia persiste, mas ainda não passaram 3 meses após o 

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

A5.2 Cefaleia persistente atribuída a lesão 
traumática da cabeça 

Comentário: A convenção atual de que a cefaleia deverá 
iniciar-se (ou ser relatada como se tivesse tido início) dentro 
de 7 dias após o traumatismo craniano (ou conhecimento do 
traumatismo) é, algo arbitrária. Alguns dados sugerem que a 
cefaleia pode começar um intervalo mais longo. Na seguinte 
sugestão de critérios de diagnóstico o intervalo de tempo máximo 
entre o traumatismo craniano e o início da cefaleia é colocado 
em três meses mas, presume-se que as cefaleias que começam 
numa maior proximidade temporal com o traumatismo têm mais 
possibilidade de serem atribuídas ao traumatismo.Estudos futuros 
deverão continuar a investigar a utilidade destes e de futuros 
critérios de diagnóstico da A5.1 Cefaleia persistente atribuída a 
lesão traumática craniana e que permitem que a cefaleia possa ter 
início para além dos sete dias e até três meses após o traumatismo.

A5.2.1.1 Cefaleia persistente de início tardio atribuída 
a lesão traumática craniana moderada ou severa
Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B.  Traumatismo craniano ocorrendo associado a, pelo menos, uma 

das seguintes características:
	 1.	perda	de	consciência	por	>30	minutos
 2. escala de coma de Glasgow (GCS) <13
	 3.	amnésia	postraumática	durando	>24	horas
	 4.	alteração	do	nível	de	consciência	>24	horas
 5.  imagiologia evidenciando uma lesão traumática cranioencefálica 

tal como fratura de crânio, hemorragia intracraniana e/ou 
contusão cerebral.

C.  A cefaleia é relatada como se tendo desenvolvido entre sete 
dias e três meses após todas as seguintes condições:

 1. traumatismo craniano
 2.  recuperação da consciência após o traumatismo craniano 

(quando aplicável)
 3.  descontinuação da medicação que diminua a capacidade 

de sentir ou descrever a cefaleia após o traumatismo 
cranioencefálico (quando aplicável)

D.		A	cefaleia	persiste	por	>	3	meses	após	o	seu	início
E. Não melhor explicada por outro disgnóstico da ICHD-3.
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A5.2.2.1 Cefaleia persistente de início tardio atribuída 
a lesão traumática ligeira da cabeça 
Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B.  Traumatismo da cabeça preenchendo ambos os critérios 

seguintes:
 1. não associado a qualquer dos seguintes:
	 	 a)	perda	de	consciência	>30	minutos
  b) escala de coma de Glasgow (GCS)<13
	 	 c)	amnésia	postraumática	>24	horas
	 	 d)	alteração	do	nível	de	consciência	>24	horas
  e)  imagiologia evidenciando uma lesão traumática 

cranioencefálica, tal como, fratura de crânio, hemorragia 
intracraniana e/ou contusão cerebral

 2.  associação imediata do traumatismo craniano com um ou 
mais dos seguintes sintomas/sinais:

  a)  confusão mental transitória, desorientação ou alteração 
de consciência

  b)  perda de memória para eventos imediatamente antes ou 
após o traumatismo da cabeça

  c)  dois ou mais sintomas sugestivos de traumatismo 
cranioencefálico ligeiro:

   i. náuseas
   ii. vómitos
   iii. alterações da visão
   iv. tonturas e/ou vertigens
   v. desequilíbrio postural e/ou da marcha
   vi. alterações da memória e/ou da concentração
C.  A cefaleia é descrita como se tivesse desenvolvido entre sete 

dias e três meses após todas as seguintes condições:
 1. traumatismo craniano
 2.  recuperação da consciência após o traumatismo craniano 

(quando aplicável)
 3.  descontinuação da medicação que diminua a capacidade de 

sentir ou descrever a cefaleia após o traumatismo craniano 
(quando aplicável)

D.	A	cefaleia	persiste	por	>	3	meses	após	o	início
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

A5.7 Cefaleia atribuída a radiocirurgia ao 
cérebro
Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia de novo que preencha o critério C
B. Foi realizada radiocirurgia ao cérebro
C.  Evidência de efeito causal demonstrada por ambas as seguintes 

situações:
 1. a cefaleia desenvolveu-se dentro de 7 dias após a radiocirurgia
 2.  a cefaleia desapareceu num período de 3 meses após a 

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

Comentário: Embora uma cefaleia de novo tenha sido descrita 
após radiocirurgia, a maioria dos estudos não fornecem descrições 
detalhadas das suas características clínicas; nem é geralmente 
claro se a cefaleia que ocorre após a radiocirurgia representa uma 
exacerbação de uma cefaleia subjacente ou constitua um novo tipo 
de cefaleia. Nos casos em que não existia história prévia de cefaleia, 
a síndrome foi de curta duração, ocorrendo mais de um ano após 
a intervenção, assemelhando-se a enxaqueca ou cefaleia explosiva. 

Contudo, a relação causal entre essas cefaleias e os procedimentos 
radiocirúrgicos que as precedem foram muito duvidosas. São 
necessários cuidadosos estudos prospetivos controlados para 
determinar se A5.7 Cefaleia atribuída a radiocirurgia ao cérebro 
existe como entidade e, no caso de existir, como se relaciona com 
o tipo e localização da lesão irradiada e/ou com a dose e o campo 
de radiação utilizados.

A5.8 Cefaleia aguda atribuída a outra 
lesão ou outro traumatismo da cabeça e/
ou pescoço
Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B.  Ocorrência de lesão ou traumatismo craniano e/ou cervical de 

um tipo não descrito anteriormente
C.  Evidência de causa demonstrada por qualquer uma ou ambas 

as seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação temporal com 

o traumatismo ou a lesão
 2.  existe outra evidência comprovativa de relação causal com o 

traumatismo ou a lesão.
D. Um dos seguintes:
 1. a cefaleia desapareceu dentro de 3 meses após o seu início
 2.  a cefaleia persiste, mas ainda não passaram 3 meses desde o 

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

A5.9 Cefaleia persistente atribuída a outro 
traumatismo ou agressão da cabeça e/ou 
pescoço
Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B.  Ocorrência traumatismo ou agressão da cabeça e/ou do 

pescoço cranioencefálico e/ou cervical de tipo não descrito 
anteriormente

C.  Evidência causa demonstrada por qualquer ou ambas as 
seguintes situações:

 1.  a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação temporal com 
o traumatismo ou agressão

 2.  existe outra evidência de relação causal com o traumatismo 
ou a lesão

D.	A	cefaleia	persiste	por>	3	meses	após	o	seu	início
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.
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A6. Cefaleia atribuída a doença 
vascular craniana e/ou cervical

A6.10 Cefaleia persistente atribuída a 
doença vascular craniana e/ou cervical, no 
passado
Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia previamente diagnosticada como 6. Cefaleia atribuída 

a doença vascular craniana e/ou cervical ou a um dos seus 
subtipos ou subformas e preenchendo o critério C

B.  A doença vascular cerebral ou cervical causadora das cefaleias 
foi efetivamente tratada ou desapareceu espontaneamente

C.		A	cefaleia	tenha	persistido	por	>	de	3	meses	após	tratamento	
efetivo ou remissão espontânea da doença vascular

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

Comentário: A6.10 Cefaleia persistente atribuída a doença 
vascular craniana ou cervical prévia, está pouco documentada; 
se existe, é necessária mais investigação para definir melhores 
critérios de causalidade.

