Comité de Classification des Céphalées
de la Société | nternationale des Céphalées

La Classification Internationale des
Cephalées

3e edition
Titre abrégé: ICHD -3

Droits dbébauteurs

La 3e édition de la Classification Internationale des Céphalées (The International

Classification of Headache Disorders , ICHD -3) peut étre reproduite librement a

des fins scientifiques, éducatives ou cliniques par des institutions, des sociétés

ou des i ndividus. Dans | e cas contraire, | es
exclu sivement a la Société  Internationale des Céphalées . La reproduction de tout

ou partie de quelgue maniére que ce soit a des fins commerciales requiert

| autorisation;della Seca®ta®cor d®e moyennant [
redevance. Veuillezcontacte r | 6 ®di t eur -desdodgsadr esse cCi

©lInternational Headache Society 2013 -2018. Les demandes dbéautori
de droits dbdéauteur doi vent °tre adress®es ° Sa
Yard, 55 City Road, Londres EC1Y 1SP, Royaume -Uni

(Tél. :+44(0) 207 3248500, Fax :+44(0)207 324 8600) ;

permissions@sagepub.co.uk ) ( www.uksagepub.com ).

Traductions

La Société Internationale des Céphalées (IHS pour International He adache
Society) autorise express®ment | a tra@adesi on de
fins déapplication clinique, déo®ducation, de t
recherches. Cette autorisation est accordée sous réserve que toutes les

traductions soient enr egi str ®es aupr s de |61 HS. Avant

traduction, les futurs traducteurs sont invités a vérifier si une traduction existe
déja dans la langue proposée.

Tous | es traducteurs doi vent °tre conscients
protocol es de traduction rigoureux. Les publications rapportant des études

utilisant des traductions de3 dewatent inaute uppar ti e de
br ve description du processus de traducti on,
traducteurs (qui devraient toujours étre plusieurs a cette fin).

L6I HS ndbapprouvera pas | es traductions. Les app
par les sociétés nationales  affiices. 1| convient dbdédobtenir | eur a
ou elles existent.


mailto:permissions@sagepub.co.uk
http://www.uksagepub.com/

Traduction fran-ai se de31l 61 CHD

Nous sommes heureux de vous pr®senter -Bgui traduct
est i ssue do ulongad rrigoareus. nepremiére  version a été effectuée

par un traducteur professionnel privé (non médecin), ala demande de la Soci  été

Fran- ai s e deb®Migraines ez Céphalées (SFEMC) , gréace a un financement

obtenu de la part de Novartis®.

Ensuite, t ous les chapitres de cette version francaise préliminaire ont été
corrigés par deux membres de la SFEMC. Aucune compensation financi
été versée aux membres de la SFEMC pour cette traduction.

Préface: Jérbme Mawet puis Xavier Moisset

Chapitre 1 : Michel Lant éri-Minet puis Anne Donnet

Chapitre 2 : Geneviéve Demarquay puis Caroline Roos
Chapitre 3 : Dominique Valade puis Genevieve Demarquay
Chapitre 4 : Anne Donnet puis Jérdbme Mawet

Chapitre 5 : Evelyne Guégan -Massardier puis Anne Ducros
Chapitre 6 : Anne Ducros puis Evelyne Guégan -Massardier

Chapitre 7 : Caroline Roos puis Christian Luca S

Chapitre 8 : Christian Lucas puis Anne Ducros

Chapitre 9 : Pierric Giraud puis Soléne De Gaalon

Chapitre 10 : Jérdme Mawet puis Dominique Valade

Chapitre 11 : Xavier Moisset  puis Dominique Valade
Chapitre 12 : Anne Ducros puis Anne Donnet

Chapitre 13 : Dominique Valade puis Anne Ducros

Chapitre 14 : Anne Ducros puis Christian Lucas

Appendice : Solene De Gaalon  puis Pierric Giraud
Définitions des termes  : Xavier Moisset puis Jérdme Mawet

Enfin, la version francaise finale a été assembl ée, corrigée et relue par Anne

Ducros.

Nous esp®rons que | a tr aduc3seralargementutiiséai se de | 61
dans le monde francophone pour | e soin, | 0lkmsherchg.nement et

Au nom de la SFEMC,
Anne Ducros, France ( présidente  de la SFEMC et membre du 3e comité

de classification des ¢®phal ®es de |1 61 HS
(a-ducros@chu - montpellier.fr )



mailto:a-ducros@chu-montpellier.fr

Premier Comité de Classification des Céphalées

Jes Olesen, Danemark ( président )
André Bes, France (décedeé)

Robert Kunkel, Etats  -Unis

James W Lance, Australie

Giuseppe Nappi, Italie

Volker Pfaffenrath, Allemagne

Frank Clifford Rose, Royaume -Uni (décédé)
Bruce S Schoenberg, Etats -Unis (décédé)
Dieter Soyka, Allemagne (décédeé)

Peer Tfelt -Hansen, Da nemark ( secrétaire )
K Michael A Welch, Etats -Unis

Marica Wilkinson, Royaume  -Uni (décédé)

Deuxieme comité de classification des céphalées

Jes Olesen, Danemark ( président )
Marie - Germaine Bousser, France
Hans - Christoph Diener, Allemagne

David Dodick, Etats -Unis

Michael First, Etats -Unis

Peter J Goadsby, Royaume -Uni
Hartmut Gobel, Allemagne

Miguel JA Lainez, Espagne

James W Lance, Australie

Richard B Lipton, Etats -Unis

Giuseppe Nappi, Italie

Fumihiko Sakai, Japon

Jean Schoenen, Belgique

Stephen D Silberstein, E tats -Unis
Timothy J Steiner, Royaume -Uni ( secrétaire )

Troisieme comité de classification des céphalées

Jes Olesen, Danemark ( président )
Lars Bendtsen, Danemark

David Dodick, Etats  -Unis

Anne Ducros, France

Stefan Evers, Allemagne

Michael First, Etats -Unis

Peter J Goadsby, Etats -Unis/Royaume -Uni
Andrew Hershey, Etats  -Unis

Zaza Katsarava, Allemagne



Morris Levin, Etats -Unis

Julio Pascual, Espagne

Michael B Russell, Norveége

Todd Schwedt, Etats  -Unis

Timothy J Steiner, Royaume -Uni ( secrétaire )
Cristina Tassorell i, Italie

Gisela M Terwindt, Pays -Bas

Maurice Vincent, Breésil

Shuu -Jiun Wang, Taiwan

Membres des groupes de travalil surla 3e classification
Groupe de travail sur la migraine
J Olesen, Danemark ( président )

(jes.olesen@regionh.dk )

H Bolay, Turquie ;A Charles, E. -U. ;S Evers, Allemagne ;M First, E. -
U. ; A. Hershey, E. -U. ; M Lantéri -Minet, France ;R Lipton, E. -U. ;
EA MacGregor, Royaume -Uni ; HW Schytz, Danemark, T  Takeshima,

Japon.
Groupe de travail sur les céphalées de tension
L Bendtsen, Danemark ( président )

(lars.bendtsen@regionh.dk )

S Ashina, Etats -Unis ; MT Goicochea, Argentine  ; K Hirata, Japon ;
K Holroyd, Etats -Unis ; C Lampl, Autriche ; RB Lipton, Etats -Unis ;
DD Mitsikostas, Gréce ;J Schoenen, Belgique.

Groupe de travail sur les céphalées trigémino - autonomiques

P Goadsby, E. -U. ( président ) (peter.goadsby@kcl.ac .uk)

C Boes, E. -U. ; C Bordini, Brésil ; E Cittadini, Royaume -Uni; A Cohen,
Royaume -Uni ; M Leone, Italie ; A May, Allemagne ;L Newman, Etats -
Unis ; J-W Park, Corée du Sud ; T Rozen, Etats -Unis ; E Waldenlind,
Suéde.

Groupe de travail sur les autres céphalées primaires

S-JWang, Tapwa®si(dent
(sjwang@vght ple.gov. tw

ADucros, FrEwecres, Al | edlhabdne Tguwamge,
Turqui éAreja, Espagoeal, EsPegese, ;Br ®si |
WYoung, -Bnhnias-8$Yu, Chine.

Groupe de travail sur la céphalée attribuée a un traumatisme
cranien et/ou cervical


mailto:jes.olesen@regionh.dk
mailto:lars.bendtsen@regionh.dk
mailto:peter.goadsby@kcl.ac
mailto:sjwang@vghtpe.gov.tw

T Schwedt, E. -U. ( président )
(schwedt.todd@mayo.edu )

| Abu-Arafeh, Royaume -Uni ;J Gladstone, Canada ;S -J Huang,
Taiwan ; R Jensen, Danemark ; JMA Lainez, Espagne ;D Obelieniene,
Lituanie ; P Sandor, Suisse ; Al Scher, Etats -Unis.

Groupe de travail sur la céphalée attribuée a une affection
vasculaire cranienne et/ou cervicale

A Ducros, France ( président )
(a-ducros@chu -montpellier.fr )

M Arnold, Suisse ; M Dichgans, Allemagne ;J Ferro, Portugal ;
E Houdart, France ; E Leroux, Canada ;Y-S Li, Chine ; A Singhal,
Etats -Unis ; G Tietjen, Etats -Unis.

Groupe de travai Isurla céphalée attribuée a une affection
intracranienne non vasculaire :

DW Dodick, E. -U. ( président )
(dodick.david@mayo.edu )

S Evers, Allemagne ;D Friedman, E. -U.: E Leroux, Canada ;B Mokri,
E.-U. ; J Pascual, Espagne ;M Peres, Brésil ; A Purdy, Canada ;

K Ravishankar, Inde ;W Schievink, E. -U. ; R Stark, Australie
J VanderPluym, Etats -Unis.

Groupe de travail sur la céphalée attribuée a une substance ou
son sevrage

MB Russell, Norvége ( président )
(mbrussell@medisin.uio.no )

L Bendtsen, Danemark ;J-L Fuh, Taiwan ;Z Katsarava, Allemagne
AV Krymchantowski, Brésil ;M Leone, ltalie ; K Ravishankar, Inde
H Tugrul Atasoy, Turquie ; NJ Wiendels, Pays -Bas.

Groupe de travail sur la céphalée attribuée a une infection

C Tassorelli, Italie ( président )
(cristina.tassorelli@mondino.it )

JR Berger, Etats -Unis ; E Marchioni, Italie ;V Osipova, Russie
K Ravishankar, Inde ; F Sakai, Japon ;L Sauvi, Italie.

Groupe de travail sur la Céphalée attribuée a un désordre de
| 6hom®ostasie

J Pascual, Espagne ( président )
(juliopascualgomez@gmail.com )

M Bigal, Brésil ; C Bordini, Brésil ;J Gonzalez Menacho, Espagne
F Mainardi, Italie ; A Ozge, Turquie ;J Pereira -Monteiro, Portugal
M Serrano -Duefias, Equateur.


mailto:Schwedt.Todd@mayo.edu
mailto:a-ducros@chu-montpellier.fr
mailto:Dodick.David@mayo.edu
mailto:m.b.russell@medisin.uio.no
mailto:cristina.tassorelli@mondino.it
mailto:juliopascualgomez@gmail.com

Groupe de travail sur la céphalée ou algie faciale attribuée a une
affection du crane, du cou, des yeux, des oreilles, du nez, des
sinus, des dent s, de | a bouche ou dbéautres

ou cervicales

M Levin, E. -U. ( président )
(mo.levin@hitchcock.org )

R Cady, E. -U. ; C Fernandez de las Pefias, Espag ne ; D Friedman,
Etats -Unis : V Guidetti, Italie :J Lance, Australie ;P Svensson,
Danemark.

Groupe de travail sur la céphalée attribuée a une affection
psychiatrique

M Vincent, Brésil ( président )
(maurice.v_incent@me.com )

JI Escobar, E. -U. : M First, E. -U. ; AE Lake lll, E. -U. : E Loder, E. -U. :
F Radat, France.

Groupe de travail sur les lésions douloureuses des nerfs craniens
et autres douleurs faciales

Z Katsarava, Allemagne, et T Nurmikko, Royaume -Uni( co-
présidents ) (zaza.katsarava@uni -due.de )

R Benoliel, Israél ; Giorgio Cruccu, Italie ; R-D Treede, Allemagne ;
C Sommer, Allemagne.

Groupe de travail pour les céphalées et les criteres de
| 6Appendi ce

GM T erwindt, Pays  -Bas ( président )
(G.M.Terwindt@lumc.nl )

Remerciements

Le travail du Comité de Classification des  Céphalées de la Société
Il nternational e des C®phal ®es est financ®
L laternatio nal Classification of Headache Disorders , 3e®di tion, noa

b®&n®f i ci ® déaucun parrainage commerci al

Nous remercions Timothy Steiner pour son sol
efforts en tant que secrétaire honoraire du Comité de classification et
ensuite pour son travail de révision et de préparation de ce manuscrit.


mailto:mo.levin@hitchcock.org
mailto:maurice.vincent@me.com
mailto:zaza.katsarava@uni-due.de
mailto:G.M.Terwindt@lumc.nl

Table des matiéres page

Préface
Comment utiliser la classification ?

Classification

Premiére partie : les céphalées primaires
1. Migraine

2. Céphalée de tension

3. Céphalées trigémino -autonomiques

4. Autres céphalées primaires

Deuxiéme partie : les céphalées secondaires

Introduction

5. Céphalée attribuée a un traumatisme cranien
et/ou cervical

6. Céphalée attribuée a une affection vasculaire cranienne et/ou
cervicale

7. Céphalée attribuée a une affection intracranienne
non vasculaire

8. Céphalée attribuée a une substance ou son sevrage
9. Céphalée attribuée a une infection
10. C®phal ®e attri bu®e ° un d®sordre de | 6homeg

11. Céphalée ou dou leur faciale attribuée a une affection du
crane, du cou, des yeux, des oreilles, du nez, des sinus, des dents,
de |l a bouche ou doéautres structures facial

12. Céphalée attribuée a une affection psychiatrique

Troisieme partie : Neuropathi  es craniennes douloureuses, autres
douleurs faciales et autres céphalées

13. Lésions douloureuses des nerfs craniens et autres douleurs faciales

14. Autres céphalées



Appendice

Définitions des termes utilisés



Pr ®f ace

Au nom du Comité de Cla ssification de la  Société Internationale des

Céphalées, je suis fier de présenter la troisieme édition de la Classification

Internationale des Céphalées (International Classification of Headache

Disorders ) , | 63.CHD

El'le fait suite ° | a publicati-8en2@l8Lad a vers
version béta avait pour but promouvoir davantage de tests en pratique

clinique avant |l a pr®sentation -8etcélma versi o
bi en fonctionn®. D @< "ec eel type ont eésé publicesd

not amment sur | a mi gr ai ne avec aur a, | 6al
| 6hypertension intracr©nienne idiopathique
Par exempl e, i a ®t ® prouv® que |l es crit r.
Migraine avec aura étaient supérieurs aux criteres de la 1.2. Migraine

avec aura du document principal de |l a -33ersion
permettant ainsi de mieux distinguer cette affection des accidents

ischémiques transitoires. Les tests en pratique clinique des n ouvelles
caractéristiques associées au critére Cl de | Algiedvasétulaire de la

face, rougeur de | a face et pl ®ni tude de I
ndbapportaient rien en ter me de di scri min
conséquent, ces symptdomes sont inclus seul ement dans | 6Appen
| 61 €EHD invitant ” des ®tudes compl ®ment ai r e:

illustrant le processus de classification des pathologies basé sur des
preuves qui sous -tend dorénavant tous les futurs changements de
| Idternational Cl  assification of Headache Disorders , ICHD -3.

Une des raisons ayant justifi ® I|-Zaumaitepusi on b
inclure les codes de la Classification Internationale des Maladies (CIM ou

ICD pour International Classification of Diseases) , 11e édition (ICD -11),

de | 60Organisation mondiale de | a sant® (OMS)
gue la CIM -11 soit terminée en 2016, mais il y a malheureusement eu des

retards importants et inattendus, de sorte que les codes définitifs sont

toujours indisponibles. No us avons donc ®t® amen®3% ° p u
sans ces codes.

L 6 | C8id3t publiée en tant que premier numéro de Cephalalgia en 2018,

exactement 30 ans apr s | a premi rlaterna@dal t i on d
Classification of Headache Disorders , | 641 CHdDo mme n ppelsns | 6 a
maintenant. Cette premiere version était basée principalement sur des

avis doexperts, mais soO0est n®anmoi ns-llav®r ®e

publiée en 2004, comportait un certain nombre de changements motivés

d6une , paadetnouveaux élément s de preuve et,pdrGeautre p
avis revisés des experts. Les nouvelles preuves scientifiques ont joué un

réle relativement plus important dans les changements opérés dans la

ver si on b°t a-3 cetoutesdlésblizelles modifications incluses

dans | 0 I3GshinD basées sur de telles preuves. Ainsi, la Classification
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des Céphalées est, dorénavant et pour toutes les éditions futures,
entierement dirigée par la recherche.

Ce long cheminement a débuté en 2010 et pris fin avec la publication de

| 61 €3 Mnais le comité actuel a encore beaucoup a faire dans les

guel ques prochaines ann®es. L-& a atéetnadtiteon b °t a
dans de nombreuses langues, et ces traductions doivent étre mises a jour

avant que-3mhe@puisSeEde publiée dans ces la ngues. Espérons que

de nombreuses traductions supplémentaires seront publiées afin que

A

| 61 €3+bit disponible dans toutes les langues majeures, et méme dans

de nombreuses | angues mineures. Une versiaon
be°ta de -3 alée HBve loppée sous la direction du professeur

Hartmut Gobel ; el |l e sera mise "3 Umoiuede pcuealrde | 61 CHD
cas cliniques est pr ®vu dans | e cadr e dou
professeurs Morris Levin et Jes Olesen. Enfin, les professeurs Timothy

Stei ner et Jes Olesen ®tabliront tBneela concor

CIM-11 de | 60OMS d s gque I|-Elserantaddporsblesie | a CI M

Quel est alors | 6avenir de | & Ladasséicatiof i cat i o]
doit en principe é&tre une discipline conse rvatrice. Lorsque des

changements importants sont apportés a une classification, toutes les

études antérieures utilisant les parties modifiées de la classification

doivent étre revues. Les essais médicamenteux réalisés selon les criteres

diagnostiques anté rieurs doivent, par exemple, étre réitérées si les

criteres de diagnostic subissent des changements majeurs, car les

patients relevant du nouveau diagnostic seront différents de ceux relevant

du diagnostic précédent. Mon espoir est que les études en pratiq ue
clinique et | 6anal yse scientifique -3qui on
continueront, permettant ai nsi aux c hanc¢

entierement basés sur des preuves. Conformément a la tradition, il faudra

10al15 ans avant g ee sbitbpublad,Dna is un certain nombre

do®t udes sur | e terrain -tengps. destcritere®ald | s ®e s (
di agnosti c -ldmodifiéd podHaD1.3 Migraine chronique  ont été

publiés dans Cephalalgia ; le comité de classification a approuvé ces

changements, endemanda nt | eur wutilisation i mm®di at e,
né®t ai ent pas i nirte@gtion@ls Classification of Headache

Disorders j usqué”™ ce que | a ver-3pamisse deSdnmeesde | 61 C
plus tard. Le futur comité de classification des céphalées devr ait

®gal ement °tre en mesur e déoapprouver et d
crit res de diagnostic nouveaux ou r ®vis®s ¢
4 l orsqubil s auront ®t ® corrobor ®s par de
clinique publiées dans  Cephalalgia .

L61 GHD permis ° |l a classification des c®phal
classifications des maladies neurologiques de devenir la meilleure. Nous

avons maintenu cet élan pendant 30 ans, et la supériorité de notre

classification est recemment devenue évidente lors des travaux du comité

concernant la section neurologique de la CIM -11 a Geneve . Aucune autre
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A

di scipline en neurologie néa une <classificat
crit res de diagnostic explicites pour chagqt
sincere me n t gue <cette tradition pourra °tre ma
les céphalées continueront a ouvrir la voie a la classification des maladies

neurologiques.

Jes Olesen

Président

Comité de classification des céphalées
International Headache Society (IHS)
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Comment utiliser cett?® classifica

Ce document volumineux nda pas vocation
les membres du Comité de Classification sont incapables de se souvenir

de | 6ensemble du contenu. 1 sbagit doéun doc
maintes reprises. De cette facon, vous connaitrez bientét les criteres de

diagnostic pour la 1.1 Migraine sans aura ,la 1.2 Migraine avec aura , pour

les principaux types de la 2. Céphalée de tension , pour | 6 3.1 Algie

vasculaire de la face et quelques aut res. Le reste représentera des

®l ®ments © consul ter. En pratigque clinique,
classification pour les cas évidents de migraine ou de céphalée de tension,

mais elle est utile lorsque le diagnostic est incertain. Pour la recherche, la

classification est indispensable : chaque patient participant a un projet de

recherche, que ce soit un essai médicamenteux ou une étude

physiopathologique ou biochimique, doit satisfaire un ensemble prédéfini

de critéres de diagnostic.

1. Cette classificat ion est hiérarchique et vous devez décider du niveau
de détail avec lequel vous souhaitez établir votre diagnostic . de la
classification de premier ni veau uni quer
niveau possible. Le premier niveau permet de savoir de quel groupe

le patient releve. Est -ce, par exemple, une 1. Migraine ou une 2.
Céphalée de tension ou une 3. Céphalée trigémino -autonomique ?
Pui s on obtient des i nformations per me

diagnostic. Le niveau de détail souhaité dépend du but. En médecine
générale, seuls les diagnostics du premier ou du deuxiéme niveau
sont généralement appliqués, alors que dans les cabinets spécialisés
et les centres de prise en charge des céphalées, un diagnostic de
guatrieme ou de cinquieme niveau est approprié.

2. Dans la p lupart des cas, les patients recoivent un diagnostic en
fonction des phénotypes de la céphalée actuellement présents, ou qui
se sont produits au cours de | 6ann®e pr ®
génétique et certaines autres utilisations, la survenue des
sym ptdmes pendant toute la vie est utilisée.

3. Chaque type distinct, sous -type ou sous -forme, de céphalée dont
souffre le patient doit étre diagnostiqué et codé séparément. Par
exemple, un patient gravement atteint soigné dans un centre de
prise en charge des ¢ éphalées peut recevoir trois diagnostics et
codes : 1.1 Migraine sans aura , 1.2 Migraine avec aura et 8.2
Céphalée par abus médicamenteux

4. Lorsquéb
| 6

n patient re-oi-t plusieurs diagno
dans r

u
ordre doéi mportance pour | e patient.
5. Quand un type de céphalée chez un patient particulier remplit deux

crittres de diagnostic différents, toutes les autres informations
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disponibles doivent étre utilisées pour décider lequel représente le

meilleur diagnostic ou le plus probable. Cela pourrait inclure la
reconstitution de | 6hi stoire des c®phal G
commencé la céphalée ?) , | es ant ®c ®dent s famil i a
m®di cament s, |l a relation avec |l e cycl e me
gue doautres caract ®r i st i des ecsiteres de sati s
diagnostic pour la 1. Migraine , la 2. Céphalée de tension ou la 3.

Céphalées trigémino -autonomiqgues ou | 6un de | eurs- types
types, | 6emportent toujours sur |l a sati sf
catégories diagnostiques probables de chacun, qui sont décrits en

dernier dans | eurs groupes respectifs. En
dont la céphalée répond aux criteres de la 1.5 Migraine probable et

de la 2.1 Céphalée de tension épisodique peu fréquente devrait étre

codé selon cette dernieé re. Néanmoins, il faut toujours considérer la

possibilité que certaines crises de céphalée répondent a un ensemble

de crit res alors qgque dbébautres <crises sat
Dans de tels cas, deux diagnostics existent et tous deux doivent étre

donnés et codés.

Pour retenir un diagnostic de céphalée particulier, le patient doit,
dans de nombreux cas, avoir présenté un nombre minimum de crises
(ou de jours de crise) de cette céphalée. Ce nombre est spécifié dans

les critéres de diagnostic du type, d u sous -type ou de la sous -forme

de céphalée. En outre, la céphalée doit répondre a un certain nombre

déautres exigences d®crites dans |l es Croi
lettrées distinctes: A, B, C, etc. Certaines rubriques lettrées sont

monot h®ti qu-agd, reda@utbel | es expri ment une |
D6bautres rubriques |l ettr ®es sont pol yth

exemple deux des quatre caractéristigues énumérées.

Léensembl e compl et des crit res de di ag
certaines céphalées uniguement a u niveau du premier et du

deuxiéme chiffre. Les criteres diagnostiques pour le troisiéme,

quatrieme et, parfois cinquieme chiffres requierent alors, pour le

critere A, de répondre aux criteres des niveaux un et/ou deux puis

pour le critere B et les suivant s, les autres criteres spécifiques a

remplir sont précisés.

La fréquence des céphalées primaires varie considérablement, allant

de crisestouslesla2 ans ~ des crises gquotidiennes
crises varie ®gad3emenpropbse géhédaler@adtD pas la
possibilit® de coder | a fr®quence ou | 6i nt
|l a fr®quence et | O0intensit® soient sp®cifi
Céphalée primaire ou secondaire ou les deux 1 or s q urouvelle

céphalée se produit pour la premiére fois en relat ion temporelle
étroite avec une autre pathologie connue pour causer une céphalée
ou si ell e r®ppond " dbébautres crit res de
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11.

12.

14

la nouvelle céphalée est codée comme une céphalée secondaire

attribuée a la pathologie causale. Cela re ste vrai méme lorsque la

c®phal ®e pr ®sent e |l es caract®ristiqgues
(migraine, c®phal ®e de tension, al gi e vas
des autres céphalées trigmino -aut onomi ques) . Lorsqudune

primaire préexistante devient chronique en relation temporelle étroite

avec une telle pathologie causale, les deux diagnostics doivent étre

donnés, celui de la céphalée primaire initiale et celui de la céphalée
secondaire. Lorsquodoune cpeepXis@ite® e estpr i mai
significativement ag gravée (ce qui signifie habituellement une

augmentation de deux fois ou plus de la fréquence et/ou de

| 6i ntensit®) en relation temporelle ®troi
les deux diagnostics doivent étre donnés, celui de la céphalée

primaire initialeet cel ui de | a c®phal ®e secondair e,
ait des preuves solides montrant gue | 6
céphalées.

Le dernier critére pour presque toutes les céphalées est « Nb6est pas

mi eux expliqu®e par un aut f3e. Pdandregeno st i c
compte les autres diagnostics possibles (le diagnostic différentiel ) fait

partie du déroulement habituel du processus de diagnostic clinique.

Lorsqudune c®phal ®e semble r®pondre aux
céphalalgique particuliére, ce dernier critere est toujours un rappel a
envisager doautres diagnostics pouvant mi e

En particulier, cela sbéapplique ° | 6 ®v al
savoir si elle est secondaire ou primaire. Cela peut également
sdappl i qu e facteurs causasx alternatifs: par exemple, une

céphalée se produisant en relation temporelle étroite avec un AVC
i sch®mi que aigu peut °tre une cons®quence
de | a c¢ aus e padexenplé AvhEdisEection).

De nombreux patients souff  rant de crises de céphalées répondant a
un ensemble de criteres de diagnostic précis ont également des
crises qui, bien que similaires, ne répondent pas tout a fait aux

crit res. Cel a peut °tre d¥% au traiteme
souvenir exactement des sympt ! mes ou ” déautres
Demandez au patient de décrire une crise typique non traitée ou

traitée sans succesetassurez -vous quoéil y en a eu suffi

établir le diagnostic. Incluez ensuite les crises moins typiques lors de
la description de la fréquence des crises.

Lorsque | 6on soup-onne qubébun patient souf
doun dypeude céphalée, il est fortement recommandé de lui

demander de tenir un agenda des céphalées dans lequel il notera les

caractéristiques importantes p our chaque épisode de céphalée. Il a

®t ® d®montr® qubdun tel agenda des c®phal
diagnostique et permet une évaluation plus précise quant a la
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consommati on de m®di cament s. Léoagenda
| 6i mportance r el astypexetabess-types defcéphakes.t

Enfin, il apprend au patient a faire la distinction entre les différentes

céphalées: par exemple entre une migraine sans aura et une

céphalée de tension épisodique.

Dans chaque chapitre sur les céphalées secondaires, les causes les

plus connues et les mieux établies sont mentionnées et des criteres

pour les céphalées qui en résultent sont donnés. Cependant, dans de

nombreux chapitres, par exemple 9. Céphalée attribuée a une

infection , il y a un nombre presque infini de ca uses infectieuses

possi bl es. Af in do®viter une tr s l ong
i mportantes sont menti onn®es. Dans | 6exernm
rares sont codées comme une 9.2.3 Céphalée attribuée a une

infection systémique autre . Le méme systeme est u tilisé dans les

autres chapitres sur les céphalées secondaires.

Les criteres de diagnostic des céphalées secondaires ne nécessitent

plus de r®mi ssion ou dbéam®lioration subst
sous -jacent avant que le diagnostic de céphalée ne puiss e étre posé.

Les crit res de di a3gpeuventtéirecappiigeés Hes leC HD

début ou des que le trouble sous -jacent est confirmé. Le critere A est

la présence de la céphalée ; le critere B est la présence du trouble

causal ; le critere C est la preuv e de la causalité. Au stade aigu, un

rapport temporel ®troit entre | e d®but de
du trouble causal présumé est souvent suffisant pour établir le lien

de causalité, tandis que dans les états moins aigus, davantage de

preuves de la causalité sont habituellement requis. Dans tous les cas,

le dernier critere doit étre appliqgué comme une Vvérification c« Nbest

pas mieux expliqu®e par un aBt.re diagnost.i

Dans certains cas de céphalées secondaires, comme la 5.2 Céphalée
per sistante attribuée a un traumatisme cranien , des types ou sous -
types de céphalées persistantes peuvent étre présents Cc éaedird
gue | a c®phal ®e qui a ®t ® caus®e par un a
malgré la résolution de ce trouble. Dans de tels cas, le diagnostic
change pour passer du type aigu ( par exemple ,la5.1 Céphalée aigué
attribuée a un traumatisme cranien ) au type persistant (5.2 Céphalée
persistante attribuée a un traumatisme cranien ) apres un intervalle
de temps spécifié (3 ~mois dans cet ex emple). La preuve de la
causalité dépend de la satisfaction préalable des criteres de
diagnostic du type aigu et de la persistance de la méme céphalée.

La plupart de ces diagnostics figurent da
preuves insuffisantes de leur exist ence. lls ne seront généralement

pas appliqués, mais ils sont la pour stimuler la recherche de meilleurs

criteres de causalité.
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16. LOAppendi ce est ®t abl i pour |l a recherche

étudier les entités orphelines en vue de leur inclusion ultér ieure (ou,
dans certains cas, de leur exclusion) dans le document principal de la
classification. La plupart des diagnostics et des criteres diagnostiques

de | 0Appendice sont soit nouveaux, soit d
présents dans le document princ ipal. Certains sont de vieilles entités

qui ne sont pas encore suffisamment validées ; ils seront

probabl ement supprim®s | ors de | a prochalil

des preuves de leur validité ne sont pas produites.



Classification

Code Diagnostic
ICHD -3
1. Migraine
1.1 Migraine sans aura
1.2 Migraine avec aura
1.2.1 Migraine avec aura typique
1.2.1.1 Aura typique avec céphalée
1.2.1.2 Aura typique sans céphalée
1.2.2 Migraine avec aura du tronc cérébral
1.2.3 Migraine hémiplégique
1.23.1 Migraine hémiplégique familiale (MHF)
1.23.1.1 Migraine hémiplégique familiale de type 1 (MHF1)
1.2.31.2 Migraine hémiplégique familiale de type 2 (MHF2)
1.2.31.3 Migraine hémiplégique familiale de type 3 (MHF3)
1.2.3.14 Migraine hémiplégique  familiale, autres loci

1.2.3.2 Migraine hémiplégique sporadique (MHS)
1.2.4 Migraine rétinienne
1.3 Migraine chronique
1.4 Complications de la migraine
1.4.1 Etat de mal migraineux
1.4.2 Aura persistante sans infarctus
143 Infarctus migraineux
1.4.4 Crise épileptique déclenchée par une aura
migraineuse
15 Migraine probable
151 Migraine sans aura probable
152 Migraine avec aura probable
1.6 Syndromes épisodiques pouvant étre associés a la
migraine
1.6.1 Trouble gastro -intestinal récurrent
16.1.1 Syndrome des vomissements cycliques
1.6.1.2 Migraine abdominale
1.6.2 Vertige paroxystique bénin
1.6.3 Torticolis paroxystique bénin
2. Céphalée de tension
2.1 Céphalée de tension épisodique peu fréquente
2.1.1 Céphalée de tension  épisodique peu fréquente
associée a une sensibilité péricranienne
2.1.2 Céphalée de tension épisodique peu fréquente non
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associée a une sensibilité péricranienne

2.2 Céphalée de tension épisodique fréquente
2.2.1 Céphalée de tension épisodique fréquente associée a
une sensibilité péricranienne
2.2.2 Céphalée de tension épisodique fréquente non
associée a une sensibilité péricranienne
2.3 Céphalée de tension chronique
2.3.1 Céphalée de tension chronique associée a une
sensibilité péricranienne
2.3.2 Céphalée de tension chronique non associée a une
sensibilité péricranienne
2.4 Céphalée de tension  probable
2.4.1 Céphalée de tension épisodique peu fréquente
probable
2.4.2 Céphalée de tension épisodique fréquente probable
2.4.3 Céphalée de tension chronique probable
3. Céphalées trigémino -autonomiques (CTA)
3.1 Algie vasculaire de la face
3.1.1 Algie vasculaire de la face épisodique
3.1.2 Algie vasculaire de la face chronique
3.2 Hémicréanie paroxystique
3.21 Hémicranie paroxystique épisodique
3.2.2 Hémicranie paroxystique chronique
3.3 Crises doéallure n®vralgique ul
3.3.1 SUNCT Crises doéallure n®vr al
courte durée avec injection conjonctivale et
larmoiement
3.3.1.1 SUNCT épisodique
3.3.1.2 SUNCT chronique
3.3.2 SUNA Crises doallure n®vralg
courte durée avec signes autonomiques craniens
3.3.2.1 SUNA épisodique
3.3.2.2 SUNA chronique
3.4 Hemicrania continua
3.4.1 Hemicrania continua  avec rémission
3.4.2 Hemicrania continua  sans rémission
3.5 Céphalée trigémino -autonomique probable
351 Algie vasculaire de la face probable
3.5.2 Hémicranie paroxystique probable
3.5.3 SUNCT probable

3.54 Hemicrania continua  probable



4.1
4.1.1
4.2
421
4.3
4.3.1
4.4

4.5
45.1

45.2

4.5.3
4531

45.3.2

4.6

4.6.1

4.6.2

4.6.3
4.6.3.1
4.6.3.2

4.7
4.7.1
4.8
4.8.1
4.9
49.1
4.10
4.10.1

5.1
5.1.1

5.1.2

5.2
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Autres céphalées primaires

Céphalée primaire induite par la toux
Céphalée primaire induite par la toux probable
C®phal ®e primaire doboeffort
Céphalée pr i mai r e pdobablé f or t
C®phal ®e primaire | i ®e ~ | d6ac:
Céphalée primaireliégea | dacti vi t @robabéex u e
Céphalée primaire en coup de tonnerre

Céphalée induite par le froid

C®phal ®e attri bu®e ~ | d6appli
stimulus froid
C®phal ®e attri bu®e ~ |1 086inges

stimulus froid

Céphalée induite par le froid  probable

Céphalée attri bu®e =~ | dapplicat
stimulus froid  probable

Céphalée att ri bu®e ~ |
stimulus froid  probable

Céphalée induite par une pression externe

Céphalée liée a une compression externe

Céphalée liée a une traction externe

Céphalée induite par une pression externe probable
Céphalée liée a une compression externe probable
Céphalée liée a une traction  externe probable

Céphalée primaire en coup de poignard
Céphalée primaire en coup de poignard probable
Céphalée nummulaire
Céphalée nummulaire  probable
Céphalée hypnique
Céphalée hypnique probable
Céphalée chronique persistante de novo
Céphalée chronique persistante de novo probable

(@)}

i ngestio

Céphalée attribuée a un traumatisme cranien
et/ou cervical

Céphalée aigué attribuée a un traumatisme cranien

Céphalée aigué attribuée a un traumatisme cranien
modéré ou sévere

Céphalée aigué attribuée a un traumatisme cranien
mineur

Céphalée persistante attribuée a un traumatisme



5.2.1

5.2.2

5.3
5.4
5.5
5.6

6.1
6.1.1

6.1.1.1

6.1.1.2

6.1.2

6.2

6.2.1

6.2.2

6.2.3

6.2.4

6.2.4.1

6.2.4.2

6.2.4.3

6.3

6.3.1

6.3.2
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cranien
Céphalée persistante attribuée a un traumatisme
cranien modéré ou sévéere
Céphalée persistante  attribuée a un traumatisme
cranien mineur

Céphalée aigué attribuée a un coup du lapin
Céphalée persistante attribuée a un coup du lapin
Céphalée aigué attribuée a une craniotomie

Céphalée persistante attribuée a une craniotomie

Céphalée attribuée a une affection vasculaire
cranienne et/ou cervicale

Céphalée attribuée a une ischémie cérébrale

Céphalée attribuée a  un accident vasculaire cérébral
(AVC) ischémique (infarctus cérébral)
Céphalée aigué attribuée a un AVC ischémique
(infarctus cérébral)
Céphalée persistante attribuée a un antécédent
d6oAVC i sch®mique (infarctus
Céphalée attribuée a un accident ischémique
transitoire (AIT)

Céphalée attribuée a une hémorragie intracréanienne non
traumatique

Céphalée aigué attribuée a une hémorragie
intracérébrale non traumatique

Céphalée aigué attribuée a une hémorragie sous -
arachnoidienne (HSA) non traumatique

Céphalée aigué attribuée a un hématome sous -dur al
aigu (HSDA) non traumatique

Céphalée persistante attribuée a un antécédent

doh®morragie intracr©nienne
Céphalée persistante attribuée a un antécédent
doh®morragie intrac®r ®bral e

Céphalée persistante attribuée a un antécédent
dod h®mor r a garaeehnadienns (HSA) non
traumatique
Céphalée persistante attribuée a un antécédent
doéh®mat omeaura aigu $HSDA) non
traumatique
Céphalée attribuée a une malformation vasculaire non
rompue
Céphalée attribuée a un anévrisme sacculaire non
rompu
Céphalée attribuée a une malformation



6.3.3

6.3.4
6.3.5

6.4

6.4.1
6.4.2

6.4.3

6.5

6.5.1

6.5.1.1

6.5.1.2

6.5.2
6.5.3

6.6
6.6.1

6.6.2

6.7

6.7.1

6.7.2
6.7.3

6.7.3.1

6.7.3.2

6.7.3.3

artérioveineuse (MAV)

Céphalée attribuée a une fistule durale
artérioveineuse (FDAV)

Céphalée attribuée a un cavernome

Céphalée attribuée a une angiomatose
encéphalotrigéminée (syndrome de Sturge Weber)

Céphalée attribuée a une artérite

Céphalée attribuée a une artérite a cellules géantes

Céphalée attribuée a une angéite primitive du
systeme nerveux cent ral (APSNC)

Céphalée attribuée a une angéite secondaire du
systéme nerveux central (ASSNC)

Céphalée attribuée a une affection artérielle cervicale
carotidienne ou vertébrale

Céphalée ou douleur faciale ou cervicale attribuée a
une dissection artérielle cervicale carotidienne ou
vertébrale

Céphalée ou douleur faciale ou cervicale aigué
attribuée a une dissection artérielle cervicale
carotidienne ou vertébrale

Céphalée ou douleur faciale ou cervicale persistante
attribuée a un antécédent de dissection artérielle
cervicale carotidienne ou vertébrale

Céphalée post -endartériectomie

Céphalée attribuée a une angioplastie ou un stenting
carotidien ou vertébral

Céphalée attribuée a affection veineuse intracranienne

Céphalée attribuée a une thrombose veineuse
cérébrale (TVC)

C®phal ®e attri bu®e au stenti
intracranien

Céphalée attribuée a une autre affection artérielle
intracranienne aigué

Céphalée attribuée  a une procédure intraartérielle
intracranienne
C®phal ®e de | 6angiographie
Céphalée attribuée a un syndrome de
vasoconstriction cérébrale réversible (SVCR)
Céphalée aigué attribuée a un syndrome de
vasoconstriction cérébrale réversibl e (SVCR)
Céphalée aigué probablement attribuée a un
syndrome de vasoconstriction cérébrale réversible
(SVCR)
Céphalée persistante attribuée a un antécédent de
syndrome de vasoconstriction cérébrale réversible
(SVCR)
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6.7.4 Céphalée attribuée a une dissection artérielle

intracranienne
6.8 C®phal ®e et/ ou aura doall ure |
une vasculopathie intracranienne chronique

6.8.1 Céphalée attribuée au CADASIL (Cerebral Autosomal
Dominant Arteriopathy with Subcortical Infarcts and
Leukoencephalopathy)