A7. Cefaleia atribuída a patologia 
intracraniana não vascular

A7.6 Cefaleia atribuída a crise epilética

A7.6.3 Cefaleia pós eletroconvulsivoterapia (ECT)
Critérios de diagnóstico:
A. Cefaleia recorrente preenchendo o critério C
B.  Foi feito um curso de tratamento de eletroconvulsivoterapia (ECT)
C. Evidência de causalidade demonstrada por todos os seguintes:
	 1.	a	cefaleia	desenvolveu-se	após	≥50%	das	sessões	de	ECT
 2. cada cefaleia desenvolveu-se dentro de 4 horas após a ECT
 3. cada cefaleia desapareceu dentro de 72 horas após a ECT
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Comentários: Descrições precisas de cefaleias associadas a 
electroconvulsivoterapia ECT são raras. Num ensaio cego simples 
comparativo do eletriptano e paracetamol 20 de 72 doentes 
(28%) tiveram cefaleias, mas, estas não foram não foram bem 
caraterizadas (só a localização e a qualidade da dor foram avaliadas)

Os dados publicados não são adequados para definir a A.7.6.3 
Cefaleia pós electroconvulsivoterapia (ECT) operacionalmente e não 
tem havido estudos de validação dos critérios propostos desde que 
a ICHD-3 beta foi publicada.

A7.9 Cefaleia persistente atribuída a 
patologia intracraniana não vascular antiga 
Critérios de diagnóstico: 
A.  Cefaleia previamente diagnosticada como 7. Cefaleia atribuída 

a patologia intracraniana não vascular ou a um dos seus tipos, 
subtipos ou subformas, e preenchendo o critério C

B.  A patologia intracraniana não vascular causadora da cefaleia foi 
tratada eficazmente ou regrediu espontaneamente

C.		A	cefaleia	persistiu	por	>	3	meses	após	tratamento	eficaz	ou	
remissão espontânea da patologia não vascular

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

Comentário: Sabe-se da experiência clínica que uma cefaleia 

persistente pode ocorrer após uma patologia intracraniana não 

vascular anterior (e resolvida); até certo ponto tais cefaleias têm 

sido demonstradas após 7.1.1 Cefaleia atribuída a hipertensão 

intracraniana idiopática e 7.2.3 Cefaleia atribuída a hipotensão 

intracraniana espontânea. Contudo, A7.9 Cefaleia persistente 

atribuída patologia intracraniana não vascular no passado está pouco 

documentada. É necessária mais investigação para estabelecer 

melhores critérios para a causalidade.

Bibliografia

Belcastro V, Striano P, Kasteleijn-Nolst Trenite´ DGA, et al. Migralepsy, 

hemicrânia epileptica, post-ictal headache and “”ictal epileptic 

headache””: A proposal for terminology and classification revision. J 

Headache Pain 2011 ; 12 : 289–294.

Canuet L, Ishii R, Iwase M, et al. Cephalic auras of supplementary motor 

area origin: An ictal MEG and SAM (g2) study. Epilepsy Behav 2008; 13: 

570–574.

Dinwiddie SH, Huo D and Gottlieb O. The course of myalgia and headache 

after electroconvulsive therapy. J ECT 2010; 26:116–120.

Kertesz DP, Trabekin O and Vanetik MS. Headache treatment after 

electroconvulsive treatment: a single-blinded trial comparator between 

eletriptan and paracetamol. J ECT 2015; 31: 105–109.

Mendez MF, Doss RC, Taylor JL and Arguello R. Relationship of seizure 

variables to personality disorders in epilepsy. J Neuropsychiatry Clin 

Neurosci 1993; 5: 283–286.

Parisi P, Striano P, Kasteleijn-Nolst Trenite DGA, et al. “Ictal epileptic 

headache”: Recent concepts for new classification criteria. Cephalalgia 

2012; 32: 723–724.

Schweder LJ, Wahlund B, Bergsholm P and Linaker OM. Questionnaire 

study about the practice of electroconvulsive therapy in Norway. J ECT 

2011; 27: 296–299.

Siegel AM, Williamson PD, Roberts DW, et al. Localized pain associated with 

seizures originating in the parietal lobe. Epilepsia 1999; 40: 845–855.

Young GB and Blume WT. Painful epileptic seizures. Brain 1983;106: 537–

554.

A8. Cefaleia atribuída a uma 
substância ou à sua privação

A8.4 Cefaleia persistente atribuída ao 
uso ou à exposição a uma substância no 
passado
Codificada noutro local:

Como 8.2 Cefaleia por abuso medicamentoso.

Critérios de diagnóstico:

A.  Cefaleia previamente diagnosticada como 8.1 Cefaleia atribuída 

ao uso ou à exposição a uma substância ou a um dos seus subtipos 

e preenchendo o critério C

B. Cessou o uso ou a exposição a essa substância

C.		A	 cefaleia	 persistiu	 por	 >	 3	 meses	 depois	 da	 cessação	 da	

exposição

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.
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A9. Cefaleia atribuída a infeção

A9.1 Cefaleia atribuída a infeção 
intracraniana

A9.1.3.3 Cefaleia persistente atribuída a infeção 
intracraniana fúngica ou outra infeção parasitária, no 
passado

Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia previamente preenchendo critérios de 9.1.3 Cefaleia 

atribuída a infeção intracraniana fúngica ou outra infeção 
parasitária e preenchendo o critério C

B.  Infeção intracraniana fúngica ou outra infeção parasitária 
resolvida

C.		A	cefaleia	persistiu	por	>	3	meses	após	a	resolução	da	infeção	
intracraniana fúngica ou outra infeção parasitária

D.  Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3 e uma 
hidrocefalia foi excluída por neuroimagem.

A9.3 Cefaleia atribuída a infeção por vírus 
de imunodeficiência humana (HIV)
Codificada noutro local: 

A cefaleia ocorrendo em doentes com infeção por HIV mas 
causada por uma infeção oportunista específica deve ser classificada 
e codificada de acordo com essa infeção. A cefaleia causada pelo 
uso de drogas antirretrovirais deverá ser codificada como 8.1.10 
Cefaleia atribuída ao uso prolongado de medicação não destinada ao 
tratamento das cefaleias.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Ambos os seguintes:
 1. demonstrada infeção sistémica por HIV 
 2. excluída outra infeção sistémica e/ou intracraniana 
C.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 

dos seguintes:
 1.  a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o início 

da infeção por HIV
 2.  a cefaleia desenvolveu-se ou agravou significativamente em 

relação temporal com o agravamento da infeção por HIV 
como indicado pela contagem de células CD4 e/ou carga viral

 3.  a cefaleia melhorou significativamente a par da melhoria da 
infeção por HIV como indicado pela quantificação de células 
CD4 e/ou carga viral

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

Comentários: A razão para a separação de A9.3 Cefaleia 
atribuída a infeção pelo vírus da imunodeficiência humana (HIV) das 
cefaleias atribuídas a outra infeções é de três ordens:

a)  A infeção por HIV é sempre sistémica e dentro do sistema 
nervoso central

b)  A infeção dentro do sistema nervoso central pode progredir 
pode progredir independentemente da infeção sistémica

c) A infeção por HIV ainda não é curável
A cefaleia é reportada mais de metade da população infetada 

pelo HIV/síndroma de imunodeficiência adquirida (AIDS) e pode 
ser parte da sintomatologia de ambas as infeções HIV aguda e 
crónica (através de meningite asética e mecanismos similares). 

Não obstante, a A9.3 Cefaleia atribuída a infeção pelo vírus da 

imunodeficiência humana (HIV) permanece dentro do Apêndice 

porque é extremamente difícil distinguir entre a cefaleia atribuída 

puramente à infeção pelo HIV das cefaleias semelhantes às 

primárias referidas por muitos dos doentes HIV. A aplicação destes 

critérios em estudos prospetivos pode fornecer evidência mais 

conclusiva.

Em muitos casos, a A9.3 Cefaleia atribuída ao virus da 

imunodeficiência humana (HIV) é em moedeira e bilateral ou tem 

aspetos de uma cefaleia primária (1. Enxaqueca ou 2. Cefaleia 

tipo tensão). A severidade, frequência e a incapacidade que lhe é 

atribuída parece estar associada com a severidade da infeção por 

HIV como indicado pela contagem de células CD4 e/ou a carga 

viral, mas, não com a duração da infeção por HIV ou o número de 

medicamentos antirretrovirais prescritos.

Só uma minoria de doentes HIV têm cefaleias atribuíveis a 

infeções oportunísticas, provavelmente como consequência da 

disponibilidade de medicação antiretrovirica altamente ativa.

Durante a infeção por HIV, podem desenvolver-se meningite 

e/ou encefalite associadas com infeções oportunistas ou podem 

desenvolvr-se neoplasias. As infeções intracranianas mais 

frequentemente associadas a infeção por HIV e causadoras de 

cefaleias são a toxoplasmose e a meningite criptocócica. A cefaleia 

ocorrendo em doentes com infeção por HIV, mas atribuída a uma 

infeção oportunista específica deverá ser codificada de acordo com 

essa infeção.

Os fármacos antirretrovirais podem também causar cefaleias. 

Nesses casos, a cefaleia deverá ser codificada como 8.1.11 

Cefaleia atribuída ao uso prolongado de medicação não destinada ao 

tratamento das cefaleias.
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A10. Cefaleia atribuída a perturbação 
da homeostasia

A10.7 Cefaleia e/ou dor no pescoço 
atribuída a hipotensão ortostática 
(postural)
Descrição:

Dor, predominantemente na parte posterior do pescoço, 
mas, por vezes, irradiando para a região occipital (distribuição em 
“cruzeta”), atribuída a hipotensão postural e desenvolvendo-se 
apenas na posição ereta.

Critérios de diagnóstico:
A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Hipotensão ortostática (postural) foi demonstrada
C. Evidência de causalidade demonstrada por dois dos seguintes:
 1.  cefaleia que se desenvolve exclusivamente durante a postura 

ereta
 2. cefaleia que melhora espontaneamente na posição horizontal
 3.  cefaleia que predomina na parte posterior do pescoço, por 

vezes, irradiando para a região occipital (distribuição em 
“cruzeta”) 

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

Comentário: Quando especificamente inquiridos, 75% dos 
doentes com hipotensão ortostática referem dor no pescoço.

A10.8 Cefaleia atribuída a outra 
perturbação da homeostasia

A10.8.1 Cefaleia atribuída a viagem no espaço
Descrição: 

Cefaleia inespecífica causada por viagem no espaço. A maioria 
dos episódios de cefaleias não está associada a sintomas de enjoos 
de viagem no espaço.

Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. A pessoa está a viajar no espaço
C. Evidência de causalidade demonstrada por ambos os seguintes:
 1. a cefaleia ocorre exclusivamente durante a viagem no espaço
 2. a cefaleia melhora espontaneamente no retorno à terra
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Comentário: Dos 16 homens e uma mulher astronautas que 
participaram num estudo, 12 (71%) referiram, pelo menos, um 
episódio de cefaleia experimentado, enquanto estavam no espaço, 
e que não sofriam de cefaleias, quando estavam em terra.

A10.8.2 Cefaleia atribuída a outras perturbações 
metabólicas ou sistémicas

Podem ocorrer cefaleias atribuídas às seguintes perturbações, 
embora não estejam suficientemente validadas: 

anemia, insuficiência adrenocortical, deficiência mineralocorticoide, 
hiperaldosteronismo, policitemia, síndrome de hiperviscosidade, 
púrpura trombocitopénica trombótica, plasmaferese, síndrome 
dos anticorpos anticardiolipina, Doença de Cushing, hiponatremia, 

hipertiroidismo, hiperglicemia, hipercalcemia, lupus eritematoso 
sistémico, síndrome da fadiga crónica, fibromialgia.

São necessários estudos prospetivos bem controlados para 
definir mais claramente a incidência e as caraterísticas das cefaleias 
que ocorrem em associação com estas perturbações. Em cada 
caso, só deverão ser avaliados aqueles doentes que obedeçam 
bem aos critérios de diagnóstico estabelecidos para as referidas 
perturbações.