6.8.2 Céphalée attribuée au syndrome MELAS

(Mitochondrial Encephalopathy, Lactic Acidosis and
Stroke -like episodes)

6.8.3 Céphalée attribuée a une angiopathie Moyamoya

6.8.4 Aura doéallure migr ai nawomthiat
amyloide cérébrale (AAC)

6.8.5 Céphalée attribuée au syndrome de vasculopathie

rétinienne avec leucoencéphalopathie cérébrale et
manifestations systémiques (RVCLSM)

6.8.6 Céphalée attribuée a une autre vasculopathie
intracranienne chronique
6.9 Céphalée attribuée a une apoplexie pituitaire
7. Céphalée attribuée a une affection intracranienne
non vasculaire
7.1 Céphalée attribuée a une augmentation de la pression
du liquide cérébrospinal (LCS)

7.1.1 Céphalée attribuée a une hypertension intracranienne
idiopathique (HII)

7.1.2 Céphalée attribuée a une hypertension intracranienne
secondaire a des causes métaboliques, toxiques ou
hormonales

7.1.3 Céphalée attribuée a une hypertension intracranienne
secondaire a une anomalie chromosomique

7.1.4 Céphalée attribuée a une hypertension intracranienne
secondaire a une hydrocéphalie

7.2 Céphalée attribuée a une hypotension du liquide
cérébrospinal (LCS)

7.2.1 Céphalée post ponction durale

7.2.2 Céphalée par fistule du LCS

7.2.3 Céphalée attribuée a une hypotension intracranienne
spontanée

7.3 Céphalée attribuée a une pathologie inflammatoire non
infectieuse intracranienne

7.3.1 Céphalée attribuée a une neurosarcoidose

7.3.2 Céphalée attribuée a une méningite aseptique (non
infectieuse)

7.3.3 Céphalée attribuée a une autre maladie inflammatoire



7.3.4
7.3.5

7.4

7.4.1
7.4.1.1

7.4.2
7.4.3

7.5

7.6

7.6.1
7.6.2

7.7
7.8

8.1

8.1.1

8.1.1.1

8.1.1.2

8.1.2

8.1.3
8.1.4
8.1.4.1
8.1.4.2
8.1.5
8.1.6
8.1.6.1
8.1.6.2
8.1.7

8.1.7.1
8.1.7.2
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non infectieuse intracranienne
Céphalée attribuée a une hypophysite lymphocytaire
Syndrome de céphalée et déficits neurologiques
transitoires avec lymphocytose du LCS

Céphalée attribuée a une pathologie tumorale
intracranienne

Céphalée attribuée a une tumeur intracranienne
Céphalée attribuée a un kyste colloide du troisieme

ventricule
Céphalée attribuée a une méningite carcinomateuse
Céphalée attribuée a une hyper - ou hyposécrétion

hypothalamique ou hypophysaire
Céphalée attribuée a une injection intrathécale

C®phal ®e attri bu®e ~ une cri s
Céphalée épileptique per -critiqgue
Céphalée postcritique

Céphalée attribuée a une malformation de Chiari type I

Céphalée attribuée a une autre affection intracranienne
non -vasculaire

Céphalée attribuée a une substance ou son

sevrage
C®phal ®e attribu®e ~ | outilis:
substance

C®phal ®e induite par | es don
(NO)

Céphalée immédiate induite par les donneurs
déoxyde nitrique
C®phal ®e di ff ® ®e i nduite p
nitrique
Céphalée induite par les inhibiteurs de la
phosphodiestérase
Céphalée induite par le monoxyde de carbone (CO)
C®phal ®e induite par | 06alcoo
C®phal ®e i mm®di ate induite
C®phal ®e di ff ®r ®e induite p
Céphalée induite par la cocaine
C®phal ®e induite par | 06hista
C®phal ®e i mm®di ate induite
C®phal ®e di ff®r ®e induite p
Céphalée induite par le peptide relié au géne de la
calcitonine (CGRP)
Céphalée immédiate induite par le CGRP
Céphalée différée induite par le CGRP



8.1.8
8.1.9

8.1.10

8.1.11

8.2

8.2.1

8.2.2

8.2.3
8.2.3.1

8.2.3.2

8.23.21
8.2.3.3

8.2.4
8.2.5
8.2.6

8.2.7

8.2.8
8.3

8.3.1
8.3.2
8.3.3
8.3.4

9.1
9.11

9.1.11

9.1.1.2

9.1.1.3

9.1.2
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Céphalée attribuée un agent vasopresseur exogene
C®phal ®e attri bu®e  Guti | i
médicament (non pris pour céphalée)
C®phal ®e attri bu®e
médicament (non pris pour céphalée)
C®phal ®e attri bu®e
ddoautres substances

d dwrtd | d¢

Céphalée par abus médicamenteux

C®phal ®e par abus doéoergot ami
Céphalée par abus de triptan
Céphalée par abus dbébantal gi que s
Céphalée par abus de paracétamol
(acétaminophéne)
C®phal ®e par -mflamsatoided eomt i
stéroidiens (AINS)

C®phal ®e par abus dobaci de
Autre céphalée parabus ddéanal g®si-gques
opioides

C®phal ®e par abus

C®phal ®e par abus

Céphalée par abus de plusieurs classes
médicamenteuses non surconsommées
individuellement

Céphalée par abus invérifiable de plusieurs classes
médicamenteuses

C®phal ®e par

o o

abus dbéautres t

C®phal ®e attri bu®e ~ un sevr a

Céphalée par sevrage en caféine

Céphalée par sevrage en opioide

Céphaléepar sevrage en 1Tstrog ne

C®phal ®e attri bu®e au sevrag
utilisées de fagon chronique

Céphalée attribuée a une infection

Céphalée attribuée a une infection intracranienne

Céphalée attribuée a une méningite ou une
méningoencéphalite bactérienne
Céphalée aigué attribuée a une méningite ou une
méningoencéphalite bactérienne
Céphalée chronique attribuée a une meéningite ou
une meéningo -encéphalite bactérienne
Céphalée persistante attribuée a un e meéningite ou
une méningoencéphalite bactérienne résolutive
Céphalée attribuée a une méningite ou une meéningo -
enceéphalite virale
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9.1.21 Céphalée attribuée a une méningite virale
9.1.2.2 Céphalée attribuée a une encéphalite virale
9.1.3 Céphalée attribuée a une mycose ou autre infection
parasitaire intracranienne
9.1.3.1 Céphalée aigué attribuée a une mycose ou autre
infection parasitaire intracranienne
9.1.3.2 Céphalée chronique attribuée a une mycose ou
autre infection parasitaire intracranienne
9.14 Céphalée attribuée a une infection cérébrale localisée
9.2 Céphalées attribuées a une infection systémique
9.2.1 Céphalée attribuée a une infection systémique
bactérienne
9.211 Céphalée aigué attribuée a une infection
systémique bactérienne
9.21.2 Céphalée chronique attribuée a une infection
systémique bactérienne
9.2.2 Céphalée attribuée a une infection systémique virale
9.2.21 Céphalée aigué attribuée a une infection
systémique virale
9.2.2.2 Céphalée chronique attribuée a une infection
systémique virale
9.2.3 Céphalée attribuée a une infection systémique autre
9.2.3.1 Céphalée aigué attribuée a une infection
systémique autre
9.2.3.2 Céphalée chronique attribuée a une infection

systémique autre

10. Céphalées attribuées a un trouble de
| 6hom®ostasi e
10.1 C®phal ®e attri bu®e ~ | 0hypoxi
10.1.1 Céphalée de la haute altitude
10.1.2 Céphalée attribuée au voyage en avion
10.1.3 Céphalée de la plongée
10.1.4 C®phal ®e de | 6apn®e du s omme
10.2 Céphalée de la dialyse
10.3 C®phal ®e attribu®e ~ | dhypert:
10.3.1 Céphalée attribuée a un phéochromocytome
10.3.2 Céphalée attribuée a une crise hypertensive sans
encéphalopathie hypertensive
10.3.3 Céphalée attribuée a une encéphalopathie
hypertensive
10.3.4 Céphalée attribuée a une prééclampsie ou une
éclampsie
10.3.5 Céphalée attribuée a une dysautonomie

10.4 Céphalée attribuée a une hypothyroidie



10.5
10.6
10.7

11.

111

11.2

11.2.1
11.2.2
11.2.3

11.3
1131

11.3.2
11.3.3

11.34
114

115

1151
11.5.2

11.6
11.7

11.8

11.9

12.

12.1
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Céphalée attribuée au jelne
Céphalée cardiaque

Céphalée attribuéeaun autre d®sordre de

Céphalée ou douleur faciale attribuée a une
affection du crane, du cou, des yeux, des oreilles,
du nez, des sinus, des dents, de la bouche ou
ddautres structures faciales

Céphalée attribuée a des  pathologies osseuses
craniennes

Céphalée attribuée a une anomalie du cou
Céphalée cervicogénique
Céphalée attribuée a une tendinite rétropharyngée
Céphalée attribuée a une dystonie craniocervicale

Céphalée attribuée & une anomalie des yeux

Céphalée attribuée au glaucome aigu par fermeture
de | 6angl e

Céphalée attribuée a un trouble de la réfraction

Céphalée attribuée a une maladie inflammatoire
oculaire

Céphalée trochléaire

Céphalée attribuée a une pathologie des oreilles
Céphalée attribuée a une pathologie du nez ou des sinus
faciaux

Céphalée attribuée a une sinusite aigué
Céphalée attribuée a une sinusite chronique ou
récurrente

Céphalée attribuée a une  pathologie des dents

(@)}

Céphalée attribuéea wune pat hol ogi e de |
temporo -mandibulaire (ATM)

Céphalée ou douleur faciale attribuée a une
inflammation du ligament stylo -hyoidien

Céphalée ou douleur faciale attribuée a une autre
pathologie du crane, du cou, des yeux, des oreilles, du
nez, des sinus, des dents, de
structures faciales ou cervicales

Céphalées attribuées a des troubles
psychiatriques

Céphalée attribuée a un trouble de somatisation



12.2

13

13.1

13.1.1
13.1.1.1
13.1.1.11
13.1.1.1.2

13.1.1.2
13.1.1.2.1

13.1.1.2.2

13.1.1.2.3

13.1.1.3
13.1.1.3.1

13.1.1.3.2

13.1.2
13.1.2.1

13.1.2.2
13.1.2.3

13.1.2.4

13.1.2.5
13.2

13.2.1
13.2.1.1
13.2.1.2
13.2.1.3

13.2.2
13.2.2.1

13.2.2.2

13.3
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Céphalée attribuée a un trouble psychotique

Neuropathies craniennes douloureuses et autres
douleurs faciales

Douleur attribuée a une lésion ou une pathologie du nerf
trijumeau

Névralgie du trijumeau

Névralgie du trijumeau classique
Névralgie du trijumeau classique purement
paroxystique
Névralgie du trijumeau classique avec fond
douloureux continu

Névralgie du trijumeau secondaire
Névralgie du trijumeau attribuée a une sclérose
en plaque (SEP)
Névralgie du trijumeau attribuée a une Iésion

occupant de | despace
Névralgie du trijumeau attribuée a une autre
cause

Névralgie du trijumeau idiopathique
Névralgie du trijumeau idiopathique purement
paroxystique
Névralgie du trijumeau idiopathique avec fond
douloureux continu
Neuropathie trigéminale douloureuse
Neuropathie trigéminale douloureuse attribuée au
zona
Névralgie du trijumeau post -zostérienne
Neuropathie trigéminale douloureuse post -
traumatique
Neuropathie trigéminale douloureuse attribuée a
une autre cause
Neuropathie trigéminale douloureuse idiopathique

Douleur attribuée a une Iésion ou une pathologie du nerf
glossopharyngien
Névralgie du glossopharyngien
Névralgie du glossopharyngien classique
Névralgie du glossopharyngien secondaire
Névralgie du glossopharyngien idiopathique
Neuropathie glossopharyngée douloureuse
Neuropathie glossopharyngée douloureuse
attribuée a une cause identifiée
Neuropathie glossopharyngée douloureuse
idiopathique
Douleur attribuée a une lésion ou une pathologie du nerf



13.3.1
13.3.1.1
13.3.1.2
13.3.1.3

13.3.2
13.3.2.1

13.3.2.2

13.3.2.3

13.3.2.4
13.4

13.5
13.6
13.7

13.8
13.9

13.10
13.11
13.12

13.13
13.13.1

13.13.2

14.

141
14.2

Al.

Al.1l

Al.l1
Al.1.2
Al.1.3
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intermédiaire (VI bis)

Névralgie du nerf intermédiaire
Névralgie intermédiaire  classique
Névralgie intermédiaire secondaire
Névralgie intermédiaire idiopathique

Neuropathie intermédiaire douloureuse
Neuropathie intermédiaire douloureuse attribuée au
zona
Neuropathie intermédiaire douloureuse post -
herpétique
Neuropathie intermédiaire douloureuse attribuée a
une autre cause
Neuropathie intermédiaire douloureuse idiopathique

Névralgie occipitale
Syndrome cou -langue
Névrite optique douloureuse

C®phal ®e attri bu®e ~ une par al
ocul omoteur doéorigine isch®mi:

Syndrome de Tolosa - Hunt

Syndrome paratrigéminal oculosympathique (syndrome
de Raeder)

Neuropathie ophtalmoplégique douloureuse récurrente
Syndrome de la bouche brdlante (BMS)
Douleur faciale idiopathigue persistante (PIFP)

Douleur neu ropathique centrale

Douleur neuropathique centrale attribuée a une
sclérose en plaque (SEP)
Douleur centrale post  -accident vasculaire cérébral

Autres céphalées

Céphalée non classée ailleurs
Céphalée non spécifiée

Appendice
Migraine

Migraine sans aura

Migraine sans aura menstruelle pure
Migraine sans aura menstruelle
Migraine sans aura non menstruelle



Al.2

A1.2.0.1
Al1.2.0.2
Al1.2.0.3

Al.3

Al3.1
Al.3.2

Al4

Al.45
Al.4.6

Al.6

Al.6.4
Al1.6.5
Al.6.6

A2.

AS.

A3.1
A3.2
A3.3

A3.4
A3.6

A4.
A4.11

AS.

A5.1
A5.1.1.1

A5.1.2.1

A5.2

A5.2.1.1

A5.2.2.1
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Migraine avec aura

Migraine avec aura menstruelle pure
Migraine avec aura menstruelle
Migraine avec aura non menstruelle

Migraine chronique (criteres alternatifs)

Migraine chronique avec périodes libres de douleur
Migraine chronique avec douleur continue

Complications de la migraine

£Etat de mal déaura migraineu
Neige visuelle
Syndromes épisodiques pouvant étre associés a la
migraine
Coliques du nourrisson
H®mi pl ®gi e alternante de | 6e
Migraine vestibulaire

Céphalées de tension (critéres alternatifs)

Céphalées trigémino -autonomiques (CTA)

Algie vasculaire de la face (criteres alternatifs)
Hémicranie paroxystique (critéres alternatifs)

Crises dbéallure n®vral gi gduee u
(criteres alternatifs)

Hemicrania continua (criteres alternatifs)

Céphalée trigémino  -autonomique indifférenciée

Autres céphalées primaires

Epicranie fugace

Céphalée attribuée a un traumatisme cranien
et/ou cervical

Céphalée aigué attribuée a un traumatisme cranien

Céphalée aigué de début différé attribuée a un
traumatisme cranien modéré ou sévere
Céphalée aigué de début différé attribuée a un
traumatisme cranien mineur
Céphalée persistante  attribuée a un traumatisme
cranien
Céphalée persistante a debut différé attribuée a un

traumatisme cranien modéré ou sévere
Céphalée persistante a début différé attribuée a un



A5.7
A5.8

A5.9

AG.

A6.10

A7.

A7.6
A7.6.3
A7.9

A8.

A8.4

A9.

A9.1
A9.1.3.3

A9.1.6

A9.3

A10.

A10.7

A10.8

A10.8.1
A10.8.2

Céphalée post -radiochirurgie cérébrale

traumatisme cranien mineur

Céphalée aigué attribuée a un autre traumatisme ou
blessure de la téte et/ou du cou

Céphalée persistante attribuée a un autre traumatisme
ou blessure de la téte et/ou du cou

Céphalée attribuée a une affection
cranienne et/ou cervicale

vasculaire

Céphalée persistante attribuée a une pathologie
vasculaire antérieure cranienne ou cervicale

Céphalée attribuée a une affection intracranienne

non vasculaire

C®phal ®e

antérieure intracranienne non vasculaire

Céphalée attribuée a une substance ou son

attri

bu®e

Céphalée post -électroconvulsivothérapie (ECT)
Céphalée persistante attribuée a une pathologie

sevrage

C®phal ®e
a une substance

persistante

Céphalée attribuée a une infection

Céphalée attribuée a une infection intracranienne
Céphalée persistante attribuée a une infection

Céphalée due a une infection par le VIH

antérieure intracranienne

fongique ou parasitaire

Céphalée attribuée a une autre Iésion expansive

infectieuse

Céphalées attribuées a un trouble de
Ohom®ostasi e

Céphalée et/ou douleur cervicale attribuée a une
hypotension orthostatique

C®phal ®e

Céphalée attribuée a un voyage spatial
Céphalée attribuée a un autre désordre métabolique
ou systémique

attri

bu®e
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une cri si
attribu®
un autre



A10.9

All.

All.2
All1.24

All1.2.5
All.3
A11.3.5

All5

Al11.5.3

Al2.

Al12.3
Al2.4
Al12.5
Al12.6
Al2.7

Al12.8
Al12.9

Céphalées persistantes dues a un trouble antérieur de

| 6hom®ostasi e

Céphalée ou algie faciale attribuée a une affection
du créne, du cou, des yeux, des oreilles, du nez,

des sSsinus, des dent s,
structures faciales ou cervicales

Céphalée attribuée a une anomalie du cou

de | a

Céphalée attribuée a une radiculopathie cervicale

supérieure

Céphalée attribuée a une douleur cervicale myofaciale

Céphalée attribuée a une anomalie des yeux

Céphalée attribuée a une hétérophorie ou
hétérotropie

Céphalée attribuée a une pathologie du nez ou des sinus

faciaux

Céphalée attribuée a une pathologie de la muqueuse

nasale, des cornets ou du septum

Céphalées attribuées a des troubles
psychiatriques

Céphalée attribuée a un épisode dépressif
Céphalée attribuée a une anxiété de séparation
Céphalée attribuée a un trouble panique
Céphalée attribuée a une phobie spécifique

Céphalée attribuée a une pathologie sociale anxiogene

(phobie soc iale)

Céphalée attribuée a un trouble anxieux généralisé

Céphalée attribuée a un état de stress post
(ESPT)

-traumatique
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PREMIERE PARTIE

LES CEPHALEES PRIMAIRES

1. Migraine

2. Céphalée de tension

3. Céphalées trigémino  -autonomiques
4. Autres céphalées primaires
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1. Migraine

11 Migraine sans aura
1.2 Migraine avec aura
1.2.1 Migraine avec aura typique
1.2.1.1 Aura typique avec céphalée
1.2.1.2 Aura typique sans céphalée
1.2.2 Migraine avec aura du tronc cérébral
1.2.3 Migraine hémiplégique
1.23.1 Migraine hémiplégique familiale (MHF)
12311 Migraine hémiplégique familiale de type 1 (MHF1)
1.2.3.1.2 Migraine hémiplégique familiale de type 2 (MHF2)
1.2.3.1.3 Migraine hémiplégique familiale de type 3 (MHF3)
1.2.3.1.4 Migraine hémiplégique familiale, autres loci
1.2.3.2 Migraine hémiplégique sporadique (MHS)
1.2.4 Migraine rétinienne
1.3 Migraine chronique
1.4 Complications de la migraine
1.4.1 Etat de mal migraineux
1.4.2 Aura persistante sans infarctus
1.4.3 Infarctus migraineux
1.4.4 Crise épileptiqgue déclenchée par une aura
migraineuse
15 Migraine probable
151 Migraine sans aura probable
15.2 Migraine avec aura probable
1.6 Syndromes épisodiques pouvant étre associés a la
migraine
16.1 Trouble gastro -intestinal récurrent
16.1.1 Syndrome des vomissements cycliques
1.6.1.2 Migraine abdominale
1.6.2 Vertige paroxystique bénin
1.6.3 Torticolis paroxystique bénin

Codée ailleurs

Une c®phal ®e déal l ure mi grai neuse qui est
pathologie ( migraine symptomatique ) est codée comme une céphalée
secondaire attribuée a cette pathologie.
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Observations générales

Céphalée primaire, secondaire ou les deux »

Trois r gles sobdbappliquent aux c®phal ®es aya
migraine, selon les circonstances.

1. Lor squonuwnuev el | e c®phal ®e ayant |l es car a
migraine  survient pour la premiere fois en relation temporelle
étroite avec une autre pathologie connue pour causer des céphalées
ou quodelle remplit dcausalité pae cette @ffection, r es de
la nouvelle céphalée est codée comme une céphalée secondaire
attribuée a cette pathologie causale.

2. Lor s gu Gnigraiee préexistante devient chronique en relation
temporelle étroite avec une telle pathologie causale, les deux
diagnostics doivent étre donnés, celui de la migraine initiale et celui
de la céphalée secondaire. La 8.2 Céphalée par abus
médicamenteux illustre particulierement bien ce double codage: le
diagnostic de migraine (épisodique ou chronique) et le diagnostic de
8.2 Céphalée par abus médicamenteux doivent étre donnés des lors
gudun abus m®di camenteux est pr®sent

3. Lor s q udigraine préexistante est significativement aggravée (ce
qui signifie habituellement une augmentation de deux fois ou plus
delafréequence et/ ou | 6intensit®) en relation t
une telle pathologie causale, les deux diagnostics doivent étre
donnés, celui de la migraine initiale et celui de la céphalée
secondaire, © condition quoil y ait des |
| 6 ecfioh peut causer des céphalées.

Introduction

La migraine est une céphalée primaire fréquente et invalidante. De

nombreuses études épidémiologiques ont documenté sa prévalence

élevée et son important impact socio -économique et personnel. Dans

| 6 ®t Whkhkeal Burden of Disease Study 2010 (GBD2010), elle a été

classée comme la troisieme maladie la plus répandue au monde. Dans

| 6®t GBIR2015, ell e a ®t ® class®e comme | a tro

dans le monde chez les hommes et les femmes de moins de 50 ans.
La migraine a deux formes principales. La 1.1 Migraine sans aura est un
syndrome clinique caractérisé par des céphalées ayant des
caractéristiques spécifiqgues et des symptébmes associés. La 1.2 Migraine
avec aura est principalement caractérisée par des s ymptomes

neurologiques focaux transitoires qui précédent ou accompagnent parfois
la céphalée. Certains patients décrivent également une phase
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prodromique qui survient des heures ou des jours avant la céphalée,

et/ou une phase postdromique qui survient apré s la résolution de la
céphalée. Les symptdmes prodromiques et postdromiques comprennent:
hyperactivité, hypoactivité, dépression, envie irrésistible de certains
aliments (fringales), baillements répétés, fatigue et raideur et/ou douleur
cervicale.

Lor squodpuat i ent rempl it |l es crit r-¢peode pl us
sous -forme de migraine, ils doivent tous étre diagnostiqués et codés. Par

exemple, un patient qui a de fréquentes crises avec aura, mais aussi des

crises sans aura doit étre codé comme suit : 1.2 Migraine avec aura et

1.1 Migraine sans aura . Cependant, puisque les criteres de diagnostic

pour la 1.3 Migraine chronique incorporent des crises de tous les types,

un codage supplémentaire est inutile pour les sous -types épisodiques de

migraine.

1.1 Migraine sans aura

Termes utilisés précédemment

Migraine commune ; hemicrania simplex.

Description

Céphalée récurrente se manifestant par des crises durant de 4 a

72 heures. Les caractéristiques typiques de la céphalée sont la

topographie unilatérale, l e type pulsatile, |l 6i ntensit®
| 6aggravation par |l 6activit® physique de r

symptébmes comme la nausée et/ou la photophobie et la phonophobie.

Criteres  diagnostiques :

A. Au moins cing crises ! répondant aux crit éres B-D

B. Crises de céphalée durant 4 a 72 heures (sans traitement ou avec
un traitement inefficace) 23

C. Céphalée ayant au moins deux des quatre caractéristiques
suivantes
1. topographie unilatérale

2. type pulsatile
3. intensité douloureuse modérée ou severe
4. aggrav®e par ou entra“ nant | 6®vitement
routine ( par ex. , marche ou montée des escaliers)
D. Durant | a c®phal ®e, au moins | é6un des syn

1. nauseées et/ou vomissements
2.  photophobie et phonophobie
E. Noéset pas mieux expliqu®e par un-3autre dia
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Notes :

1. Lorsquadi l néy a eu qubune seule crise ou
les migraines peuvent étre difficiles a distinguer de céphalées
symptomatiqgues dobéall ure migraineuse. En o
débutantes peut étre difficile a interpréter. Par conséq uent, au

moins cing crises sont nécessaires. Les individus répondant aux
criteres de la 1.1  Migraine sans aura , mais ayant eu moins de cinq

crises, doivent recevoir le code 1.5.1 Migraine probable sans aura

2. Lorsque | e patient S 0 e nd o rgrainepse retdse n t une
reveil |l e soul ag®, l a dur ®e de l a crise
| 6heure du r ®veil

peuvent durer 2 a 72 heur es preuve dobéune dur ®e

3. Chez | 6enf ant et | 6adol e sans)nles ciisdse Mo i n s
(1 a
traitées de moins de 2 heures chez | 6enfant ndéa pas ®t

Commentaires

La migraine chez | 6enfant et | 6 adand)ess cent (
plus souvent bilatérale que chez les adultes ; la douleur unilatérale
appara’t g®n ®r al ement " l a fin de lavieadol es
adulte. La migraine est habituellement frontotemporale. La céphalée

occipitale est rare chez | 6enfant et appel |
Certains patients ont une migraine typiqgue mais avec une douleur

localisée a la face et dénommée dans la i tt® rature Omigraine f

n'existe aucune donnée factuelle prouvant que ces patients constituent un
sous -groupe distinct de migraineux.

Les symptdmes prodromiques peuvent commencer des heures, voire un

jour ou deux avant | es autriseede migrgimasand mes d o6 U
aura. lls comprennent . fatigue, difficulté de concentration, raideur

nucale, sensibilité a la lumiere et/ou au bruit, nausées, vision floue,

baillements et paleur. Les symptdomes postdromiques suivent la résolution

de lacéphaléeetp euvent per si st daureg. lis soptumdiiis biénd

étudiés que les prodromes et comprennent le plus souvent . fatigue et

humeur exaltée ou dépressive.

Les crises de migraine peuvent étre associées a des symptbmes
autonomiques craniens et une allodynie cutanée.

Chez le jeune enfant, la photophobie et la phonophobie peuvent étre
déduites de leur comportement.

Une minorité (<10 %) de femmes ont des crises de migraine en
association avec la plupart de leurs cycles menstruels ; ces crises sont
majoritaireme nt sans aura. Les crises menstruelles ont tendance a étre
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plus | ongues et sb6baccompagnent de naus®es pl
dehors du cycl e me-8 proposa dek criteresopbuCld B1.1.1

Migraine menstruelle pure sans aura, la A1.1.2 Migrai ne menstruelle sans

aura et la A1.1.3 Migraine non menstruelle sans aura, mais ces codes

sont cl ass®s dans | 6 Appendi ce en rai son d
nécessité de les considérer comme des entités distinctes. Des critéres

sont également proposés pour la A1.2.0.1 Migraine menstruelle pure avec

aura, la A1.2.0.2 Migraine menstruelle avec aura et la A1.2.0.3 Migraine

non menstruelle avec aura pour encourager une meilleure caractérisation

de ces sous -formes inhabituelles si elles sont vraiment des entités

distinctes.

Les crises migraineuses tres fréquentes sont individualisées en tant que

1.3 Migraine chronique. Quand un abus médicamenteux est associe, les

deux diagnostics, 1.3 Migraine chronique et 8.2 Céphalée par abus

médicamenteux, doivent étre appliqu és. La 1.1 Migraine sans aura est la

mal adi e |l a plus susceptible de sbaggraver a
médicaments symptomatiques.

L6i mageri e du d®bit sanguin c®r ®br al r ®g
changement évocateur de dépression corticale envahissan te (DCE) lors

des crises de 1.1 Migraine sans aura, bien que des changements du flux

sanguin peuvent se produire dans le tronc cérébral, comme des

modifications corticales secondaires a l'activation de matrice la douleur.

Cela contraste avec la propagatio n pathognomonique de | 60l i
1.2 Migraine avec aura. Bien que l'essentiel de la littérature suggere que

la DCE ne se produit pas dans la 1.1 Migraine sans aura, certaines études

récentes divergent. En outre, il a été suggéré que des vagues gliales ou
déautres ph®nom nes corticaux pui ssent °tr
Mi graine sans aur a. Les messagers impliqu®s
la sérotonine (5 -hydroxytryptamine, 5 -HT) et le peptide lié au géne de la

calcitonine (CGRP). Alors que la maladie était auparavant considérée

comme essentiell ement wvascul aire, | 6i mport a
voies de la douleur et la possibilité que les crises puissent provenir du

syst me nerveux centr al ont fait | 6obj et do

des der niéres décennies. Dans le méme temps, le circuit de la douleur
migraineuse, le systeme trigéminovasculaire et plusieurs aspects de sa
transmission périphérique et centrale, dans le noyau caudal du trijumeau,

la substance grise mésencéphalique et le thalamu s, ont été reconnus. De
nouveaux médicaments spécifiques de certains récepteurs, comme les
triptans, qui sont des agonistes des récepteurs 5 -HT1eD, les agonistes des

récepteurs 5 -HTir et les antagonistes des récepteurs au CGRP, ont
démontré leur efficaci té dans le traitement de la crise migraineuse. En
raison de leur spécificité élevée pour leur récepteur, leur mécanisme
d'action fournit de nouvelles pistes pour comprendre les mécanismes de

la migraine. Il est maintenant clair que la 1.1 Migraine sans aur a est un
trouble neurobiologique, les neurosciences cliniques ainsi que les



38

neurosciences fondamentales ont fait progresser nos connaissances des
mécanismes de migraine et continuent de le faire.

1.2 Migraine avec aura

Termes utilisés précédemment:

Migrain e classique; migraine ophtalmique; migraine hémiparesthésique,
migraine hémiplégique ou aphasique; migraine accompagnée; migraine
compliquée.

Description:

Crises récurrentes, durant plusieurs minutes, de symptémes unilatéraux
totalement réversibles, visuel s, sensitifs ou autres, qui se développent
habituellement de facon graduelle et sont généralement suivis par la
céphalée et les signes associés de la migraine.

Critéeres diagnostiques:

A. Au moins deux crises répondant aux criteres B et C
B. Aumoinsun sympt!'me enti rement r®versible db
1. visuel
2.  sensitif
3. parole et/ou langage
4.  moteur
5. tronc cérébral
6. rétinien
C. Au moins trois des six caractéristiques suivantes

1. au moins un sympt!'!me dbéaura se d®vel o]
s ur rAifutes

2. deux ou pl usi eur s sympt?!®mes déaur
successivement
3. chaque sympt! me S@aminutes ‘dur e
4. au moins un symptl!me d&aura est unil at «
5. au moins un sympt!me déaura est positif
6. | aura est accompagn®e, aninut e sl j vidéudans
céphalée
D. Noest pas mieux expliqu®e par ud autre di
Notes :
1. Lorsque par exempl e, trois sympt?! mes s e
aura, la durée maximale acceptable est de 3 X 60 minutes. Les

sympt!mes moteurs peuv@hheurebur er jusquod”
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2. Léaphasie est toujours consi d®r ®e ;co0mme
|l a dysarthrie peut | 0°tre ou ne pas | 0°¢tr
3. Les scintillements et les fourmillements sont des symptémes positifs
de | daur a.

Commentaires

De nombreux patients ayant des crises de migraine avec aura ont
également des crises sans aura . ils doivent recevoir le double code 1.2
Migraine avec aura et 1.1 Migraine sans aura

Des tests en pratique clinique ont comparé les critéres diagnostiques pour

la migraine avec aura proposés dans le corps principal de la version béta

de | 643CHD1L. 2) avec cCeux propos®s dans | 6 Ap
derniers ont mieux réussi a distinguer la migraine avec aura des accidents

i sch®&mi ques transitoires. |l 1's sont -3m@ai nt ena
nda splde crit res dans | 6Appendice pour | a mi

L'aura est un ensemble de symptdmes neurologiques survenant
habituellement avant la céphalée, mais elle peut débuter aprés la
céphalée ou continuer pendant la phase céphalalgique.

Léaura visgdudlel d yope | e plus fr®quent ddaur a,
90% des patients atteints de 1.2 Migraine avec aura , au moins dans

certaines crises. Elle se présente souvent comme des fortifications avec

une forme en zigzag proche du point de fixation qui peut sO®t endr e
graduellement a droite ou a gauche et adopter une forme convexe

latéralement avec un bord scintillant angulé, laissant un scotome plus ou

moins I mportant dans son sillage. Dans doéalt
phénomeéne positif peut se produire ; 11 est souvent percu comme étant

déapparition soudaine, mai s sb6bagrandit habi't
Chez | 6enf ant et | 6adol escent , | 6aur a peut
vi suel s bil at ®r auXx moins typiques. Une ®ch

visuelle poss édant une grande spécificité et une grande sensibilité a été
développée et validée.

Deuxi me type dbéaura en fr®quence, l es trot
une sensation de picotement (comme par des épingles et des aiguilles) se

déplacant lentement du point d'origine pour affecter une part plus ou

moins grande d'un hémicorps, du visage et/ou de la langue. Un

engourdissement peut se produire dans son sillage, mais il peut aussi étre

le seul symptéme.

Les troubles de la parole sont moins fréquents ; ils sont gé néralement
aphasiques, mais souvent difficiles a catégoriser.
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Des études systématiques ont montré que de nombreux patients ayant

une aura visuelle ont parfois des symptdomes sensitifs aux extrémités

et/ ou des troubl es de | a par ol eayant des | 6i nv e
symptémes sensitifs aux extrémités et/ou des troubles du langage ou de

la parole ont presque toujours une aura visuelle, au moins lors de

certaines crises. Une distinction probablement artificielle entre migraine

avec aura visuelle, migraine ave c aura hémiparesthésique et migraine

avec aura aphasigue nobest donc non reconnue

elles sont toutes codées en tant que 1.2.1 Migraine avec aura typique

Lorsque |l es sympt?!®mes de | 6aur a sont mu | t
g®n®r al ement dans | 6ordre aura visuel;l e, p u
mai s un ordre inverse ou dbéautres ordres or
dur ®e retenue pour | a plupart des sympt! mes
mais les symptdmes moteurs durent souven t plus longtemps.

Les patients ayant des symptt!mes dbébaura pr

recoivent le code 1.2.2 Migraine avec aura du tronc cérébral , mais ils ont
presque toujours en plus des sympt!mes dobau
comprend un déficit moteu r, le code a utiliser est 1.2.3 Migraine
hémiplégique ou | une de -fames. L& 0l2.8 Migraine
hémiplégique est classée comme un sous -type distinct en raison de

différences génétiques et physiopathologiques avec la 1.2.1 Migraine avec

aura typique . Les patients atteints de 1.2.3 Migraine hémiplégique ont

souvent en plus des symptdmes du tronc cérébral.

Les patients ont souvent du mal a décrire leur aura ; dans ce cas, on doit

leur demander de la décrire et de chronométrer son déroulé

prospectivement.  Le tableau clinique devient alors plus clair. Les erreurs

courantes sont |l a description incorrecte de
débune apparition brutale et non pas progr e
troubles visuels monocul air e teitonn odd uhnocemodnuyrm
plus longue et la confusion entre la perte de sensibilité et une faiblesse

motrice. Apres une premiére consultation, la tenue d'un journal de l'aura

peut clarifier le diagnostic.

Léaura migraineuse est parfois arengpliipas®e ~ ur
les criteres de la 1.1 Migraine sans aura , mais cette céphalée est

consi d®r ®e comme migraineuse en raison de se&
dobautres cas, | 6aura migraineuse peut surven
Avant ou en méme temps que l'apparition d e l'aura, le débit sanguin

cérébral régional est diminué dans le cortex cérébral correspondant aux

symptmes de | 6aura et souvent sur une zone
d®bit commence g®n®r al ement en arri re et se

en restant gé néralement au -dessus du seuil ischémique. Aprés une a
plusieurs heures, | 6apparition graduell e dbé



41
la méme région. La dépression corticale envahissante de Ledo est
probablement le mécanisme sous -jacent.

Des syndromes définis pré cédemment comme la migraine avec aura
prolongée et la mi gr ai ne avec aur a doaoptpeétég i t i on

abandonnées . 1 noest pas rare que | d6aura dure

généralement, les patients ont au moins deux des autres caractéristiques

du critere C. M° me | orsque | a plupart des crises ¢
pas au critere C, i a habituell ement déautres cri
crit res de |-fypes readreuss des olu2s Migraine avec aura , et

cela devrait étre le diagnostic. Les cas restant doivent étre codés en 1.5.2

Probable migraine avec aura , en spécifiant la caractéristique atypique

(aur a prol ong®e ou aur a déapparition brut a
diagnostic est habituellement évident, aprés une anamnése précise, bien

gu'ily ait de ra res formes secondaires révélant notamment une dissection

carotidienne, une malformation artérioveineuse ou une épilepsie.

Les symptdmes prodromiques peuvent commencer des heures, voire un

jour ou deux avant |l es autres sympt!mes dou
aura. lls comprennent . fatigue, difficulté de concentration, raideur

nucale, sensibilit¢ a la lumiére et/ou au bruit, nausées, vision floue,

baillements et paleur. Le terme «prodrome », qui a remplacé celui de

«phase prémonitoire» ou de «symptdémes prémon itoires », ne comprend

pas | 6aur a. Les sympt?®mes postdromi gues s u
c®phal ®e et peuvent p ehewes.slls sant moinsshien 6 ~ 48
étudiés que les prodromes et comprennent le plus souvent . fatigue et

humeur exaltée ou dépressi  ve.

1.2.1 Migraine avec aura typique

Description

Mi graine avec aura dont | daura est constitud
sensitifs et/ou de troubles de la parole et du langage, mais sans déficit

moteur, et qui se caractérise par un développement progre ssif, une durée

de chaque sympt!me ndexc®dant pas une heur
phénomeénes positifs et négatifs et une totale réversibilité.

Criteres diagnostiques :

A. Crises répondant aux critéeres de la 1.2 Migraine avec aura et au
critere B ci-dessous
B. Aura ayant les deux caractéristiques suivantes

1. troubles visuels, sensitifs, du langage et/ou de la parole
entierement réversibles
2. absence de symptdme moteur, du tronc cérébral ou rétinien
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1.2.1.1 Auratypique avec céphalée

Description
Migraine avec aura typiqgque au cours de |l aquelle
ou suivie dans |l es 60 minutes dbébune c®phal¢
caractéristiques migraineuses.
Critéres diagnostiques :
A. Crises répondant aux criteres de la 1.2.1 Migraine avec aura  typique
et au critere B ci-dessous
B. Céphalée, avec ou sans caractéristigues migraineuses,
accompagnant | daura ou | a suivant dans | e
1.2.1.2 Aura typigue sans céphalée
Description
Mi graine avec aura typiqgue au tcaccompagnéde | aqu e
oOou suivie doaucune c®phal ®e.
Critéres diagnostiques :
A. Crises répondant aux criteres de la 1.2.1 Migraine avec aura typique
et au critere B ci-dessous
B. Absence de c®phal ®e accompagnant | daura o
minutes.
Commentaire s :
Chez certains patients, une aur a typique

céphalée migraineuse, mais de nombreux patients ont, en outre, des

crises avec aura suivies doune <c®phal ®e no
sans céphalée. Un certain nombre de patients peuve nt présenter
exclusivement une 1.2.1.2 Aura typique sans céphalée

En | 6absence de c®phal ®e r ®p o n dManaihe sansl X Cr it
aura, le diagnostic différentiel entre une aura et une symptomatologie

révelant une pathologie sévére (accident isché mique transitoire) peut étre

difficile et nécessite souvent des explorations complémentaires. Quand

| 6aura survient pour |l a premi re fois apr s

sont exclusivement n®gatifs (par exemple h®
est prolongé e ou tres bréve, d'autres causes, et en particulier un accident
ischémique transitoire, doivent étre exclues.
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1.2.2 Migraine avec aura de tronc cérébral

Termes utilisés précédemment

Mi gr ai ne de | 6 ar migraire basimieei |; amigrame de type
basilaire.

Description

Migraine avec aura dont les symptdmes sont clairement originaires du
tronc cérébral mais sans déficit moteur.

Criteres  diagnostiques :

A. Crises répondant aux critéeres de la 1.2 Migraine avec aura et au
critere B ci-dessous
B. Aura ayant les deux caractéristiques suivantes

1. au moins deux des symptbmes du tronc cérébral suivants,

entierement réversibles

a) dysarthrie !

b) vertige 2

c) acouphene

d) hypoacousie 3

e) diplopie ¢

f)  ataxie non attribuable a un déficit sensitif

g dminuti on de | a conscldénce (GCS O
2. absence de symptobme  moteur ° ou rétinien.