A10.9 Cefaleia persistente atribuída a 
perturbação da homeostasia no passado

Critérios de diagnóstico:
A.  Cefaleia previamente diagnosticada como 10. Cefaleia atribuída 

a perturbação da homeostasia e preenchendo o critério C
B.  A perturbação da homeostasia causadora da cefaleia foi 

efetivamente tratada ou regrediu espontaneamente
C.		A	cefaleia	persiste	por	>3	meses	após	o	tratamento	efetivo	ou	a	

remissão espontânea da perturbação da homeostasia
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.
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A11. Cefaleia ou dor facial atribuída 
a patologia do crânio, pescoço, 
olhos, ouvidos, nariz, seios 
perinasais, dentes, boca ou outra 
estrutura facial ou cervical

A11.2 Cefaleia atribuída a patologia do 
pescoço

A11.2.4 Cefaleia atribuída a radiculopatia 
cervical superior

Critérios de diagnóstico:
A. Cefaleia e/ou dor cervical preenchendo o critério C
B. Evidência clínica e radiológica de radiculopatia C2 ou C3
C. Evidência de causalidade demonstrada por ambos os seguintes:
 1. pelo menos dois dos seguintes:
  a.  a dor desenvolveu-se em relação temporal com o início 

da radiculopatia, ou levou à sua descoberta
  b.  a dor melhorou ou agravou significativamente a par da 

melhoria ou agravamento da radiculopatia
  c.  a dor é temporariamente abolida pela anestesia local de 

uma raiz nervosa relevante
 2. a dor de cabeça é ipsilateral à radiculopatia
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Comentário: A dor é geralmente posterior, mas pode irradiar 
para regiões mais anteriores. Por vezes, há dores lancinantes numa 
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das áreas inervadas pelas raízes cervicais superiores de um ou de 
ambos os lados, geralmente nas regiões occipital, retroauricular ou 
cervical posterior superior.

A11.2.5 Cefaleia atribuída a dor miofascial 
cervical

Critérios de diagnóstico:
A. Cefaleia e/ou dor no pescoço preenchendo o critério C 
B.  Demonstrada dor miofascial nos músculos do pescoço, incluindo 

zonas gatilho reprodutíveis 
C.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 

dos seguintes:
 1. qualquer um ou ambos os seguintes:
  a.  A dor desenvolveu-se em relação temporal com o início 

da perturbação dolorosa miofascial cervical
  b.  A dor melhorou significativamente a par da melhoria da 

perturbação dolorosa miofascial cervical
 2.  sensibilidade dolorosa despertada por pressão dos músculos 

cervicais implicados
 3.  a dor é temporariamente abolida por injeções de anestésico 

local nas zonas gatilho ou por massagem nas zonas gatilho
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Comentário: A dor miofascial e as suas relações com as 
chamadas “zonas gatilho” são controversas. Tem sido difícil 
demonstrar consistentemente as chamadas zonas gatilho e a 
resposta ao tratamento é variável.

A11.3 Cefaleia atribuída a patologia dos 
olhos

A11.3.5 Cefaleia atribuída a heteroforia ou 
heterotropia
Descrição:

Cefaleia causada por estrabismo latente ou persistente (vesgo), 
geralmente ocorrendo após tarefas visuais prolongadas.

Critérios de diagnóstico:
A. Cefaleia preenchendo o critério C 
B.  Identificada heteroforia or heterotropia com, pelo menos, um 

dos seguintes sintomas: 
 1. visão enevoada
 2. diplopia 
 3. dificuldade alterar o foco de perto para longe e/ou vice versa 
C.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 

dos seguintes aspetos: 
 1.  A cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o início 

da heteroforia e/ou heterotropia, ou levou à sua descoberta
 2.  A cefaleia melhorou significativamente após a correção da 

heteroforia e/ou heterotropia 
 3. A cefaleia é agravada por tarefas viisuais sustentadas
 4.  A cefaleia é aliviada pelo fecho de um olho e/ou a 

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

Comentário: Há um certo número de casos que suportam a 
A11.3.5 Cefaleia atribuída a heteroforia ou heterotropia mas, por 

outro lado pouca evidência para esta causar a cefaleia. Foi então 
movida para a Apêndice ficando dependente de estudos mais 
formais. Doentes com A11.3.5 Cefaleia atribuída a heteroforia ou 
heterotropia, se esta existir, deverão procurar o conselho de um 
oftalmologista.

A11.5 Cefaleia atribuída a patologia do 
nariz e seios perinasais

A11.5.3 Cefaleia atribuída a patologia da 
mucosa nasal, cornetos ou septo nasal
Critérios de diagnóstico: 
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C 
B.  Evidência clínica, de endoscopia nasal e/ou de imagem de um 

processo hipertrófico ou inflamatório dentro da cavidade nasal1

C.  Evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois 
dos seguintes:

 1.  a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o início 
da lesão intranasal ou levou á sua descoberta 

 2.  a cefaleia melhorou ou piorou significativamente a par da 
melhoria (com ou sem tratamento) ou o agravamento da 
lesão nasal

 3.  a dor melhora significativamente com a anestesia local da 
mucosa na região da lesão

 4. a cefaleia é ipsilateral ao local da lesão
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Nota:
1. São exemplos a concha bolhosa e o esporão do septo nasal.

A12. Cefaleia atribuída a doença 
psiquiátrica

Introdução:
Várias perturbações psiquiátricas estão frequentemente 

associadas a cefaleias, mas falta a evidência de relação causal. Na 
grande maioria dos casos, provavelmente, a cefaleia associada com 
estas perturbações reflete etiologias ou fatores de risco subjacentes 
comuns, em vez de uma relação causal. Contudo, para se fazer 
qualquer dos diagnósticos listados abaixo, uma relação causal 
entre a cefaleia e a doença psiquiátrica em questão deverá ser 
estabelecida. Então, a cefaleia ou se desenvolve simultaneamente 
com a doença psiquiátrica ou piora significativamente após a 
doença psiquiátrica se tornar evidente.

Biomarcadores definitivos e provas clínicas da causalidade da 
cefaleia são difíceis de obter e o diagnóstico será frequentemente 
de exclusão. Por exemplo, numa criança com uma perturbação 
de ansiedade de separação, a cefaleia deverá ser atribuída a essa 
perturbação apenas naqueles casos em que ocorre exclusivamente 
no contexto de separação ou atual, sem qualquer outra melhor 
explicação. Similarmente, num adulto com perturbação de pânico, 
a cefaleia deverá ser atribuída a essa perturbação, exclusivamente, 
só naqueles casos em que ela ocorre como um dos sintomas do 
ataque de pânico.

Os seguintes critérios são oferecidoos como um conjunto 
de critérios candidatos para facilitar a investigação das possíveis 
relações causais entre algumas perturbações psiquiátricas e as 
cefaleias. Não se recomenda que sejam usadosna prática clínica 
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de rotina para descrever a associação entre uma cefaleia e 
perturbações psiquiátrica concomitantes. 

A12.3 Cefaleia atribuída a perturbação 
depressiva
Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia cumprindo o critério C
B.  Uma perturbação depressiva major (episódio único ou 

recorrente) ou uma perturbação depressiva persistente foi 
diagnosticada de acordo com os critérios da DSM-5 

C.  A cefaleia ocorre exclusivamente durante os episódios 
depressivos

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

Comentário: Muitos antidepressivos, especialmente os 
antidepressivos tricíclicos, são eficazes no tratamento das cefaleias 
mesmo na ausência de depressão. Isto torna difícil determinar 
se a remissão ou melhoria da cefaleia associada a depressão 
tratada com um antidepressivo tricíclico é, de facto, evidência 
de causalidade. A remissão da cefaleia é mais sugestiva de causa 
psiquiátrica, quando uma perturbação depressiva major melhora 
sob tratamento com outro tipo de antidepressivos menos eficazes 
no tratamento da cefaleia.

A12.4 Cefaleia atribuída a perturbação de 
ansiedade de separação
Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia cumprindo o critério C
B.  Foi diagnosticada perturbação de ansiedade de separação de 

acordo com os critérios da DSM-5
C.  A cefaleia ocorre exclusivamente no contexto de separação atual ou 

ameaça de separação de casa ou das pessoas de maior vinculação
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Comentário: A perturbação de ansiedade de separação é 
persistente, durando tipicamente pelo menos 6 meses, embora 
uma duração mais curta possa ser consistente com os critérios de 
diagnóstico em casos de início agudo ou exacerbação de sintomas 
severos (por exemplo: recusa em ir à escola, ou incapacidade 
completa de se separar de casa ou de figuras de vinculação). A 
perturbação causa sofrimento clínico significativo e/ou perda de 
capacidade nas áreas social, académica, ocupacional e/ou outras 
áreas de funcionamento.

A12.5 Cefaleia atribuída a perturbação de 
pânico
Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia cumprindo o critério C
B.  Crises de pânico recorrentes e inesperadas cumprindo os 

critérios da DSM-5 para perturbação de pânico
C. A cefaleia ocorre exclusivamente durante as crises de pânico
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

A12.6 Cefaleia atribuída a fobia específica
Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia cumprindo o critério C
B.  Uma fobia específica foi diagnosticada de acordo com os 

critérios da DSM-5

C.  A cefaleia ocorre exclusivamente quando o doente é exposto 
ou antecipa exposição a estímulos fóbicos

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

Comentário: As fobias específicas tipicamente duram seis ou 
mais meses, causando sofrimento e/ou incapacidade clinicamente 
significativos em áreas, tais como a social, ocupacional e outras 
importantes áreas funcionais.

A12.7 Cefaleia atribuída a perturbação de 
ansiedade social (fobia social)
Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia cumprindo o critério C
B.  Foi diagnosticada perturbação de ansiedade social (fobia social) 

de acordo com os critérios de diagnósticos da DSM-5 
C.  A cefaleia ocorre exclusivamente, quando o indivíduo está 

exposto ou antecipa a exposição a situações sociais
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Comentários: Na perturbação de ansiedade social (fobia 
social) existe um medo ou ansiedade acentuados, relativamente a 
uma ou mais situações sociais nas quais o indivíduo fica exposto a 
um possível escrutínio dos outros. O medo ou a ansiedade estão 
em desproporção com a ameaça colocada pela situação social. 
Exemplos incluem interações sociais (como uma conversa), ser 
observado (por exemplo, a comer ou beber) ou falar em público 
(como por exemplo, fazer um discurso). As pessoas (ele ou ela) 
temem comportar-se de uma maneira que demonstrem sintomas 
de ansiedade que lhes possam causar avaliações negativas pelos 
outros (como por exemplo, serem humilhados, embaraçados ou 
rejeitados) ou temem ofender os outros. Nas crianças, o medo 
ou ansiedade podem traduzir-se por choro, crises de cólera, 
bloqueio de movimentos, agarrar-se a uma pessoa ou objeto, 
comportamento retraído e impossibilidade de falar em público. 

A perturbação é persistente, durando tipicamente 6 meses ou 
mais.

A12.8 Cefaleia atribuída a perturbação de 
ansiedade generalizada
Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia cumprindo o critério C
B.  Foi diagnosticada perturbação de ansiedade generalizada de 

acordo com os critérios da DSM-5
C. A cefaleia ocorre apenas durante os períodos de ansiedade
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3. 

Comentário: Os doentes com perturbação de ansiedade 
generalizada apresentam preocupação e ansiedade excessivas 
(expetativa apreensiva) relacionadas com duas (ou mais) áreas de 
atividade ou eventos (exemplo: família, saúde, finanças, problemas 
da escola/trabalho), na maioria dos dias, durante 3 meses ou mais. 
Os sintomas podem incluir inquietação ou sensação de excitação 
tensão ou nervosismo ou tensão muscular. O comportamento 
associado a esta perturbação inclui evitamento das atividades 
ou eventos com desfecho eventualmente negativo, marcada 
demora no comportamento ou tomada de decisões devido às 
preocupações, e procura repetida de proteção por causa das 
preocupações.
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A12.9 Cefaleia atribuída a perturbação de 
stresse pós-traumático (PTSD)
Critérios de diagnóstico:
A. Qualquer cefaleia cumprindo o critério C
B.  Foi diagnosticada perturbação de stresse pós-traumático (PTSD) 

de acordo com os critérios da DSM-5 
C.  A cefaleia desenvolveu-se pela primeira vez após a exposição 

ao stresse traumático e ocorre exclusivamente no contexto de 
outros sintomas de PTSD1

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-32.

Notas:
1.  A cefaleia pode ocorrer, por exemplo, durante exposição às 

recordações do trauma.
2.  Em particular, A12.3 Cefaleia atribuída a perturbação 

depressiva

Comentários: A exposição à morte ou ameaça de morte, 
lesão séria ou violação sexual podem ocorrer diretamente, 
vivendo o acontecimento ou podem ocorrer de forma indireta: 
testemunhando o evento; tomando conhecimento de que 
o evento ocorreu com um familiar ou amigo próximos; por 
exposição repetida ou extrema a detalhes adversos relacionados 
com o evento (exemplo: os primeiros a recolher despojos 
humanos; agentes policiais repetidamente expostos a pormenores 
relacionados com abuso infantil). Isto não se aplica à exposição 
através dos meios de comunicação eletrónicos, televisão, filmes 
ou imagens, a menos que esta exposição esteja relacionada com 
o trabalho. 