Notes :
1. La dysarthrie doit °tre distingu®e de | 6a

2. Le vertige noéinclut pas |l es sensations d
étre distingué.

3. Ce crit re n6tbserobatipas Hdespl ®ni tude dbor
4, La diplopie néinclut pas (ni néexclut) | a
5. Lo®chell e de Gl asgow peut avoir ®t ® ®\

0
| 6 admi ;ssnonp les déficits clairement décrits par le patient
permettent dbéesti meGlasgpe | 6 ®c hel | e de

6. En cas présence de symptdbmes moteurs, le code a utiliser est la
1.2.3 Migraine hémiplégique
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Commentaires

€ | 6origine, | neisg rtad rnree sd ed el 6 a rod der migrama s i | ai r
basilaire o n't ®t ® wutilis®s, mai s | a plaregétanti pati o
peu probable, le terme de migraine avec aura du tronc cérébral est

préféré.

Dans la plupart des crises, les symptdmes du tronc cérébral coexistent

avec des sympt!mes dbéaura typique. De nombr
crises avec aura du tronc cér ®br al d®crivent ®gal ement d
avec aura typique et doivent recevoir les deux codes, 1.2.1 Migraine avec

aura typique et1.2.2 Migraine avec aura du tronc cérébral

Beaucoup des symptdmes énumeérés dans le critere B1 peuvent survenir
en c as iétkdendhyperventilation, et peuvent donc conduire a des
interprétations erronées.

1.2.3 Migraine hémiplégique L

Description:

Migraine avec aura comprenant un déficit moteur.

Critéeres diagnostiques

A. Crises répondant aux criteres de la 1.2 Migraine avec aura et au
critere B ci-dessous

B. Aura ayant les deux caractéristiques suivantes
1. déficit moteur entierement réversible 2

2. troubles visuels, sensitifs, du langage et/ou de la parole
entierement réversibles.

Notes:

1. Méme si le terme  plégique/plégie  signifie paralysie dans beaucoup
de langues, la plupart des crises comportent un déficit moteur
incomplet.

2. En général, les symptbmes moteurs durent moins de 72 heures,

mais ils peuvent persister plusieurs semaines chez certains patients.

Commentaire:

Il peut °tre difficile de distinguer |l a faibl
sensibilité.
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1.2.3.1 Migraine hémiplégique familiale (MHF)

Description:

Mi gr ai ne avec aura <comprenant un d®ficit
migraine avec aura comprenant un déficit mot eur chez au moins un
apparenté au premier ou au second degré

Critéres diagnostiques:

A. Crises répondant aux criteres de la 1.2.3 Migraine hémiplégique
B. Au moins un apparenté au premier ou au second degré a eu des
crises repondant aux critéeres de la 1.2.3 Migraine hémiplégique

Commentaires:

De nouvelles données génétiques ont permis de préciser davantage la
définition de la 1.2.3.1 Migraine hémiplégique familiale . Des sous -formes
génétiques spécifiques ont été identifiées. Dans la MHF1, il existe des
mutations dans le géne  CACNA1A (codant pour un canal calcique) sur le

chromosome 19 ; dans la MHF2, il existe des mutations dans le

gene ATP1A2 (codant pour une K/Na -ATPase) sur le chromosome 1; et
dans MHF3, il existe des mutations dans le géne SCN1A (codant pour un
canal sodigue) sur le chromosome 2. Il peut y avoir d'autres loci non
encore identifiés.  Lorsque des tests génétiques sont effectués, la sous -
forme génétique (si elle est découverte) doit étre spéc ifiée au cinquieme

chiffre du code.

Il a été démontré que la 1.2.3.1 Migraine hémiplégique familiale (MHF)
sbaccompagne tr s souvent de sympt!mes du t
symptbmes de l'aura typique, et que la céphalée survient presque

toujours. Rarem ent, des troubles de la conscience (y compris parfois un

coma), une confusion, une fiévre et une pléiocytose du liquide céphalo -

rachidien peuvent se produire lors des crises de MHF.

La 1.2.3.1 Migraine hémiplégique familiale peut étre confondue avec une
épilepsie et traitée (sans succes) comme telle. Les crises de MHF peuvent

étre déclenchées par un traumatisme cranien léger. Dans environ 50 %
des familles MHF, une ataxie cérébelleuse progressive chronique survient
indépendamment des crises migraineuses.

1.2.3.1.1 Migraine hémiplégique familiale de type 1 (MHF1)

Critéeres diagnostiques:

A. Crises répondant aux critéres de la 1.2.3.1 Migraine hémiplégique
familiale
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B. Une mutation du gene  CACNA1A a été identifiée.
1.2.3.1.2  Migraine hémiplégique familiale de t ype 2 (MHF2)

Critéeres diagnostiques

A. Crises répondant aux critéeres de la 1.2.3.1 Migraine hémiplégique
familiale
B. Une mutation du géne  ATP1A2 a été identifiée.

1.2.3.1.3 Migraine hémiplégique familiale de type 3 (FHM3)

Criteres  diagnostiques :

A. Crises répondant aux critéres de la 1.2.3.1 Migraine hémiplégique
familiale
B. Une mutation du géne  SCN1A a été identifiée.

1.2.3.1.4 Migraine hémiplégique familiale, autres loci

Critéeres diagnostiques:

A. Crises répondant aux criteres de la 1.2.3.1 Migrai ne hémiplégique
familiale

B. L e d®pi stage g®n®t i que noéa montr ®

génes CACNALA, ATP1A2 ou SCN1A.
1.2.3.2 Migraine hémiplégique sporadique (MHS)

Description:

Migraine avec aura comprenant un déficit moteur, et aucun des
apparentés au premi er ou au second degr® nobda
comprenant un déficit moteur.

Critéres diagnostiques:

A. Crises répondant aux criteres de la 1.2.3 Migraine hémiplégique
B. Aucun apparenté au premier ou au second degré ne répond aux
criteres de 1.2.3  Migraine hémiplégique.

Commentaires:

Les études épidémiologiques ont montré que les cas sporadiques ont
environ la méme prévalence que les cas familiaux.

a u (
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Les crises de 1.2.3.2  Migraine hémiplégique sporadique ont les mémes
caractéristiques cliniques que les crises de 1.2.3.1 Migraine hémiplégique
familiale (MHF) . Certains cas apparemment sporadiques ont des
mutations connues de MHF et chez certains, un apparenté au premier ou

au second degré développe ultérieurement une migraine hémiplégique,
complétant ainsi tous | es critéres de la 1.2.3.1 Migraine hémiplégique
familiale (MHF) et devant conduire a un changement de code
diagnostique.

Les cas sporadiques nécessitent généralement une neuro -imagerie et
d'autres examens complémentaires pour exclure d'autres causes. Une
ponction lombaire peut étre nécessaire pour écarter un 7.3.5 Syndrome

de céphalée et déficits neurologiques transitoires avec lymphocytose du
liquide cérébrospinal (LCS)

1.2.4 Migraine rétinienne

Description:

Crises répétées de troubles visuels monoculaires, incluant scintillements,
scotome ou Cécité, associés a une céphalée migraineuse.

Critéres diagnostiques:

A. Crises répondant aux criteres de la 1.2 Migraine avec aura et au
critere B ci-dessous
B. Aura caractérisée par les deux éléments suiva nts :

1. phénoménes visuels entierement réversibles, monoculaires,
positifs et/ou négatifs (  par exemple , scintillements, scotome ou
c®cit®) confirm®s l or s ddéune crise
éléments suivants:
a) examen clinique du champ visuel

b) ledessin du patient doébune anomali e mono

visuel (réalisé aprés avoir regu des instructions claires)
2. au moins deux des €léments suivants :
a) progression gr &dnnetdsl e sur O
b) durée des symptbmesde 5 -60 minutes

Cc) accompagnée, ou suivie dans les 60 mi nut es, doune
céphalée
C. Noest pas mieux expliqu®e par u-RB;lesutre

autres causes déamaurose transitoire ont

Commentaires

Certains patients qui se plaignent de troubles visuels monoculaires ont en

fait une h®mi anopsi e. Certains cas de O6migraine
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ont été rapportés, mais dans ces cas, la migraine ne peut pas étre
retenue comme la cause.

La 1.2.4 Migraine rétinienne  est une cause extrémement rare de perte
transitoire de la vision mo noculaire. Des cas de perte de la vision
monoculaire permanente associée a la migraine ont été décrits. Des
investigations appropriées sont nécessaires pour exclure les autres causes

de cécité monoculaire transitoire.

1.3 Migraine chronique

Description:

Céphalée survenant au moins 15 jours par mois depuis plus de 3 mois,

ayant |l es caract®ristigues dobéune c®phal ®e m
par mois.

Critéeres diagnostiques:

A. Céphalée (migraineuse ou tensive 1y au moins 15 jours/mois depuis
plus de 3 mois, etrépondant aux criteres BetC
B. Survenant chez un patient ayant eu au moins cing crises répondant

aux criteres B-Ddelal.l Migraine sans aura et/ou aux criteres B et
Cdelal.2 Migraine avec aura
C. Au moins 8 jours/mois depuis plus de 3 mois, la cé phalée répond a
| 6un des ®livasent s
1. criteres CetDdelal.l Migraine sans aura
2. criteres BetCdelal.2 Migraine avec aura
3. considérée a son début par le patient comme étant une
migraine et soulagée par un triptan ou un dérivé ergoté

D. Noest pas mieux expliqu®e par udautre di
Notes:
1. La 1.3 Migraine chronique est séparée de la migraine épisodique
parce quoi | est i mpossible de distinguer | e
céphalée chez les patients ayant des céphalées aussi fréquentes ou
continues. En effet, les caractéristiques de la céphalée peuvent
changer non seulement doéun jour ~ | 6autre
journée. Il est tres difficile de maintenir ces patients sans aucun
traitement médicamenteux pour obser ver |l 6hi stoire natur e
céphalée. Dans cette situation, les crises avec aura et sans aura
sont comptées, tout comme les céphalées de type migraineu X etles

céphalées de tension (mais, pas les céphalées secondaires).
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2. La caractérisation des céphalé  es récurrentes fréquentes nécessite la
tenue doun agenda pour y noter jour apr
un mois les informations concernant la douleur et les symptomes
associés.

3. Pui sque |l a c®phal ®e déallure tensive f a
diagnostic dela 1.3 Migraine chronique ,la Migraine chronique exclut
le diagnostic de 2.  Céphalée de tension  ou ses types.

4, La 4.10 Céphalée chronique persistante de novo peut avoir des
caract®ristiques S u g g Wligraine vcereniquel 6. uMais 1.3
cette derni re ®volue au fil dMigraimee mp s
sans aura et / ou d O uMigrained av@c aura . Par conséquent,
| orsqubdune c®phal ®e est, sans ambi gupt ¢
rémittente depuis moins de 24 heures apr s son ledd®but
répond aux criteres A-C, elle doit étre codée comme une 4.10
Céphalée chronique persistante de novo . Si le patient ne se rappelle
pas | e mode dbéapparition ou que ce derni e
doutil i s elr3 Migeaine ahrdnique

5. Lacause | a plus fr®quente de sympt!mes ®voc
chroni que est | 6abus m®di cament eux, t el
section 8.2 Céphalée par abus médicamenteux . Environ 50 % des
patients ayant apparemment une 1.3 Migraine chronique  reviennent
a une migra ine épisodique aprés le sevrage médicamenteux ; Cces
patients sont, en un sens, codés a tort en 1.3 Migraine chronique
De méme, de nombreux patients apparemment en abus
m®di cament eux ne sbdébam®liorenitlecpda82 apr s
Céphalée par abus médi camenteux est inapproprié pour eux (en
supposant gue | a chronicit® induite par
toujours réversible). Pour ces raisons, et parce que la regle générale
consiste a appliquer tous les diagnostics pertinents, les patients
répondant aux criteres de la 1.3  Migraine chronique et de la 8.2
Céphalée par abus médicamenteux doivent recevoir les deux codes.

Aprés le sevrage, la migraine reviendra & une expression épisodique

ou restera chronique et le diagnostic final sera appliqué en

conséquenc e . Dans | e cas dbébune migraine resta
sevrage, le diagnostic de 8.2 Céphalée par abus médicamenteux

sera écarté.

1.4 Complications de la migraine

Commentaire

Le type de migraine et la complication doivent étre codés séparément.
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1.4.1 Etat de mal migraineux

Description

Crise migraineuse invalidante qui dure plus de 72 heures.

Critéeres diagnostiques:

A. Crise de céphalée répondant aux critéres BetC

B. Survenant chez un patient souffrant de 1.1 Migraine sans aura  et/ou
de 1.2 Migraine avec aura , et typique des crises précédentes, sauf
pour sa durée et son intensité

C. Les deux caractéristiques suivantes
1  sansrémission pendant >72 heures !
2. ladouleur et/ou les symptdbmes associés sont invalidants 2
D. Noest pas mieux aeaxp@uitge®rdai pagmosd i c de | o6l
Notes :
1. Des r®mi ssi ons a | | haunes segondsigss & la pris@
médicamenteuse ou au sommeil sont acceptées.
2. Les cas plus modérés, ne répondant pas au critére C2, sont codés
comme une 1.5.1  Probable migraine san s aura .
Commentaire
Une c®phal ®e ayant | es c ar Btat de@alimgrainegxues d o un
peut souvent °tre caus ®e par un abus m®e®d i
céphalée dans ces circonstances répond aux criteres de la 8.2 Céphalée
par abus médicamenteux , il faut coder cette derniére (8.2) et le type de
migraine concerné, et non pas un 1.4.1 Etat de mal migraineux . Lorsque
| 6abus m®di camenteux est dounoig il cbwwier®@ée i nf ®r i «
coder uniguement le type de migraine.
1.4.2 Aura persistante sans infarctus
Description
Sympt*mes dobéaura qui persistent une semain
visualis® sur | 6i magerie c®r ®brale.

Critéeres diagnostiques

A. Aura répondant au critere B
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B. Survenant chez un patient atteint de 1.2 Migraine avec aura et qui
est typi que des aur as pr ®c ®dent es sauf
sympt*me(s) dboédaur a pemarmowptug ( nt) wune
C. L6i magerie c®r ®brale ne montre aucun infa
D. Noest pas mieux expliqu®e par ud autre di

Commentaires

Lessympt ! mes de | 6aura persistante sont rares
lls sont souvent bilatéraux et peuvent durer des mois ou des années. La

dur ®e minimale ddéune semBinepadsaessur IcdGopgi m
experts et elle devrait étre formellement étudiée

Le bilan diagnostique doit distinguer une 1.4.2 Aura persistante sans
infarctus  d o6 un 1 .IMarctBs migraineux et exclure une aura
symptomati que due 7 un infarctus c¢c®r ®br al (

avec une aura prolong®e de moirépandad pasne S e me
aux critéeres de la 1.2.1 Migraine avec aura typique sont codées en tant
gue 1.5.2 Probable migraine avec aura.

1.4.3 Infarctus migraineux

Description

Un ou plusieurs sympt!mes doéaura migraineus:
avec une lésion cér ébrale ischémique dans un territoire correspondant,

vi sual i s®e par | 6i magerie c®r ®brale, apparu(
de migraine avec aura.

Critéres diagnostiques

A. Crise de migraine répondant aux criteres BetC
B. Survenant chez un patient atteint de 1.2  Migraine avec aura et qui
est typi que des aur as pr ®c ®dentes sauf
symptme(s) doéaur a pe6Osmingtéese’( nt) plus de
C. Neuro -imagerie démontrant un infarctus cérébral dans une zone
pertinente
D. N6est pas mi eupxare xupnl iaqut®ee di ag48ostic de |
Note
1. Il peut y avoir des symptomes supplémentaires attribuables a

| 6i nfarctus.
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Commentaires

Un AVC ischémique chez une personne migraineuse peut étre un infarctus

c®r ®br al ddéautre cause c oMigraine { annibfarctasv e c une
c®r ®br al ddbautre cause se pr®sentant avec d
une 1.2 Migraine avec aura ou bien, un infarctus cérébral se produisant

au cours dobéune cr i sMigraing gveccaurd  Geul lel derdier

casrépond aux criter es de | nfardtus migr8ineux

L 6 1 .Infarct@s migraineux se produit principalement dans la circulation

postérieure et chez les femmes jeunes.

Plusieurs études épidémiologiques ont démontré un risque deux fois plus

®l ev® dO6AVC isch®mi que chez | eMigrap@aavecent s at
aura . Il faut cependant noter que ces infarctus ne sont pas des infarctus

mi grai neux. Les m®cani smesondedul 6augmanat d
ischémique chez les migraineux restent flous ; de méme, les relations

entre | a fr®quence et | a nature des auras et
i nconnues. La plupart des ®tudes ont montr®

lal.1 Migraine sansaura et | 6 AVC i sch®mi que.

1.4.4 Crise épileptique déclenchée par une aura migraineuse

Description

Crise épileptique déclenchée par une migraine avec aura.

Criteres diagnostiques :

A. Crise ®pileptique r®pondant aux <crsit res
types de crise épileptique et le critére B ci-dessous
B. Survenant chez un patient atteint de 1.2 Migraine avec aura,
pendant ou dans | 6heure qui suit une c¢ris
C. Néest pas mieux expliqu®e par ud autre di
Comm entaire
La migraine et | 6®pi |l epsi e sont des exempl ¢
Cc®r ®braux paroxystiques. Al ors que des c®pt
sont assez fréquentes chez le patient épileptique en phase, il peut parfois
arriver guodune quersungerne fepdarit e dpies une crise
migraineuse. Ce phénomeéne, parfois appelé migralepsie , est un
evénement rare, décrit chez des patients atteints de 1.2 Migraine avec
aura . L'association avec |l a 1.1 Migraine san:¢

démontrée.
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1.5 Migraine probable

Terme utilisé précédemment

Désordre migraineux.

Codée ailleurs

Une c®phal ®e dodéall ure mi graineuse secondait
(migraine symptomatique ) est codée en fonction de cette cause.

Description

Crises dobalilnuerues emirg@paondant ) tous |l es crit
des formes de migraine et ne r®pondant pas
de céphalée.

Critéres diagnostiques :

A. Crises répondant a tous les critéres A -D saufundela 1.1l Migraine
sans aura ou atousles criteres A -Csaufundelal.2 Migraine avec
aura
B. Ne remplit pas | es -Zpourtouteraetre cépghaléel 6 1 CHD
C. Noest pas mieux expliqu®e par ud autre di

Commentaire

Des <crises qui rempl i ss en€éphbléesdedensioh etes dolL
doune Migr&ine  probable sont codées comme la premiére

conformément a la regle générale selon laquelle un diagnostic définitif

| 6emporte toujours sur un diagnostic probabl
gui ont déja un diagnostic de migra ine et ou la question est de compter le

nombre de crises gu'ils ont eues (par exemple, comme une mesure des

résultats d'un essai thérapeutique), les crises répondant aux critéres de la

1.5 Migraine probable  doivent étre comptées comme des migraines. La

raison en est que |l es crises dbéintensit® | ®g
présentent souvent pas toutes les caractéristiques nécessaires a un

diagnostic de migraine, mais répondent néanmoins aux traitements

antimigraineux spécifiques.

1.5.1 Migraine san saura probable

Critéeres diagnostiques:

A. Crises répondant a tous les criteres A iDsaufundelal.l Migraine
avec aura
B. Ne remplit pas | es -Zpourtouteraetre céghaléel 61 CHD
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C. Noest pas mieux expliqgu®e par uvdh autre di

1.5.2 Migraine avec aura probable

Critéeres diagnostiques:

A. Crises répondant a tous les critéres A T Csaufundela 1.2 Migraine
avecaura ou | 6un de-tyzees SouUS
B. Ne remplit pas | es -Zpourtouteraetre cépghaléel 6 1 CHD
C. Noest pasxmpileugxu ®e par un autre-3diagnost i c

1.6 Syndromes épisodiques pouvant étre associés a la
migraine

Termes utilisés précédemment

Syndromes périodiques infantiles ;. syndromes p®riodiques de

Commentaires

Ce groupe de syndromes survient chez des patients qui souffrent
égalementde 1.1  Migraine sans aura oude 1.2 Migraine avec aura, ou qui
ont une probabilit® accrue de |l es d®vel op

historiguement décrits dans I'enfance, ils peuvent également survenir
chez |&adult

Déautres mani festations peuvent ®gal ement S
dont des épisodes de mal des transports et des troubles périodiques du

sommeil comprenant: somnambulisme, somniloquie , terreurs nocturnes
et bruxisme.
1.6.1 Trouble gastro -intestinal r  écurrent

Termes utilisés précédemment:

Douleur chronique abdominale ;  douleur fonctionnelle abdominale ;
dyspepsie fonctionnelle ; syndrome du colon irritable ;  syndrome
douloureux fonctionnel abdominal.

Description

Crises récurrentes de douleur abdominale et/ ou doéinconfor
et/ou de vomissement, survenant rarement, de facon chronique ou a des
intervalles prévisibles, pouvant étre associees a la migraine.
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A. Au moins cing crises avec des épisodes distincts de doul eur
abdominal e et/ ou déinconfort et/ ou de
vomissements

B. Examen et bilan gastro  -intestinal normaux

C. Non attribué a une autre pathologie.

1.6.1.1 Syndrome des vomissements cycliques

Description

Crises récurrentes de nausées et de vomiss ements intenses,

généralement stéréotypé es chez un méme patient et avec une survenue

prévisible. Les crises peuvent étre associées a une paleur et a une

Iéthargie. La résolution des symptdmes entre les crises est compléte.

Criteres diagnostiques :

A. Au mo ins cing crises de nausées et de vomissements intenses,
répondant aux crittres  BetC

B. Stéréotypées chez un méme patient et récurrentes avec une
périodicité prévisible

C. Tous les éléments suivants :

1. nausées et vomissements se produisant au moins quat re fois
par heure

2 dur ®e des heaeuwrees &t | goargud”™ 10

3. crises s®par ®essethdnau moi ns 1

D. Absence totale de symptdmes entre les crises

E. Non attribué a un autre trouble 1.

Note

1. En particulier, |l es ant ®c ®d ephysigue m®d i Cc a u X
montrent pas de signes de maladie gastro -intestinale.

Commentaires

Le 1.6.1.1 Syndrome des vomissements cycliques est typiquement un

syn

avec des périodes de totale normalité en

dr ome ®pisodique spontan®ment

cyclique est caractéristique et les crises sont prévisibles.

Ce
par

troubl e a ®t ® inclus dans | es

r ®sol ut
tre les épisodes. Le caractére

f

syndr omes

tir d ell. Le§ |car&t@ristigues clinigues de ce syndrome
ressemblent a celles identi fiées en association avec des céphalées
migraineuses et de nombreuses recherches au cours des dernieres années
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ont suggéré que le 1.6.1.1 Syndrome des vomissements cycliques est une
pathologie liée a la migraine.

1.6.1.2 Migraine abdominale

Description

Syndrome idiopathique observé principalement chez les enfants, constitué

de crises récurrentes de douleur abdominale médiane modérée a sévere,

associee a des symptbmes vasomoteurs, des nausées et des

vomi ssement s, doune dhaure®a sadseaucne ~ andnalie

entre | es ®pisodes. ||l ndéoy a pas de c®phal ®e

Critéres diagnostiques :

A. Au moins cing crises de douleurs abdominales répondant aux
criteres Bi D
B. La douleur a au moins deux des trois caractéristiques suivantes

1. topogra phie médiane, périombilicale ou mal localisée
2. tonalité sourde ou «  juste douloureuse »
3. intensité modérée ou sévéere
C. Au moins deux des quatre symptomes ou signes associés suivants:
1. anorexie
2. nausées
3. vomissements
4. paleur
D. Crises durant 2 & 72 heures sans traitement ou si elles sont traitées
sans succes
E. Absence totale de symptdmes entre les crises

F. Non attribué a une autre pathologie *.
Note
1. En particulier, | 6hi stoire clinique et I

pas de signes de pathologie gastro -intestinale ou rénale, ou ces
pathologies ont été exclues par des investigations appropriées.

Commentaires

La douleur de la 1.6.1.2 Migraine abdominale  est suffisamment intense
pour interférer avec les activités quotidiennes.

On néglige souvent la présence de céphalée chez les jeunes enfants. Un
interrogatoire minutieux concernant | a pr ®se
doit étre effectué et, si une céphalée est identifiée pendant les crises, un

diagnostic de 1.1.  Migraine sans aura doit &t re envisage.
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Les enfants peuvent avoir des difficult®s p
nausée. La péaleur est souvent accompagnée de cernes sous les yeux.

Chez quelques patients, la rougeur est le phénoméne vasomoteur

prédominant.

La plupart des enfants at  teints de migraine abdominale développeront des
migraines plus tard dans leur vie.

1.6.2 Vertige paroxystique bénin

Description

Syndrome caractérisé par de breves crises récurrentes de vertige,
survenant sans avertissement et se résolvant spontanément, chez des
enfants par ailleurs en bonne santé.

Criteres diagnostiques :

A. Au moins cing crises répondant aux criteres BetC

B. Vertige ! survenant sans avertissement, maximal dés son début et
se résolvant spontanément apres quelgues minutes a quelques
heur es sans perte de conscience

C. Au moins un des cinqg symptédmes ou signes associés suivants
1. nystagmus
2. ataxie
3. vomissements
4. paleur
5. peur
D. Examen neurologique et fonctions audiométriques et vestibulaires
normaux entre les crises
E. Non attribué a une autre pathologie *.
Notes :
1. Les jeunes enfants atteints de vertige peuvent ne pas étre en
mesure de d®crire | es symptl!mes vertigine

parents de p®riodes ®pisodigues dobéinstahb
comme un verti ge chez les jeunes enfants.

2. En particulier, les tumeurs de la fosse postérieure, les crises
épileptiques et les troubles vestibulaires ont été exclus.

Commentaire

La relation entre le 1.6.2 Vertige paroxystique bénin etla A1.6.6 Migraine
vestibulaire (voir Appendice) doit étre étudiée plus en détalil.
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1.6.3 Torticolis paroxystique bénin

Description

Epi sodes r®currents doéinclinaison de |l a t°t
une légere rotation, qui disparait spontanément. Ce syndrome survient

chez les n ourrissons et les jeunes enfants, avec un début dans la

premiere année.

Criteres diagnostiques :

A. Crises récurrentes ! chez un jeune enfant, répondant aux critéres B
etC
B. l nclinaison de l a t°te doun clt®, avec
disparaissant sp ontanément aprés quelques minutes ou jours
C. Au moins un des cinqg symptémes ou signes associés suivants
1. paleur
2 irritabilité
3. malaise
4. vomissements
5. ataxie 2
D. Examen neurologique normal entre les crises
E. Non attribué a une autre pathologie 3.
Notes :
1. Les crises ont tendance a se reproduire chaque mois.
2. Loataxie est plus fr®quente chez |l es enfa
3. Le diagnostic différentiel inclut le reflux gastro -ifsophagi en, | a
dystonie idiopathique et les crises épileptiques partielles. De plus, il

convient de préter une attention particuliere a la fosse postérieure
et a la jonction craniocervicale ou des lésions congénitales ou
acquises peuvent produire un torticolis.

Commentaires

La t°te de | 6enfant peut °tr ee peadant lesPe en
crises : il est possible de rencontrer une certaine résistance, mais elle
peut étre surmontee.

Ces observations doivent étre validées par les agendas des patients, des
entretiens structurés et la collecte de données longitudinales.



59

Le 1.6.3 Torticolis paroxystique bénin peut évoluer en 1.6.2 Vertige
paroxystique bénin  ou en 1.2 Migraine avec aura (en particulier en 1.2.2
Migraine avec aura du tronc cérébral ) ou cesser sans autres symptomes.
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2. C®phal ®e de tensi on

2.1 Céphalée de tension épisodique peu fréquente
2.1.1 Céphalée de tension épisodique peu fréquente associée a
une sensibilité péricranienne
2.1.2 Céphalée de tension épisodique peu fréquente non
associée a une sensibilité péricranienne
2.2 Céphalée de tension épisodique fréquente
2.2.1 Céphalée de tension épisodique fréquente associée a une
sensibilité péricranienne
2.2.2 Céphalée de tension épisodique fréquente non associée a
une sensibilité péricranienne
2.3 Céphalée de tension chronique
2.3.1 Céphalée de tension chronique associée a une sensibilité
péricranienne
2.3.2 Céphalée de tension chronique non associée a une
sensibilité péricranienne
2.4 Céphalée de tension  probable
2.4.1 Céphalée de tension épisodique peu fréquente probable
2.4.2 Céphalée de tension épisodique fréquente probable
2.4.3 Céphalée de tension chronique probable

Termes utilisés précédemment:

Céphalée de tension ; céphalée par contracture musculaire . céphalée
psychomyogénique ; céphalée liée au stress ; céphalée ordinaire ;
céphalée essentielle ; céphalée idiopathique ; céphalée psychogene.

Codée ailleurs:

La céphalée de tension attribuée a une autre pathologie est codée dans le
chapitre correspond a c  ette pathologie.

Observations générales

Céphalée primaire, secondaire ou les deux »
Trois r gles sbébappliquent ° |l a c®phal ®e de t
1. Lor squonuwnuev el | e c®phal ®e ayant |l es car a

céphalée de tension survient pour la premiere fois en relation
temporelle étroite avec une autre pathologie connue pour causer
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des c®phal ®es ou gue |l a c®phal ®e rempl |
causalité par cette affection, la nouvelle céphalée est codée comme
une céphalée secondaire attribué e a cette pathologie causale.

2. Lor s qu 6éphalée de tension préexistante devient chronique en
relation temporelle étroite avec une telle pathologie causale, les
deux diagnostics doivent étre donnés, celui de la céphalée de
tension initiale et celui de la céphalée secondaire.

3. Lor s qu océphalée de tension  préexistante est significativement
aggravée (ce qui correspond généralement a une augmentation de

deux fois ou plus de | a fr®quence et/ ou
temporelle étroite avec une telle pathologie causale, les deux
diagnostics doivent étre donnés, celui de la céphalée de tensio n
initiale et cel ui de | a c®phal ®e seconde
des preuves solides montrant gue | 6af f
céphalées.

Dans | e cas doébune c®phal ®e de tension <chro

médicamenteux, une relation temporelle étroit e est souvent difficile a

établir. Les deux diagnostics, 2.3 Céphalée de tension chronique et 8.2

Céphalée par abus médicamenteux , devraient donc étre donnés pour tous

ces cas.

Introduction

La 2. Céphalée de tension est tres fréquente , avec une prévalence au
cours de la vie en population générale estimée entre 30% et 78%, selon

les différentes études. Elle a un impact socio -économique éleve.

Al ors qubell e ®tait auparavant consi d®r ®e ¢
psychog ne, un certain nosnb i & Hl Chkigdeetentd e s de
fortement une base neurobiologique de la 2. Céphalée de tension , au

moins pour ses sous -types les plus séveres.

La division de la 2.  Céphalée de tension en type épisodique ou chronique |,
introduite dlanssde&@dtCHDv ®r ®e aktt ememddims | 61 (

le type épisodique a été divisé en un type rare , avec des épisodes de

c®phal ®e ayant | ieu moi ns dourréuehto Las2.2par moi
Céphalée de tension épisodique fréquente peut étre associée a un

handicap considérable et justifie parfois un traitement avec des

médicaments codteux. En revanche, la 2.1 Céphalée de tension

episodique peu fréequente , qui affecte une grande partie de la population,

a g®n®r al ement trtsspeul ddnchpacdu et , dans
cas, ne nécessite pas de prise en charge médicale. La distinction entre la

2.1 Céphalée de tension épisodique peu fréquente et la 2.2 Céphalée de

tension épisodique fréquente différencie ainsi les individus qui ne
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nécessitent généralement pas de prise en charge médicale et évite de

classer la quasi -totalité de la population comme présentant une céphalée
importante, tout en permettant de classer leur céphalée. La 2.3 Céphalée
de tension chronique est une maladie a pre ndre en compte, entrainant
une diminution importante de la qualité de vie et une invalidité élevée.

Les mécanismes physiopathologiques exacts de la 2. Céphalée de tension

ne sont pas connus. Les mécanismes de la douleur périphérique sont les

plus susceptib les de jouer un rdle dans les cas de 2.1 Céphalée de tension

épisodique peu fréquente et de 2.2 Céphalée de tension épisodique

fréquente, tandis que les mécanismes centraux de la douleur jouent un

réle plus important dans les cas de 2.3 Céphalée de tension chronique .
Léaugmentati on de | a sensibilit® p®ricroOni
importante observée chez les patients de tout type de 2. Céphalée de

tension : elle est généralement présente en période interictale, est

exacerbée pendant la céphalée et aug ment e avec | 6i ntensit
fréquence des crises. La sensibilité accrue revét tres probablement une

i mportance physi opat hlod dogcidgtingué lesLpatientsH D

avec et sans un tel trouble des muscles péricraniens; subdivision

mai nt enue CiHB-B pourlfagdriser la poursuite de la recherche dans

ce domaine.

La sensibilité péricranienne est facilement détectée et constatée par

pal pation manuel |l e. De petits mouvements de
majeur, et une pression ferme (de préférence a | 6aide doéun palpom
fournissent des scores de sensibilité locale de 0 -3 pour les muscles

frontaux, temporaux, masséters, ptérygoidiens, sterno -cléido -

mastoidiens, splénius et trapézes. Ces scores peuvent étre additionnés

pour obtenir un score total de sensibilit¢é pour chaque patient. Ces

mesures orientent le traitement et ajoutent de la valeur et de la crédibilité
aux explications données au patient.

La difficulté de diagnostic la plus souvent rencontrée parmi les céphalées

primaires réside dans la dis  crimination entre la 2. Céphalée de tension et

des formes légéres de 1.1 Migraine sans aura . Cela est dobéautant
gue les patients ayant des céphalées fréquentes souffrent souvent des

deux troubles. Des criteres de diagnostic plus stricts ont été su ggeérés

pourla2. Céphaléedetension avec pour objectif dbéexclure

ressemble phénotypiquement a une céphalée de tension. Ces criteres ont

®t ® propos®s dans | 6 a] enetantdquecA?2. d €éphaléeld€ H D
tension . Cependant , ibnd dee Uag apexificitéades criteres réduit

leur sensibilité, ce qui se traduit par des proportions plus importantes de

patients dont les céphalées peuvent étre classées seulement en 2.4.

Probable céphalée de tension ou 1.5 Probable migraine . Comme rien ne

pr ouve encor e gudun tseit bémefiqaen ges maiteres

di agnostiques pl us stricts demeur ent dans
recherche seulement. Le Comité de classification recommande des

comparaisons entre les patients diagnostigués en fonction de chaque



76

ensemble de criteres, non seulement pour la caractérisation des
caract®ristiques cliniques, mai s aussi p oL
physiopathologiques et de la réponse aux traitements.

2.1 Céphalée de tension épisodique peu fréquente

Description:

Episodes peu fréquents de céphalée, typiquement bilatérale, ressentie

comme une pression ou un serrement et doi nt
ddéune dur ®e de guel ques mi nut es "’ guel que
sbaggrave pas avec | b6activitedtpashaysscitcggaue de r
des nausées. Une photophobie ou une phonophobie peut étre présente.
Critéres diagnostiques:
A. Au moins 10 épisodes de céphalée survenant <1 jour/mois en

moyenne (<12 jours/an) et répondant aux criteres B-D
B. Durée de 30 minutesa 7 jours
C. Au moins deux des quatre caractéristiques suivantes:

1. localisation bilatérale

2. atype de pression ou de serrement (non pulsatile)

3. intensité légere ou modérée

4, absence dbébaggravation par l es activit(

comme marcher ou  monter des escaliers

D. Présence des deux caractéristiques suivantes:

1. ninausée, ni vomissement
2. pas plaurs de ces deux si ghategkobieamis oci ®s

phonophobie
E. Noest pas mieux expliqu®e par ud autre di
Note
1. Lorsque les céphalées répondent autant aux criteres de la 1.5
Migraine probable qu 6~ ceux d eCéphae d&. ténsion
épisodique peu fréquente , il est recommandé de coder en tant que
2.1 Céphalée de tension épisodique peu fréquente (ou en tant que

sous -type de celle -ci pour lequel les criteres sont remplis) en vertu
de la regle générale selon laquelle les diagnostics définitifs
| 6emportent toujours sur | es diagnostics
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2.1.1 Céphalée de tension épisodique peu fréquente associée a
une sensibilité péricranienne

Criteres diagnostiques :

A. Episodes répondant aux criteres de 2.1 Céphalée de tension
épisodique peu fréquente

B. Augmentation de la sensibilité péricranienne a la palpation
manuelle.

2.1.2 Céphalée de tension épisodique peu fréquente non a ssociée
a une sensibilité péricranienne

Critéres diagnostiques :

A. Episodes répondant aux crittres de 2.1 Céphalée de tension
épisodique peu fréquente
B. Absence dbéaugmentation de |l a sensibilit®

2.2 Ceéphalée de tension épisodique fréquente

Description

Episodes fréquents de céphalée, typiquement bilatérale, ressentie comme

une pression ou un serrement doéintensit® I
de quelques minutes ~ quelques jours. La d
|l activit® phwsiiqmwree ede ndest pas associ ®e

photophobie ou une phonophobie peut étre présente.

®
0

Criteres diagnostiques :

A. Au moins 10 épisodes de céphalée survenant 1 a 14 jour(s)/mois en
moyenne pendant >3 moi s (entre O1 Joursfart) et< 180
répond ant aux criteres B-D
B. Durée de 30 minutesa 7 jours
C. Au moins deux des quatre caractéristiques suivantes
1. localisation bilatérale
2. atype de pression ou de serrement (non pulsatile)
3. intensité lIégere ou modérée
4. absence dobaggr av adtvitées phyggaes del reusne
comme marcher ou monter des escaliers
D. Présence des deux caractéristiques suivantes:
1. ninausée, ni vomissement
2. pas plaurs de ces deux s i phateplobieacgis oc i ®s
phonophobie
E. Noest pas mieux exapltireudée agaoswtH.c de | 61 C
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Note

1. Lorsque les céphalées répondent autant aux criteres de la 1.5
Migraine probable qu o6~ ceux d eCéphake d2 . t@€nsion
épisodique fréquente , il convient de coder en tant que 2.2 Céphalée

de tension épisodique fréq  uente (ou en tant que sous -type de celle -

ci pour lequel les criteres sont remplis) en vertu de la regle générale

selon |l aquelle | es diagnostics d®finitif
diagnostics probables.

Commentaire

La 2.2 Céphalée de tension épisodiq ue fréquente coexiste souvent avec

une 1.1 Migraine sans aura . Les deux affections doivent étre distinguées,

de pr ®f ®r enc e gr ©ce " l utilisation doéun
diagnostic des céphalées, car les traitements different considérablement

entre les deux pathologies. Il est important de former les patients a faire

la distinction entre ces types de c®phal ®es
tout en évitant la surconsommation médicamenteuse et ses conséquences

néfastes de 8.2. Céphalée par abus médicam enteux .

2.2.1 Céphalée de tension épisodique fréquente associée a une
sensibilité péricranienne

Criteres diagnostiques :

A. Episodes répondant aux criteres de la 2.2 Céphalée de tension
épisodique fréquente

B. Augmentation de la sensibilité péricranienne a la palpation
manuelle.

2.2.2 Céphalée de tension épisodique fréquente non associée a
une sensibilité péricranienne

Criteres  diagnostiques :

A. Episodes répondant aux critéres de la 2.2 Céphalée de tension
épisodique fréquente
B. Absence doéau g mdasenaililiié pénicradienne.

2.3 Ceéphalée de tension chronique

Codée ailleurs

4.10 Céphalée chronique persistante de novo



79

Description

Pat hol ogi e ®vol uant ) partir doéune c®phal
fréquente, avec des épisodes quotidiens ou tres fréquents de céphalée, de

localisation typiquement bilatérale, a type de pression ou de serrement,
déintensit® | ®g re ° mod®r ®e, pouvant durer
non r®mittente. La doul eur ne soOaggrave pas

routine, ma is elle peut étre associée a une légére nausée, une
photophobie ou une phonophobie.

Critéres diagnostiques :

A. Céphalée survenant 215 jours/mois en moyenne depuis >3 mois
(2180 jours/an), et répondant aux criteres B-D

B. Durant des heures, des jours ou no n rémittente

C. Au moins deux des quatre caractéristiques suivantes

1. localisation bilatérale
2. atype de pression ou de serrement (non pulsatile)
3. intensité légere ou modérée
4. absence dbébaggravation par l es acti vit(
comme marcher ou monter des escaliers
D. Présence des deux éléments suivants:
1. pas pluns dde ces s i g npbosophabsesphonadpi®@bie
ou nausée légere
2. ni nausées ni vomissements modérés ou séveres
E. Noest pas mieux expliqu®ec paeg Iu@¥@HDTr e di

Notes :

1. La 2.3 Céphalée de tension chronique et la 1.3 Migraine chronique
requierent toutes deux la présence de céphalées durant 15 jours ou
pl us/ moi s. L o r s Céptadéa rde terBion3 chronigue , la
céphalée doit répondre au moins 15 jours par mois aux criteres B-D
de la 2.2 Céphalée de tension épisodique fréquente : Lors dbune
1.3 Migraine chronique, la céphalée doit répondre au moins huit
jours par mois aux criteres B-D de la 1.1 Migraine sans aura . Un
patient peut donc répondre a to us les criteres pour ces deux
diagnostics, par exemple en ayant des céphalées durant
25 jours/mois répondant aux critéres de migraine pendant huit

jours et aux critéeres de céphalée de tension pendant 17 jours. Dans
ces cas, seul le diagnostic de 1.3 Migrai ne chronique devrait étre
donné.