Dada a alta frequência de comorbilidade depressiva associada 
com a perturbação de sresse pós-traumática (PTSD), o diagnóstico 
de A12.9 Cefaleia atribuída ao stresse póstraumatico deve ser 
reservado apenas, para os doentes cuja cefaleia não seja explicada 
pela depressão concomitante (p.ex: casos de cefaleia atribuída ao 
PTSD em doentes sem comorbilidade depressiva). 
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Definição de Termos

Acompanhantes (sintomas): Sintomas que tipicamente 
acompanham em vez de precederem ou seguirem a cefaleia. 
Na enxaqueca, por exemplo, os mais frequentes sintomas 
acompanhantes são a náusea, os vómitos, fotofobia e fonofobia.

Alodínia: Sensação de desconforto ou dor (qb) surgindo de um 
estímulo que normalmente, não será suficiente para ter esse 
efeito. É distinto de hiperalgesia (qv).

Anorexia: Perda de apetite e aversão aos alimentos em grau ligeiro.
Atribuída a: Este termo na ICHD-3 descreve a relação entre 

uma cefaleia secundária (qv)a secondary headache (qv) and the 
disorder believed to cause it. It requires fulfilment of criteria 
establishing an accepted level of evidence of causation. 

Aura: Sintoma inicial de uma crise de enxaqueca com aura, 
sendo a manifestação de uma disfunção cerebral focal. A aura 
tipicamente dura 20 a 30 minutos e precede a cefaleia. Veja 
também: sintomas focais, pródromos, sintomas premonitórios, 
sintomas de alarme e sintomas neurológicos.

Cefaleia: Dor localizada acima da linha orbitomeatal.
Cefaleia (perturbação): Cefaleia ou perturbação de cefaleia, 

não causada por ou atribuída a outra perturbação. Deve ser 
distinguida da perturbação por cefaleia secundária. 

Cefaleia em salvas (crise): Um período de dor contínua durando 
de 15–180 minutes. 

Cefaleia em salvas (período de salvas): O tempo durante o 
qual regularmente ocorrem crises de cefaleias em salvas 
(também referido como período de salvas), pelo menos, em 
dias alternados.

Cefaleia em salvas (período de remissão de salvas): O tempo 
durante o qual as crises espontaneamente deixam de ocorrer 
e não podem ser desencadeadas com álcool ou nitroglicerina. 
Para ser cosiderada uma remissão o período livre de crises 
deverá exceeder 3 meses (ver também período de remissão 
de salvas).

Cefaleia secundária (perturbação): Cefaleia ou perturbação de 
cefaleia causada por outra perturbação subjacente. Na ICHD-
3, as cefaleias secundárias são atribuídas a uma perturbação 
causal. secondary headaches are attributed to the causative 
disorder. As cefaleias secundárias são distinguidas das cefaleias 
primárias (qb). Uma cefaleia secundária pode ter caraterísticas 
de uma cefaleia primária mas também preenche os critérios de 
causalidade para outra perturbação. 

Central (dor neuropática): Dor (qb) causada por uma lesão 
ou doença do sistema nervoso somatosensitivo central (ver 
também dor neuropatica). 

Cintilação: Alucinações visuais que são brilhantes e variam de 
intensidade, geralmente, cerca de 8 a 10 ciclos por segundo. 
São típicas da enxaqueca com aura (qb).

Crise de cefaleia: dor (qb) localizada na cabeça, acima da linha 
orbitomeatal e/ou sulco nucal.

Crise de cefaleia em salvas: Episódio de dor contínua, durando 
15-180 minutos. 

Período de salvas: tempo durante o qual as crises de cefaleias em 
salvas ocorrem regularmente e, pelo menos um, em dias alternados.

Crónico: Referindo-se a dor, crónico significa de longa duração, 
especificamente, por um período excedendo três meses. 
Em terminologia de cefaleias, mantêm este significado para 
as cefaleias secundárias (nomeadamente, para as atribuídas a 

infeção) em que a perturbação causal é em si mesma crónica. 
Neste sentido, crónico é distinto de persistente (qb). Para as 
cefaleias primárias que são geralmente episódicas (qb), crónico 
é usado sempre que as crises de cefaleias ocorram (qb) em 
mais dias sim do que não por períodos superiores a três 
meses. As cefaleias trigeminoautonomicas são uma exceção: 
nestas perturbações, o adjetivo crónico não é usado até que a 
perturbação fique sem remissão por mais de um ano.

Dias de cefaleias: Número de dias, em todo ou parte do dia, 
afetados por cefaleias, durante o tempo de observação 
(geralmente um mês).

Dor: De acordo com a definição da IASP: uma sensação 
desagradável e uma experiência emocional associada a lesão 
tecidular potencial ou atual ou descrita em termos de tal lesão 
(ver também dor branda, dor neuropática, dor neuropática 
central e dor neuropática periférica).

Dor branda (tenderness): Uma sensação de desconforto oud 
or causada pela pressão direta tal como é aplicada durante a 
palpação (qb). 

Dor em punhalada: Dor súbita durando um minuto ou menos 
(geralmente um segundo ou menos).

Dor facial: Dor abaixo da linha orbitomeatal, acima do pescoço e 
até aos pavilhões auriculares.

Dor neuropática central: Dor causada por uma lesão ou 
doença do sistema somatossensitivo central (veja também Dor 
neuropática).

Dor neuropática periférica: Dor causada por uma lesão ou 
doença do sistema somatossensitivo periférico (ver também 
dor neuropática).

Duração da crise: O tempo desde o início até ao fim da crise 
de cefaleia (ou dor) que preencha os critérios de um tipo ou 
subtipo particular de cefaleia.

 Após enxaqueca ou cefaleia em salvas, uma dor de cabeça de 
pouca intensidade, não pulsátil sem sintomas acompanhantes 
pode persistir, mas isso não faz parte da crise e não é incluída 
na sua duração. Se o doente adormece durante uma crise e 
acorda aliviado, a duração é até à hora de acordar. Se uma 
crise de enxaqueca é aliviada com sucesso pela medicação, 
mas os sintomas regressam dentro de 48 horas, esta pode 
corresponder a uma recidiva da mesma crise ou a uma nova 
crise. É necessário avaliar para fazer a distinção (veja também 
frequência das crises).