2. La 2.3 Céphalée de tension chronique évolue au fil du temps a partir

ddédune 2. 2 C®phal ®e de tension ®pisodiqu
céphalée est, sans ambiguité, quotidienne et non rémittente depuis
son apparition (ou avec un intervalle libre de céphalée de moins de



24 heures) et quodell e rERIpoonvidntdewodercr i t r e
en tant que 4.10 Céphalée chronique persistante de novo. Si le
patient ne se rappelle pas du mode dobapp
est incertain, il convient de coder en tant que 2.3 Céphalée de
tension chronique.
3. Dans de nombreux cas, il y a un abus médicamenteux. Lorsque cela
répond au critere B de | 6 un -tgpessde B @8 s Céphalée par
abus meédicamenteux et que les criteres de la 2.3 Céphalée de
tension chronique  sont ég alement remplis, la regle est de coder les
deux diagnostics, 2.3 Céphalée de tension chronique et 8.2
Céphalée par abus médicamenteux . Aprés sevrage, le diagnostic
doit étre reévalué i nbdest pas rare que | es C
Céphalée de tension chroni  que ne soient plus remplis, avec retour a
| un ou | 6autre type ®pisodique. Lorsque
aprés le sevrage, le diagnostic de 8.2 Céphalée par abus
médicamenteux peut étre réfuté.
2.3.1 Céphalée de tension chroniqgue associée a une sensib ilité
péricranienne
Critéres diagnostiques
A. Céphalée répondant aux criteres de la 2.3 Céphalée de tension
chronique
B. Augmentation de la sensibilité péricranienne a la palpation
manuelle.
2.3.2 Céphalée de tension chronique non associée a une
sensibil ité péricranienne
Criteres  diagnostiques :
A. Céphalée répondant aux criteres de la 2.3 Céphalée de tension
chronique
B. Absence déaugmentation de |l a sensibilit®
2.4 Cephalée de tension probable
Description
Céphalée de tension manquant de | une des caract®ristiques
satisfaire ° tous | es cr i-typerde <éphdl@eude t ype
tension codée ci -dessus, et ne r ®pondant pas aux cI
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céphalée.
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Commentaire

Les patients r®pondant -dessbut peuvent égalenemti t r es
satisfaire aux criteres de la section 1.5.1. Migraine sans aura probable .
Dans de tels <cas, la r gle g®n®rale de | a h
la 1. Migraine et ses types et sous -types avantla 2. Céphalée de tension
et ses types et sous -types.
2.4.1 Céphalée de tension épisodique peu fréquente probable
Criteres diagnostiques :
A. Un ou plusieurs épisodes de céphalée répondant a tous sauf un des

criteres A-Ddela2.1 Céphalée de tension épisodique peu fréquente
B. Nerempltpas | es cr it r e-8podréouté autte Céplialée
C. Néest pas mieux expliqu®e par ud autre di
2.4.2 Céphalée de tension épisodique fréquente probable
Critéres diagnostiques :
A. Episodes de céphalée répondant a tous les critéres sauf un des

criteres A-Ddela 2.2 Céphalée de tension épisodique fréquente
B. Ne remplit pas | es -Zpourtouteraetre céghaléel 6 1| CHD
C. Noest pas mieux expliqu®e parHDM& autre di
2.4.3 Céphalée de tension chronique probable
Criteres  diagnostiques :
A. Céphalée répondant a tous les criteres A -D, sauf un, de la 2.3

Céphalée de tension chronique
B. Ne remplit pas | es -Zpourtouteraetre cépghaléel 6 1 CHD
C. Noest mpaagx expliqu®e par un aut-3.e diagnos
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3. C®phal ®es tr-ag®mnomi ques (CTA)

3.1 Algie vasculaire de la face
3.1.1 Algie vasculaire de la face épisodique
3.1.2 Algie vasculaire de la face chronique
3.2 Hémicréanie paroxystique
3.21 Hémicranie paroxystique épisodique
3.2.2 Hémicranie paroxystique chronique
3.3 Crises dobéallure n®vralgiqgque uni
3.3.1 SUNCT Crises dbéallure n®vralggi
durée avec injection  conjonctivale et larmoiement
3.3.1.1 SUNCT épisodique
3.3.1.2 SUNCT chronique
3.3.2 SUNA Crises doéallure n®vralgi
durée avec signes autonomiques craniens
3.3.2.1 SUNA épisodique
3.3.2.2 SUNA chronique
3.4 Hemicrania continua
3.4.1 Hemicrania continua avec rémission
3.4.2 Hemicrania continua sans rémission
3.5 Céphalée trigémino -autonomique probable
3.5.1 Algie vasculaire de la face probable
3.5.2 Hémicranie paroxystique probable
3.5.3 SUNCT probable
3.54 Hemicrania continua probable

Observations générales

Céphalée primaire, secondaire ou les deux »

Trois r gles sbéappliquent aux c®phal ®es
céphalée trigémino -autonomique (CTA), selon les circonstances.

1. Lor s g u ouvele céphalée ayant |l es caract®risti

survient pour la premiéere fois en relation temporelle étroite avec

une autre pathologie connue pour causer
r®pond " ddautres crit res de causal

nouvelle céphalée est ¢ odée comme une céphalée secondaire
attribuée a cette pathologie causale.

2. Lor s qu OCTA e préexistante devient  chronique en relation
temporelle étroite avec une telle pathologie causale, les deux

aya

que

t

Q
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diagnostics doivent étre donnés, celui de la CTA initiale e t celui de
la céphalée secondaire.

3. Lor s quGTAmpeexistante est significativement aggravée (ce qui
correspond généralement a une augmentation de deux fois ou plus
de | a fr®quence et/ ou de | O6intensit®) en

avec une telle pa thologie causale, les deux diagnostics doivent étre

donnés, celui de la CTA initiale et celui de la céphalée secondaire, a

condition qudil y ai-¢t des preuves solid
peut causer des céphalées.

Introduction

Les céphalées trigémino -autonomiques (CTA) ont en commun une

céphalée unilatérale et des signes autonomiques parasympathiques

i mportants qui sont | at ®r al i s®s et i psil at @
fonctionnelle suggére que ces syndromes activent un réflexe trigémino -
parasympathi que normal, avec des signes cliniques de dysfonctionnement

sympathique facial secondaire.

Rarement, une aura migraineuse typigue peut exister en association avec
une CTA.

3.1 Algie vasculaire de la face

Termes utilisés précédemment

Névralgie ciliaire ; é rythromélalgie de la téte ; érythroprosopalgie de Bing ;
hémicranie  angioparalytigue ; hémicranie  neuralgiforme chronique ;
céphalée histaminique ; céphalée de Horton ; maladie de Harris -Horton ;
névralgie migraineuse (de Harris) ; névralgie pétreuse (de Gardner) ;
névralgie de Sluder ; névralgie sphénopalatine ; névralgie vidienne.

Codée ailleurs

Lébal gie vasculaire de | a face symptomati que,
est codée comme une céphalée secondaire attribuée a cette pathologie.

Description

Crises de douleur sévére, strictement unilatérale, orbitaire, susorbitaire,
temporale ou touchant une combinaison de ces différents sites, durant 15
a 180 minutes et survenant une fois tous les deux jours a huit fois par
jour. La douleur est associée du mém e cOté a une injection conjonctivale,
un larmoiement, une congestion nasale, une rhinorrhée, une sudation
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frontale et faciale, un myosi s, un ptosi s et
une sensation do6i mpatience ou une agitatio

Criteres diagnostique s

A. Au moins cing crises répondant aux critéeres B-D
B. Douleur sévere a trés sévere, unilatérale, orbitaire, susorbitaire
et/ou temporale durant 15 & 180 minutes (non traitée) 1
C. Léun des ® ®ments suivants ou |l es deux:

1. au moins un des signes/symptdomes suivants, du méme cé6té
gue la douleur:

a) injection conjonctivale et/ou larmoiement
b) congestion nasale et/ou rhinorrhée
C) id me pal p®br al

d) sudation -du front et de la face
e) myosis et/ou ptosis
2. unesensation -d6i mpatience ou une agitation m

D. Fréquence des crises comprise entre une tous les deux jours et
8 par jour ?
E. Noest pas mieux expliqu®e par ud autre di
Notes :
1. Durant une partie des cycles d 6 u n e ARie \lasculaire de la face
(mais moins de la moiti€), les cris es peuvent étre moins séveres

et/ou plus courtes ou plus longues.

2. Durant une partie des cycles d 6 u n e ARie \lasculaire de la face
(mais moins de la moiti€), les crises peuvent étre moins fréquentes.

Commentaires

Les crises surviennent en salves dur ant des périodes de quelques
semaines a quelgues mois (appelées périodes actives ou cycles), séparées

par des phases de rémission qui durent généralement des mois ou des
années. Environ 10 -15 % des patients ont une 3.1.2 Algie vasculaire de la
face chronig ue, sans périodes de rémission. Dans une large série avec un

bon suivi, un quart des patients avaient eu une période active unique. Ces

patients répondent aux criteres et doivent donc étre codés 3.1 Algie
vasculaire de la face

Lors débune p®r i omke.l.la Algie wasculate®d de la face

épisodique , et 7 tout moment Alge vasculalré derdaegface3 . 1. 2
chronique , les crises surviennent régulierement et peuvent é&tre
provoqu®es par | 6alcool, | 6histamine ou | a n
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La doul eur Algiauvaseulaide.dé la face est maximale au niveau

orbitaire, supraorbitaire, temporal ou dans toute combinaison de ces

|l ocalisations, mai s peut concerner déautres
pl us violentes, |l 6i ntensit® de | @s sohbul eur
généralement incapables de tenir en place et font les cent pas.

Habituellement, la douleur survient du méme cété de la téte au cours de

chaque période.

L6Oge de d®but est g®n ®r al eme nans. Roormdgsr i s ent

raisons inconnues, les homm  es sont atteints trois fois plus souvent que
les femmes.

Les cCrises i mpliquent | 6activation ddune
| 6hypot hal amus Algesvas®@taireale la face L 6 3.1 pourrait étre
autosomique dominante dans environ 5 % des cas.

Certains patients ont été décrits comme ayant a la fois une 3.1 Algie

vasculaire de la face et une 13.1.1 Névralgie du trijumeau (association
parfois appelée syndrome cluster -tic). lls doivent par conséquent recevoir

les deux diagnostics. Cette observation est importante, car les deux
pathologies doivent étre traité es pour que le patient soit soulagé de toute
céphalée.

3.1.1 Algie vasculaire de la face épisodique

Description

Crises dbéalgie vasculaire de | a face surven
7 jour saun an, séparées par desrémissions d 6 au moinaiss 3

Criteres diagnostiques :

A. Crises répondant aux critéres de 3.1 Algie vasculaire de la face et
survenant par périodes (appelées périodes actives ou cycles)

B. Au moins deux périodes actives de 7 joursal an (en | 6absence
traitement), s®par®es par des r ®mois.ssSi ons

Commentaire
Les périodes actives durent généralement entre 2 semaines et 3 mois.

3.1.2 Algie vasculaire de la face chronique

Description

Cri ses do alaigidela faca survamant pendant un an ou plus, sans
rémission, ou avec des rémissions de moinsde 3 mois.

N1
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Criteres diagnostiques :

A. Crises répondant aux criteres de 3.1 Algie vasculaire de la face et
au critere B ci-dessous
B. Survenant sans rémission ou avec des rémissions de moins de

3 mois, pendant au moins 1 an.

Commentaire

La 3.1.2 Algie vasculaire de la face chronique peut survenir de novo
(antérieurement dénommée algie vasculaire de la face chronique

primaire ) ou ®voluer " p a r Algiervasalléire rde la 8&cel . 1
épisodique  (antérieurement dénommeée algie vasculaire de la face

chronique secondaire ) . Certains patients peuVAgiet pass
vasculaire de la face chronique a une 3.1.1 Algie vasculaire de la face

épisodique .

3.2 Heém icranie paroxystique

Description

Crises de douleur séveére, strictement unilatérale, orbitaire, susorbitaire,

temporale ou touchant une combinaison de ces différents sites, durant 2 a

30 minutes et survenant plusieurs fois par jour a une fréquence variable.

Les crises sont généralement associées du méme c6té a une injection

conjonctivale, un larmoiement, une congestion nasale, une rhinorrhée,

une sudation frontale et facial e, un myosi S
palpébral. Elles répondent totalement "1 dindom®t aci ne.

Criteres  diagnostiques :

A. Au moins 20 crises répondant aux criteres B-E

B. Douleur sévere, unilatérale, orbitaire, susorbitaire et/ou temporale
durant2 230 minutes
C. Léun des ® ®ments suivants ou | es deux

1. au moins un des signes/symptdmes suivants, du méme c6té
gue la douleur
a) injection conjonctivale et/ou larmoiement
b) congestion nasale et/ou rhinorrhée
c) Td me pal p®br al
d) sudation du front et/ou de la face
e) myosis et/ou ptosis

2. une iIimpression doéi mpatiencace ou une agi:t
D. Survenant a une fréquence de > 5 fois par jour ?!
E. Prévenue de facon compléte par des doses thérapeutiques

doi ndom®t aci ne
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F. Noest pas mieux expliqgu®e par uvdh autre di
Notes :
1. Durant une partie des cycles d 6 une Hé&miéanie paroxystique

(mais moins de la moiti€), les crises peuvent étre moins fréquentes.

2. Chez | 6adulte, | 6i ndom®t acine orale doit
une dose do6au mmpar jos et Augr@entée si nécessaire
j usquod "mgpaz pur. La dose injectable est de 100 a 200 mg.
Des doses dbéentretien plus faibles sont s

Commentaire

Contrairement ~° | 6algie vasculaire de | a fac
mascul i ne. El'le d®bute habituell ements ~ | 6C
dans | 6enfance aient ®t ® rapport ®s.

3.2.1 Hémicranie paroxystique épisodique

Description

Crises doh®micr ©ni e par oxys périafleseactvesi rdeenant
7 joursaun an, séparé espar desrémissions d dau moinaiss 3

Criteres diagnostiques :

A. Crises répondant aux criteres de 3.2 Hémicranie paroxystique et
survenant par périodes.
B. Au moins deux périodes actives de 7 joursal an (en | 6absence
traitement), s®par®es par des r ®mis.sSsi ons
3.2.2 Hémicranie paroxystique ch ronique
Description

Crises dOoOh®micr©ni e paroxystigqgue survenant
rémission, ou avec des rémissions de moins de 3 mois.

Criteres diagnostiques :

A. Crises répondant aux criteres de 3.2 Hémicranie paroxystique et au
critere B ci-dessous
B. Survenant sans rémission ou avec des rémissions de moins de

3 mois, pendant au moins 1 an.
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Commentaire

Les patients qui répondent a la fois aux criteres de la 3.2.2 Hémicréanie
paroxystique chronique (HPC) et de la 13.1.1  Névralgie du trijum eau
(parfois appelée syndrome HPC -tic) devraient recevoir les deux
diagnostics. Il est important de les identifier puisque les deux affections
nécessitent un traitement. La signification physiopathologique de

| 6association nbébest pas encore claire.

3.3 Crises doall ure n®vral gi que uni |l at ®r
durée
Description

Crises de céphalée modérée a sévere, strictement unilatérale, durant de
quelques secondes a quelques minutes, survenant au moins une fois par

jour et habituellement associée a un larmoiemen t et une rougeur
i mportants de | 6711 | i psil at ®r al

Critéres diagnostiques :

A. Au moins 20 crises répondant aux criteres B-D

B. Céphalée unilatérale, modérée ou sévere, orbitaire, susorbitaire,
temporale et/ou avec une autre distribution trigéminale, durant 1la
600 secondes et survenant comme un coup de poignard unique, une
série de coups de poignard, ou en dents de scie

C. Au moins un des cinqg symptémes ou signes autonomiques craniens

suivants, ipsilatéral a la douleur

1. injection conjonctivale et/ou lar moiement

2. congestion nasale et/ou rhinorrhée

3. id me pal p®br al

4.  sudation du front et/ou de la face

5. myosis et/ou ptosis
D. Survenant © une fr®quence ddéddau moins wune
E. Noest pas mieux expliqu®e par ud autre di
Note

1. Durant une partie des périodes actives de 3.3 Cri ses déal | u
névralgiqgue unilatérales de courtes durées (mais moins de la

moiti€), les crises peuvent étre moins fréquentes.

Commentaires

Les crises les plus longues sont caractérisées par des coup s de poignard
multiples ou une douleur en dents de scie.
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Deux sous -types de 3.3 Cri ses doallure n®vral gi que
courtes durées, sont reconnus : les 3.3.1 SUNCT (Crises doal
névralgique unilatérales de courtes durées, avec injection conjonc tivale et

larmoiement) etles3.32 SUNA (Crises doéallure n®vralgi
de courtes durées, avec signes autonomiques craniens) . Le 3.3.1 SUNCT

pourrait étre une sous -forme de 3.3.2 SUNA, mais cela nécessite des
études plus approfondies. En atten dant, chacun est classé comme un
sous -type distinct, décritci  -dessous.

Les crises de 3.3.1 SUNCT et de 3.3.2 SUNA ne sont généralement pas

suivies de période réfractaire, ce qui les différencie de la 13.1.1 Névralgie
du trijumeau qui a habituellement une période réfractaire aprés chaque
crise.

3.3.1 SUNCT Cri ses doal l ure n®vral gi que un
durée avec injection conjonctivale et larmoiement

Criteres diagnostiques :

A. Crises répondant aux criteres des 3.3 Crises doéallure n®vr
unilatéra les de courtes durées et au critere B ci-dessous
B. Les deux éléments suivants, ipsilatéraux a la douleur :

1. injection conjonctivale
2. larmoiement.

Commentaires

La littérature suggére que le diagnostic différentiel le plus fréquent du
3.3.1 SUNCT est une Iésion de la fosse postérieure.

Des patients ayant un chevauchement entre un 3.3.1 SUNCT et une
13.1.1 Névralgie du trijumeau ont été décrits. La différenciation est
cliniguement complexe. Ces patients devraient recevoir les deux
diagnostics.

Les patients atteints de 3.3.1 SUNCT et d 6 u nAgie ¥asculaire de la

face ont été signalés ; la signification physiopathologique de ce
chevauchement reste a déterminer.

3.3.1.1 SUNCT épisodique

Description

Crises de SUNCT survenant lors de périodes activ es de 7 jours a un an,
séparées par desrémissions d 6 au moimaiss 3
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Criteres diagnostiques :

A. Crises répondant aux criteres des 3.3.1 SUNCT Cri ses doéal
névralgique unilatérales de courte durée avec injection conjonctivale
et larmoiement et survenan t par périodes

B. Au moins deux périodes actives de 7 joursal an (en | 6absence
traitement), s®par®es par des r ®mois.sSi ons

3.3.1.2 SUNCT chronique

Description

Crises de SUNCT survenant pendant plws dobéun
des rémissions de moins de 3 mois.

Critéres diagnostiques :

A. Crises répondant aux criteres des 3.3.1 SUNCT Crises doal
névralgique unilatérales de courte durée avec injection conjonctivale
et larmoiement et au critere B ci-dessous

B. Survenant sans rémission ou avec des rémissions de moins de
3 mois, pendant au moins 1 an.

3.3.2 SUNA Cri ses déal l ure n®vral gi que uni
durée avec signes autonomiques craniens

A. Crises répondant aux critéres des 3.3 Crises doallure n®vr
unilatérales de courtes durées et au critere B ci-dessous
B. Pas plus déun des ® ®ments sui vants, i psi

1. injection conjonctivale
2. larmoiement.

3.3.2.1 SUNA épisodique

Description

Crises d 6 al bique enilatér@lesr de | courte durée avec signes
autonomiques craniens (SUNA) survenant lors de périodes actives de
7 jours a un an, séparées par des rémissions d 6 au moinaiss 3

Criteres diagnostiques :

A. Crises répondant aux critéres des 3.3.2 Cr i s e dureaévialhique
unilatérales de courte durée avec signes autonomiques craniens et
survenant par périodes
B. Au moins deux périodes actives de 7 joursal an (en | 6absence

traitement), s®par®es par des r ®mis.ssi ons
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3.3.2.2 SUNA chronique

Description

Crises doéoal l ure n®vral gi que uni |l at ®r al es d
autonomi ques cr©ni ens ( SUNA) survenant pen
rémission, ou avec des rémissions de moins de 3 mois.

Critéres diagnostiques :

A. Crises répondant aux criteres des 3.3.2 SUNA Crises doal l
névralgique unilatérales de courte durée avec signes autonomiques
craniens et au critere B ci-dessous

B. Survenant sans rémission ou avec des rémissions de moins de
3 mois, pendant au moins 1 an.

3.4 Hemicrania continua

Description

Céphalée persistante, strictement unilatérale, associée du méme coté a

une injection conjonctivale, un larmoiement, une congestion nasale, une

rhinorrhée, une sudation frontale et faciale, un myosis, a un ptosis et/ou

- un Td ne®bpal et/ ou " une sensation doi
agitation motrice. La céphalée est sensible, de maniére complete, a

| i ndom®t aci ne.

Criteres  diagnostiques :

A. Céphalée unilatérale répondant aux critéres B-D

B. Présente durant >3  mois, avec des exacerbati ons déintensi't
modérée ou plu s importante

C. Léun des ® ®ments suivants ou |l es deux:

1. au moins un des signes/symptémes suivants, du méme c6té
gue la douleur
a) injection conjonctivale et/ou larmoiement
b) congestion nasale et/ou rhinorrhée
c) 17d me pal p®br al
d) sudation du front et/ou de la face
e) myosis et/ou ptosis

2. une impression doéi mpatience ou une agi
aggravation de la douleur par le mouvement
D. Répond de fagcon complete a des doses thérapeutiques

doi ndom®t aci ne
E. Noest pas migeuue epxaprl un autre di3agnosti c
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Note

1. Chez | 6adulte, | 6i ndom®t acine orale doit
une dose do6au mmpar jos et Augr@entée si nécessaire
j us quobd "mg pa2 pur. La dose injectable est de 100 a 200 mg.

Desdoses doentretien plus faibles sont sou
Commentaires

Des sympt!mes migraineux tels quodune photop!
sont souvent observés dans les cas de 3.4. Hemicrania continua

La 3.4 Hemicrania continua  est incluse dans les 3.  Céphalées trigémino -

autonomiques d e | 043 @uit@ue la douleur est typiqguement unilatérale,
comme | e sont |l es signes autonomiques cr ©Oni
(dans I-1§ ell€étad classée en 4. Autres céphalées primaires ).

Les études en imager ie cérébrale montrent des chevauchements

importants entre toutes les pathologies incluses dans le chapitre 3,

not amment | 6activation doéune zone de subst a
post ®ri eur . En outr e, | a r®ponse absol ue
Hemicra nia continua est partagée avec la 3.2 Hémicranie paroxystique

3.4.1 Hemicrania continua avec rémission

Description
Hemi crania continua caract®ri s®e par une do
mai s gui est i nterrompue par des p®ri odes
24 heures.

Criteres  diagnostiques :

A. Céphalée répondant aux criteres de la 3.4 Hemicrania continua et
au critere B ci-dessous

B. L a c®phal ®e néest pas guotidienne ou c
i nterrompue (en | 6absence de traitement

rémi s s i @4 helres.

Commentaire

L& 3 .Hémictania continua avec rémission peut survenir de novo ou
®vol uer 7 part iHemicdadiaiconinuad . gansZémission.



98

3.4.2 Hemicrania continua sans rémission

Description
Hemicrania continua caractérisée par une douleur continue pendant au
moins un an, sans p®riode deheur&mi ssi on dobau
Critéres diagnostiques :
A. Céphalée répondant aux criteres de la 3.4 Hemicrania continua et
au critere B ci-dessous
B. Les céphalées sont quotidiennes et con tinues pendant au moins
lan, sans p®riode 2ddeure®mi ssi on O
Commentaire
L6 3 .Hémiania continua sans rémission peut survenir de novo ou
®vol uer ” par t i rHemitr@dnianntinBa. avec lrémission . La
majorité des patients a une forme sa ns rémission depuis le début.
3.5 Céphalée trigémino - autonomique probable
Description
Céphalée considérée comme une 3. Céphalée trigémino -autonomique ,
mai s chez l aquel l e il manque | 6une des car
remplir tous les critéres pour | 6un des typ-&pes @mdés & 6uUS
dessus, et ne répondant pas a tous les criteres diagnostiques pour une
autre variété de céphalée.
Criteres  diagnostiques :
A. Céphalées répondant a tous les criteres A-D, sauf un, Algee | 6 3
vasculaire de la face , des criteres A-E de | 6HémBcrarde
paroxystique , des crittres A-D des 3.3 Cri ses dobéallure no®vr
unilatérales de courte durée ou des criteres A-D de | HemiGanid
continua
B. Ne remplit pas | es -Zpourtouteraetre céghaléel 61 CHD
C. Noest pas mieux expliqu®e par ud autre di
Commentaire
Les patients peuvent étre codés en tant que 3.5.1 Algie vasculaire de la
face probable , 3.5.2 Hémicranie paroxystique probable , 3.5.3 SUNCT
probable ou 3.5.4 Hemicrania continua  probable . Ces patients nodo

eu un nombre suffisant de crises typiques (par exemple une seule



99

pouss®e dobéalgie vasculaire de | a face), ou
crises, mais ne satisfont pas | 6un des autre
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4. Autres c®phal ®es pri maires

4.1
4.1.1
4.2
421
4.3
4.3.1
4.4

4.5
45.1

45.2

45.3
4531

45.3.2

4.6

4.6.1

4.6.2

4.6.3
4.6.3.1
4.6.3.2

4.7
4.7.1
4.8
4.8.1
4.9
49.1
4.10
4.10.1

Céphalée primaire induite par la toux
Céphalée primaire induite par la toux probable
Céphalée primaire d6éef f ort
C®phal ®e primaire dbéeffort pr.
C®phal ®e primaire | i ®e ~ | 6acti
C®phal ®e primaire | i ®e ~ | 6ac-
Céphalée primaire en coup de tonnerre

Céphalée induite par le froid

Céphalée attri bu®e ~ | 6applicatio
froid
C®phal ®e attri bu®e " | 6i nges

stimulus froid
Céphalée induite par le froid probable

C®phal ®e attribu®e ” | 6app
stimulus froid  probable
C®phal ®e attri bu®e ° | 6i nge:

stimulus froid probable
Céphalée induite par une pression externe

Céphalée liée a une compression externe

Céphalée liée a une traction externe

Céphalée induite par une pression externe probable
Céphalée liée a une compression externe probable
Céphalée liée a une traction externe probable

Céphalée primaire en coup de poignard
Céphalée primaire en coup de poignard probable
Céphalée nummulaire
Céphalée nummulaire probable
Céphalée hypnique
Céphalée hypnique probable
Céphalée chronique persistante de novo
Céphalée chronique persistante de novo probable
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Observations générales

Céphalée primaire, secondaire ou les deux »

Deux r gl es s 0 a php Autrep ucéphatiées primaires , selon les
circonstances.

l.Lorsquoomeel |l e c®phal ®e ayant | es caracte

affections classées ici  survient pour la premiére fois en relati on
temporelle étroite avec une autre pathologie connue pour causer

des c®phal ®es ou qubelle r®pond ~ dbéautr

cette pathologie, la nouvelle céphalée est codée comme une
céphalée secondaire attribuée a cette pathologie causale.

2. Lor s qucééphaleée préexistante ayant | es caract ®r i

des affections classées ici devient chroniqgue ou significativement
aggravée (ce qui correspond généralement a une augmentation de

sti gl

deux fois ou plus de | a fr ®qg urerelatien et / ou

temporelle étroite avec une telle pathologie causale, les deux
diagnostics doivent étre donnés, celui de la CTA initiale et celui de
|l a c®phal ®e secondaire, " condition
montrant que | 6affecti ohaléep.eut causer

Introduction

Ce chapitre comprend un certain nombre de céphalées primaires
cliniguement hétérogénes. Elles sont regroupées en quatre catégories et
cod®es en cons®quenrxe dans | 61 CHD

qguaoi
des

1. C®Rphal ®es associ ®es ~ | d6effor tCéghhalgesi que,

primaire induite par la toux, la42 C®phal ®e pri maliad.2

primaire en coup de tonnerre

2. Céphalées attribuées a des stimuli physiques directs (considérées
comme des céphalées primaires parce quodelles sont
des stimuli physiologiques [non -dommageables]), y compris la 4.5
Céphalée induite par le froid et la 4.6 Céphalée induite par une
pression externe

3. Céphalées épicraniennes (c 0 e& dire, douleur au niveau de la téte
et du cuir chevelu), y compris la 4.7 Céphalée primaire en coup de
poignard etla 4.8 Céphalée nummulaire (ainsique | 6 A 4 Epicrinie
fugace dans | 6 Appendice) .

doeff
C®phal ®e pri maire | i ®e &t lalddta cCéphalée t ®

S € X

prov
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4. Autres céphalées primaires diverses, y compris la 4.9 Céphalée
hypnique etla4.10 Céphalée chronique persistante de novo

La pathogénie de ces affections est encore mal comprise, et leurs
traitements sont suggérés sur la base de rapports anecdotiques ou
ddbessai s non contr?!]| ®s.

Des céphalées similaires a plusieurs de c es affections peuvent étre
sympt omati ques ddéune aabdexddrep alesheephalégs e (
secondaires) ; quand elles se présentent pour la premiere fois, elles

requi rent une ®valwuation minutieuse par I n
appropr i ®s .iondécermipes da ces céphalées (par exemple, 4.2

C®phal ®e pri madld €®pgbef ®erprimaire | i ®e ~ | 0c¢
et 4.4 Céphalée primaire en coup de tonnerre ) peut étre aigué, et les

patients affectés sont parfois évalués dans les services déurgence. Des

investigations appropriées et complétes (imagerie cérébrale, en
particulier) sont obligatoires dans ces cas.

4.1 Céphalée primaire induite par la toux

Termes utilisés précédemment

Céphalée bénigne induite par la toux; céphalée induite par l es maniuvres
de Valsalva.

Description

C®phal ®e pr®ci pit®e par |l a toux ou tout e a
(effort), mai s non par un effort physi qu
déaffection intracr®©nienne.

Criteres  diagnostiques :

A. Au moins deux épisodes de  céphalées répondant aux critéres B-D
B. Provoquée par et se produisant uniguement en association avec la
t oux, |l es efforts et/ ou toute! autre mantu
C.  Apparition soudaine 2
D. Durantentre 1 seconde et 2 heures 2
E Noest pas mi eupxare xupn iaqut®ee di agiBdstic de |
Notes :
1. La céphalée survient quelques instants apres la toux ou un autre
stimulus.
2. Les céphalées atteignent leur maximum presque immédiatement,

puis disparaissent en quelques secondes a quelques minutes (bien
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gue certains patients éprouven t des céphalées |égeres a modérées
pendant deux heures).

3. La céphalée induite par la toux est symptomatique dans environ
40 % des cas, et la majorité des patients dans ce cas souffrent
doune ma | f odrOmPart AiCGioland de type |. Les autres causes
rapportées comprennent . hypotension intracranienne spontanée,
maladies carotidiennes ou vertébrobasilaires, tumeur de la fosse
cranienne moyenne ou de la fosse cérébrale postérieure , kyste du
mésencéphale, impression basilaire, platy basie, hématome sous -
dural, anévrismes cérébraux et syndrome de vasoconstriction
cérébrale réversible. L O6i mageri e c®r ®brale diagnosti
important dans | a recherche do®ventuell es | ®s i
intracraniennes. Puisque les tumeurs sous -tentorielles représentent
plus de 50 % des Iésions intracraniennes chez | § eund ant
c®phal ®e ) | a t oux chez | 6enf ant doi t
symptomatique jusqubé”™ preuve du contraire

Commentaires

La 4.1 Ceéphalée primaire induite par la toux est une maladie rare,
représentant 1 % ou moins de toutes les céphalées des patients
consultant des services neurologiques. Cependant, une publication a

®t abl i coguidmendes patients présentant une toux et examinés
dans un service de pneumologie souffraient de céphalée induite par la
toux.

La 4.1 Céphalée primaire induite par la toux est généralement bilatérale
et postérieure. Elle affecte principalement les patients agés de plus de
40 ans. Il existe une corrélation significative entre la fréquence de la toux

et la sévérité de la céphalée. Des symptdmes associés tels que vertige,
nausées et troubles du sommeil ont été rapportés par pres de deux tiers

des patients s oufCéphaée primdré mduite pat la tbux

Al ors que | 6i nd20th@&y/auw ) estegénérélednent efficace pour
traiter la 4.1 Céphalée primaire induite par la toux , Qquelques cas
symptomatiques  ont été rapportés comme répondant a ce traitement

4. 1.1 Céphalée primaire induite par la toux probable

Criteres diagnostiques :

A. LOlunel daozutre des casuwantes®r i sti ques
1. unépisode unique de céphalée répondant aux criteres B -D
2. au moins deux épisodes de céphalée répondant au critéere B et

| 6un ou | 6autQeeD des <crit res
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B. Provoquée par la toux, les efforts et/ou toute autre maniuvre d
Valsalva et se produisant unigueme nt en association avec ces
symptémes

C. Apparition soudaine

D. Durantentre 1 seconde et2 heures

E. Ne remplit pas | es -Zpourtouteraetre cépghaléel 6 1 CHD

F. Noest pas mieux expltirgqu@e agaonsth c de | 61 C

42 C®phal ®e primaire doeffort

Termes utilisés précédemment

C®phal ®e doboef f;orct®pprail ®ei rbe®ni gne dbéef fort.

Codée ailleurs

La migraine induite par 1 Megrhifeo selon senstyype c o d ®e
ou sous -type.

Description

C®phal ®e pr ®ci pit®e par egoutl ®all oemee dded ff fo
intracranienne

Criteres diagnostiques :

A. Au moins deux épisodes de céphalées répondant aux criteres BetC

B. Provoguée par un effort physique intense et se produisant
uniquement pendant ou apres celui -Ci

C. Durant< 48 heures

D. Noest pas mieux expliqu®e par ud autre di

Note

1. Des cas symptomatiques sont d®crits. é | a
céphalée ayant ces caractéristiques, il est obligatoire déexclure wune

hémorragie sous -arachnoidienne, une dissection artérielle et un
syndrome de vasoconstriction cérébrale réversible.

Commentaires

Lad42 C®phal ®e pr i maserpeduit particulierennent par temps

chaud ou a haute altitude. Certains sou s-types tels que la «  céphalée de
| 6 hal t ®rxsomnpkecohnes, mais ne sont pas classés individuellement.
Contrairement a la 4.1 Céphalée primaire induite par la toux , qui peut

°tre d®cl ench®e par des s®riesoed&drbfdesrt s de
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maniuvres de type ValC®plhwad ®e Ipai rhai2ste doef
habituellement déclenchée par un effort physique soutenu et intense.

Dans | 6®tude de V-g-, |l es c®phal ®es avaient
plupart des cas de ¢ ®p h @He®lessadokkstents,fdont t (moi n
pres de la moitié avaient des céphalées qui duraient moins de 5 minutes).

! exi ste des publications rapportant I
déoergotamine chez certains patients. L6ind
dans la majo rité des cas.

o0
or

Les mécanismes physiopathologiques sous -jacents de la 4.2  Céphalée

pri mair e gsbdentohmug. La plupart des auteurs suggerent une

origine wvascul aire, ®mett ant | 6hypoth se qu
art®rielle, S e ¢ 0 noad aphysigue, ‘est le Gngcamisme iqui

provoque la douleur. La découverte récente que les patients souffrant de

42 C®phal ®e pr i maadntume poedatericé significativement plus

®l ev®e doéincomp®tence val vul & paerappotgul ai r e
20% des t®moi ns) sugg re qudune congestion
causée par le flux veineux jugulaire rétrograde pourrait jouer un réle dans

la physiopathologie de ce trouble.

4.2.1 C®phal ®e primaire doeffort probable

Criteres  diagnostiques :

A. Llune ou | 6autre dessivagtesr act ®r i sti ques

1. un épisode unique de céphalée répondant aux criteres BetC

2. au moins deux épisodes de céphalées remplissant le critére B,

mais pas le critere C

B. Provoquée par un effort physique intense et se produisant

uniguement pendant ou aprées celui -Ci
C. Durant< 48 heures
D. Ne remplit pas | es -Zpourtouteraetre cépghaléel 6 1 CHD
E. Néest pas mieux expliqu®e par ud autre di
43 C®phal ®e primaire | i ®e ~ | 6activit®

Ter mes utilisés précédemment

Céphalée sexuelle bénigne ; céphalée vasculaire sexuelle bénigne ;
céphalée coitale ; céphalée liée aux relations sexuelles ; céphalée
orgasmique ; céphalée sexuelle.
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Codée ailleurs

La céphalée posturale survenant aprés le coi t doit étre codée en tant que

7.2.3 Céphalée attribuée a une hypotension intracranienne spontanée , car

i est tr s probable qubéelle soit due ° un e
(LCS).

Description

C®phal ®e d®cl ench®e par | 6act i abittel®mente x uel | e
cC omme une doul eur bil at ®r al e sourde sbagg
sexuel |l e et devenant soudai nement i ntense

| 6absence de toute affection intracr©nienne.

Critéres diagnostiques :

A. Au moins deux épisodes de céphalée et/o u de douleur cervicale
répondant aux criteres B-D
B. Provogu®e par | 6activit® sexuell e et s e
cours de celle -ci
C. Léun ou | 6autre des ® ®ments suivants ou
1 augmentation de | 6intensit® aveo | 6aug
sexuelle
2. intensit® explosive brusque juste avant
D. Durant de 1 minute & 24 heures avec une intensité sévere et/ou
j us q u 6heures &vec une intensité Iégere
E. Noest pas mieux expliqu®e par ud?.autre di
Notes :
1. La43 C®phal ®e primaire | i ®endedtbagdgd vag R0

a un trouble de la conscience, a des vomissements ou a des
symptémes visuels, sensitifs ou moteurs, alors que les céphalées

sexuell es symptomati gues peramiet @pisodd 6 °t r e.
de c®phal ®e | i ®e ~ | 6activit® sexuell e, i
hémorragie sous -arachnoidienne, une dissection artérielle intra - et

extracranienne et un syndrome de vasoconstriction cérébrale
réversible (SVCR).

2. Des céphalées explosives multiples lors des activités sexuelles
doivent étre considérées en tant que 6.7.3 Céphalée attribuée a un
syndrome de vasoconstriction cérébrale réversible (SVCR) jusqud” | a
preuve du contraire par des examens angiographiques (incl uant
| 6angi ographie conventionnell e, par r ®s o
tomodensitométrie) ou par un écho -doppler transcranien. |

convient de noter que les vasoconstrictions peuvent ne pas étre
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observées au stade précoce du SVCR ; par conséquent, des
explora tions répétées peuvent étre nécessaires.

Commentaires

Deux sous -types ( céphalée pré -orgasmique et céphalée orgasmique ) ont
®t ® i ncl us dlanet |88 h@HBB études cliniques ont depuis

été incapables de les distinguer ; par conséquent, la 4 .3 Céphalée
primaire |i®e “ | éhmaintenant coRsidérée xcameme Une
entité unique a présentation variable.

Des ®t udes r®centes ont mo% e t®us tesi eas j usqu b’
®voluent sur une modalit® chronique sur plus

Certains patien t s ne pr ®sentent guobune Céphalék e Cris

primaire associ ®e 7 all doarcdeileurivie ® ; ils dexraient | e

étre diagnostiqués en tant que 4.3.1 C®phal ®e primaire | i ®e
sexuelle probable . Pour des recherches ultérieures sur ce type de

c®phal ®e, i est recommand® doéinclure wuniqu

au moins deux crises.