Episódica: Recorrente e remitente segundo um padrão regular 
ou irregular de crises de cefaleias (ou dor) (qb) de duração 
constante ou variável. Embora usado há muito tempo, o termo 
adquiriu significado especial no contexto das cefaleias em salvas 
episódicas, referindo-se à ocorrência de períodos de salvas 
(qb) separados por períodos de remissão (qb) em vez de crises. 
Uso semelhante foi adotado na hemicrânia paroxística e nas 
crises de cefaleias unilaterais nevralgiformes de curta duração.

Escotoma: Perda de parte (s) do campo visual de um ou ambos 
os olhos. O escotoma pode ser absoluto (perda de visão) ou 
relativo (visão reduzida ou escurecida).

Espectro de fortificação: Alucinação visual típica de aura visual 
da enxaqueca (arqueada, angulada e alargando gradualmente).

Estimulos puntiformes: estímulos aplicados a certos pontos da 
pele. Ver também puntiformes.

Estrabismo: Alinhamento anormal de um ou ambos os olhos 
(vesgo). 



Sinapse®  |  Suplemento 2  |  Volume 18  |  N.º 2  |  Novembro de 2018

CLASSIFICAÇÃO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS (CIC) – 3ª Edição - 2018170

Facial (dor): Dor abaixo da linha orbitomeatal, anterior ao 
rochedo e acima do pescoço.

Fenómeno entópico realçado: Perturbações visuais 
provenientes da propria estrutura do sistema visual, incluindo 
excessivas imagens flutuantes em ambos os olhos, excessivos 
fenómenos entópicos de campo azul (incontáveis pequenos 
pontos cinzentos/brancos/pretos ou anéis disparados contra 
o campo visual de ambos os olhos quando se olha para 
superfícies homogéneas luminosas tais como o azul do 
céu), autoiluminação do olho (ondas coloridas ou nuvens 
percecionadas quando se fecham os olhos no escuro) e 
fotopsias espontâneas (“Relampago” de luz brihante).

Fisgada de dor: Dor súbita durando um minuto ou menos 
(geralmente um segundo ou menos).

Focal (sintoma neurológico): Sintomas de perturbação focal 
do encéfalo (geralmente cerebral) tal como ocorre na aura da 
enxaqueca (qb).

Fonofobia: Hipersensitibilidade ao som, geralmente causando 
evitamento/fuga. 

Fortificação (espetro de): Perturbação visual angulada, arcuata e 
gradualmente alargada típica da aura visual da enxaqueca, que 
pode ser colorida ou a preto e branco.

Fotofobia: Hipersensitibilidade à luz, causando evitamento/fuga. 
Frequência das crises: A frequência com que ocorrem as 

crises de cefaleias (ou dores) durante um período de tempo 
(geralmente um mês). O alívio com sucesso de uma crise de 
enxaqueca com a medicação pode ser seguido por recidiva 
dentro de 48 horas. As Recomendações da IHS para os Ensaios 
Clínicos Controlados de Fármacos para a Enxaqueca, na 3ª 
edição, aconselham como solução prática, especialmente na 
diferenciação de crises registadas em diários no mês prévio, 
contar como crises distintas só as que estão separadas por, pelo 
menos 48 horas livres de cefaleia.

Heteroforia: Estrabismo latente (vesgo).
Heterotropia: Estrabismo patente (vesgo).
Hiperalgesia: Perceção exagerada em resposta a um estímulo 

esperado como sendo doloroso.
Hipersensibilidade (à dor): Sensação de desconforto ou dor 

causada por uma pressão que normalmente não é suficiente 
para causar tais sensações.

Hipoalgesia: Diminuição da perceção em resposta a um estímulo 
esperado com sendo doloroso.

Intensidade da dor: Grau de dor (qb) (geralmente expresso 
em termos da sua consequência funcional e avaliada segundo 
uma escala numérica (0-3) equivalente a não, leve, moderada 
ou severa ou á scala visual analógica (geralmente de 10 
centimetros).Pode também ser graduada segundo uma escala 
verbal expressa em termos da sua repercussão funcional : 0. 
sem dor; 1. dor ligeira, não interfere com as atividades diárias; 
2.dor moderada, a dor inibe mas, não impede as atividades da 
vida diária; 3. dor grave, impede todas as atividades. Também 
pode ser expressa através de uma escala analógica visual.

Lancinante: Dor breve, tipo choque elétrico ao longo de uma 
raiz ou nervo.

Músculos pericranianos: Músculos occipitais e do pescoço, 
músculos da mastigação, músculos faciais, músculos da expressão 
facial e da fonação e músculos do ouvido interno (tensor do 
timpano, estapedio). Ver também Pericranianos (músculos).

Neuralgia: Dor (qb) na distribuição do nervo ou nervos, presume-

se ser devida a disfunção ou agressão dessas estruturas 
neuronais. O uso comum tem implicado uma qualidade 
paroxística ou lancinante (qb) mas, o termo neuralgia não deve 
ser reservado para dores paroxísticas. (ver também nevralgia)

Neurite: Um tipo especial de neuropatia (qb); o termo é agora 
reservado para processos inflamatórios afetando os nervos. 
(ver também nevrite).

Neuroimagem: TC, RM, PET, SPECT ou cintigrafia, 
incluindomodalidades funcionais quando aplicáveis, geralmente, 
do cérebro.

Neuropatia: Uma perturbação da função ou alteração patológica 
num nervo ou nervos (num nervo: mononeuropatia; em vários 
nervos: mononeuropatia múltipla; quando difusa e bilateral: 
polineuropatia).

 O termo neuropatia não inclui a neurapraxia, neurotemesis, 
secção de um nervo, perturbações de um nervo devido ao 
impacto transitório tal como uma pancada, um estiramento ou 
crise epilética (nesses casos, aplica-se o termo neurogénica).

Neuropática (dor): Dor causada por uma lesão ou doença do 
sistema nervoso somatossensitivo.

Nevralgia: Dor na distribuição de um nervo ou nervos. 
 De uso comum, especialmente na Europa, geralmente implica 

dor paroxística e de qualidade lancinante, mas o termo não 
deverá ser reservado só para dores paroxísticas.

Nevrite: Uma forma especial de neuropatia; o termo deverá ser 
reservado para os nervos afetados por processos inflamatórios.

Nova cefaleia: Qualquer tipo, subtipo ou subforma de cefaleia de 
que o doente não padecia anteriormente.

Não suficientemente validado: de validade duvidosa como 
entidade de diagnóstico de acordo com a experiência dos 
membros da comissão de classificação e/ou de controvérsia na 
literatura.