Les recherches épidémiologiques ont également montré que la 4.3

C®phal ®e primaire | i ®e peutsdrveraratout@agecth®z sexuel | ¢
un individu sexuellement actif, est plus fréquente chez les hommes que

chez les femmes (ratios de 1.2:1 a 3:1), se produit indépendamment du

type ddédactivit® sexuel |l e, ne sbaccompagn
autonomiques ou végétatifs dans la majorité des cas, est bilatérale dans

deux tiers des cas et unilatérale dans un tiers des cas, et est diffuse ou

occipitale dans 80 % des cas. La fréquence des crises de 4.3 Céphalée
primaire | i ®e -~ | @evmit touwjours @tre mgpariéee & lae
fr®guence de | dactivit® sexuell e

4. 3.1 C®phal ®e primaire | i ®e ~ | 6activit® se

Criteres  diagnostiques :

A. LOlune ou | 6autre dessivagtesr act ®r i sti ques
1. un épisode de céphalée unigue répondant aux critéres B -D
2. au moins deux épisodes de céphalées répondant au crit ere B,
mais pas aux deux critéres CetD
B. Provogu®e par | 6activit® sexuell e et s e
cours de celle -ci
C. L6un ou | dautre des ® ®ments suivants ou
1 augmentation de | 6intensit® avec | 6aug
sexuelle
2. i ntensit® explosive brusgque juste avant
D. Durant de 1 minute & 24 heures avec une intensité sévere et/ou

j us q u Oheures &vec une intensité Iégere
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E. Nerempl it pas | es c r-Bpourtoatsautdeeéphatd CHD
F. Noest pas mieux expliqu®e par ud autre di

4.4 Céphalée primaire en coup de tonnerre

Terme utilisé précédemment

Céphalée en coup de tonnerre bénigne

Codée ailleurs

La 4.1 Ceéphalée primaire induite par la toux , la 4.2 Céphalée primaire

doef feolmtd.3 C®phal ®e pri maire | i ®e peuvehtbact i vi
toutes se pr®senter comme une c®phal ®e en <co
telle céphalée est attribuée uniqguement a | 6un de ces d®cl enche
doit °tre cod®e en cons®quence comme | 6un de
Description

C®ephal ®e dobéintensit® s®v re et déapparition
rupture déan®vri s me c®r ®br al , en | 6absen
intracr anienne.

Critéres diagnostiques :

A. Céphalée répondant aux critéeres BetC
B Apparition soudaine, atteignafmndtetbi nt ensi
C. Dur antmimes
D Néest pas mieux expligu®e par ud?.autre di
Notes :
1. La céphalé e en coup de tonnerre est fréquemment associée a des
pathologies vasculaires intracraniennes graves, en particulier
| 6 h®mor r a garaehnoglienmes i est obligatoire dbo
pat hol ogi e et déoautres affections t el

intracérébr ale, une thrombose veineuse cérébrale, une

mal f or mati on vasculaire non rompue (prin
une dissection artérielle (intra et extracranienne), un syndrome de

vasoconstriction cérébrale réversible (SVCR) et une apoplexie

hypophysaire. Les autres causes organiques de la céphalée en coup

de tonnerre sont la méningite, le kyste colloide du troisieme

ventricul e, | 6hypotensi on i ntracr ©ni enne
aigué (en particulier avec barotraumatisme). La 4.4 Céphalée
primaire en coup de tonnerre devrait étre un diagnostic

do®l i minati on, retenu seul ement |l or squ
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organiques ont été exclues. Ceci implique une imagerie cérébrale
normale, incluant les vaisseaux cérébraux et/ou un liquide
cérébrospinal (LCS) normal.

2. Les vasoconstrictions peuvent ne pas étre observées au stade
précoce du SVCR. Pour cette raison, la céphalée primaire en coup
de tonnerre probable ndest pas un diagnostic qui C

méme temporairement.

Commentaire
Le niveau de preuve que la céphalée en coup de tonnerre existe en tant

gue céphalée primaire est faible : |l a recherche dojacenee cause
doit étre a la fois rapide et exhaustive.

4.5 Ceéphalée induite par le froid

Description

C®phal ®e attri bu®e - | 6apfpdoicati ohmh 6dRud®rise u

téte, ou ingéré ou inhalé.

4. 5.1 C®phal ®e attri bu®e ” | application e
froid

Description

C®phal ®e suite 7 | 6exposition de |l a t°te no

ambiante trés basse.

Criteres diagnostiques :

A. Au moins deux épisodes de ceéphalées aigues répondant aux
crittres BetC
B. Provoquée par un stimulus froid, externe a la téte et se produisant
uniguement pendant son application
C. Se résolvant dans les 30 minutes apres le retrait du stimulus froid
D. Nést pas mieux expliqgu®e par wun3d.autre dia

Commentaire

Cette céphalée est due a un refroidissement externe de la téte, comme

cela se produit |l or s déune exposition par
plongée sous -marine en eau froide ou lor s de la cryothérapie. Certains

patients développent une céphalée intense, de courte durée, lancinante,
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localisée au milieu du front, bien que la douleur puisse étre unilatérale et
temporale, frontale ou rétro -orbitaire.

4. 5.2 C®phal ®e attridmu®eu "I didon mgleasttiion doun
froid

Termes utilisés précédemment

Céphalée de la créme glacée ; céphalée du « cerveau congelé »

Description

Douleurs frontales ou temporales de courte durée, pouvant étre intenses,
induites chez les personnes sensibles par le passage de matiere froide
(solide, liquide ou gazeuse) au niveau du palais et/ou de la paroi
postérieure du pharynx.

Criteres diagnostiques :

A. Au moins deux épisodes de céphalées aigués frontales ou
temporales répondant aux critéres BetC.

B. Provoqu®e ou survenant i mm®di at ement apr
stimulus froid sur le palais et/ou la paroi pharyngée postérieure par
i ngestion dbéaliments ou de boissons froi
froid

C. Se résolvant dans les 10 mi nut es apr aton dubs®dulusmi n
froid

D. Néest pas mieux expliqu®e par ud autre di

Commentaires

La452 C®phal ®e attri bu®e ~ | 6ingestion ou | 6i
est fréquente dans la population générale, en particulier parmi les
perso nnes souffrant de 1. Migraine . Léingestion rapide de g

particulierement susceptible de provoquer cette céphalée, mais manger
de la glace, méme lentement, peut la provoquer aussi.

La céphalée est frontale ou temporale, et le plus souvent bilatérale (mais,

elle peut étre latéralisée du c6té de la céphalée migraineuse habituelle

chez |l es patients qui ont des c®phal ®es uni l
Migraine ).

4.5.3 Céphalée indui te par le froid probable

Critéres  diagnostiques :

A. Un épisode de céphalée unigue répondant aux critéres BetC
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B. Provoguée et survenant en lien avec un stimulus froid appliqué a
| 6ext ®rieur de |l a t°te, I ng®r® ou inhal ®
C. Se résolvant dans les 10 minule s apr s | 6®I i mination d
froid
D. Ne remplit pas | es -Zpourtouteraetre cépghaléel 6 1 CHD
E. Noest pas mieux expliqu®e par ud autre di
Commentaire
Les sous-formes codables sont la 4.5.3.1 Céphalée attribuée a
| 6application externe douretlsa4b3aul Céphalder oi d p
attribu®e © | 0ingestion ou | 6inhalation doun

4.6 Ceéphalée induite par une pression externe

Description

C®phal ®e r®sultant dobéune coiopsowesue sunles ou do ul
tissus mous péricraniens.

Commentaire

La 4.6 Céphalée induite par une pression externe est une céphalée
primaire parce que la compression et la traction sont trop subtiles pour

causer des dommages au cuir chevelu ; en doaut r,eesont des me s
stimuli physiologiques.

4.6.1 Ceéphalée liée & une compression externe

Description

C®phal ®e r®sul tant ddune compression pr ol
péricraniens, par exemple par un bandeau serré autour de la téte, un

chapeau ou un casque, ou d es lunettes portées pendant la natation ou la

plongée sous -marine, sans dommage pour le cuir chevelu.

Criteres  diagnostiques :

A. Au moins deux épisodes de céphalées répondant aux criteres B-D

B. Provogqu®e par et survenant en moi ns do
compression externe prolongée du front ou du cuir chevelu.

C. Maximale au niveau du site de compression externe

D. Serésolvantenl heure | orsque | a compression eX
appliguée

E. Noest pas mieux expliqu®e par ud autre di
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4.6.2 Céphalée liée a une traction externe

Terme utilisé précédemment

Céphalée de la queue de cheval.

Description

C®phal ®e r ®sul tant doune traction sout enu
péricraniens, sans dommage pour le cuir chevelu.

Criteres  diagnostiques :

A. Au moins deux épisodes de céphalées répondant aux criteres B-D

B. Provoqu®e par et survenant uni quement | or
soutenue sur le cuir chevelu

C. Maximale sur le site de traction

D. Se résolvant en 1 heure lorsque la traction externe n 6est pl us
exercee

E. Noest pas mieux expliqu®e par ud autre di

Commentaire

La dur®e de | a c®phal ®e varie selon | 06inten
externe. Alors que la céphalée est maximale sur le site de traction, elle
sO®Pt enmdend °~ doéautres zones de |l a t°te.

4.6.3 Céphalée induite par une pression externe probable

Criteres  diagnostiques :

A. Lélune ou | 6autre dessivastesr act ®r i sti ques
1. unépisode de céphalée unique répondant aux criteres B-D
2. au moins deux épisodes  de céphalées répondant au critere B et
| 6un ou | dautre, mais paGethes deux, de:c
B. Provogqu®e par et survenant uni quement I
externe soutenue ou doébune traction du fro
C. Maximale sur le site de  compression ou de traction
D. Serésolvantenl heure |l orsque | a traction nbéest
compression nbéest plus appliqu®e

E. Ne remplit pas | es -Zpourtouteraetre céghaléel 6 1 CHD
F. N6est pas mieux expliqu®ee pandl EXRDautre di

Commentaire

Les sous -formes codables sont la 4.6.3.1 Céphalée liée a une compression
externe probable et4.6.3.2 Céphalée liée a une traction externe probable
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4.7 Céphalée primaire en coup de poignard

Termes utilisés précédemment

Douleurs d u pic a glace ; syndrome « jabs and jolts »; syndrome de
I 6ai gui | | e;ophtalmalynie petioditue ; céphalée aigué acérée de
courte durée.

Description

Douleur en coup de poignard, transitoire et localisée dans la téte, qui se
produit spontanémen t en | 6absence de mal adie organi
sous - jacentes ou des nerfs craniens.

Criteres diagnostiques :

A. C®phal ®e survenant spontan®ment sous | a f
poignard ou dobéune s®rie de coups de poi
criteres Bet C

B. Chaque coup de poignard dure jfusquodo”™ quel
C. Les coups de poignard se reproduisent avec une fréquence

irr®guli re, doéune ° Pplusieurs fois par |j
D. Aucun symptome autonomique cranien

E. Néest pas mieux expliqu®ec pdag Iu®l GHDr e di

Notes :

1. Les études montrent que 80 % des coups de poignard durent
3 secondes ou moins ; les coups durent rarement de 10 a
120 secondes.

2. La fréquence des crises est généralement faible, une ou plusieurs
par jour. Dans de rares cas, les coups de poignard se produisent de
facon répétée sur plusieurs jours ; i y a eu une descr

état de mal qui a duré une semaine.

Commentaires

Les ®t udes sur | e terrain ont confirm® I
di agnostiques @®phalp®e Mai7re en coup dd spoi
per mettent | e di agnostic de | a pl upart

caract®ri s®es par des doul eur s &tnaieaup pdae
cl ass®esd diaEb k. |

La 4.7 Céphalée primaire en coup de poignard impligue des régions
extratrigéminales dans 70 % des cas. Ell e peut se d®pl ac
| 6autr e, sur l e m°me h®micr©ne ou sur | 6 h®
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localisation fixe chez seulement un tiers des patients. Lorsque les coups

de poignard sont strictement localisés d ans une zone, des lésions
structurelles , de cette zone et dans la distribution du nerf cranien affecté :
doivent étre exclu es.

Quel ques patients ont des sympt!mes associ ®
de signe autonomique cranien. Ces derniers aident a différen cier la 4.7

Céphalée primaire en coup de poignard des33 Cri ses doéallure no®vr
unilatérales de courte durée

La 4.7 Céphalée primaire en coup de poignard est plus fréquemment
décrite chez les personnes souffrant de 1. Migraine , chez quiles coupsd e

poignard ont tendance a étre localisés dans la région habituellement
affectée par les migraines.

4.7.1 Céphalée primaire en coup de poignard probable

Critéres diagnostiques :

A. C®phal ®e survenant spontan®ment sous | a f
poignard ou d & u séeie de coups de poignard

B. Seulement deux des caractéristiqgues suivantes
1. chaque coup de poignard dure jusquod”™ gl

bY

2. les coups de poignard se reproduisent a une fréquence
irréguliére, de une a plusieurs fois par jour
3. aucun si gne autonomique cranien
C. Ne remplit pas | es -Zpourtouteraetre cépghaléel 6 1 CHD
D. Noest pas mieux expliqu®e par ud autre di

4.8 Céphalée nummulaire

Terme utilisé précédemment

Céphalée en piece de monnaie.

Description

Céphalée de durée tres variable, mais souvent chronique, dans une petite
zone circonscrite du cuir chevelu et en
structurelle sous -jacente.

Criteres diagnostiques :

A. Céphalée continue ou intermittente répondant au critere B
B. Ressentie exclusivement dans une zone du cuir chevelu, avec toutes
les quatre caractéristiques suivantes
1. contour net
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2. de taille et de forme fixes
3. ronde ou elliptique

4, 1-6 cm de diametre
N O

C. est pas mieux expligu®e palCHD43. autre di
Note
1. Déautres causes, en particulier des |
dermatologiques, ont été exclues par les antécédents meédicaux,
| 6examen physique et | es examens appropri

Commentaires

La zone doul oureuse peut °t r equéll® madid dus ®e dan
cuir chevelu, mais elle est généralement située dans la région pariétale.

Rarement, la 4.8  Céphalée nummulaire est bi - ou multifocale, chaque

zone symptomatique conservant toutes les caractéristiques de la céphalée

nummulaire.

L6i nt edek daul@ur est généralement Iégére a modérée, mais parfois
sévere. Des exacerbations spontanées ou déclenchées peuvent survenir
sur la douleur de fond.

La durée est trés variable : dans 75 % des cas publiés, la céphalée est
chronique (présente pendant plus de 3 mois), mais des cas ont également
®t ® d®crits avec des dur ®es variabl es, de |

minutes, heures ou jours.

La zone touchée présente généralement des combinaisons variables
dohypoest h®si e, de dysest h®saild,oddnri epaeebsbdh
sensibilité.

4.8.1 Céphalée nummulaire probable

Criteres  diagnostiques :

A. Céphalée continue ou intermittente répondant au critére B
B. Ressentie exclusivement dans une zone du cuir chevelu, avec
seulement trois des quatre caractéristi gues suivantes
1. contour net
2. de taille et de forme fixes
3. ronde ou elliptique
4. 1-6 cm de diametre
C. Ne remplit pas | es -Zpourtouteraetre céghaléel 6 1 CHD
D. N6est pas mieux expliqu®e par ud autre di
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4.9 Céphalée hypnique

Termes utilisés précédemment

Syndrome de céphalée hypnique ; céphalée du «  réveil ».

Description

Céphalées frequemment récurrentes ne se développant que pendant le

sommei | , provoquant un r ®v ei lheurest sandur ant
symptbmes car act ®ri stiques associ ®s et non
pathologies.

Criteres diagnostiques :

A. Céphalées récurrentes répondant aux critéres B-E

B. Se développant seulement pendant le sommeil et provoquant le

réveil

Sur v e n aldtjour&mois pendant > 3 mois

Durantde 15 minutesa 4 heures apres le révell

Pas de sympt!me autonomiqgue cr©nien ou
Néest pas mieux expliqgu®e par ud?.autre

nmoo

Notes :

1. La distinction avec | o-types dee 8. Géphplées o u
trigémino -autonomiques (CTA) , en particulier la 3.1 Algie vasculaire
de la face , est nécessaire pour une prise en charge efficace.

2. Les autres étiologies possibles de céphalée se développant pendant
le sommeil et provoquant le réveil doivent étre exclue S, en
accordant une attention particuli re
| 6hypertensi on nocturne, ) |l 6hypogl yc
médicamenteux ; des pathologies intracraniennes  doivent
®gal ement °tre exclues. Cependant , | a

déoapn®e du nsdoenxnceliult pas n®cessairement
4.9 Céphalée hypnique

Commentaires

Une étude récente a suggéré que les criteres, introduits dans la version
b°ta de -3, éoht@lbusDensibles pour la 4.9 Céphalée hypnique que
ne | 6®t ai entCHRZ-Rux de | 61

La 4.9 Ceéphalée hypnique commenc e habituell ement apr

50 ans, mais peut survenir chez des personnes plus jeunes.
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La douleur est généralement légére a modérée, mais une douleur sévére

est signalée par un cinquiéme des patients. La douleur est bilatérale dans
environ deux tiers des cas. Les crises durent généralement 15 a

180 minutes, mais des durées plus longues ont été décrites.

La plupart des cas sont chroniques, avec des céphalées quotidiennes ou
qguasi quotidiennes, mais un sous -type épi sodique (fréquence
< 15 jours/mois) peut survenir.

Al or s gue | 6on pensai-t gue | es Ceéphatéact ®r i s
hypnique étaient généralement de type tensi ve, des études récentes ont
montr® que | es patients pouvaient milu@senter

migraineuse et que certains patients avaient des nausées pendant les
crises.

Léappariti on Cédhaléelhgniqgde. 9Ind e st pas | i ®e ° un
sommeil. Une récente étude IRM a montré une réduction du volume de

substance gri se dan shed |éshpatipnistshuffrana adeud<
Céphalée hypnique

Le | ithium, l a caf ®i ne, l a m®l atonine et I
efficaces dans plusieurs cas rapportés.

4.9.1 Céphalée hypnique probable

Criteres  diagnostiques :

A. Céphalées récurrentes réponda  ntaux criteres BetC

B. Se développant seulement pendant le sommeil et provoquant le
réveil

C. Seulement deux des caractéristiqgues suivantes
1. sur v e n ald fourghmois pendant > 3 mois

2. Durantde 15 minutesa4 heures apres le réveil
3. Pasdesympt!®!me autonomique cr©nien ou doa

A

D. Ne remplit pas | es -Zpourtouteraetre cépghaléel 6 1 CHD
E. Néest pas mieux expliqu®e par ud autre di

4.10 Ceéphalée chronique persistante de novo

Termes utilisés précédemment

C®phal ®e chronique dobéapparitiondenovot al e; c®p
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Description

Céphalée persistante, quotidienne dées son apparition, dont on se souvient
clairement du d®but. La doul eur nbéa pas de
peut °tr e doimdusewoutensiveougavor des éléments des deux.

Critéres diagnostiques :

A. Céphalée persistante répondant aux criteres BetC
B. Début distinct et clairement mémorisé, avec une douleur qui devient
continue et sans rémission en 24 heures
C. Présente du rant> 3 mois
D. Néest pas mieux expliqgu®e par udtautre di
Notes :
1. La 4.10 Ceéphalée chronique persistante de novo est unigue en ce
gue la céphalée est quotidienne des son apparition, et trés
rapidement sans rémission, se produisa nt généralement chez des

individus sans antécédent de céphalée. Les patients atteints se

rappellent invariablement et peuvent décrire avec précision ce

début ; s6bils ne peuvent pas | e faire, un
porté. Néanmoins, les patients souf frant de céphalées antérieures

(1. Migraine ou 2. Céphalée de tension ) ne sont pas exclus de ce

diagnostic, mais ils ne devraient pas décrire une fréquence

croissante des crises avant | 6apparition
méme, les patients ayant des c éphalées préalables ne devraient pas
d®crire une exacerbation associ ®e ) un

médicamenteux.

2. La 4.10 Céphalée chronique persistante de novo peut avoir des
caractéristiques évocatrices de 1. Migraine ou de 2. Céphalée de
tension . Méme si les critéres de la 1.3 Migraine chronique et/ou de
la 2.3 Céphalée de tension chronique peuvent également étre
remplis, le diagnostic par défaut est la 4.10 Céphalée chronique
persistante de novo , chaque fois que les criteres de cette céphalée
sont rem plis. En revanche, lorsque les critéres sont remplis autant
pour la 4.10 Céphalée chronique persistante de novo que pour la
3.4 Hemicrania continua , alors ce dernier doit étre le diagnostic par
défaut.

3. La prise de médicaments peut dépasser les limites d éfinies comme
responsables de la 8.2  Céphalée par abus médicamenteux . Dans de
tels cas, le diagnostic de 4.10 Céphalée chronique persistante de
novo ne peut pas °tre port® © moins gque | 6:¢
guotidiennes pr®c de cl| ameretmeeunnxt. | @uadbruds iR
le cas, les deux diagnostics, 4.10 Céphalée chronique persistante de
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novo et 8.2 Céphalée par abus médicamenteux , devraient étre
donnés.

4, Dans tous | es <cas, ddbautres c®phal ®es se
Céphalée aigué attribuée a un traumatisme cranien ,la7.1 Ceéphalée

attribuée a une augmentation de la pression du liquide
cérébrospinal (LCS) etla 7.2 Céphalée attribuée a une hypotension
du liquide cérébrospinal devraient étre exclues par des
investigations appropriées.

Commentair e :

La 4.10 Céphalée chronique persistante de novo a deux sous -types : un
sous-type résolutif qui céde généralement en quelgues mois sans
traitement et un sous  -type réfractaire qui résiste aux traitements. Ils ne

sont pas codés séparément.

4.10.1 Céphalée chronique persistante de novo probable

Critéres diagnostiques :

A. Céphalée persistante répondant aux criteres BetC
B. Début distinct et clairement mémorisé, avec une douleur qui devient
continue et sans rémission en 24 heures

C. Pr®sente d3enwisis O
D. Ne remplit pas | es -Zpourtouteraetre céghaléel 61 CHD
E Néest pas mieux expliqu®e par ud autre di
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DEUXI CME PARTI E
LES CEPHALEES SECONDAIRE S

5. Céphalée attribuée a un traumatisme cranien et/ou cervical

6. Céphalée attribuée a une affection vasculaire cranienne

et/ou cervicale

7. Céphalée attribuée a une affection intracranienne non

vasculaire

8. Céphalée attribuée a une  substance ou son sevrage

9. Céphalée attribuée a une infection

10. C®phal ®e attri bu®e ° un d®sordre de | 0l
11. Céphalée ou algie faciale attribuée a une affection du

crane, du cou, des yeux, des oreilles, du nez, des sinus, des

dents, de la bouch e ou déautres structures f ac
cervicales

12. Céphalée attribuée a une affection psychiatrique
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Introduction aux céphalées secondaires

Quand un patient souffre doune c®phal ®e pou
nouveau type de c¢c®phal ®enmémétentpaiune ttmeat ®v el oppe
cérébrale, il est facile de conclure que la céphalée est secondaire a la

tumeur. Ces patients doivent recevoir un seul diagnostic de céphalée i

7.4 Céphalée attribuée a une pathologie tumorale intracranienne (ou | 6un

de ses sous -types) | méme lorsque la céphalée semble
phénoménologiquement étre une migraine, une céphalée de tension ou

une algie vasculaire de | a face. Elaenowd aut r e s

se produisant avec une autre affection reconnue comme capable de la
provoqu er est toujours diagnostiquée comme secondaire.

La situation est différente lorsque le patient a déja eu un type de céphalée

primaire qui sbaggrave en relation tempore
débune autre affection. Tr oi s eexagdravatiomt i ons
existent : soit, cobest unesociapncddesntceune aggr a\
c®phal ®e primaire causal ement, Isio®d , " cbéaut
nouvelle c®phal ®e, "’ nouveau causal ement [

r gles g®n®rialuad o6 dt®vre | o p p ®léepermettaiensun| 6 1 CHD
ou deux diagnostics dans de telles circonstances, mais ils reposaient sur

|l e jugement. |1 s ont ®t ® modi fi ®s -Baaurs | a ve
°tre moi ns ouverts ; | 6i nt er pro@st aanti o n e
conservées.

1. Lor s gqu aouvell céphalée survient pour la premiére fois
en relation temporelle étroite avec une autre pathologie
connue pour causer des c®phal ®es ou q
déautres crit res de causalit® par cett
céphalée est codée comme une céphalée secondaire attribuée
a la pathologie causale. Cela reste vrai méme si la céphalée

I nhabituell e pr ®sent e | es caract®ri sti
primaire (migraine, céphalée de tension, algie vasculaire de
| a face OuU esl| aurease céptlalées trigémino -

autonomiques).

2. Lorsqudune c ®ph apré&istanie r devient rcheonique
ou si elle est significativement aggravée (ce qui correspond
généralement a une augmentation de deux fois ou plus de la
fr®quence et/ ou de | 6intensit®) en rela
avec une telle pathologie causale, les deux diagnostics
doivent étre donnés, celui de la céphalée primaire initial e et
cel ui de | a c®phal ®e secondaire, " conc
preuves solides montrant gue | 6affecti
céphalées.
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L 6 | GH B standardisé le format des criteres diagnostiques pour les
c®phal ®es secondaires, mai soblemrel Unenvisian pas ®t
a ®t ® adopt ®e -I(ersisn bétd), letCdlldd  -ci aussi est retenue

Criteres diagnostigues généraux pour les céphalées
secondaires

A. Toute céphalée répondant au critere C
B. Une autre affection scientifiquement documentée co mme pouvant
causer des céphalées a été diagnostiquée L
C. Lien de causalité démontré par au moins deux des
éléments suivants ? :
1. | a c®phal ®e soest d®vel opp®e en rel a
| 6apparition de | 6affection causale pr(
2. 1 Bun des @®divantseuwlds sleux
a |l a c®phal ®e sdest significativement
" |l 6aggravation de | 6affection causa
b) |l a c®phal ®e sbéest significativement
I 6am®l i oration de | 6affection caus
3. la céphalée a des caract®ristiques typiques
causale 2
4. autres preuves de causalité¢ 4
D. Néest pas mieux expliqu®e par ud autre di
Notes :
1. Puisque la céphalée est trés commune, elle peut survenir
simultanément avec une autre patholo gie par hasard et sans
relation causale. Par conséquent, une céphalée secondaire ne peut
°tre d®finitivement di agnostiqu®e que | o
solides provenant do®tudes scientifiques

pathologie spécifiée dans le crité re B est capable de provoquer des
céphalées. Les preuves scientifigues peuvent provenir de vastes
études cliniques observant des relations temporelles étroites entre

une pathol ogie et | 6®v ol ution des c®phal
cette affection, ou enc or e do®t udes pl us petites
m®t hodes avanc®es dbéi magerie, des tests s

paracliniques, méme si ces derniers ne sont pas facilement
accessibles au médecin qui réalise le diagnostic et qui utilisera ces

crit res. E£nt addmas,redes m®t hodes do®tude
utiles dans | 6utilisation routini re des
néanmoins étre utiles pour établir les relations causales générales

comme base du critére B. Cependant , t out a&a3ulesl ong d

criteres diagnostiques se limitent aux informations raisonnablement
disponibles pour le médecin diagnostiqueur dans une situation
clinique typique.
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Les crit res g®n®raux exigent |l a pr®sence
de preuve distincts etquaretypesede preunet, |j usqubob
comme ®nonc®. Léensemble de ces quatre ty

pour tous les troubles  ; tous les quatre types ne font pas partie des
criteres spécifiques pour une céphalée secondaire particuliere

l orsqudi l en e s tquelues &phaléed decormlairéspoue
lesquelles la preuve de la causalité dépend trés fortement de
| 6apparition en relation temporelle avec

hY

par exemple les sous -types de la 7.2  Céphalée attribuée a une
hypotension du liquide céréb  rospinal qui sont habituellement
orthostatiques, mais pas invariablement, de sorte que cette

caractéristique ne doit pas étre invoquée comme critére
diagnostique. Dans de tels cas, le critere D est particulierement
important.

Lébapparition sowplademet ¢emercre) doune c®ph
comme une 6.2.2 Céphalée aigué attribuée a une hémorragie sous -
arachnoidienne (HSA) non traumatique en est un exemple. Les
caractéristiques (le cas échéant) doivent étre spécifiées pour

chaque céphalée secondaire.

Ceci doit étre spécifié (le cas échéant) pour chaque céphalée

secondaire. Un exemple de ce type de pre
si ge de | a c®phal ®e et | a topographi e
présumée. Un autre exemple réside dans la variation paralléle ent re

| es caract®ristiques de |l a c®phal ®e (te
marqueurs doéactivit® de | 6af(dareegempleon c aus:
des modi fications de | 6i magerie c¢c®r ®br al
laboratoire [comme la vitesse de sédimentation dans | a 641

Céphalée attribuée a une artérite a cellules géantes D-



136

5. C®phal ®e attri bu®e - un tr aumaj

et/ ou cervical

5.1 Céphalée aigué attribuée a un traumatisme cranien
511 Céphalée aigué attribuée a un traumatisme cranien moderé
ou sévere
5.1.2 Céphalée aigué attribuée a un traumatisme cranien mineur
5.2 Céphalée persistante attribuée a un traumatisme cranien
5.2.1 Céphalée persistante attribuée a un traumatisme cranien
modéré ou severe
5.2.2 Céphalée persistante attribuée a un traumatisme cranien
mineur
5.3 Céphalée aigué attribuée a un coup du lapin
5.4 Céphalée persistante attribuée a un coup du lapin
55 Céphalée aigué attribuée a une craniotomie
5.6 Céphalée persistante attribuée a une craniotomie

Observations générales

Céphalée primaire, secondaire ou les deux »

Les r gles g®n®rales dbéattribution de |
sodappl i que n@éphédlée htaibuée .a un traumatisme cranien et/ou
cervical .

1. Lor s qu adouvelle céphalée survient pour la premiere fois
en relation temporelle étroite avec un traumatisme cranien
et/ou cervical, elle est codée comme une céphalée secondaire
attribuée a ce traumatisme. Ceci reste vrai méme si la

C

c®phal ®e inhabituelle a |ectphaéar act ®ri st
primaire class®e dans |l a p3emi re partie

2. Lor s gu céphalée préexistante ayant les caractéristiques
ddédune c®phal ®e pr i mchoronigee due veste nt
significativement aggravée (ce qui correspond généralement
a une augmentation de d eux fois ou plus de la fréquence

et/ ou de | 6intensit®), en relation tempo

traumatisme, les deux diagnostics doivent étre donnés, celui
de la céphalée initiale et le diagnostic de la 5. Céphalée
attribuée a un traumatisme cranien et Joucervical (ou | 6un de

3. sestypesousous -t ypes), . co
I

on quodi l
solides montrant que c

tion peut

ai
ca
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Introduction

Les types de la 5. Céphalée attribuée a un traumatisme crénien et/ou
cervical sont parmi les céphalées secondaires les plus courantes. Au cours
des 3 premiers mois suivants leur apparition, elles sont considérées

comme étant aigués S i el | es noondeld geaatte p®de® a u
elles sont désignées comme étant persistantes . Cette période est
conforme aux <crit res de-ll dienggealetwmmede de | 61 C

persistant ait été adopté a la place de chronique .

1 nbexi ste pas de <caract®ristiques clinigq
distinguer les différents types de la 5. Céphal ée attribuée a un

traumatisme cranien et/ou cervical des autres variétés de céphalées ; le

plus souvent, elles ressemblent a une 2. Céphalée de tension  ou a une 1.

Migraine . Par conséquent, leur diagnostic dépend en grande partie de la

relation temporelle ®t roite entre l e traumati s me et
c®phal ®e. En accord a-ldes crittesidiagndsequels el CH D

I 6 1 €3pbur tous les types de la 5. Céphalée attribuée a un traumatisme

cranien et/ou cervical exigent que la céphalée doit étre signalée comme

s0O®t ant d®vel op pors sudants gn trhumatisme, ou dans les

7 jours apres la reprise de conscience, et/ou dans les 7 jours apres avoir

récupéré la capacité de ressentir et de signaler la douleur. Bien que cet

intervalle de 7 jours soit quelgue peu arbitraire, et que certains experts

affirment que la céphalée peut se développer apres un intervalle plus long

chez une minorit® de patients, i néy a pas
changer ce critere. Les études visant a tester les ¢ ritéres diagnostiques de

la A5.1.1.1 Céphalée aigué de début difféeré attribuée a un traumatisme

cranien modéré ou sévere et la A5.1.2.1 Céphalée aigué de début différé

attribuée a un traumatisme cranien mineur sont encouragées (voir

| appendice) .

A la suit e doun traumati s me, | a c®phal ®e peut
symptdome isolé ou étre associée a un ou plusieurs des symptomes

suivants : étourdissements, fatigue, capacité réduite a se concentrer,

ralentissement psychomoteur, légers troubles de mémoire, insomnie,

anxiété, changements de personnalité et/ou irritabilité. Lorsque plusieurs

de ces symptdbmes surviennent apres un traumatisme cranien, le patient

peut étre considéré comme ayant un syndrome post -commotion

cérébrale.

La physiopathologie de la 5. Céphalée at tribuée a un traumatisme cranien

et/ou cervical est souvent peu claire. De nombreux facteurs peuvent

contribuer a son développement, notamment . lésions axonales,

modifications du métabolisme cérébral, neuroinflammation, altérations de

| 6h®mody nami dpale, préd@postion génétique sous - jacente,
psychopathol ogi e et attentes du patient gua
céphalée aprés un traumatisme cranien. Des recherches récentes,
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uti lisant des modal it ®s doéi mageri e c®r ®br a
potentiel d e d®t ecti on déanomal i es structurell
meétaboliques cérébrales secondaires a des traumatismes mineurs qui ne

sont pas détectables par des tests diagnostiques conventionnels. Les

troubles du sommei |l , |l es troublredestkss | 0 hume
psychosoci aux ou dO0 attagtnmatgues etavent favoripeo Ie t

d®vel oppement et |l a perp®tuation des c ®p ha
peut contribuer a la persistance de céphalées aprés un traumatisme

cCronien par | e d®v el BR2p Céphalée pad dabus e
médicamenteux . Les cliniciens doivent envisager cette possibilité chaque

fois guodune c ®p hal-@ta de dar phaset ieitialeapost -
traumatique.

Les facteurs de risque de la 5. Céphalée attribuée a un traumatisme
cranien et/ou ce rvical incluent les antécédents de céphalée, le caractére
peu sévere du traumatisme, le sexe féminin et les comorbidités
psychiatriques. Des recherches sont nécessaires pour déterminer le lien

entre les traumatismes craniens répétitifs et le développement ddéune
céphalée. Dans le développement et |l a persistance déune c(
traumati que, l e rtle des attentes doun pati
c®phal ®e sui te 7 un traumati sme et I 601 mpl i ¢
cette céphalée sont encore larg ement débattus. La majorité des données

sugg rent que Il a simulation nbébest un facteur
de patients.

Il est reconnu que certains patients développent des céphalées a la suite

déun traumati sme-stir nsi nminmee ugru @imEmemas aux®p o n
critéres de traumatisme cranien léger. Ces céphalées peuvent apparaitre

aprés un seul traumatisme ou suite a des chocs a la téte mineurs et

répétitifs ( par exemple , chez les joueurs de football américain ou de

rugby). Cependant, les céphalée s dues a un traumatisme cranien tres

mi neur néont pas ®t® suffisamment ®t udi ®e s
suffisamment de données pour soutenir leur reconnaissance et leur

i ncl usi on d-&.na redhdcheCcbnbernant les céphalées a la suite

ddun tatisme tres mineur a la téte, éventuellement guidée par les

critéres diagnostiques de la A.5.8 Céphalée aigué attribuée a un autre
traumatisme ou blessure de la téte et/ou du cou et de la A.5.9 Céphalée
persistante attribuée a un autre traumatisme ou bless ure de la téte et/ou

du cou , est encouragée.

La 5. Céphalée attribuée a un traumatisme cranien et/ou cervical est
egalement signalée chez les enfants, mais moins souvent que chez les
adultes. Les présentations cliniques des sous -types sont similaires chez
les enfants et les adultes, et les critéres de diagnostic chez les enfants

sont les mémes.
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5.1 Ceéphalée aigué attribuée a un traumatisme cranien

Codée ailleurs

Traumati smes dus aux mouvements ddacc®l ®r a
téte, avec flexion/extension du cou, classés comme coup du lapin. La

céphalée aigué attribuée a un tel traumatisme est codée comme étant

une 5.3 Céphalée aigué attribuée a un coup du lapin. Les céphalées

aigués attribuées a une craniotomie chirurgicale pratiquée pour des

raisonsautr es quobéune blessure traumatique ~ | a t

une 5.5 Céphalée aigué attribuée a une craniotomie

Description

Céphalée causée par un traumatisme cranien et durant moins de 3 mois.

Criteres diagnostiques :

A. Toute céphalée répondant aux crittres CetD
B. Un traumatisme cranienls 6est produit
C. La céphalée est apparue dans les 7 jour s suivants | 6u

événements suivants
1. le traumatisme cranien
2. lareprise de conscience suite au traumatisme cranien
3. I darr °t dénédicamend(® alterant la capacité de sentir
ou de signaler la céphalée suite au traumatisme cranien
D. Lbune des car ssgivafiesi sti ques
1. la céphalée est résolutive dans les 3 Mois apreés son apparition
2. la céphalée est non résolutive, mais 3 mois ne se sont pas
encore écoulés depuis son apparition
E. N6est pas mieux expliqu®e par ud autre di

Note

1. Un traumatisme cranien est défini comme une blessure structurelle
ou fonctionnelle r®sultant de I|latte.t i on d¢
Celles-c i incluent | 06i mpact entre |l a t°te et
la téte par un corps étranger, les forces générées par des explosions
et dobéautres forces 7 d®finir.

Commentaire

La stipulation selon | aquel |l e odpee dan®lpshal ®e d
7jours est quelque peu ar bit+dessus)eConjparé i r | 0 r
a des intervalles plus longs, un intervalle de 7 jours donne des critéres de

diagnostic avec une spécificité plus élevée a la 5.1. Céphalée aigué
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attribuée auntrau matisme cranien (c 6 ea& dire, une preuve plus forte de

la causalité), mais avec une perte de sensibilité corrélative. Des

recherches supplémentaires sont nécessaires pour déterminer si un

intervalle différent pourrait étre plus approprié. Entre -temps, les critéres

de | 6appendi ce p cCaphalék aguérde début différgé attribuée

a un traumatisme cranien modéré ou sévere et pour la A5.1.2.1  Céphalée

aigué de début différé attribuée a un traumatisme cranien mineur

peuvent °tre utilirv@sllkoesgque I &ai bt essure et
la céphalée est supérieur a 7 jours.

5.1.1 Céphalée aigué attribuée a un traumatisme cranien modéré
ou sévere

Criteres  diagnostiques :

A. Céphalée répondant aux criteres de la 5.1 Céphalée aigué attribuée
a un tr aumatisme cranien
B. Traumati s me crO©ni en associ ® ) au moi ns
suivants
1. perte de conscience pendant > 30 minutes
2. échelle de Glasgow <13
3. amnésie post -traumatique durant > 24 heures !
4. altération du niveau de conscience durant > 24 heures
5. imagerie prouvant une lésion traumatique de la téte telle
gubune fracture du cr ©ne, une h®morrag

une contusion cérébrale.

Note

1. La dur ®e de | 6-agammafgue est défimescomme le temps
entre la blessure a | a téte et la reprise de la mémoire continue et
normale des événements.

5.1.2 Céphalée aigué attribuée a un traumatisme cranien mineur

Criteres diagnostiques :

A. Céphalée répondant aux criteres de la 5.1 Céphalée aigué attribuée
a un traumatisme cranien
B. Traumatisme cranien répondant aux deux éléments suivants
1. absence des éléments suivants
a) perte de conscience pendant >30 minutes

b) Echelle de Glasgow <13
c) amnésiepost -t raumati que dob@heurestr e >
d) niveau de conscience modifié pendant > 24 heures
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e) imagerie prouvant une lésion traumatique de la téte telle
gudbune fracture du cr ©ne, une h®mor
et/ou une contusion cérébrale
2. associé a un ou plusieurs des symptbmes et/ou signes

suivants
a) confusion transitoire, désorientation ou altération de la
conscience

b) perte de mémoire pour des événements immédiatement
avant ou aprés le traumatisme cranien
c) deux ou plus des symptdmes suivants suggérant
traumatisme cranien mineur
i. nausée
ii.  vomissement
iii.  perturbations visuelles
iv. étourd issement et/ou vertige
v. démarche et/ou déséquilibre postural
vi. altération de la mémoire et/ou de la concentration.

Note

1. La dur ®e de | 6-tavmaBoue est défimiescomme le temps
entre la blessure a la téte et la reprise de la mémoire conti nue et
normale des événements.

Commentaire

Les criteres de diagnostic des traumatismes craniens légers, modérés ou

séveéres permettent une variabilité importante de la sévérité du

traumatisme classé dans chaque catégorie. Cela a conduit certains

experts a sugg®rer | 6i nclusion de cat @palée es s uj
attribuée a un traumatisme crénien trés léger et céphalée attribuée a un

traumatisme cranien trés grave : 1 néexi ste pas suffisamm
pour ajouter ces <cat ®gor imais de fututed étuwlesr e act u
devraient v®rifier | O6utilit® de | e faire.

5.2 Céphalée persistante attribuée a un traumatisme
cranien

Codée ailleurs

Traumati smes dus aux mouvement s déacc®l ®r a
téte, avec flexion/extension du cou, classés comme coup du lapin. Une

céphalée persistante attribuée a un tel traumatisme est codée comme

étant une 5.4  Ceéphalée persistante attribuée a un co up du lapin . Les

céphalées persistantes attribuées a une craniotomie chirurgicale pratiquée
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pour des raisons autres quodoun traumati sme ¢
une 5.6 Céphalée persistante attribuée a une craniotomie

Description

C®phal ®e d o6 un eériedre a ® emois napsée par un traumatisme
cranien.

Critéres diagnostiques :

A. Toute céphalée répondant aux critéres CetD
B. Un traumatisme cranien's 6est produit
C. La céphalée est apparue dans les 7 jours suivants | 6u

événements suivants

1. le traumatisme cranien

2. lareprise de conscience suite au traumatisme cranien

3. I darr-°t déun (des) m®di cament (s) alt ®r
ou de signaler la céphalée suite au traumatisme cranien

D. La céphalée persiste pendant > 3 mois aprés son appar ition
E. Noest pas mieux expliqu®e par u3 autre di
Notes :
1. Un traumatisme cranien est défini comme une blessure structurelle
ou fonctionnelle r®sultant de | 6action d:¢
Celles-ci i ncl uent | 1&tétengt anmbjet, & pénétration de
la téte par un corps étranger, les forces générées par des explosions
et dbéautres forces 7 d®finir.
2. Lorsqudune c®phal ®e faisant suite 7~ un tr
persistante, | a possi KCéphaiéeé ® par d d@bush e 8.

médicamenteux doit étre considérée.

Commentaires

La stipulation selon |l aquelle | a c®phal ®e d
7jours est quelque peu ar bit+dessus)eConjparé i r | &1 r
a des intervalles plus longs, un intervalle de 7 jours donne des criteres de

diagnostic avec une spécificité plus élevée pour 5.2. Céphalée persistante

attribuée a un traumatisme cranien (c6est ,prewva plus forte de la

causalité), mais une perte de sensibilité corrélative. Des recherches
supplé mentaires sont nécessaires pour déterminer si un intervalle
différent pourrait étre plus approprié. Entre -temps, les criteres de
| 6 Appendi ce pour Céphalée Aérsistantel a 1début différé
attribuée a un traumatisme cranien modeéré ou sévere et pour| aA5.2.2.1
Céphalée persistante a début difféeré attribuée a un traumatisme cranien
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mineur peuvent ctre utili s®s |l or sque |l 6i nterv
| apparition de | a c®phauk.®e est sup®rieur
Pour étre conforme aux criteres de diagnostic de | 61 CIHmur la

céphalée chronique post -traumatique et avec | 6intervalle de
pour les diagnostics des autres variétés de céphalée secondaire, une

période 3 moi s est |l 6i ntervalle de t emps apr s

attribuée a un traumatisme c ranien est considérée comme persistante.
Des recherches supplémentaires sont nécessaires pour déterminer si des
intervalles plus courts ou plus longs pourraient étre adoptés de maniere
plus appropriée.

5.2.1 Céphalée persistante attribuée a un traumatisme cranien
modéreé ou severe

Critéres diagnostiques :

A. Céphalée répondant aux criteres de 5.2 Ceéphalée persistante
attribuée a un traumatisme cranien
B. Traumatisme cranien associé a au moins un des éléments suivants
1. perte de conscience pendant > 30 minutes
2.  échelle de Glasgow <13
3. amnésie post -traumatique durant > 24 heures !
4.  altération du niveau de conscience durant > 24 heures
5. i mage prouvant une | ®si on traumati gqgue
fracture du créne, une hémorragie intracranienne e t/ou une

contusion cérébrale.

Note

1. La dur ®e de | 6-awammafque est défimescomme le temps
entre la blessure a la téte et la reprise de la mémoire continue et
normale des événements.

5.2.2 Céphalée persistante attribuée a un traumatisme cran ien
mineur

Critéeres diagnostiques

A. Céphalée répondant aux criteres de 5.2 Ceéphalée persistante
attribuée a un traumatisme cranien
B. Traumatisme cranien répondant aux deux éléments suivants

1. associé a aucun des éléments suivants
a) perte de conscience pendant> 30 minutes
b) Echelle de Glasgow <13
c) amnésiepost -t raumati que dob@heuredtr e >
d) niveau de conscience modifié pendant > 24 heures
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5.3

e)

image prouvant une lIésion traumatique de la téte telle
gudune
et/ou une contusion cérébrale.
2. associé a un ou plusieurs des symptbmes et/ou signes

fracture du

cr ©n e, ranenne

suivants

a) confusion transitoire, désorientation ou altération de la
conscience

b) perte de mémoire pour des événements immédiatement

c)

avant ou apres la bless

ure a la téte

deux ou plus des symptdbmes suivants suggérant une
Iésion cérébrale traumatique légére
[ nausée
vomissement
perturbations visuelles
étourdissement et/ou vertige
démarche et/ou déséquilibre postural
mémoire et/ou de la concentration.

iii.
iv.

V.

Vi.

altération de la

La dur ®e
entre la blessure a la téte et la reprise de la mémoire continue et

normale des événements.

de

| 6-aaumaBoue est dgfimiescomme le temps

Céphalée aigué attribuée a un coup du lapin

Desc ription

C®phal ®e

ddune

Critéeres diagnostiques

A.
B.

d u r @mis, atmibu& ra unecaup au lapin. 3

Toute céphalée répondant aux critéres CetD

Un coup du lapin

1 associé a une douleur cervicale et/ou une

céphalée, est survenu

Une céphalée

lapin
Léune

1. lacéphalée est résolutive dans les 3
2. la céphalée est non résolutive, mais 3

des

sbest
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d®vel opp ®jeurschprésde coup du 7

caract®ristiques

encore écoulés depuis son

NOest

pas

mi

eux

apparition
expliqu®e

S Ui

par

vant es

mois apres son apparition
mMois ne se sont pas

(I3

autre

h®mor

di
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Note

1. Le coup du lapin est défini comme des mouvements
débacc® ®r ati on/ d®c® ®r ati on soudains et i
la téte avec flexion/extension du cou. Un coup du lap in peut
survenir apr s des forces doi mpact ®l ev®e

Commentaires

Le coup du Il apin survient |l e plus souvent d
de la route.

La 5.3 Céphalée aigué attribuées a un coup du lapin peut survenir en tant

gue sympt*!me isol® ou en association avec d
cou, ai nsi gubdavec des sympt?!® mes somat i
neurosensoriel s, comportementaux, cogni tifs

du lapin lui-méme peut étre classé en fonction de la sévérité de la
présentation clinique, en utilisant un schéma tel que celui présenté par le
Groupe de travail du Québec sur les troubles associés au coup du lapin.

5.4 Cephalée persistante attribuée a un coup du lapin

Description

Céphal®e doéune dur ®e smoig Guseegoar urecoup dudapin.

Criteres  diagnostiques :

A. Toute céphalée répondant aux critéres CetD
B. Un coup du lapin !, associé a une douleur cervicale et/ou une
céphalée, est survenu

C. Une c®phal ®e s 6 e dans lds®/v pursogprgstle coup du

lapin
D. La céphalée persiste > 3 mois aprés son apparition
E. Noest pas mieux expliqu®e par u3 autre di
Notes :
1. Le coup du Ilapin est défini comme des mouvements

dbébacc®l ®r at i on/ d®c ®dt Rufisamnem matoesésdda i n
la téte avec flexion/extension du cou. Un coup du lapin peut
survenir apr s des forces doéi mpact ®I| ev®e

2. Lorsque la céphalée faisant suite a un coup du lapin devient
persistante, | a possi lCéphailéee ®par dabusn e 8. 2
médicamenteux doit étre envisagée.
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5.5 Céphalée aigué attribuée a une craniotomie

Description

C®phal ®e doéune dur ®anoisi cadsérpareuner aganiotomie3
chirurgicale.

Criteres  diagnostiques :

A. Toute céphalée répondant aux critéres CetD
B. Une craniotomie chirurgicale ! a été effectuée
C. La céphalée est apparue dans les 7 jours suivants |l 6u
événements suivants
1. lacraniotomie
2. lareprise de conscience au décours de la craniotomie
3. |l 6arr-°t déun ( de s pltéram®la capasitén densentirs )
ou de signaler la céphalée au décours de la craniotomie
D. LOlune des car assgvaiesi sti ques
1. lacéphalée est résolutive dans les 3 Mois aprés son apparition
2. la céphalée est non résolutive, mais 3 mois ne se sont pas
encore écoulés depuis son apparition
E. Noest pas mieux expliqu®e par ud?.autre di

Notes :

1. Lorsque | a craniotomie a ®t ® r ®al i s®e
traumatisme cranien, il convient de coder en tant que 5.1.1

Céphalée aigué attribuée a un traumatisme cranien modéré ou
sévere .

2. Lébexclusion dodéautres vari ® ®s de c®phal G
survenir apr s une craniotomie est n®ces
diagnostic de 5.5. Céphalée aigué attribuée a une craniotomie . Bien
qguodi l existe de nombr euses ®ti ol ogi es 0
consécutives a une craniotomie, il faut particuliérement prendre en
compte les céphalées cervicogénique (dues au positionnement lors
de la chirurgie), les céphalées dues a une fuite de liquide
c®r ®brospinal, | es infections, | 6hydr o
intracranienne.

Commentaires

La 5.5 Céphalée aigué attribuée a une craniotomie survient chez une
proportion importante de patients subissant une craniotomie chirurgicale.

Dans la majorité de s cas, elle débute dans les premiers jours apres la
craniotomie et se résout dans la période post -opératoire aigué. Elle est
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plus fréquente aprés la chirurgie de la base du crane par rapport a
débautres endroits.

Bien que la douleur de la 5.5 Céphalée aigué attribuée a une craniotomie
Soit souvent ressentie au maximum sur le site de la craniotomie, elle peut

étre plus diffuse et ressembler a des céphalées de tension ou a une
migraine.

5.6 Céphalée persistante attribuée a une craniotomie

Description

C®phal ®e dobéune dur ®emois capsla pareung @aniotomid
chirurgicale.

Critéres diagnostiques :

A. Toute céphalée répondant aux critéres CetD
B. Une craniotomie chirurgicale ! a été effectuée
C. La céphalée est apparue dans les 7 jours suivants  Gun des
événements suivants
1. la craniotomie
2. lareprise de conscience au décours de la craniotomie
3. I 6arr-°t déun (des) m®di cament (s) alt®r
ou de signaler la céphalée au décours de la craniotomie
D. La céphalée persiste pe ndant> 3 mois apres son apparition
E. Noest pas mieux expliqu®e par ud?.autre di
Notes :
1. Lorsque | a craniotomie a ®t ® r ®al i s®e
traumatisme créanien, il convient de coder en tant que 5.2.1
Céphalée persistante  attribuée a un traumatisme cranien modéré ou
sévere.
2. Lorsque la céphalée faisant suite a une craniotomie devient
persistante, | a possi Céphaiéeé ®par dabus n e 8. 2

médicamenteux  doit étre envisagée.

Commentaire

Environ un quart des patients qui développent une 5.5 Céphalée aigué
attribuée a une craniotomie font ensuite | 6exp®ephaerce dou
persistante attribuée a une craniotomie
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6. C®phal ®e attri bu®e ~ wune affec
cr©ni enne et/ ou cervicale
6.1 Céphalée attribuée a une ischémie cérébrale
6.1.1 Céphalée attribuée a un accident vasculaire cérébral (AVC)
ischémique (infarctus cérébral)
6.1.1.1 Céphalée aigué attribuée a un AVC ischémique
(infarctus cérébral)
6.1.1.2 C®phal ®e persistante attribuG
ischémique (infarctus cérébral)
6.1.2 Céphalée attribuée a un accident ischémique transitoire
(AIT)
6.2 Céphalée attribuée a une hémorragie intracranienne non
traumatique
6.2.1 Céphalée aigué attribuée a une hémorragie intracérébrale
non traumatique
6.2.2 Céphalée aigué attribuée a une hémorragie sous -
arachnoidienne (HSA) non traumatique
6.2.3 Céphalée aigué attribuée a un hématome sous -dural aigu
(HSDA) non traumatique
6.2.4 Céphalée persistante attribuée a un antécédent
doh®morragie intracr®©nienne no
6.2.4.1 Céphalée persistante attribuée a un antécédent
doh®morragie intrac®r ®br al e n
6.2.4.2 Céphalée persistante attribuée a un antécédent

doh®mor r agi earachnadenons (HSA) non
traumatique

6.2.4.3 Céphalée persistante attribuée a un antécédent
doh®mat o maura aigu $HSDA) non traumatique
6.3 Céphalée attribuée a une malformation vasculaire non
rompue
6.3.1 Céphalée attribuée a un anévrisme sacculaire non rompu
6.3.2 Céphalée attribuée a une malformation artérioveineuse
(MAV)
6.3.3 Céphalée attribuée a une fistule durale artérioveineuse
(FDAV)
6.3.4 Céphalée attribuée a un cavernome
6.3.5 Céphalée attribuée a une angiomatose
encéphalotrigéminée (syndrome de Sturge Weber)
6.4 Céphalée attribuée a une artérite
6.4.1 Céphalée attribuée a une artérite a cellules géantes
6.4.2 Céphalée attribuée a une angéite primitive du systeme

nerveux central (APSNC)
6.4.3 Céphalée attribuée a une angéite secondaire du systéeme
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nerveux central (ASSNC)

Céphalée attribuée a une affection artérielle cervicale
carotidienne ou vertébrale

Céphalée ou douleur faciale ou cervicale attribuée a une
dissection artérielle cervicale carotidienne ou vertébrale
Céphalée ou douleur faciale ou cervicale aigué attribuée
a une dissection artérielle cervicale carotidienne ou
vertébrale
Céphalée ou douleur faciale ou cervicale persistante
attribuée a un antécédent de dissection artérielle
cervicale carotidienne ou vertébrale
Céphalée post -endartériectomie
Céphalée attribuée a une angioplastie ou un stenting
carotidien ou vertébral

Céphalée attribuée a affection veineuse intracranienne
Céphalée attribuée a une thrombose veineuse cérébrale
(TVC)

C®phal ®e attri bu®e au stent.
intracranien

Céphalée attribuée a une autre affection artérielle
intracranienne aigué

Céphalée attribuée a une procédure intraartérielle
intracranienne
C®phal ®e de | angiographie
Céphalée attribuée a un syndrome de vasoconstriction
cérébrale réversible (SVCR)
Céphalée aigué attribuée a un syndrome de
vasoconstriction cérébrale réversible (SVCR)
Céphalée aigué probablement attribuée a un syndrome
de vasoconstriction cérébrale réversible (SVCR)
Céphalée persistante attribuée a un antécédent de
syndrome de vasoconstriction cérébrale réversible
(SVCR)
Céphalée attribuée a une  dissection artérielle
intracranienne

C®phal ®e et/ ou aura doéallure mi
vasculopathie intracranienne chronigue

Céphalée attribuée au CADASIL (Cerebral Autosomal
Dominant Arteriopathy with Subcortical Infarcts and
Leukoencephalopathy)

Céphalée attribuée a une encéphalopathie mitochondriale
de type MELAS (Mitochondrial Encephalopathy, Lactic
Acidosis and Stroke -like episodes)

Céphalée attribuée a une angiopathie de Moyamoya

Aur a déal l ure mi grai neuse att
amyloide cérébrale (AAC)
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6.8.5 Céphalée attribuée au syndrome de vasculopathie
rétinienne avec leucoencéphalopathie cérébrale et
manifestations systémiques (RVCLSM)

6.8.6 Céphalée attribuée a un e autre vasculopathie
intracranienne chronique
6.9 Céphalée attribuée a une apoplexie pituitaire

Observations générales

Céphalée primaire, secondaire ou les deux »

Les r gles g®n®rales dbéattribution de
sbappliquent 6a Cépalkaattribtée @ une affection vasculaire
cranienne et/ou cervicale

1. Lor s qu aouvelle céphalée survient pour la premiéere fois
en relation temporelle étroite avec une affection vasculaire
cranienne ou cervicale, elle est codée comme une céphalée
secondaire attribuée a cette affection. Ceci reste vrai méme si

|l a c®phal ®e inhabituelle a | es caract ®r.

primaire classée dans la premiere partie de | 643.CHD

Cette r gle soappli quav@edadlesmanutr asuxodal l

migraineuse  survenant pour la premiére fois en relation
temporelle étroite avec une affection vasculaire cranienne ou
cervicale.

2. Lor s qu géphalée préexistante ayant les c aractéristiques
ddédune c®phal ®e pr i mcharonigee due veste nt
significativement aggravée (ce qui correspond généralement
a une augmentation de deux fois ou plus de la fréquence
et/ ou de | dintensit®), en relation
affection vas culaire cranienne ou cervicale, les deux
diagnostics doivent étre donnés, celui de la céphalée initiale
et le diagnostic de 6. Céphalée attribuée a une affection

t emp

vasculaire cranienne ou cervicale (ou | 6un detypssgs sous

condi tion g u o0 i luvesysolidees montrdrd gue pr e

| 6affection peut causer des c®phal ®es.

Introduction

Le diagnostic de la céphalée et de son lien causal est facile dans la plupart

des affections vasculaires listées ci -dessous, car la céphalée est aigué,
sbaccompagne der oslioggnieqgsu erseuet sodéam®l i or e
Une relation temporelle étroite entre la céphalée et les signes
neurologiques est capitale pour établir le lien de causalité.

Ssouyv
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Au cours de nombreuses pathologies vasculaires, comme les accidents

vasculaires ¢ ®r ®br aux ( AVC) , |l a c®phal ®e nobest g
tableau clinique dominé par les signes focaux et/ou les troubles de la
conscience. Dans ddautres af fecti on-s, COl
arachnoidienne, la céphalée est habituellement le symptéme princi pal.

Enfin, |l a c®phal ®e peut tre |l e sympt?!me ¢
affections vascul aires pouvant ensuite se ¢
di ssections, l a thrombose veineusceluar®r ®br al
ou | 6ang®i te du sy xtral thest dore rcapiaude necpas

méconnaitre ces causes vasculaires de céphalées secondaires, afin de
pouvoir les diagnostiquer et entreprendre rapidement le traitement

approprié pour prévenir de potentielles conséquences neurologiques
désastreuses.

Toutes ces affections peuvent survenir chez des patients souffrant

habituell ement doéune c®phal ®e pri maire. Un ¢
étiologie vasculaire est l'apparition, volontiers brutale, d'une nouvelle

céphalée, jusque -la inconnue du patient. Dan s ces circonstances, une

cause vasculaire doit étre recherchée en urgence.

Les criteres diagnostiques des céphalées attribuées a une affection
vasculaire comprennent chaque fois que possible

A. Céphalée répondant au critere C

B. Une affection vasculaire cranienne et/ou cervicale connue pour
causer des céphalées a été diagnostiquée

C. Lien de causalité démontré par au moins deux des éléments
suivants

1. céphalée apparue en lien temporel étroit avec le début de
| 6affection vascul aireaecr ©ni enne et/ ou

2. | 6un des ®I ®ments suivants ou |l es deux

a) |l a c®phal ®e sbdest signi en paalkEele ve ment

avec | 6aggravation de | 6affection vasc
cervicale

b) |l a c®phal ®e sodest si gni fem paelele ve ment

avec | 6 am@at ioon de | 6affection vascu

et/ou cervicale
3. c®phal ®e ayant des caract®ristiques t
vasculaire cranienne ou cervicale
4. autres preuves de causalité
D. N6est pas mieux expliqu®e par ud autre di
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6.1 Ceéphalée attribuée a une ischémie cérébrale

6.1.1 Céphalée attribuée a un accident vasculaire cérébral (AVC)
ischémique (infarctus cérébral)

6.1.1.1 Ceéphalée aigué attribuée a un AVC ischémique (infarctus
cérébral)

Description

Céphalée inhabituelle, g®n ®r al ement dbéapparition soudai
AVC ischémique et associée aux signes neurologiques focaux de cet AVC.

EIl e est tr s rar ement | e sympt?! me r ®v ®1 a
ischémique. Elle a généralement une durée limitée.

Critéres diagnostiq ues

A. Toute nouvelle céphalée répondant aux criteres CetD

B. Un AVC ischémique aigu a été diagnostiqué

C. Lien de causalit® d®mon téémentp suivantd 6 wulesd e s
deux:
1. a c®phal ®e s 0 eentrelatib®tenepbrellp dir@te avec

I

d 6 aruets sympt?!®mes et/ ou signes clini
i sch®&mi que ou a conduit au diagnosti c
2. lac®phal ®e sb6est signifi capaialéle inela t am®l

stabilisation ou | 6am®l i oration dobéautr
cliniguesou r adi ol ogi gques dO6AVC i sch®mi que
D. Lébune des caract®ristiques suivantes:

1. céphalée résolutive dans les 3 mois !
2. céphalée non résolutive, mais 3 mois ne se sont pas encore
écoulés depuis son apparition !
E. N6est pas mieux expliqu®ec pdag Iud®l GHDr e di

Note

1. Les 3 mois doivent étre comptés a partir de la stabilisation,
spont an®ment ou par traitement, pl ut?tt (
| 6AVC i sch®mi que.

Commentaires

La 6.1.1.1 Ceéphalée aigué attribuée a un AVC ischémique (infarctus

cérébral) sdbaccompagne de signes neurologiques foc
de la conscience qui, dans la plupart des cas, permettent d'écarter

facil ement une c®phal ®e pri maire. EI'| e es
mod®r ®e et noa pas de car a Ele®peutsétre q u e s p
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i psil at®ral e ) | 6 AVC ou bil at ®r al e. Rar em
notamment un infarctus cérébelleux ou supratentoriel embolique, peut se
révéler par une céphalée isolée soudaine (méme en coup de tonnerre).

Une céphalée accompagne jusq u 6~ un tiers des inélarctus
est plus fréquente dans le territoire vertébrobasilaire que carotidien. Elle

néa gu re de valeur pratique pour ®t abl ir
| 6i nfarctus. Cependant , |l es c®phanfactus sont

lacunaires et, au contraire, tres fréquentes dans certaines affections
aigués de la paroi artérielle qui peuvent entrainer un infarctus, comme les
dissections artérielles ou le syndrome de vasoconstriction cérébrale
réeversible. Dans ces derniéres affections, la céphalée peut étre
directement causée par les lésions de la paroi artérielle et précéder

I 6infarctus il est®eal®b plasl adéquat de la coder comme
secondaire ° | 6art®riopathie.

6.1.1.2 Céphalée persistante attribuée a un antécédent déAVC
ischémique (infarctus cérébral)

Description

Céphalée causée par un AVC ischémique qui persiste durant plus de
3mois apr s la stabilisation de | 6AVC.

Critéres diagnostiques :

A. Céphalée précédemment diagnostiguée comme 6.1.1.1 Céphalée
aigué attri buée a un AVC ischémique (infarctus cérébral), et
répondant au critere  C

B. L6OAVC i sch®mi que soest stabilis®, spon-
traitement

C. Céphalée ayant persisteé > 3mois apr s |l a stabilisat:i
ischémique

D. Noest pas mieuxr exmplawgum®@e g¢iaagnB8stic de |

Commentaire

Quelgues études ont documenté des céphalées répondant aux critéres

de 6.1.1.2 C®phal ®e persistante attribu®e "’ un
ischémique (infarctus cérébral). Des recherches sont nécessaires pour

identi fier les facteurs de risque de telles céphalées persistantes ;un
antécédent de 1. Migraine peut jouer un rtl] e, tout com

dépression.
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hY

6.1.2 Céphalée attribuée a un accident ischémique transitoire

(AIT)
Description
Céphalée causée par un accident ischémique transitoire (AIT) et
accompagn®e par |l es signes focaux transitoli

AIT. Elle dure moins de 24 heures.

Criteres diagnostiques :

A. Toute nouvelle céphalée répondant au critere C
B. Un accident ischémique transi  toire (AIT) a été diagnostiqué
C. Lien de causalité démontré par les deux éléments suivants :
1. | a c®phal ®e s 0 e s tsimultdn®@meatl! aug paBtees
symptimes et/ ou signes cliniques doAIT
2. céphalée résolutive dans les 24 heures
D. Noest pasexmilduyu®e par un autre-3#i.agnost i
Notes :
1. Le diagnostic différentiel entre une 6.1.2 Céphalée attribuée a un
accident ischémique transitoire et une crise de 1.2 Migraine avec
aura peut °tre particuli rement dinfebti ci | e.

crucial : le déficit focal est typiquement soudain dans un AIT et plus
frequemment progressif dans une aura migraineuse. En outre, des
phénomenes positifs (  par exemple, scotome scintillant) sont

beaucoup plus fréquents lors des auras migraineuses que lors des
AIT, alors que les phénoménes négatifs sont plus fréquents dans
| 6 Al T.
2. La survenue concomitante d 6 un Al'T typique et doéun
sévere devrait faire rechercher certaines artériopathies qui peuvent
induire directement une céphalée sévére (di ssection artérielle, entre
autres).

Commentaires

Un accident ischémique transitoire (AIT) est un épisode transitoire de
dysfonction neurologique causée par une ischémie focale cérébrale ou

r®t i ni enne sans signe clinique, rs acdébrall ogi g u ¢
ou r®tinien aigu. Les sympt!mes doéun AI T dur
toujour s, moins doébune heure.

L a c®phal ®e est pl us fr®qQquent e en cas d o/
carotidiens, mais est tr s rarement un sympt
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6.2 Ceéphal ée attribuée a une hémorragie intracranienne
non traumatique

Codée ailleurs

Une céphalée attribuée a une hémorragie traumatique intracérébrale

et/ou sous -arachnoidienne ou a un hématome traumatique sous -dural ou
épidural est codée 5.1.1 Céphalée aigué at tribuée a un traumatisme
cranien modéré ou sévere ou 5.2.1 Céphalée persistante attribuée a un
traumatisme cranien modeéré ou sévere

Description

Céphalée causée par une hémorragie intracranienne non traumatique,

g®n®r al ement doi nst al |eatoumde tofnerne)t Selorele ( voi r e
type doh®morragi e, el |l e peut °tre i sol ®e
neurologiques focaux.

6.2.1 Céphalée aigué attribuée a une hémorragie intracérébrale
non traumatique

Description

C®phal ®e dobéappar i tgénégralemen® brdatetcausée par une

hémorragie intracérébrale non traumatique, associée a des signes

neur ol ogiqgues focaux de | 6h®morragie intracd
étre le symptdome révélateur et majeur d'une hémorragie intracérébrale

non traumat ique.

Criteres diagnostiques :

A. Toute nouvelle céphalée répondant aux criteres CetD
B. Une hémorragie intracérébrale 'a ®t ® di agnosti qu®e en |
traumatisme cranien
C. Lien de causalité démontré par au moins deux des éléments
suivants
1. lac®phal ®e sbdest d®vel opp®e en relation
déoautres sympt*mes et/ ou signes <clinic
intrac®r ®bral e ou a conduit au di agno
intracérébrale
2. |l a c®phal ®e sbdest significati varnent am
stabilisation oudoladuam®&lsi ogymp tolnme s ou
cliniques ou r adihénooagie igtnacrebrated u n e
3. |l a c®phal ®e poss de au moins | dune de
suivantes

a) apparition soudaine ou en coup de tonnerre
b) maximale le jour de son apparition
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c) locali s®e en fonction du site de | d6h
D. LOlune des <car ssgivadessi stiques
1. céphalée résolutive dans les 3 mois 2
2. céphalée non résolutive, mais 3 Mois ne se sont pas encore
écoulés ?
E. Noepas mieux expliqu®e par un aBtre diagn
Notes :
1. Par usage, le terme  intracérébrale comprend intracérébelleuse
2. Les 3 mois doivent étre comptés a partir de la stabilisation,
spont an®ment ou par traitement, mé ut *t (
| 6h®morragie intrac®r ®br al e.

Commentaires

La 6.2.1 Céphalée aigué attribuée a une hémorragie intracérébrale non
traumatique e st pl us souvent i ®e ~ |l a pr ®sence

sous-arachnoidien ou a une compression locale qu'a une hypertension
intracranienne. Elle peut occasionnellement débuter en coup de tonnerre.

La c®phal ®e est plus fr®quente et plus inte
guodi sch®mi que. La pr®sence dbébune c®phal ®e au
a un risque plus élevé de mortalité pré coce dans l 6h®mor r
intrac®r ®brale, mais pas dans | 6infarctus cR®@

La céphalée est généralement masquée par des déficits focaux ou un
coma, mais peut étre le symptbme majeur et précoce de certaines
hémorragies intracérébrales, notamment d'une hémor ragie cérébelleuse
pouvant nécessiter une décompression chirurgicale.

6.2.2 Céphalée aigué attribuée a wune hémorragie sous -
arachnoidienne (HSA) non traumatique

Codée ailleurs

L6 h®mo r r a gdraehnaddenns (HSA) non traumatique se distingue de
| 6 h®mo r r a g-arachnoglienmes non traumatique de la convexité
(HSAc). Cette derniere affection peut se manifester par des symptéomes

cliniques et radiologiques trés variables selon le s diverses causes sous -

jacentes, incluant le syndrome de vasoconstriction cérébrale réversible

(SVCR) , | 6angi opathi e amyl opude c®r ®br al e (
t hrombose vei neuse c®r ®br al e. Les patients
migraineuse, une HSAc et une AAC doivent étre codés 6.8.4 Aura déall
migraineuse attribuée a une angiopathie amyloide cérébrale (AAC). Les

patients ayant une céphalée, une HSAc et un SVCR doivent étre codés
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6.7.3. Céphalée attribuée a un syndrome de vasoconstriction cérébrale
réversible (SVCR)

Description

Céphalée causée par une hémorragie sous -arachnoidienne non
traumatique, typiquement sévére et brutale, maximale en quelques
secondes (en coup de tonnerre) ou minutes. Elle peut étre le seul
symptéome d'une HSA non traumatique

Criteres diagnostiques :

A.
B.

E.

Toute nouvelle céphalée répondant aux criteres CetD

Une hémorragie sous -arachnoidienne (HSA) a été diagnostiquée en
| 6absence de traumatisme cr ©ni en
Lien de causalit¢ démontré par au moins deux des éléments
suivants

1. la c®phal ®e sodoest d®vel opp®e en relati
doautres sympt?!® mes et/ ou signes clini
conduit au diagnostic doébune HSA

2. |l a c®phal ®e sbdest significativerdent am
stabilisation oudoladuam®&lsi ogymp tolnme s ou
cliniques ou radiHSAogi ques dobune

3 lacéphalée estddapparition soudaine ou en col

Llune des caract®ri:stiques suivantes
1. céphalée résolutive dans les 3 mois !
2. cephal ée non résolutive, mais 3 mois ne se sont pas encore
écoulés 1
Noest pas mieux expliqu®e par ud¥.autre di

Notes :

1.

Les 3 mois doivent étre comptés a partir de la stabilisation,
spont an®ment ou par traitemeuwmdéput gel ut *t (
| 6 h®mo r r a garaehnoddiermes(HSA).

Le diagnostic dOHSA est confirm® par un
produit de contraste: la sensibilit¢ est proche de 99% dans les

6 premiéres heures suivant le début, 98% a 12 heures et 93% a

24 heures (mais elle chute a 50% a 7 jours). Lorsque les résulta ts

du scanner sont normaux ou douteux, la ponction lombaire est

essentielle: une xanthochromie est présente dans tous les cas

d6HSA an®vrysmal e | or s quespnale(LC$)iegtui de C «
recueilli entre 12 heures et deux semaines apres le début clinique e t

anal ys® par spectrophotom®trie. L6I RM nbéo
examen de premi re intention pour | e diac

des séquences FLAIR (fluid -attenuated inversion recovery) et en T2
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écho de gradient peuvent étre utiles lorsque le scanner es t normal
et le LCS anormal.

3. En pr ®s ence ddéune h ®arechnaidiegne e non s o U s
traumatique de | a convexit®, | 6 ©ge avanc
sensitivomoteurs et de crises stéréotypées évoquant des auras et
| 6absence de c®p hal ®e eresti wha iafgiogathie i v e S U
amyloide cérébrale. Un age plus jeune et des céphalées en coup de
tonnerre récurrentes prédisent un syndrome de vasoconstriction
cérébrale réversible.

Commentaires

LOh®morr agdreachmnnepudi enne non traumatique (HS
causes les plus fréquentes de céphalée persistante, intense et invalidante
déapparition brutale (c®phal ®e en coup de to
grave (mortalité 40 150% avec 10 120% de patients décédant avant

doéoarriver 7 |1 dhtpital,h tdéesG&guelles)s sur vi vants on
La 6.2.2 Céphalée aigué attribuée a une hémorragie sous -arachnoidienne
(HSA) non traumatique peut néanmoins étre modérée et sans aucun

signe associé. Le début brutal est le point clé. Par conséquent, tout
patient victime dbébune c®phal ®e brutale ou e
explor® dans | 6hypoth se dbébune HSA.

Un retard diagnostique a souvent de S conséquences catastrophiques:

| 6HSA est une uwintgnemicneellen@pendant, un quart a la

moiti® des patients est initialement victi me
diagnostic erroné le plus souvent porté est une migraine. Les causes les

plus fr ®quentes dodéberreur diagnostique sont | 6al
i magerie c®r ®brale adapt®e, |l es erreurs doin
| 6absence de r®alisation dbéune ponction | omb
indiquée.

Apres le diagnosticpositif , | a pr ocha |ne ®t ape urgente es
rupture doéoan®%rdesnec ds800d0HSA spontan®e r ®sul
rupture doéun an®vri sme sacculaire). Chez | es

di agnostiqu®s et chez |l esquels | 6HSAs est rec
se pr®sentent de nouveau quel ques jours plus
déoan®vri sme et aucune cause i1identifiable pou
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6.2.3 Céphalée aigué attribuée a un hématome sous -dural aigu
(HSDA) non traumatique

Codée ailleurs

La plupart d e s omesassus dddrau® mgutsurviennent aprés un
traumatisme cranien ; la céphalée, dans de tels cas, doit étre codée en
conséquence.

Description

Céphalée causée par un hématome sous -dural aigu (HSDA) non
traumatique, typiquement sévere et brutale, maximale en guelques

secondes (en coup de tonnerre) ou minutes. Elle est usuellement
accompagn®e ou rapidement suivie de signes
conscience.

Criteres diagnostiques :

A. Toute nouvelle céphalée répondant aux criteres CetD
B. Un hématome sous -dural aigu (HSDA) a été diagnostiqué en
| 6absence de traumati sme cr ©ni en
C. Lien de causalit¢ démontré par au moins deux des éléments
suivants
1. |l a c®phal ®e sodest d®vel opp®e en rel ati

avec dobéautres sympt?! meisqedad odidésn gHE8BA C
a conduit au diagnostic doébun HSDA.
2. | 6un des ®I ®ments suivants ou |l es deux

a |l a c®phal ®e sbdest significativement
al daggravation du HSDA
b) |l a c®phal ®e sbest significativement
"l 6am®l domatires symptl!mes ou Signes
radiologiques du HSDA
3. lacéphalte a | 6une des caract®ristiques sui\
a) apparition soudaine ou en coup de tonnerre
b) |l ocali s®e en fonction du site de | 6éh
D. Léune des car ssgivaiiesi stiques
1. lacéphalée résolutive dans les 3 mois !

2. céphalée non résolutive, mais 3 mois ne se sont pas encore
écoulés depuis son apparition !

E. N6est pas mieuxr exmpl|lawgtu®e g¢iaagn8stic de |

Note

1. Les 3 mois doivent étre comptés a partir de la stabilisation,
spontan®ment ou par traitement, pl ut?®t (

| 6 h®mat omdurak ou s
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Commentaires

LOh®mat ome-durd ocaigs (HSDA) non traumatique sans autre
hémorragie intracranienne (« HSDA pur ¢€) est rare. Coest une
engageant le pronostic vital et une urgence neurochirurgicale.

Le saignement peut °tre doorigine art®rielle
rapportées comprennent la rupture « spontanéeeé dobébune art re corti
rupture doéoan®vri sme, | es-vemeuket e lesiistdlesons art ®r

artério -veineuses durales, les tumeurs ou métastases, les coagulopathies,
la maladie de Moyamoya, la thrombose veineuse cérébrale et

| 6 hy pot emasraneme. Cersont surtout les neurochirurgiens qui ont
rapportés des cas isolés ou de petites séries. La céphalée est décrite dans

251100% des cas, selon la série et la cause sous -jacente. Une céphalée
isolée peut étre le symptdme révélateur, mais elle est généralement
associ ® “ ou suivie dbébune d®t®rioration neu

6.2.4 Céphalée persistante attribuée a un antécédent

doh®morragie intracr®©nienne non traumati q
Description
Céphalée causée par une hémorragie intracranienne non traumatique qui
persiste plusde3 moi s apr s | a stabilisation de | 6hd

Critéeres diagnostiques :

A. Céphalée précédemment diagnostiguée comme une 6.2.1 Céphalée
aigué attribuée a une hémorragie intracérébrale non traumatique :
6.2.2 Céphalée aigué attribuée a une hémorragie sous -
arachnoidienne (HSA) non traumatique ou 6.2.3 Céphalée aigué
attribuée a un hématome sous -dural aigu (HSDA) non traumatique
et répondant au critéere C
B. LOh®morragi e i ntracr ©ni enne (de ndi mpo
stabilisée, spontanément ou par traitement
C. La céphalée a persisté pendant > 3 mois apres la stabilisation de
| 6h®morragie intracr©nienne
D. Noest pas mieux expliqu®e par ud autre di

Commentaires

Quelgues études ont documenté des céphalées répondant aux ¢ riteres de

la 6.24 C®phal ®e persistante attribu®e ° un at
intracranienne non traumatique. Des recherches sont nécessaires pour

identifier les facteurs de risque de telles céphalées persistantes ;un

antécédent de 1. Migraine pourrait j ouer un r 1l e, tout comme

dépression.
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Les sous -types codables sont 6.2.4.1 Céphalée persistante attribuée a un

ant ®c ®dent déoh®morragi e I ntrac®r @h42al e n o
C®phal ®e persistante attri bu®e ) un- ant ®c
arachnoidienne (HSA) non traumatique et 6.2.4.3 Ceéphalée persistante

attri bu®e " un ant ®c ®d e ndural a@iguh (BI$DA)Y wOMe sous
traumatique

6.3 Céphalée attribuée a une malformation vasculaire
non rompue

Codée ailleurs

Une céphalée inhabituelle attrib uée a une malformation vasculaire
rompue est codée 6.2.1 Céphalée aigué attribuée a une hémorragie
intracérébrale non traumatique , 6.2.2 Céphalée aigué attribuée a une
hémorragie sous -arachnoidienne (HSA) non traumatique ou, rarement,
6.2.3 Céphalée aigué attribuée a un hématome sous -dural aigu (HSDA)

non traumatique

Description

Céphalée secondaire a une malformation vasculaire intracranienne non
rompue (survenant sans hémorragie). Selon le type de malformation, la
céphalée peut avoir une évolution chron igue avec des crises récurrentes
mimant des céphalées primaires épisodiques ou bien une évolution aigué

et limitée dans le temps.

6.3.1 Céphalée attribuée a un anévrisme sacculaire non rompu

Criteres  diagnostiques :

A. Toute nouvelle céphalée répondant au critéere C

B. Un anévrisme sacculaire non rompu a été diagnostiqué
C. Lien de causalitt démontré par au moins deux des éléments
suivants :
1. la c®phal ®e s 6 eeantelatib®tenepbrellp ir@te avec
doautres sympt *masggneest / cd i ni gques doar
sacculaire non rompu ou ayant conduit a son diagnostic
2. | 6 un éldmeents suivants  ou les deux:
a |l a c®phal ®e sbdest significativement
" dbébautres sympt!mes ou signes clini
decroissance de | 6an®vrisme saccul aire

b) la céphalée est résolutive aprés le traitement de
| 6an®vri sme saccul aire
3. | 6 un élédneents suivants  ou les deux:
a c®phal ®e dodéoapparition soudaine ou en
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b) céphalée associée a une paralysie douloureus e du llléme
nerf cranien

D. Noest pas mieux expliqu®e par ud autre di
Note
1. En particulier, une hémorragie intracranienne et un syndrome de

vasoconstriction cérébrale réversible ont été exclus par des
investigations appropriées.

Commentaires

Une céphalée est présente chez environ un patient sur cing ayant un
anévrysme intracranien non rompu, mais il reste a déterminer si cette
association est causale ou  fortuite

(@)}
o]

La 6.3.1 Céphalée attribuée a un anévrisme sacculaire non rompu n
généralement pas de caractéristiqgues spécifiques. Toute céphalée récente

et inhabituelle peut révéler un anévrisme sacculaire symptomatique, mais

non rompu. Un tableau classique est une paralysie aigué du lllé nerf avec

douleur rétro -orbitaire et pupille dilatée, indiquant un anévrysme de

| 6art re communicante post®rieure ou de | a t
telle paralysie douloureuse du llle nerf est une urgence, annoncant la

rupture imminente ou la croissance progressive de la malformation

artérielle.