Nuca (região): face dorsal (posterior) do pescoço superior, 
incluindo a região de inserção no crânio dos músculos do 
pescoço 

Palinopsia: Perturbações visuais na forma pósimagens e/ou 
imagens de arrastamento de objetos em movimento (devem 
ser distinguidas das pós-imagens retinianas, que ocorrem, em 
cor complementar, após fixação numa imagem de elevado 
contraste).

Palpitante: sinónimo de pulsátil
Pericranianos (músculos): Músculos occipitais e do pescoço, 

músculos da mastigação, músculos faciais, músculos da 
expressão facial e da fonação e músculos do ouvido interno 
(tensor do timpano, estapedio). (Ver também: músculos 
pericranianos).

Período refratário: O tempo que se segue à resolução de uma 
crise de dor (qb) durante o qual uma nova crise não pode ser 
provocada. (ver também refratário).

Período de remissão de salvas: o tempo durante o qual as 
crises deixam de ocorrer espontaneamente e não podem ser 
induzidas pelo álcool ou nitroglicerina. Para ser considerado 
como remissão, o período livre de crises deverá exceder um 
mês. (ver também cefaleia em salvas)

Persistente: Este termo, usado no contexto de algumas cefaleias 
secundárias, descreve a cefaleia, como inicialmente aguda e 
causada por outra perturbação e, que falha a remissão dentro 
de um tempo específico (geralmente três meses) após essa 
perturbação ser resolvida. Em muitos dos tais casos, a cefaleia 
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é reconhecida como um subtipo ou subforma distinta, com 
evidência de causalidade dependente do preenchimento prévio 
dos critérios para o diagnóstico da cefaleia de tipo agudo, e a 
persistência da mesma cefaleia. 

Posdromo: Uma fase sintomática, durando mais de 48 horas, após 
a resolução da dor nas crises de enxaqueca com ou sem aura. 
Entre os sintomas posdrómicos comuns estão a sensação de 
cansaço ou fadiga, dificuldade de concentração e rigidez no 
pescoço.

Pressão/aperto: Dor de uma qualidade constante muitas vezes 
comparada com uma banda de ferro à volta da cabeça.

Privação (withdrawal): Interrupção no uso ou exposição a uma 
medicação ou outra substância que tenha durado semanas 
ou meses. O termo englobe ma não está limitado à privação 
terapêutica (cessação) de medicação em contexto de cefaleias 
por uso excessivo de medicação.

Pródromo: Uma fase siintomática, durando mais de 48 horas, 
ocorrendo antes do início da dor na enxaqueca sem aura 
ou antes da aura na enxaqueca com aura. Entre os sintomas 
prodrómicos comuns estão a fadiga, o humor exaltado ou 
deprimido, apetite invulgar e exagerado para certos alimentos.

Pulsátil (throbbing/pulsating): Caraterizada por intensificações 
ritmicas com os batimentos cardíacos.

Punhalada (dor): Dor súbita (qb) durando um minuto ou menos 
(geralmente um segundo ou menos). 

Puntiforme (estímulo): Estímulo aplicado a certos pontos da 
pele. Ver também: Estímulo puntiforme.

Referida (dor): Dor sentida numa área diferente daquela onde 
tem origem.

Refração (erro): Miopia, hipermetropia ou astigmatismo.
Refratário (período): O tempo que se segue à resolução de uma 

crise de dor (qb) durante o qual uma nova crise não pode ser 
provocada. (ver também período refratário).

Relação temporal estreita/próxima: Este termo é usado 
para descrever a relação entre uma perturbação orgânica e a 
cefaleia. Relações temporais específicas podem ser conhecidas 
para perturbações de início agudo, onde a relação de 
causalidade é possível, mas não foi suficientemente estudada. 
Para perturbações crónicas a relação temporal assim como a 
causalidade é frequentemente muito difícil de estabelecer.

Resolução: Remissão complete de todos os sintomas e outra 
evidência clínica de doença ou de um processo de doença (tal 
como uma crise de cefaleias (qb).

Secundária (cefaleia)/(perturbação): Cefaleia ou perturbação 
de cefaleia causada por outra perturbação subjacente. 
Na ICHD-3, as cefaleias secundárias são atribuídas a uma 
perturbação causal. As cefaleias secundárias são distinguidas 
das cefaleias primárias (qb). Uma cefaleia secundária pode 
ter as caraterísticas de uma cefaleia primária, mas, também 
preenche os critérios de causalidade para outra perturbação. 

Sintomas acompanhantes: Sintomas que tipicamente 
acompanham, em vez de preceder ou seguir-se à cefaleia. Na 
enxaqueca, por exemplo, os mais frequentes são: náuseas, 
vómitos, fotofobia, fonofobia; osmofobia, diarreia e outros 
sintomas ocorrem mais raramente.

Sintomas de alarme: Termo usado previamente, quer para 
sintomas premonitórios, quer para aura e por isso ambíguo. 
Não deverá ser usado.

Sintomas focais: Sintomas de perturbação cerebral focal 

(geralmente cerebral),tais como, as que ocorrem na enxaqueca 
com aura.

Sintomas premonitórios: Esta expressão tem sido usada com 
diferentes significados, frequentemente como sinónimo de 
prodromo (qb) mas também, menos especificamente e algo 
ambiguamente, para uma série de sintomas que se acredita 
precederem (mas possivelmente são a fase inicial) da crise de 
enxaqueca. Este termo é melhor ser evitado.

Substância: Qualquer um dos seguintes: Produto químico 
orgânico ou inorgânico, alimento ou aditivo, bebida alcoólica, 
gás ou vapor, droga ou medicamento, substância vegetal, animal 
ou outra substância dada com intenção medicinal, embora não 
licenciada como produto medicinal.

Teicopsia: Sinónimo de espectro de fortificação. (Dicionário: - 
Sensação visual de uma centelha em forma de ziguezague).

Termos previamente utilizados: Um termo de diagnóstico 
anteriormente utilizado com um significado idêntico ou 
similar ao termo clássico ou contido nele. Os termos usados 
previamente são frequentemente ambíguos e/ou foram 
utilizados de forma diferente em diferentes países.

Unilateral: No lado direito ou no lado esquerdo não cruzando 
a linha média. Cefaleia unilateral não envolve necessariamente 
todo o lado direito ou esquerdo da cabeça, mas, pode ser 
frontal, temporal ou occipital, apenas. Quando usado para 
perturbações sensitivas ou motoras da aura da enxaqueca inclui 
uma hemidistribuição completa ou parcial.

Vasospasmo: Constrição de artéria ou arteríolas a um tal grau que 
a perfusão tecidular fica reduzida.

Ziguezague (linha): Sinónimo de espectro de fortificação (qb).
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