Pl usi eur s ®t udes r®t rospectives ont montr ®
patients victi mes d 6 u naachio®ienoag angawgysnale s o u s

rapportait l a survenue doébune c®phal ®e brut a
semaines précédant le diagnostic de rupture anévrysmale. Mis a part les

possibles biais de remémoration, ces études suggérent que ces céphalées

pourraient °tre dues "’ | 6 ® argi ssement :

(« céphalée sentinelle ») ou a une hémorragie méningée mineure non

diagnostiquée comme telle ( «warning leak » ou «f ui t e dx).aleer t e
preuves dobéexistence des c®phal ®es sentinell
terme de dAwarning | eako ne devrait pas °to
indigue une hémorragie sous -ar achnopdi enne. Sachant guobu
trois ayant une hémorragie sous -arachnoidienne est initialement victime

déune erreur diagnostique, et resigemneat t enu d
tous les patients ayant une céphalée brutale et sévere doivent avoir des

investigations complétes incluant une im agerie cérébrale, une analyse du

LCS et une angiographie cérébrale (par résonance magnétique ou par

tomodensitométrie).
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bY

6.3.2 Ceéphalée attribuée a une malformation artérioveineuse
(MAV)

Criteres diagnostiques :

A. Toute céphalée répondant au critere C
B. Une malformation artérioveineuse (MAV) a été diagnostiquée
C. Lien de causalité démontré par au moins deux des éléments

suivants :

1. |l a c®phal ®e s 0 eeantrelatib@tenepbrelle gir@te avec
doautres sympt?!® mes et/ ou signes clini
conduit au diagnostic dbébune MAYV

2. | 0 un éldmeents suivants  ou les deux:

a |l a c®phal ®e sdest significativement
a la croissance de la MAV

b) |l a c®phal ®e sodest significativement
parallelement a un traitement efficace de la MAV

3. la céphalée est localisée du méme cété que la MAV

D. Noest pas mieux expliqu®e par ud autre di
Note
1. En particulier, une hémorragie intracranienne a été exclue par des

investigations appropriées.

Commentaires

Pl usi eurs cas rapport®s ont d®crit | 6associ a
artérioveineuse (MAV) avec différents types de 3. Céphalées trigémino -

autonomiques (CTA) ycompris 3.1 Algie vasculaire de la face , 3.2.2

Hémicranie paroxystique chronique et3.33]. SUNCT Crises doballure
névralgique unilatérales de courte durée avec injection conjonctivale et

larmoiement , mai s ces cas avaient des caract ®ri st

pas de preuve solide de lien entre les MAV et ces céphalées primaires.

Une 1.2 Migrai ne avec aura est retrouvée chez 58% des femmes ayant

une MAV. Un argument de poids en faveur dobéun
fréquente concordance entre le coté de la MAV et le siege de la céphalée
(i psilat®ral) ou de | daura (contsuspecté@at ®r al ) .

gudune MAV puisse causer des crises de migra
symptomatique). Pourtant, dans une grande série de MAV, les

mani festations r®v®|l atrices i1incluaient souve
focaux avec ou sans hémorragie et, beaucoup plus rarement, des

symptémes de type migraineux.
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6.3.3 Céphalée attribuée a une fistule durale artérioveineuse
(FDAV)

Criteres diagnostiques :

A. Toute nouvelle céphalée répondant au critére C
B. Une fistule durale  artérioveineuse (FDAV) a été diagnostiqué e
C. Lien de causalitt démontré par au moins deux des éléments
suivants
1. Il a c®phal ®e sdest d®vel opp®e en relati
doautres sympt!!mes et/ ou signewa cl ini
conduit au diagnostic dbébune FDAV
2. 1 6un des @®livantseuwlds sleux
a |l a c®phal ®e sdest significativement
" dbéautres symptlmes ou signes clini
de croissance de la FDAV
b) | a c®phal ®e sbest significativemen
résolutive apres un traitement e fficace de la FDAV

3. au moins un des éléments suivants
a) c®phal ®e accompagn®e dobéun acouph ne
b) c®phal ®e accompagn®e doéophtal mopl ®qgi
c) céphalée a la fois progressive et aggravée le matin et/ou
en toussant et/ou en se penchant
4. lacéphalée estlocalisée du cété dela FAVD

D. Noest pas mieux expliqu®e par ud autre di
Note
1. En particulier, une hémorragie intracérébrale et une thrombose

veineuse cérébrale ont été exclues par des investigations
appropriées.

Commentaire

1 néy a pas do®t udeCémh@ée atfrituée a une fismle 6 . 3. 3
artérioveineuse durale . Un acouphéne pulsatile douloureux peut étre le

sympt!me r ® ®l ateur, ou une c®phal ®e ®vocatr
intracranienne par diminution du dr ainage veineux ou parfois par

thrombose doéun sinus veine-4avernelsespeuventst ul es ¢
se manifester par une ophtalmoplégie isolée.
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6.3.4 Céphalée attribuée a un cavernome

Codée ailleurs

Les céphalées attribuées a une hémorragie cérébrale OU a une crise

épileptique secondaire a un angiome caverneux sont codées 6.2.1

Céphalée aigué attribuée a une hémorragie intracérébrale non

traumatique ou7.6 C®phal ®e attri bu®e ~ wune crise doORG

Criteres diagnostiques :

A. Toute nouvelle céphalée répondant au critere C
B. Un angiome caverneux a été diagnostiqué
C. Lien de causalitt démontré par au moins deux des éléments

suivants :

1. |l a c®phal ®e s 0 eeantrelatib®tenepbrelle gir@te avec
déautres sympt ! mes et/ ou S i g ome clin
caverneux ou a conduit & sa découverte

2 |1 un des ® ®ments suivants ou | es deux
a |la c®phal ®e sbdest significativement

" dbéautres symptlmes ou signes clini

de croissance de | 6angiome caverneux
b) la c®phal ®e sbest significativement

r®solutive apr s |l e retrait de | b6ang

3. la céphalée est localisée du méme cb6té que | 6angi ome
caverneux

D. Noest pas mieux expliqu®e par ud autre di
Note
1. En particulier, une hémorragie intracranienne a été exclue par des

investigations appropriées.

Commentaires

Le diagnostic de cavernomes a augment® gr ©c
de cas isolés suggerent que certains cavernomes pourraient déclencher

des cris es de pseudo -algie vasculaire de la face, pseudo -SUNCT ou

doéoal l ure mi grai neuse. Cependant , i noéy a
dediée ala 6.3.4 Céphalée attribuée a un cavernome

Dans une série de 126 patients symptomatiques ayant des cavernomes et

une mu tation de KRIT 1, seulement 4% décrivaient une céphalée comme

symptéme initial. En revanche, une céphalée chez un sujet porteur de

cavernome est souvent |l a cons®quence doune
ddune crise do®pil epsi e, |l es desuxes princi
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cavernomes; ces céphalées doivent étre codées selon leur cause
respective.

6.3.5 Céphalée attribuée a une angiomatose encéphalotrigéminée
(syndrome de Sturge Weber)

Codée ailleurs

Les céphalées attribuées a une crise épileptique secondaire au synd rome
de Sturge Weber sont codées 7.6 Céphalée attribuée a une crise
do®pil.epsi e

Critéres diagnostiques

A. Toute nouvelle céphalée répondant au critere C

B. Un angi ome faci al est pr ®sent , ai nsi q
ipsilatéral sur les examens neuroradiologiques
C. Lien de causalit¢ démontré par au moins deux des éléments
suivants :
1. la c®phal ®e s 6 eeantrelatib®tenepbrellp ir@te avec
d 6 aut symptomes et/ou signes clinigues et/ou signes
radi ol ogigues de | 6angi ome m®ni ng®
2. |l a c®phal ®e sodest significativement a
dobautres sympt!'!mes ou signes <cliniqgue:
croissancede | 6angi ome m®ni ng®
3. la c®phal ®e est déal l ure migraineuse,
clt® de | 6angi ome, autacoatostéralda®@ste © une
de | dangi ome
D. Noest pas mieux expliqu®e par ud autre di

Commentaires

Le syndrome de Sturge  -Weber survient exclusivement sporadiquement, et
rsul te dbédune mutation somat i GNAD (poh éinmo s a puqu
liant le nucléotide guanine, polypeptide Q).

La 6.3.5 Céphalée attribuée a une angiomatose encéphalotrigéminée
(syndrome de Sturge Weber ) est peu documentée. Plus de 90 % des cas
de syndrome de Sturge Weber ont des crises épileptiques, et la moitié
rapporte des céphalées postcritiques qui devraient étre codées en

cons®quence. Des descriptions de cas i sol ®s
encéphalotrigéminée  ou leptoméningée peut étre une cause de migraine
symptomatique, en particulier de crises avec auras prolongées et/ou

motrices (possiblement |i®es ~ | 6olig®mie ch
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6.4 Ceéphalée attribuée a une artérite

Description

C®phal ®e caus®e par et symptomati gque dobéune
cervicales, craniennes et/ou cérébrales. La céphalée peut étre le seul
symptime de | 6art®rite.

Critéres diagnostiques :

A. Toute nouvelle céphalée répondant au critere C

B. Une artérite a été diagnostiquée
C. Lien de causalit® d®montr ® par | 6 onlesdes ®I
deux :

1. la c®phal ®e s 6 eentelatib®tenepbrellp ir@te avec
doautgymptOmes et/ ou signes dobébapparition d
ayant conduit au diagnostic dbéart®rite

2 |1 un des ® ®ments suivants ou | es deux
a |l a c®phal ®e sb6éest significativement

| 6art ®rite
b) |l a c®phal ®e sobdest significativement
I 6am®lioration de | dart®rite
D. Noest pas mieux expliqu®e par ud autre di

6.4.1 Céphalée attribuée a une artérite a cellules géantes (ACG)

Terme utilisé précédemment

Céphal ®e attri bu®e ~ | d6art®rite temporale.
Description

C®phal ®e caus®e par et symptomatique de | 6
(ACG) . La c®phal ®e peut tre |l e seul sympt?
tres souvent associée a une céphalée. Les caractéristiques de la céphalée

sont variables.

Criteres  diagnostiques :

A. Toute nouvelle céphalée répondant au critéere C

B. Une artérite a cellules géantes a été diagnostiquée
C. Lien de causalité démontré par au moins deux des éléments
suivants
1. | a c¢ ®p hal d@wloppéee entrelation temporelle étroite avec
d 6 a u tsyngpOmes et/ou des signes cliniques ou biologiques
de | dapparition de | 6art®rite ° cellul

diagnostic
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2 | 6un des ®I ®ments suivants ou |l es deux
a) |l a c®phal ®e imtvement aggravéemardllelement

" l daggravation de | 6art®rite © cell

b) | a c®phal ®e sbest significativemen

résolutive apres 3  jours de corticothérapie a forte dose
3. la céphalée est associée &  une sensibilité au cuir cheve lu et/ou
a une claudicatio n de la machoire
D. Noest pas mieux expliqu®e par ud autre di

Commentaires

De toutes |l es art®rites et connectivites, I
celle qui est le plus fréequemment associée a une céphalé e, elle est due a
| 6i nfl ammati on des art res cro©ni ennes, en
| 6art re carotide externe. La variabilit® ¢
Céphalée attribuée a une artérite a cellules géantes et des autres

symptmes de | 6#Aayarthitersizornétigoe, claudication de la
machoire) est telle que toute céphalée récente persistante chez un patient

de plus de 60 ans doit faire évoquer une ACG et conduire a des
investigations appropriées.

Un tableau de cécités monoculaires transito ires récentes et répétées

associées a une céphalée est tres évocateur d 6 ACG et doi t donner

des investigations urgentes. Le risque majeur est la cécité compliquant

une neuropathie optique ischémique antérieure, qui peut étre évitée par

une corticothé rapie immédiate ; le délai entre la perte de vision du premier

T et du second est g®n®r al ement i nf®rieur

atteints dO6ACG ont ®galement un risque do6AVC

Le diagnostic histologiqgue peumporale peet di f fi c
apparaitre saine dans certaines zones (lésions segmentaires), suggérant
la nécessité de coupes en série.

6.4.2 Céphalée attribuée a une angéite primitive du systeme
nerveux central (APSNC)

Terme utilisé précédemment

Céphalée attribuée a une angeéite isolée du SNC ou a une angéite
granulomateuse du SNC.

Description

C®phal ®e caus®e par et symptomatique de | 6ar
nerveux central (APCNS). La céphalée est le symptdme majeur de cette
affection, mais elle manque de caractéri stiques specifiques.
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Criteres diagnostiques :

A. Toute nouvelle céphalée répondant au critere C

B. Une angeéite primitive du systeme nerveux central (APSNC) a été
diagnostiquée
C. Lien de causalité démontré par au moins un des €éléments suivants
ou les deux :
1. |l a c®phal ®e s 0 eeantrelatib@tenepbrelle gir@te avec
doaut symgbmes et / ou signes cliniques d o«
| APSNC ou ayant conduit ° son diagnost

2. un des éléments suivants ou les deux
a |l a c®phal ®e s bdest aggraydeipdralledemeni v e me n't
“ 1l daggravation de | 6 APSNC
b) |l a c®phal ®e sbdéest significativement
| 6am®l i oration de | 6APSNC sous tra
et/ou immunosuppresseur
D. Noest pasexpliguéeupxar un autre diGHPBdstic de |

Note

1. En particulier, une infection ou une néoplasie du SNC et un
syndrome de vasoconstriction cérébrale réversible ont été exclus
par des investigations appropriées.

Commentaires

La c®phal ®e est l e symptlme majeurivedre | 6anc
secondaire). Elle est présente dans 50 180% des cas selon les procédures

de di agnostic utili s®es, respectivement | €
N®anmoins, elle néa pas de caract®ristique s

de wvaleur di agno<tei qquuee jdubsaquutor'es si gnes SoOI
incluant déficits focaux, convulsions, troubles cognitifs ou troubles de la

conscience. Cependant, la double absence de céphalée et de pléiocytose

du LCS rend une angéite du SNC improbable.

Léang®i te pri memeé neweaux aniral ARPSINC) peut comporter
des aspects angiographiques assez similaires a ceux du syndrome de
vasoconstriction cérébrale réversible (SVCR), dont des sténoses
multifocales des artéres intracraniennes ; des céphalées en coup de
tonnerre récu rrentes doivent suggérer un diagnostic de SVCR et non
d6 APSNC.

La physiopathogénie de la 6.4.2 Céphalée attribuée a une angéite
primitive du systeme nerveux central (SNC) est multifactorielle
inflammation, AVC (ischémique ou hémorragique), élévation de | a

pression intracranienne et/ou hémorragie sous -arachnoidienne.
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Léoefficacit® du traitement est beaucoup moi

6.4.1 Céphalée attribuée a une artérite a cellules géantes : L6APSNC
histologiqguement prouvée reste une affection grave et parfois encore
létale.

6.4.3 Céphalée attribuée a une angéite secondaire du systéeme
nerveux central (ASSNC)

Description

C®phal ®e caus ®e par et sympt omati que de I
systeme nerveux central (ASSNC). La céphalée est le symptébme majeur
de cette affection, mais elle manque de caractéristiques spécifiques.

Criteres  diagnostiques :

A. Toute nouvelle céphalée répondant au critére C

B. Une angéite secondaire du systeme nerveux central (ASSNC)
(ang®ite du SNC &en pr ®s esystéreiquell @ ¥ e ang®i
diagnostiquée

C. Lien de causalit® d®montr® par au moi ns |
ou les deux :
1. la c®phal ®e s 6 eentelatib®tenepbrellp ir@te avec
doautsymptbmes et/ ou signes cliniques de |60
2. | 6un des s@&dvantmewds deux
a |l a c®phal ®e sbdest significativement
" l daggravation de | 6ang®ite syst ®mi
b) |l a c®phal ®e sbdéest significativement

| 6am®l i ol dtain@gm®i e s gosst tRItBMaNtU e
par corti coides et/ou immunosuppresseur
D. Néest pas mieux expliqu®e par ud autre di

Commentaires

La c®phal ®e est |l e sympt!me majeur de | 6danc
secondaire). Elle est présente dans 50 180% des cas selon les procédures

de di agnostic utili s®es, respecti vement | €
N®anmoins, elle nbo pas de caract®ristique s
de wvaleur di agnostique jusqud- ce que dbéaut
inclua nt déficits focaux, convulsions, troubles cognitifs ou troubles de la

conscience. Cependant, la double absence de céphalée et de pléiocytose

du LCS rend improbable une angéite du SNC.

Les difficultés sont de deux ordres . 1) diagnostiqguer une angéite
secondai re du SNC <chez un patient connu pour
nombreuses affections qui peuvent causer une angéite ; 2) diagnostiquer
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la cause sous -jacente (inflammatoire, infectieuse, tumorale, toxique) chez
un patient présentant une angéite du SNC.

La physiopathogénie de la 6.4.3 Céphalée attribuée a une angéite
secondaire du systeme nerveux central (SNC) est multifactorielle
inflammation, AVC (ischémique ou hémorragique), élévation de la
pression intracranienne et/ou hémorragie sous -arachnoidienne.

6.5 Céphalée attribuée a une affection artérielle
cervicale carotidienne ou vertébrale

Description

Céphalée et/ou douleur faciale et/ou cervicale causées par des Iésions non
inflammatoires des artéres cervicales carotides et/ou vertébrales. La
douleur est g®n ®r al ement doapparition soudai ne

tonnerre). El'l e peut rester isol ®e ou °tre 1
l es d®ficits focaux débun infarctus c¢c®r ®br al
Critéres diagnostiques :
A. Toute nouvelle céphalée et/ou douleur faciale et/ou cervicale
répondant au critere  C
B. Unelésion dbune art re cervicale a ®t ® d®mont
chirurgicale ou radiologique a été pratiquée sur une artére cervicale
C. Lien de causalit¢é démontré par au moins deux des éléments
suivants
1. ladouleur sbest d®venlradapop ®mporelle étroite avec
doautres loscauxgsh@sne affection arto®rielle
conduit & son diagnostic
2 | un des ® ®ments suivants ou | es deux
a) la doul eur sbéest significativement a
douat res signes doaffection art®riell e
b) | a doul eur sbest significativement
résolutive dans le mois suivant son apparition
3. la douleur est unilatérale et i psil at®rale - l 6art r
affectée

D. Noest pas mieux uverx pauitqgrueedipaagno<s3ti c de | 0
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6.5.1 Céphalée ou douleur faciale ou cervicale attribuée a une
dissection artérielle cervicale carotidienne ou vertébrale

6.5.1.1 Ceéphalée ou douleur faciale ou cervicale aigué attribuée a
une dissection artérielle cervica le carotidienne ou vertébrale

Description

Céphalée et/ou douleur faciale et/ou cervicale causées par une dissection
artérielle cervicale carotidienne ou vertébrale. La douleur est
habituellement ipsilatérale au vaisseau disséqué ; elle est généralement

dobapparition soudaine (voire en coup de tonn

ou °tre un sympt!me ddoalerte pr®c®dant un

Critéres diagnostiques :

A. Toute nouvelle céphalée et/ou douleur faciale ou cervicale
répondant au critere  CetD
B. Une dissection cervicale carotidienne ou vertébrale a été
diagnostiquée
C. Lien de causalité démontré par au moins deux des éléments
suivants
1. ladouleur sb6est d®venlradapop ®mporelle étroite avec
doautr es lomuxgchtelsne di s s eclteicavvicalesouda ®r i e
conduit & son diagnostic
2. | 6 un éldmeents suivants  ou les deux:
a) |la doul eur sobest

sign
débautres signes dobaf

i
fection art ®r.i

ficativement

n

a
el

b) | a doul eur sbest significativement

résolutive dans le mois suivant son apparition

3. I 6un des ®| ®ments suivants ou | es deux

a) la douleur est sévére et continue pendant des jours ou
plus
b) ladouleur pr ®c de des signes dbéi sch®mi
et/ou cérébrale
4. la douleur est unilatérale et i psil at®rale -~ | dar
affectée
D. LOune des <car assgivadessi stiques
1. céphalée résolutive dans les 3 mois !
2. céphalée non résolutive, mais 3 mois ne se sont pas encore
écoulés depuis son apparition !

E. Noest pasxmpileugxu ®e par un autre-3di agnost.i

e

C
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Note

1. Les 3 mois doivent étre comptés a partir de la stabilisation,
spont an®ment ou par traitement, pl ut?®t q
dissection artérielle cervicale.

Commentaires

Une céphalée avec ou sa ns cervicalgie peut étre la seule manifestation

débune dissection art®rielle cervicale. Cbdes
fréquent (55 T 100% des cas) et le plus fréquemment révélateur (33 186 %

des cas) de cette affection.

La 6.5.1.1 Céphalée ou douleur faciale ou cervicale aigué attribuée a une

dissection  artérielle cervicale carotidienne ou vertébrale est
habituell ement uni |l at®rale (ipsilat®rale
prolongée (4 j our s en moyenne) . Cependant , el |

caractéristique s pécifique constante et peut parfois étre trés trompeuse,

mi mant ddautres ¢ ®phaMi@ans , Ile Aldieevasculgite gle 1 .

la face ou 4.4 Céphalée primaire en coup de tonnerre . Les signes associés

(déi sch®mi e c®r ®br al e ou r ®t iocauxg nsane et I
habituels. Un syndrome de Horner douloureux, un acouphéene douloureux

soudain ou une paralysie douloureuse du Xlle nerf cranien évoquent

fortement une dissection carotidienne.

Une dissection artérielle cervicale peut étre associée a une dissecti on
art®rielle intracr©nienne, qui est une cause
arachnoidienne. Une 6.7.4 Céphalée attribuée a une dissection artérielle

intracranienne  peut étre présente en plus de la 6.5.1.1 Céphalée ou

douleur faciale ou cervicale aigué at tribuée a une dissection artérielle

cervicale carotidienne ou vertébrale

La 6.5.1.1 Céphalée ou douleur faciale ou cervicale aigué attribuée a une

dissection artérielle cervicale carotidienne ou vertébrale précéde

g®n ®r al ement | 6appar i témigues el Bésessiteeidgne @rs | s c h
diagnostic et un traitement précoces. Le diagnostic repose sur une IRM

cervicale comportant des s®quences avec sup
Doppl er, | 6ARM et/ ou | 6angioscanner et , e X
doute, sur | adgiographie conventionnelle. Plusieurs de ces investigations

sont souvent nécessaires, car chacune peut étre normale.

1 noéy a pas eu doessai t h®r apeutique ran
consensuel repose sur | 6h®parine suivie pa
6 mois selon la qualité de la cicatrisation artérielle.
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6.5.1.2 Céphalée ou douleur faciale ou cervicale persistante
attribuée a un antécédent de dissection artérielle cervicale
carotidienne ou vertébrale

Description
Céphalée causée par une dissection artérielle cervicale carotidienne ou
vertébrale qui persiste plus de 3 mois apres la stabilisation de la
dissection.

Criteres diagnostiques :

A. Céphalée précédemment diagnostiquée comme 6.5.1.1 Céphalée ou
douleur faciale ou cervicale aigué attribuée a un e dissection
artérielle cervicale carotidienne ou vertébrale et répondant au
critere C
B. La dissection sbest stabilis®e, spontan®nm
C. La céphalée a persisté pendant > 3 mois apres la stabilisation de la
dissection
D. Noest pasxml egu®e par un autre -8liagnostic

Commentaire

Quelques études ont documenté des céphalées répondant aux criteres de
6.5.1.2 Ceéphalée ou douleur faciale ou cervicale persistante attribuée a

un antécédent de dissection artérielle cervicale caro tidienne ou

vertébrale . Des recherches sont nécessaires pour identifier les facteurs de

risque de telles céphalées persistantes ; un antécédent de 1. Migraine
pourrait jouer un rt*le, tout comme | danxi ®t R
6.5.2 Céphalée post -endartériectomie

Description

C®phal ®e caus ®e par | a proc®dur e chirurg
carotidienne. La douleur peut également étre faciale ou cervicale. Elle

peut rester i sol ®e ou °tre un sympt!l!me doba

focaux doun AVC ( pmomagquep.al ement h®

Critéeres diagnostiques

A. Toute nouvelle céphalée répondant au critére C

B. Une endartériectomie carotidienne a été réalisée

C. Lien de causalité démontré par au moins deux des éléments
suivants
1. céphalée ayant débuté durant la 1re semaine suivant

| 6endart ®ri ectomie carotidienne
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2. céphalée résolutive au cours du ler mois suivant
| 6endart ®ri ectomie carotidienne
3. les deux éléments suivants :

a |l a c®phal ®e est uni |l at ®r al e, du <c?tt
carotidienne
b) la céphalée a | 6une des trois caract

distinctes suivantes 1 :

I. douleur diffuse et légere

ii. douleur de type algie vasculaire de la face se
produisant une ou deux fois par jour par crises durant

2-3 heures
iii. douleur sévere pulsatile
D. Noegpas mieux expligu®e par un aBtre diagn
Notes :
1. Trois variétés de 6.5.2  Céphalée post -endartériectomie  ont été

décrites, mais ne sont pas codées séparément

a) une céphalée diffuse, l1égere et isolée survenant dans les

premiers jour s apres la chirurgie

b) une douleur unilatérale ressemblant a une algie vasculaire de la

face avec des crises, htdessevednun®e de 2
deux fois par jour ;

c) douleur pulsatile unilatérale et intense survenant 3 jours apres la
chirurgie.

2. En patrticulier, la dissection artérielle a été exclue par des
investigations appropriées.

Commentaire

Des trois variétés de 6.5.2 Céphalée post -endartériectomie , la premiere

(l'a plus fr ®qu e Rades,cas)eatbénigné ét rapidement

r®solutive tandis que | a second®degcalpport ®e
se résout en deux semaines environ. La troisiéme variété fait partie du

rare syndrome d'hyperperfusion et comporte une douleur unilatérale

pulsatile et sévére qui apparait dans les troi s jours apres la chirurgie. Elle

précede souvent une augmentation de la pression artérielle et I'apparition

de crises d'épilepsie ou de déficits neurologiques vers le septieme jour. Un

traitement est nécessaire en urgence, car ces symptomes peuvent

annonce r une hémorragie cérébrale.
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bY

6.5.3 Céphalée attribuée a une angioplastie ou un stenting
carotidien ou vertébral

Description

C®phal ®e caus®e par | es proc®dures endovasc
de stenting cervical. La douleur peut également étre faci ale ou cervicale.

Elle peut rester isol ®e ou °tre un sympt!?! me

focaux déun AVC (principalement h®morragique

Criteres diagnostiques :

A. Toute nouvelle céphalée répondant au critére C
B. Angioplastie ou un stenting carotidie  n ou vertébral a été realisé
C. Lien de causalité démontré par tous les éléments suivants
1. | a c ®p hal ®adaévelgppée sdans la semaine suivant
| 6angioplastie et/ ou |l e stenting

2. la céphalée est résolutive au cours du premier mois apres
| 6 angi o et/budesstentieg

3. la céphalée e st du m° me clt® que | 6angi opl
stenting
D. Noegas mieux expligqgu®e par un aB8tre diagn
Note
1. En particulier, la dissection artérielle a été exclue par des

investigations appropriées.

Commentaires

Léangioplastie ou |l e stenting <carotidien ol
traiter les sténoses artérielles cervicales.

Dans une série de 64  patients traités par stenting carotidien, un tiers ont

eu une céphalée, habituellement dans les 10 min utes  suivant

| 6intervention. ElI'le ®tait | ®g r e, i psil at ®
pression. Elle a généralement disparu dans les 10 minutes. Par ailleurs,

les données sur la 6.5.3 Céphalée attribuée a une angioplastie ou un

stenting carotidien ou vertébral r est ent rares. La c®phal ®

mentionnée lors des grands essais comparant le stenting carotidien et
| 6endart ®ri ect omi e.

Une 6.5.3 Ceéphalée attribuée a une angioplastie ou un stenting carotidien
ou vertébral a été rapportée au cours du rare syndrome doéhyperperf
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6.6 Ceéphalée attribuée a affection veineuse
intracranienne

6.6.1 Céphalée attribuée a une thrombose veineuse cérébrale
(TVC)

Description

C®phal ®e caus®e par une thrombose veineuse
caractéristique spé cifique : elle est le plus souvent diffuse, progressive et

sévere, mais peut étre unilatérale et soudaine (voire en coup de tonnerre)

ou | ®g re et parfois dobéallure migraineuse.

Critéres diagnostiques :

A. Toute nouvelle céphalée répondant au critere C

B. Une thrombose veineuse cérébrale (TVC) a été diagnostiquée
C. Lien de causalité démontré par les deux éléments suivants
1. Il a c®phal ®e soeesntrelatub@tempbreilqaqu@teavec
doautres sympt?!® mes et/ ou e naisa cl ini
conduitau diagnostic d 6 @ MVC
2. I 6un des ® ®ments suivants ou | es deux
a |l a c®phal ®e sbdest significativement
aux signes cliniques ou radiologique
b) | a c®phal ®e sbest significativemen
résolutve apr s | 6am®lioration de | a TVC
D. Néest pas mieux expliqu®e par ud autre di

Commentaires

La céphalée est de loin le symptdme le plus fréquent de la thrombose
veineuse cérébrale (TVC), présent dans 80 a 90 % des cas, et aussi le
sympt édme inaugural le plus fréquent.

La 6.6.1 Céphalée attribuée a une thrombose veineuse cérébrale (TVC)

nda pas de caract®ristique sp®cifique, mai s
progressive, s®v r e et associ ®e ) doéautr
intracranien ne. Elle peut également étre unilatérale et soudaine, et

parfois tres trompeuse, imitant une 1.1 Migraine sans aura , 1.2 Migraine

avec aura , 3.1 Algie vasculaire de la face , 3.4 Hemicrania continua , 4.4

Céphalée primaire en coup de tonnerre 7.2 Céphalée attribuée a une

hypotension du liquide cérébrospinal ou 6.2.2 Céphalée aigué attribuée a

une hémorragie sous -arachnoidienne (HSA) non traumatique (la TVC

pouvant étre une cause de HSA).

Une c®phal ®e peut °tre | e seul sympt®me dou
90 % des cas, elle est associée a des signes focaux (déficits
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neur ol ogi ques ou convul sions) et/ ou des

intracr ©ni enne, doenc®phal opathie subaigu=zx

caverneux.

En | 6absence de caract ®ri sti géle Céphalgg®c i f i q
attribuée a une thrombose veineuse cérébrale (TVC) , toute céphalée

persistante récente doit faire suspecter une TVC, en particulier en

pr ®sence doéun O®t at p r gdcdnt: loendiagnosiicest dasés o u s
sur | 6i mageri e c ®r ®dquenaes €2* etivahbbaphie, scanner ®
cérébral avec angiographie veineuse, et angiographie intraartérielle  a
réserver aux cas douteux). Le traitement doit étre débuté le plus

rapidement possible et inclut un traitement symptomatique, une
héparinothérapie sui vie d'au moins six mois d'anticoagulation orale et un

traitement étiologique en cas d'affection sous -jacente.

6. 6. 2 C®phal ®e attri bu®e au stenting do
intracranien

Description

C®phal ®e uni |l at ®r al e caus ®e par | e stent
intracranien, et du méme cété que lui.

Critéres diagnostiques :

A. Une nouvelle céphalée unilatérale répondant au critere C
B. Un stenting veineux jugulaire ou cranien a ete effectué
C. Lien de causalité démontré par tous les éléments suivants
1. la céphal ®e sd@weleppée dans la semaine suivant le
stenting
2. la céphalée est résolutive au cours des 3 mois suivants le
stenting
3. lacéphalée estipsilatérale au stenting
D. Noegas mieux expligqgu®e par un aB8tre diagn
Note
1. En particulier, une thrombose veineuse intra -stent a été exclue.

Commentaires

Depuis une décennie, le stenting de sténoses du sinus sagittal a été utilisé
pour traiter | 6hypertension intracr©nienne i

Les données sur la 6.6.2 Céphalée attribuée a u stenting doéun S
veineux intracranien  sont rares. Dans une série de 21 patients présentant
une hypertension intracranienne idiopathique, 10 patients ont présenté
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des « stent -céphalées » différentes de celles rencontrées avant le
traitement, situées sur | e site de | 6endoproth se,
mastoidienne et durant environ 3 semaines.

6.7 Céphalée attribuée a une autre affection artérielle
intracranienne aigué

6.7.1 Ceéphalée attribuée a wune procédure endovasculaire
intracranienne

Description

Céphalée unilatérale causée directement par une procédure
endovasculaire intracranienne, ipsilatérale a la procédure et durant moins
de 24 heures.

Critéres diagnostiques :

A. Toute nouvelle céphalée répondant au critéere C
B. Une procédure endovasculaire intracr anienne a été réalisée
C. Lien de causalité démontré par au moins trois des éléments
suivants :
1. | a c®phal ®e sbest d®vel opp®e dans | a
procédure
2. la céphalée est résolutive au cours du premier mois apres la
procédure
3. lacéphalée estipsilatérale ou bilatérale a la procédure
4. | a c®phal ®e a au moi ns | 6un des
caractéristiques  suivants ? :
a) sévere, survenant brusquement dans les secondes qui

suivent la procédure et qui dure <1 heure

b) modérée a sévere, se développant dans les heures suivant
la procédure et durant > 24 heures

c) survenant chez un patient ayant 1. Migraine avec les

caractéristiques de la 1.1 Migraine sans aura ou de la 1.2
Migraine avec aura

D. Noesas mieux expligu®e par un aBfre diagn

Notes :

1. Par exemple, angi opl asti e, embol i sati on ou mi
stent.

2. Il existe trois sous -types reconnues (mais, non codées séparément)

by

de 6.7.1 Céphalée attribuée a une procédure endovasculaire
intracranienne
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a) un sous -type tres spé cifigue rapporté aprés gonflement du

ball onnet ou embolisation doéuneouddAY ou d
s®v re |l ocalis®e selon | 6art re concern®e
en quelques secondes aprés la procédure et disparaissant

rapidement ;

b) céphalée se développant dans les heures a un jour suivant la
procédure et durant quelques jours ;

C) une migraine survenant chez une personne qui souffre de 1.
Migraine et qui est déclenchée par la procédure endovasculaire
intracranienne ceci est par f oéphaléesnternittented 6 u n e
récurrente pendant plusieurs semaines (dans ces cas, le patient doit

avoir les deux diagnostics : le type ou le sous -type approprié de 1.

Migraine et la 6.7.1 Céphalée attribuée a une procédure
endovasculaire intracranienne ).

3. En particulier, la dissection artérielle et la rupture artérielle ont été
exclues par des investigations appropriées.

6.7.2 C®phal ®e de | 6angiographie

Description

Céphalée causée directement par une angiographie cérébrale.

Critéres diagnostiques :

A. Toute nouvelle céphalée répondant au critere C
B. Une angiographie carotidienne ou vertébrale intraartérielle  a été
réalisée
C. Lien de causalit¢é démontré par au moins deux des éléments
suivants
1. la c®phal ®e s obdest d®vel opp®e pendant
les 24 heures la suivant
2. la céphalée est résolutive dans les 72 heures aprés
| 6angi ographi e
3. | a c®phal ®e a au moi ns | 6un des
caractéristigues  suivants ! :
a se d®vel oppant pendant | 6i njection
durant < 1 heure
b) se développa nt guel ques heur es apr s | 6 a
durant > 24 heures
C) survenant chez un patient souffrant de 1. Migraine avec
les caractéristiques de la 1.1 Migraine sans aura ou de la

1.2 Migraine avec aura
D. N6 e st mipux sexpliquée par un autre diagnostic de | 643.CHD
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Note

1. Il existe trois variétés reconnues (mais non codés séparément) de
6.72 C®phal ®e de | 6.angiographi e

a survenant au cours de | b6angiographie
| 6i njection du produit de contraste
b) se produisant plus tard, mais dans les 24 heures ;

(ces deux sous -types sont plus fréquentes chez les patients
ayant des antécédents de céphalée primaire, mais ont des
caractéristiques nettement distinctes par rapport a la
céphalée primaire)

C) une crise migraineuse survenant chez une personne atteinte
de 1. Migraine et qui est d®cl ench®e par | 6ar
ces cas, le patient devrait recevoir les deux diagnostics s le
type ou le sous -type approprié de 1. Migraine et la 6.7.2
Céphaléedel 6 angi ogx aphi e

Commentaire

Léangiographi e de c o-imdiguée shezles patignts atteimst r e
de 1.2.3 Migraine hémiplégique , car elle peut déclencher une crise tres
sévere, avec hémiplégie prolongée et coma.

6.7.3 Céphalée attribuée a un syndro me de vasoconstriction
cérébrale réversible (SVCR)

6.7.3.1 Céphalée aigué attribuée a un syndrome de
vasoconstriction cérébrale réversible (SVCR)

Description

Céphalée causée par un syndrome de vasoconstriction cérébrale

réversible (SVCR), typiquement une céphalée en coup de tonnerre

récurrente durant 1 -2semai nes, souvent d®cl ench®e
sexuel | e, | 6effort, |l es maniuvr es de Val s
c®phal ®e peut °tre | unique sympt!me du SV

doéoal erte pr ®c ®dmonrdagique ou isshéi@iqub. ®

Criteres diagnostiques :

A. Toute nouvelle céphalée répondant au critére C
B. Un syndrome de vasoconstriction cérébrale réversible (SVCR) a été
diagnostiqué
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C. Lien de causalit® d®montr® par au moins |
ou les deux
1. c®phal ®e, avec ou sans d®ficits focaux
ayant condut & | 6 angi ographie (avoolber d@s pect
perles ») etau diagnostic de SVCR
2. cephalée ayant | 6une des caract:®ri stiques s
a) débuten coup detonne rre
b) d®cl ench®e par | 6activit® sexuell e,
maniuvres de Valsalva, | 06®motion, | e

c) pr®sente ou r ®cur rlenois eaprés lerdabutt , O
sans nouvelle céphalée significative > 1 mois apres le

début

D. LOlune des car ssgivaiessi sti ques

1. céphalée résolutive dans les 3 mois du début

2. cephalée non résolutive, mais 3 mois ne se sont pas encore

écoulés depuis le début

E. Noesas mieux expligu®e par un a8t re diagn
Note
1. Enpart i cul i er |, | 6 h ®amachnaidemne anéve/smals a été

exclue par des investigations appropriées.

Commentaires

Le syndrome de vasoconstriction cérébrale réversible (SVCR) est une
affection encore mal comprise, caractérisée cliniquement par des
céphalées diffuses séveres qui sont typiquement a type de coup de
tonnerre, imitant une hémorragie sous -arachnoidienne anévrysmale.

Le SVCR est la cause la plus fréquente de céphalée en coup de tonnerre

récurrente sur guelques jours ou semaines. La 6.7.3.1 Céphalée aigué

attribuée a un syndrome de vasoconstriction cérébrale réversible (SVCR)

peut rar ement avoir d 60 a ut rapgdemennprogessived e d ®b u't
sur quelques heures ou plus lentement sur quelques jours.

De grandes s®ries de patSYGRrconBrmésoatunboritré a n t dou
gue Jjusg®wdb doéhtre eux pr®sentaient des c®p
symptbme, mais cette affection peut étre associé a des déficits

neurologiques focaux fluctuants et parfois a des crises épileptiques. La

6.7.3.1 Céphalée aigué att ribuée a un syndrome de vasoconstriction

cérébrale réversible (SVCR) peut °tre un sympt!me dobéal ert

AVC hémorragique ou ischémique. La céphalée est absente chez une

minorité de cas de SVCR.

Léangiographi e dans | e SVCR rmalet avec mesr d®f ir
segments alternés de constriction et de dilatation artérielles (aspect
«collier de perles » ou « chapelet de saucisses »). Cependant,
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| 6angi ographie par | RM, par TDM et m°me par
pendant la premiere semaine apres | e début clinique. Les patients ayant

des céphalées en coup de tonnerre récurrentes et une angiographie

normale, mais répondant a tous les autres criteres du SVCR, doivent étre

considérés comme ayant une 6.7.3.2 Céphalée aigué probablement

attribuée a un sy ndrome de vasoconstriction cérébrale réversible (SVCR)

L6I RM c®r ®br al e est a n o% dea tas, mdnaamtsdivedsO0 - 80
types de lésions, notamment des hémorragies intracraniennes (sous -
arachnoidienne de la convexité, intracérébrale et/ou sous -durale) , des
infarctus C®r ®br aux et/ ou des id mes c®r ®
«syndrome doébenc®phal opathie»post®rieure r®ve

Au moins la moitié des cas de SVCR sont secondaires, principalement au
postpartum et/ ou attribuabl es “svas@aetixeg,0si t i on

dont les drogues illicites et les médicaments alpha -sympathomimeétiques
et sérotoninergiques. Léaffection gu®rit s3pmwig taven ®me n't
di sparition des anomal i es amrte®ible e)letldars ( d 6 o %

pratiguement la majo  rité des cas, résolution des céphalées. Cependant,
les AVC dus a un SVCR peuvent entrainer une déficience permanente.

6.7.3.2 Céphalée aigué probablement attribuée a un syndrome de
vasoconstriction cérébrale réversible (SVCR)

Description

Céphalée typique ddun syndrome de vasoconstriction
( SVCR) , -a-diteecéphalée en coup de tonnerre récurrente sur 1 a

2semaines et d®cl ench®e par |l activit® sex
maniuvres de Valsalva et/ ou | 06 @martrielles , mai s
intracr ©ni ennes typiqgues du SVCR néont p
| 6angi ographi e c®r ®br al e.

Criteres  diagnostiques :

A. Toute nouvelle céphalée répondant au critere C
B. Un syndrome de vasoconstriction cérébrale réversible (SVCR) est
suspect®, mais | éangiographie c®r ®bral e e
C. Lien de causalité probable démontré par tous les éléments
suivants

1. au moins deux céphalées en 1 mois, ayant les trois
caractéristiques suivantes
a) début en coup de tonnerre, et maxi male en <1 min
b) intensité sévere
c) durant O ®nin
2. au moins une céphalée en coup de tonnerre a été déclenchée
par | 6un des ®| ®ments suivants
a activit® sexuelle (juste avant ou pe
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b) effort
c) maniuvre de Valsalva
d) émotion
e) pren dre un bain et/ou une douche
f)  se pencher en avant
3. absence de nouvelle c®p hal ®e en coup de tonnerrtr
céphalée significative >1 mois apres le début

D. LOlune des car ssgivaiessi sti ques

1. céphalée résolutive dans les 3 mois du début

2. céphalée non résolutive, mais 3 mois ne se sont pas encore

écoulés depuis le début

E. Noegas mi eux expliqu®e par un aut-83e diagnos
Note
1. En particulier, une hémorragie sous -arachnoidienne anévrysmale a

été exclue par des investigations appropriées.

Commentaire

L 6 | GB be propose généralement pas de criteres pour les céphalées

secondaires probables. Cependant, les anomalies artérielles du syndrome

de vasoconstriction cérébrale réversible (SVCR) peuvent étre difficiles a

démontrer. Cer tains cas de SVCR nécessitent des ARM ou des

angioscanners répétés pendant 2 a 3 semai nes apr s | 6appar.
c®phal ®es et doautres n®cessitent une
conventionnelle pour étre formellement diagnostiqués. Les patients ayant

des céphal ées en coup de tonnerre récurrentes et provoquées typiques

ddéun SVCR sur moi ns doéun moi s, une angiog
normale, et chez qui une autre cause de céphalée a été exclue par des
investigations appropriées, un diagnostic temporaire de 6.7. 3.2 Céphalée

aigué probablement attribuée a un syndrome de vasoconstriction
cérébrale réversible (SVCR) peut étre posé.

6.7.3.3 Céphalée persistante attribuée a un antécédent de
syndrome de vasoconstriction cérébrale réversible (SVCR)

Description

Céphalé e causée par le syndrome de vasoconstriction cérébrale réversible
(SVCR) et durant plus de 3 mois apres le début.

Criteres diagnostiques :

A. Céphalée précédemment diagnostiguée comme 6.7.3.1 Céphalée
aigué attribuée a un syndrome de vasoconstriction cérebrale
réversible (SVCR) et répondant au critére C
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B. Nor mal i sati on des art res c ®r ®br al es s
invasive ou invasive) de contréle, dans les 3 mois suivants
| 6apparition du SVCR

C. La céphalée a persisté pendant > 3 mois aprés son débu t

D. Noest pas mieux expliqu®e par ud autre di

Commentaire

Quelgues études ont documenté des céphalées répondant aux criteres du
6.7.3.3 Céphalée persistante attribuée a un antécédent de syndrome de
vasoconstriction cérébrale réversi ble (SVCR). Des recherches sont
nécessaires pour identifier les facteurs de risque de telles céphalées
persistantes ; un antécédent de 1. Migraine peut jouer un réle, tout

comme | 6anxi ®t ®/ | a d®pressi on.

6.7.4 Céphalée attribuée a une dissection artérielle intracranienne

Description

C®phal ®e caus®e par |l a dissection dbdéune art
est principalement unilatérale et ipsilatérale au vaisseau disséqué ; elle

est g®n ®r al ement déapparition soudai ne (v
tonnerre). Elle peut rester i1isol ®e ou °tre un sympt?!?

une hémorragie sous -arachnoidienne ou un AVC.

Critéres diagnostiques :

A. Toute nouvelle céphalée répondant au critére C
B. Une dissection artérielle intracranienne a été diagnostiquée
C. Lien de ca usalité démontré par au moins deux des éléments
suivants
1. La céphalée s bdest d®vel opp®e en relation t
avec ddautres sympt ! mes et/ ou signe
dissection artérielle intracranienne ou qui a conduit a son
diagnostic
2. La céphalée se résout au cours du 1ler mois suivant son
apparition
3. | a c®phal ®e pr ®sent e | 6une ou I 6 atl

caractéristiques suivantes
a) apparition soudaine ou en coup de tonnerre
b) intensité sévere
4. la céphalée est unilatérale et ipsilatérale a la dissection
D. Noest pas mieux expliqu®e par ud autre di
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Commentaires

Une dissection peut concerner toute artere intracranienne et peut induire

une hémorragie sous -arachnoidienne, des infarctus cérébraux, une
compression des struct ures adjacentes ou, plus rarement, une
hémorragie intracérébrale. Chez les personnes asiatiques, les dissections
artérielles intracraniennes sont plus fréquentes que les dissections
artérielles cervicales.

Une céphalée aigué est souvent le symptome révélateur et peut étre le
seul symptome de cette affection.

6.8 Céphalée et/ou aura migraineuse attribuée a une
vasculopathie intracranienne chronique

6.8.1 Céphalée attribuée au CADASIL (Cerebral Autosomal

Dominant Arteriopathy with  Subcortical Infarcts and
Leukoencephalopathy)

Description

Céphalée récurrente évoluant par crises ressemblant a une 1.2 Migraine

avec aura , © |l 6exception doéoune fr ®cppmwongé si nhabi

causée par le CADASIL (Cerebral Autosomal Dominant Arteriopathy with
Subcortical Infarcts and Leukoencephalopathy). Elle est associée aux
autres signes cliniques du CADASIL ou, souvent, en représente le premier
symptoéme.

Criteres diagnostiques :

A. Crises récurrentes de migraine avec aura typique, hémiplégique ou
prolongée, répondantau critere C
B. Un CADASIL a été démontré 1

C. Lun des ®| ®ments suivants ou |l es deux
1. la migraine avec aura était la manifestation clinique initiale du
CADASIL
2. |l es cCrises de mi gr ai ne avec aur a S 0 ¢
lorsque les autres ma nifestations du CADASIL ( par exemple
i nfarctus c®r ®br aux, troubl es de I 6h
cognitifs) apparaissent et sb6baggravent
D. Noest pas mieux expliqu®e par ud autre di
Note

1. Le diagnostic est fait rmpuationdea NOTECE-Ber c he
ou par une biopsie cutanée avec immunomarquage aux
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anticorps NOTCH-3, ou avec microscopie électronique pour
rechercher du matériel osmiophile granulaire extracellulaire (GOM)
dans la media artérielle.

Commentaires

Le CADASIL (Cerebral Autosomal Dominant Arteriopathy with Subcortical

Infarcts and Leukoencephalopathy) est une maladie autosomique
dominante, avec quelques cas sporadiques, altérant les cellules
musculaires lisses de la media des petites arteres cérébrale s. Elle est due
a des mutations du gene NOTCH-3.

Le CADASIL est caractérisé cliniguement par de petits infarctus profonds

répétés, une démence sous -corti cal e, des troubles de | ¢
un tiers des cas, par des crises typiques de 1.2. Migraine avec aura a
| 6exception dbébune fr®quence inhabituelle dbo

est généralement le premier symptdme de la maladie, débutant en
moyenne a 30 ans, environ 15 ans avant les infarctus cérébraux et 20 a
30 ans avant le déeces.

L6 RM c ®r $ioujoars anormale, avec des anomalies notables de la
substance blanche sur les séquences pondérées en T2.

6.8.2 Céphalée attribuée au syndrome MELAS (Mitochondrial

Encephalopathy, Lactic Acidosis and Stroke - like episodes)
Description
Céphalée récurren t e, ®vol uant par crises déal l ur
i nhabituell e, r ®v ® | 4AVQ, icauste wh yndrome MELAS o
(Mitochondrial Encephalopathy, Lactic Acidosis and Stroke -like episodes)

et associée aux autres manifestations du syndrome.

Criteres diagno stiques :

A. Crises récurrentes de céphalée répondant au critére C
B. Une anomalie génétique mitochondriale associée au syndrome
MELAS (Mitochondrial Encephalopathy, Lactic Acidosis and Stroke -
like episodes) a été démontrée
C. Loun des ®| ®mentlssdeuui vants ou
1.  crises migraineuses récurrentes avec ou sans aura
2. céphalée aigué précédant ou associée a des déficits
neurologiques focaux et/ou des convulsions
D. N6est pas mieux expliqu®e par ud autre di
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Commentaires

Le syndrome MELAS (Mitochondrial Encephalopathy, Lactic Acidosis and

Stroke -like episodes) est une maladie mitochondriale génétiquement

hétérogéne dont le phénotype clinique est variable et comporte des

signes dobéatteinte du SNC ( ceésieshemianapdeRpi | epsi
cécité  corticale, surditt neurosensorielle et/ou vomissements

épisodiques). La céphalée est fréquente lors du MELAS, soit sous la forme

de cCrises r®currentes doéoal l ure mi grai neus
r v ®| at eur doAVQ. pseudo

La préva lence élevée des crises d'allure migraineuse dans le MELAS a
conduit a suspecter l'implication de mutations mitochondriales dans la
migraine avec aura, mais la mutation 3243 n'a pas été détectée dans

deux groupes de sujets atteints de 1.2 Migraine avec aur a. Déautres
mutations encore non détectées pourraient jouer un réle a la fois dans la
mi graine et |l 6AVC i sch®mi que, pui sque des m

surviennent ®gal ement dans dbéautres mal adi es

6.8.3 Céphalée attribuée a une angio pathie Moyamoya

Description

C®phal ®e chronique ®vol uant par crises gL
mi grai neuse, caus®e par | dangiopathie Moyam

manifestations cliniques de cette affection.

Critéres diagnostiques

A. Céphalée récurrente répondant au critéere C
B. Preuve neuroradiologigue do6une angiopathie Moyamoya
C. Lien de causalité démontré par les deux éléments suivants
1. |l a c®phal ®e s eesrﬂrelatab@tempbrellqaqlr@teavec
d o6 aut symptbmes et/ou signes clin iques et/ou preuve
doi magerie de | 6angiopathie Moyamoya ¢
découverte
2. | 06 un élédmeents suivants ou les deux:
a |l a c®phal ®e sbdest significativement
) déautres sympt?!® mes et/ ou signes
radiologigue s dbéaggravation de | 6angiopath
b) Il a c®phal ®e sbest significativement

chirurgie de revascularisation
D. Noest pas mieux expliqu®e par ud autre di
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Commentaires

Léangiopathi e Moyamoya dassténosegprograsdiv®puiss ®e par
0

| 6occl usi on bil at ®r al e des art res car ot i
cérébrales moyennes et cérébrales antérieures. Plusieurs génes de

susceptibilit® ont ®t® identifi®s ou Il ocalii:
Chez doauattrieesnt s, | 6angi opathie Moyamoya est

affections (drépanocytose, syndrome de Down et radiothérapie, entre
autres) et est alors qualifiee de syndrome Moyamoya.

Léangiopathie Moyamoya se mani feste g®n ®r al

| 6adol escence par un AVC isch®mi que ou h®m
une ceéphalée aigué. En dehors des AVC, les céphalées sont tres
fr®gquentes chez | 6enf ant et | 6 adulldure atte
phénotype ressemble le plus souvent a la 1.1 Migraine sans aura , la 1.2

Migraine avec aura ,la1.2.3 Migraine hémiplégique ouala?2. Céphalée de
tension . Des crises évoquant une algie vasculaire de la face ont rarement
été rapportées.

La chirurgie de revascularisation a des effets variables sur les céphalées

des patients atteints de Moyamoya, avec une amélioration chez certains,

une persistance chez dobéautres et des c®phal
autre sous -groupe.

6.84 Aur a déal l ure mi agribiee @ eumes angiopathie
amyloide cérébrale (AAC)

Description

Auras doallure migraineuse dobéapparition tard
céphalée légere, également appelées « épisodes amyloides », causées par

| 6angi opathie amyl opde c®r ®br al e, souvent

hémorragie sous -arachnoidienne de la convexité, et associées aux autres
manifestations de cette affection.

Criteres  diagnostiques :

A. Nouvell es auras doal |eoousansndémhalée iegeru s e, av
répondant au critere  C
B. Imagerie cérébrale ou biopsie cérébrale montrant une angiopathie
amyloide cérébrale (AAC)
C. Lien de causalité démontré par un ou plusieurs des éléments
suivants
1. | 6aur a sO0est ed@latoh o @emppdrelle étroite avec
débautres sympt*mes et/ ou signagantcl i niq
conduit a sa découverte
2. | 6avbast significativement aggrav®e pa

cliniques et/ ou radiologiques dbéaggr avze
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3. appariton apr s ded®gns

D. Néest pas mieux expliqgu®e par udl. autre di

Note

1. Les s®quences dO6l RM sensibles au sang s
di agnostic de | angi opathi e amyl opde cC@®
réalisées chez tout patient présentant une aura dbéallure migra

déoapparition tardive.

Commentaires

Léangiopathie amyl opde c®r ®br al e (AAC) est
artéres associée a un dép6t amyloide progressif dans les parois des
vaisseaux corticaux et leptoméningés. Les formes sporadiq ues sont plus

fréquentes que les formes familiales héréditaires.

LOAAC est une cause majeure doh®morragie i nt
|l obair e, do®pi sodes neurol ogiques focaux tr
agées et de troubles cognitifs. Les épisodes neu rologiques focaux
transitoires incluent des symptémes positifs pseudo -aura migraineuse

(paresthésies et/ou phénomenes visuels positifs) et des symptdmes
neurologiques négatifs de type AIT, et peuvent étre causés par une

hémosidérose corticale superficielle ou une hémorragie sous -
arachnoidienne de la convexité. Ces épisodes sont associés a un risque
®l ev® déh®morragie intrac®r ®brale symptomat.

6.8.5 Céphalée attribuée au syndrome de vasculopathie rétinienne
avec leucoencéphalopathie cérébrale et manifest ations
systémiques (RVCLSM)

Description

C®phal ®e ®vol uant par crises doéallure migre
aura, causée par le syndrome de vasculopathie rétinienne avec
leucoencéphalopathie cérébrale et manifestations systémiques (RVCLSM).

Elle peut étre associée aux autres caractéristiques cliniques du RVCLSM et
manifestations systémiques ou en étre la premiére manifestation clinique.

Criteres  diagnostiques :

A. Crises r®currentes doal l ure mi grai neuse
répondant au critere  C
B. Un syndrome de vasculopathie rétinienne avec

leucoencéphalopathie cérébrale et manifestations systémiques a été
démontré 1
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C. Les crises dbéallure migraineuse sont sec
des manifestations cliniques du syndrome
D. N6est pas miueRex peaxpluing autre diagnostic de

Note

1. Le diagnostic est fait par des tests génétiques a la recherche de
mutations de TREXL.

Commentaire

Le syndrome de vasculopathie rétinienne avec leucoencéphalopathie
cérébrale et manifestations systémique s (RVCLSM) est une maladie
systémique des petits vaisseaux, autosomigue dominante, causée par des
mutations décalant le cadre de lecture dans la partie C -terminale de
TREX1. Elle est caractérisée cliniquement par des déficits neurologiques
focaux, des trou bles cognitifs, des troubles psychiatriques, des
convulsions, diverses manifestations systémiques et, dans au moins la

moi ti ® des cas, par des cCrises doal l ure
manifestations incluent la déficience visuelle par rétinopathie vasculair e,
|l a d®mence et l a mort pr ®matur ®e due ° | 6au

lésions de la substance blanche cérébrale. Le spectre clinigue comprend

€galement une altération des fonctions hépatique et rénale, une anémie

parfois associée a un saignement gastro -intestinal et une hypertension.

Chez |l es patients plus jeunes, chez | esque
normale, les manifestations cliniques comprennent un phénomeéne de

Raynaud (54%), une migraine (principalement sans aura : 42%) et des

troubles psychiatri ques (23%). Le diagnostic dans de tels cas peut étre

suspecté sur des antécédents familiaux.

6.8.6 Céphalée attribuée a une autre vasculopathie intracranienne

chronique
Description
Crises déal l ure mi grai neuse, avec ou sans

vasculopa thie intracranienne chroniqgue génétique ou non génétique,
faisant partie du tableau clinique de cette vasculopathie.

Critéres  diagnostiques :

A. Crises r®currentes doal l ure mi grai neuse
répondant au critere  C
B. Une vasculopathie intracr anienne chroniqgue génétigue ou non

génétique a été demontree
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C. Les crises dobéallure migraineuse sont sec
manifestations cliniques de la vasculopathie intracranienne
chronique

D. Noest pas mieux expliqu®e dearl GHACHDtre di

Commentaires
Des crises r®currentes doallure migraine ont
partie des manifestations cliniques de | 6h®mi par ®si e infantile

autosomique dominante avec tortuosités artérielles rétiniennes et

leucoencéphal opathie (HIHRATL) , une affection due a des mutations de

COL4A1. Seules quelgues familles atteintes de ce trouble ont été

signal ®es. En raison des autres manifestatioc
mi graineuse ndont pas ®t ® syst ®meadre dg lae ment ¢
HIHRATL, mais elles semblent principalement ressembler a une 1.2.

Migraine avec aura

Toutes les autres vasculopathies intracraniennes chroniques génétiques et
non génétiques rares peuvent potentiellement provoquer des crises
doéal |l ure useli gr ai ne

6.9 Céphalée attribuée a une apoplexie pituitaire

Description
C®phal ®e caus®e par | apopl exi e pituitaire,
soudaine (ou en coup de tonnerre) et doéi nt
des le début ou plus tard de symptdmes visuels et/ ou doéun
hypopituitarisme (panhypopituitarisme).
Critéres diagnostiques
A. Toute nouvelle céphalée répondant au critére C
B. Un infarctus h®morragique aigu de | 6hypop
C. Lien de causalit¢ démontré par au moins deux des éléments
suivants
1. lacéphalée sbdbest d®vel opp®e en relation tem
déautres sympt?!®mes et/ ou signes clini
pituitaire ou ayant conduit a son diagnostic
2. 1| 6un des @®divanseuwlds sleux
a |l a c®phal ®e sbdest significativement
" dbéautres symptl!mes et/ ou signes cl
pituitaire
a |l a c®phal ®e sbdest significativement

doautres sympt?!mesiquestd @am®Ili igmreat icd
de | 6apoplexie pituitaire
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3. la c®phal ®e est s®v re et dbdéapparition
tonnerre
D. Noest pas mieux expliqu®e par ud autre di
Commentaires

Léapoplexie pituitaire est eunegraafvifee.ctCdestr a
des causes doh®mar aalgnep dsioeunsn e non an®vrysi
aussi une cause de céphalée en coup de tonnerre. Le tableau clinique

révele le plus souvent linfarctus ou I'hémorragie d'un macroadénome

hypophysaire non -sécrétantt. L61 RM est plus sensible que
détecter une pathologie intrasellaire.
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vasculaire

Observations générales

Céphalée primaire, secondaire ou les deux?

Les r gles g®n®rales dobéattribution de | a c¢
sbappliquent a’u Céphhléep iattribuée a une affection
intracranienne non vasculaire
1. Lor s qu aouvell céph alée survient pour la premiére fois
en relation temporelle étroite avec une affection
intracranienne non vasculaire, elle est codée comme une
céphalée secondaire attribuée a cette affection. Ceci reste
vrai méme si la céphalée inhabituelle a les caractéris tiques
déune c®phal ®e primaire c¢cl ass®e dans a
| 61 €HD
2. Lor s qu céphalée préexistante ayant les caractéristiques
ddébune c®phal ®e pr i mcaromgee due veste n t
significativement aggravée (ce qui correspond généralement
a une augmen tation par deux fois ou plus de la fréquence
et/ ou de | 0intensit®), en relation temp
affection intracranienne non vasculaire, les deux diagnostics
doivent étre donnés, celui de la céphalée initiale et le
diagnostic de 7. Céphalée att ribuée a une affection
intracranienne non vasculaire (ou | dun detypesg@a sous
condi tion quoi l y ait des preuves s ol
| 6affection peut causer des c®phal ®es.
Introduction
On retrouve dans ce chapitre les céphalées attribuées aux changem ents
de pression intracr ©nienne. Léaugment ati on e
du liquide cérébrospinal (LCS) peuvent toutes deux entrainer une
céphalée. Les autres causes de céphalées classées ici sont les maladies
inflammatoires non infectieuses, les tu meurs intracraniennes, les crises
convul sives, |l es rares cas dbéinjections int
Chiaridetype | et dbdébautres troubles intracr ©niens
Par rapport aux c®phal ®es pri maires, i y a

conce rnant ces types de céphalée. Les essais thérapeutiques contrblés
sont presque inexistants.
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Les critéeres diagnostiques des céphalées énumérées ici, attribuées a une
affection intracranienne non vasculaire, comprennent chaque fois que
possible

A. Céphalée répondant au critere C

B. Une affection intracranienne non vasculaire connue pour étre a
méme de provoquer des céphalées a été diagnostiquée

C. Lien de causalité démontré par au moins deux des éléments
suivants :
1. | a c®phal ®e

soest d ®v e teoporel® eavee n rel a
| apparition de | o6affection intracr©ni

conduit a sa découverte

2 1 6un des ® ®ments suivants ou | es deux
a |l a c®phal ®e sob6est significativement
| 6aggravation de | 6af f e ehne oaqu vasc.l
cervicale
b) lacéphalte sbest significativement am®li o
| 6am®l i oration de | 6aff evascularem i ntr ac
3. | a c®phal ®e a des caract®ristiques t
intracranienne non -vasculaire
4. autres preuves de ¢ ausalité
D. Néest pas mieux expliqu®e par ud autre di

Une <c®phal ®e persistante pendant plus dbun
préesumé efficace ou suite a la résolution spontanée de la pathologie

intracranienne est généralement due a une au tre origine. Une céphalée

persistante plus de 3  mois aprés le traitement ou suite a la rémission de

la pathologie intracranienne est définie en Appendice a des fins de

recherche. De telles céphalées existent, mais elles ont peu été étudiées;

lesitemsdel 6 Appendice ont pour but de stimuler ¢
ces céphalées et leurs mécanismes.

7.1 Céphalée attribuée a une augmentation de la pression du
liquide cérébrospinal (LCS)
Codée ailleurs:

Une céphalée attribuée a une augmentation de la pression intracranienne
ou a une hydrocéphalie secondaire a une tumeur intracranienne est codée
entant que 7.4.1  Céphalée attribuée a une tumeur intracranienne

Description:
Céphalée causée par une augmentat ion de la pression du liquide
c®r ®br ospinal (LCS) , g®n ®r al ement accompagt

et/ ou de signes cliniques dbéhypertension int
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Critéres diagnostiques:

A. Nouvelle céphalée, ou aggravation significative ' ddune c®phal ®e
préexistante , remplissant le critere  C

B. Une hypertension intracranienne a été diagnostiquée, avec les deux
éléments suivants
1. la pression du liquide cérébrospinal (LCS) dépasse 250 mm de

LCS (ou 280 mm de LCS chez les enfants obeses) 2
2. composition normaleduLC S

C. Lien de causalitté démontré par au moins deux des éléments
suivants:
1. | a c®phal ®e sbest d®vel opp®e en rel a
| 6hypertension intracr©nienne oOouU a CO0ON-CI
2. |l a c®phal ®e est soul ag®e par l a di min
intracranienne
3. iTd me papillaire
D. Noest pas mieux expliqu®e par u® autre di
Notes :
1. Une «aggravation significative» implique une augmentation de deux
fois ou plus de | a fr®quence et/ ou de | 0]
regle gé nérale de distinction entre les céphalées secondaires et les
céphalées primaires.
2. A des fins de diagnostic, la pression du liquide cérébrospinal (LCS)
doi t °tre mesur ®e en | 6absence de traite
pression intracranienne. La pression du liquide cérébrospinal (LCS)

doit étre mesurée par une ponction lombaire réalisée en décubitus
latéral sans sédatif ou par un monitorage épidural ou
intraventriculaire. Comme la pression du LCS varie au cours de la
journée, une seule mesure peut ne pas étre révélatrice de la
pression moyenne du LCS sur 24 heures : un monitorage prolongé
de la pression lombaire ou intraventriculaire peut étre nécessaire en

cas doéincertitude diagnostique.

3. Une tumeur intracranienne a été exclue.

Commentaire

La 7.1 Céphalée attribuée a une augmentation de la pression du liquide

cérébrospinal (LCS) e st un type de c®phal ®e. Ce diagt
fait, ne doit °tre que temporaire, en atten
de | 6augmentation de | a pgphaée doitoalors étre L CS; I
recodée dans le sous -type approprié.
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7.1.1 Céphalée attribuée a une hypertension intracranienne
idiopathique (HII)

Termes utilisés précédemment

Céphalée attribuée a une hypertension intracranienne bénigne (HIB);
pseudotumor  cerebri; hydrops méningé; méningite séreuse.

Description

Nouvelle c®phal ®e, ou aggravation signi f
préexistante , causée par une hypertension intracranienne idiopathique et
accompagn®e par ddautres sympt!mes oet/ ou
neuroradiologiques  d lypertension intracranienne idiopathique (HIl), avec

des caract®ristiques typiqgues ®voquant | 6HI I

Criteres diagnostiques :

A. Nouvelle céphalée, ou aggravation significative 1, ddune c®phal
préexistante , remplissant le critere C
B. Les deux éléments suivants:

1. une hypertension intracranienne idiopathique (HIl) a été
diagnostiquée 2

2. la pression du liquide cérébrospinal (LCS) dépasse 250 mm de
LCS (ou 280 mm de LCS chez les enfants obéses) 3
C. LOun des ®| ®ments dsuxiivants ou | es
1. | a c®phal ®e sbest d®vel opp®e ou S 0 ¢
aggravée 1 e n relati on temporelle avec
intracranienne idiopathique ou a conduit & sa découverte
2. |l a c®phal ®e est accompagn®e par | 6un o
suivants:
a) acouphene pulsatile
b) 17 d  meapillaire 4
D. N'est pas mieux expliqgu®e par udfautre di
Notes :
1. Une «aggravation significative» implique une augmentation de deux
fois ou plus de | a fr®quence et/ ou de | 6]

regle générale de distinction entre les céphalées secondaires et les
céphalées primaires.

2. La HIl doit étre diagnostiquée avec prudence chez les personnes
ayant un état de conscience altéré.

7z

3. A des fins de diagnostic, la pression du liquide cé
doi t °tre mesur ®e en |

rébrospin al (LCS)
6absence de traite
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pression intracranienne. La pression du liquide cérébrospinal (LCS)

doit étre mesurée par une ponction lombaire réalisée en décubitus

latéral sans sédatif ou par un monitorage épidur al ou
intraventriculaire. Comme la pression du LCS varie au cours de la
journée, une seule mesure peut ne pas étre révélatrice de la
pression moyenne du LCS sur 24 heures: un monitorage prolongé

de la pression lombaire ou intraventriculaire peut étre néces saire en
cas dobéincertitude diagnostique.

L67Td me papillaire doit °t-td thespapgu®adb

ou de druses de la papille optique. La majorité des patients
souffrant dbébune HI | ont un T.d me
diagnostiquée avec  prudence chez les patients sans ce signe.

La 7.1.1 Céphalée attribuée a une hypertension intracranienne
idiopathique (HII) peut mimer une céphalée primaire, en particulier

une 1.3 Migraine chronique et une 2.3 Céphalée de tension
chronique ; dodéaut r,eces pa@phélées primaires coexistent
couramment avec | 6HII

Une 8.2 Céphalée par abus médicamenteux doit étre exclue chez les

pa

patients noéayant ni 1d me papillaire,

ni signes caract®risti-gnageree. de | 6 HI |

Com mentaires:

Loh

Sus

e

pill

n ne

ypertension intracr®©nienne idiopathiqgue |
chez les femmes obéses en age de procréer (qui sont aussi les plus
ceptibles doé°tre diagnostiqu®es ~ tort co

La 7.1.1 Céphalée attribuée a une hypert ension intracranienne
idiopathique (HII) manque de caractéristigues spécifiques et ressemble

souvent a une 1. Migraine ou une 2. Ceéphalée de tension . La survenue
guotidienne nbébest pas requise pour | e

Le soulagement de la céphalée apres soustrac tion du liquide cérébrospinal
(LCS) est en faveur du diagnosti c, mai s
e OoObserv®e chez des patients souffrant
(sensibilité 72 % et spécificité 77 % pour la 7.1.1  Céphalée attribuée a
une hyperte nsion intracranienne idiopathique (HII) ).

°tr

Les

signes radi ol ogi ques compati bl es

comprennent |l a selle turcique vide, I

opt

di

agno

no

avec

0 ®I

ar g

i ques, | 6apl ati ssement du ptl e post ®ri e
protru sion de la papille du nerf optiqgue dans le vitrée et les sténoses des
sinus veineux transverses.
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7.1.2 Céphalée attribuée a une hypertension intracranienne
secondaire a des causes métaboliques, toxiques ou
hormonales

Codée ailleurs

Les céphalées attribué es a une augmentation de la pression

intracranienne due a un traumatisme cranien, a une affection vasculaire

ou a une infection intracranienne sont codées selon leur cause. La

céphalée attribuée a une augmentation de pression intracranienne due a

un effet secondaire médicamenteux est codée en tant que 8.1.10

C®phal ®e attri bu®e ~ | 6utilisation au | ong c
pour la céphalée).

Description

Céphalée causée par une hypertension intracranienne secondaire a
diverses affections systémiqu e s et accompagn®e doautres

et/ ou signes cliniques et/ ou doéoi magerie ¢c®
dohypertension i ntracr ©ni enne gjdcent.dklle t r oubl
di sparait habituell ement avec | a r®solution
Critéres diagnostiques :
A. Céphalée répondant aux criteres de la 7.1 Céphalée attribuée a une
augmentation de la pression du liquide cérébrospinal (LCS) et au
critere C ci-dessous
B. Léhypertensi on i ntracr ©ni enne a ®t ® att
métabolique, toxiq ue ou hormonale ?!
C. Lien de causalit® d®montr® par au moins |
ou les deux
1. | a c®phal ®e sbest d®vel opp®e en rel a
| augmentati on de | a pression du LCS
découverte
2. I Bun des ®| ®meoguiesdexui vant s
a |la c®phal ®e sbest significativement
| 6augmentati on de | a pression du I
(LCS)
b) |l a c®phal ®e s odest significativement
la diminution de la pression du liquide cérébrospina | (LCS).
D. N6est pas mieux expliqu®e par ud autre di
Note
1. Les causes métaboliques, toxiques ou hormonales potentielles
déohypertension intracr®©nienne comprennent

ai gu=zt, | 6i nsuf fi sance , da®arisel hypertensiviehy per c a |
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aigué, le syndrome hépatocérébral de Reye, la thrombose veineuse

c ®r ®br al e, | 6i nsuffisance cardiaque dr o
(hormonot h®r api e thyropudi enne substituti
tout -transrétinoique, rétinoides, tétra cyclines et chlordécone), la

vitamine A a dose toxique et le sevrage en corticostéroides.

Commentaire

a)

L6®viction de | 6agent responsable ou Il e tr
sous -jacente peuvent ne pas étre suffisants pour normaliser la pression

intrac ranienne élevée; un traitement supplémentaire est souvent

nécessaire pour soulager les céphalées et autres symptébmes et, surtout

pour prévenir la perte de vision.

7.1.3 Céphalée attribuée a une hypertension intracranienne

secondaire a une anomalie chromoso mique
Description
Nouvelle c®phal ®e, ou aggravation signi f
préexistante , causée par une hypertension intracranienne secondaire a
une anomal i e chromosomi qgue et associant do
signes cliniques et/ou neuroradiologiq ues de | 0hypertension int
et de | 6anomali e chrfjawente.somi que sous

Criteres diagnostiques :

A. Nouvelle céphalée ou aggravation significative ' ddune c®phal ®e
préexistante , répondant aux critéres de la 7.1 Céphalée attribuée a
une augmentation de la pression du liquide cérébrospinal (LCS) et
au critere C ci-dessous
B. Léhypertensi on i ntracr ©ni enne a ®t ® att
chromosomique 2
C. Lien de causalit¢é démontré par au moins deux des éléments
suivants
1. | a c ®p h a |t®@développéee sn relation temporelle avec
| 6hypertension intracr©nienne ouU a CcoONC(
2. | a c®phal ®e est soul ag®e en r ®dui ¢
intracranienne
3. Td me papillaire
D. N6est pas mieux expliqu®e par ud autre di
Notes :
1. Une «aggravation significative» implique une augmentation de deux

fois ou plus de | a fr®quence et/ ou de | 0]
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regle générale de distinction entre les céphalées secondaires et les
céphalées primaires.

2. Les anomalies ch romosomiques associees | 6hypertensi
intracranienne comprennent le syndrome de Turner et le syndrome
de Down.

7.1.4 Céphalée attribuée a une hypertension intracranienne
secondaire a une hydrocéphalie

Description

Nouvelle céphalée, ou aggravation signi ficative débune c ®p
préexistante , causée par une hypertension intracranienne secondaire a

une hydroc®phalie et accompagn®e dbébautres s
cliniques déaugmentation de | a pression du |

[
dohydroc®phalie.

Cri teres diagnostiques :

A. Nouvelle céphalée ou aggravation significative ' doune c®phal ®e
préexistante , répondant aux critéres de la 7.1 Céphalée attribuée a
une augmentation de la pression du liquide cérébrospinal (LCS) et
au critere C ci-dessous
B. LoOhypertension intracr®©nienne a ®t ® attr.i
C. Lien de causalit® d®montr® par au moi ns |
ou les deux
1. | a c®phal ®e sbest d®vel opp®e ou S 0 ¢
aggravée ! en relation temporelle avec le développement ou
| 6aggravation de | a pression accrue du
découverte
2. I 6un des ® ®ments suivants ou | es deux
a |l a c®phal ®e sb6est significativement
| 6aggravation d&le | 6hydroc®ph
b) Il a c®phal ®e sbest significativement
| 6am®l i oration de | 6hydroc®phalie
D. Noest pas mieux expliqu®e par ud autre di
Note
1. Une «aggravation significative» implique une augmentation de deux
fosoupus de | a fr®quence et/ ou de | 6intens

regle générale de distinction entre les céphalées secondaires et les
céphalées primaires.
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Commentaire
LOhydroc®phalie ° pression normale ne prov

céphalée; occasionnellement , une céphalée |égere et sourde est signalée.

7.2 Céphalée attribuée a une hypotension du liquide
cérébrospinal

Description
C®phal ®e -~ | 6orthostati sme caus®e par une
cérébrospinal (LCS), spontanée ou secondaire, ou une fuite de liquide
cérébrospinal, généralement accompagnée de douleurs cervicales,
acouphénes, troubles auditifs, photophobie et/ou nausées. Elle disparait
apr s la normalisation de |l a pression du LCSES
fuite de LCS.
Criteres diagnostiqu es :
A. Toute céphalée ! répondant au critere C
B. Loun des ou |l es deux ® ®ments suivants:

1. pression du liquide cérébrospinal (LCS) basse (<60 mm de

LCS)

2. preuve doéune fuite du LCS ~© | 06imageri e

C. L a c®phal ®e soest d®vel opp®e aenlarel at

pression du LCS basse ou la fuite de LCS, ou a conduit a sa
découverte 3

D. Néest pas mieux expliqu®e par ud autre di
Notes :
1. La 7.2 Céphalée attribuée a une hypotension du liquide
cérébrospinal est habituellement, mais pas toujours, orthostatique.
Les c®phal ®es qui sbaggravent significat
ou sod6°tre mis debout et/ ou qui s6am®l i o
horizontal ement sont susceptibles do°tre
pression du LCS, mais cela ne peut pas étre retenu comme un

critéere diagnostique.

2. Imagerie cérébrale montrant une descente cranio -caudale du
cerveau ou un rehaussement des pachyméninges, ou imagerie
médullaire (IRM médullaire, myéloIRM, myéloTDM ou myélographie
conventionnelle) montrant une extravasation du LCS en extradural.

3. La preuve de la causalité dépend de la relation temporelle avec la
cause pr®sum®e, ainsi gue de | 6exclusi on
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7.2.1 Céphalée post ponction durale

Terme utilisé précédemment

Céphalée post -ponction lombaire.

Description

Céphalée survenant dans les 5 jours suivants une ponction lombaire,
causée par une fuite du liquide cérébrospinal (LCS) a travers la ponction

dur al e. Ell e est g®n®r al ement accompagn®e ¢
et/ou de sympt 6mes auditifs subjectifs. Elle se résout spontanément dans
les 2 semai nes ou apr s | 6obstructi on de l a f

épidural lombaire autologue.

Critéres diagnostiques :

A. Céphalée répondant aux criteres de la 7.2 Céphalée attribuée a une
hypo tension du liquide cérébrospinal et au critere  C ci-dessous

B. Une ponction durale a été réalisée

C. La c®phal ®e sbest d ® v pursospiyar@xla ppractios | es 5
durale

D. Néest pas mieux expliqu®e par ud autre di

Commentaire

Les facteurs de risque indépendants pour la 7.2.1 Céphalée post ponction

durale ont été récemment démontrés . sexe féminin, age entre 31 et

50 ans, antécédents de 7.2.1 Céphalée post ponction durale et angle

bi seaut® de | 6aiguil | e précal puerackid ac mémentr e ~ | 0 ¢
de la ponction durale.

7.2.2 Céphalée par fistule du LCS

Description

C®phal ®e - | 6orthostati sme survenant apr

traumatisme causant une fuite persistante du liquide cérébrospinal (LCS)
entrailnant une pressi on intracranienne basse. Elle se résorbe apres
| 6obstruction r®ussie de | a fuite de LCS.

Criteres diagnostiques :

A. Céphalée répondant aux critéres de la 7.2 Céphalée attribuée a une
hypotension du liquide cérébrospinal et au critere C ci-dessous
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B. Une procédure a été pratiquée, ou un traumatisme est survenu,
susceptible de provoquer une fuite persistante du LCS (fistule du
LCS)

C. L a c®phal ®e sbest d®vel opp®e en rel ati
procédure ou le traumatisme
D. Noest pas mieux exptlneudeagpmos tuic ade | 61 C

7.2.3 Ceéphalée attribuée a une hypotension intracranienne
spontanée

Termes utilisés précédemment:

Céphalée attribuée a  une pression du LCS spontanément basse ou a une
hypotension intracranienne primaire ; céphalée due a un fai  ble volume du
LCS; céphalée hypoliquorrh  éique.

Description

C®phal ®e - | 6orthostatisme caus ®e par une
c®r ®br ospinal (LCS) basse doéorigine spont al
accompagn®e doune rai deur de | a nuque et

subjectifs. Elle se résorbe apres la normalisation de la pression du LCS.

Criteres  diagnostiques :

A. Céphalée répondant aux criteres de la 7.2 Céphalée attribuée a une
hypotension du liquide cérébrospinal et au critere  C ci-dessous
B. Absence de procédur e ou de traumatisme connu pour étre capable

de provoquer une fuite du LCS 1

C. L a c®phal ®e sbest d®vel opp®e en rel ati
pression du LCS basse ou avec la fuite de LCS ou a conduit a sa
découverte ?

D. N6est pas mieux explidja@@aoparn culdlealthdn € HD

Notes :

b

1. La 7.2.3 Céphalée attribuée a une hypotension intracranienne
spontanée ne peut étre diagnostiquée chez un patient ayant subi
une ponction durale au cours du mois précédent.

2. Une ponction durale pour mesurer directement la pression du LCS
nbest pas n®cessaire chez | es patients pr
faveur doébune br che durale comme | e rehal

injection de contraste.
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Commentaires

Une fuite spontanée du liquide cérébrospinal (LCS) a été associée a des

troubles héréditaires du tissu conjonctif. Les patients présentant des

fuites du LCS doivent subir un d®pistage doba
vasculaires.

Bien qudi l existe une composante posturale
de 7.2.3 Céphal ée attribuée a une hypotension intracranienne spontanée :
elle peut ne pas étre aussi sévere ou immédiate que dans la 7.2.1

Céphalée post ponction durale . Ainsi, la 7.2.3  Céphalée attribuée a une

hypotension intracranienne spontanée peut survenir immédiatement ou

guelques secondes aprés une position verticale et disparaitre rapidement

(dans | a minute) apr s so6°tre allong® hori zc
7.2.1 Céphalée post ponction durale . Chez dbéautres patients

survenir de f a-on retard®e apr s un changement d
apr s plusieurs minutes ou heures en posit
mais ne disparaissant pas nécessairement, aprés plusieurs minutes ou

heures en position allongée. Le caractere orthostatiqu e de la céphalée a

son début doit étre soigneusement recherché, car cette caractéristique

peut devenir beaucoup moins évidente avec le temps.

Chez les patients présentant des céphalées orthostatiques typiques et

sans cause apparente, et apres exclusion du syndrome de tachycardie
orthostatique postural (POTS), il est raisonnable de réaliser un « patch de
sang épidural » (blood patch épidural, BPE) lombaire avec du sang
autologue. Alors que les BPE sont souvent efficaces pour traiter les fuites

de LCS, un seu | BPE peut ne pas permettre une réponse durable. De plus,

un soulagement complet des symptdmes peut ne pas étre atteint avant

gue deux BPE ou plus nbéaient ®t ® r®alis®s.
déam®l i or at i on -ddaudeaqodiqaes joussu est géné ralement
attendu. Dans certains cas, une amélioration prolongée ne peut pas étre

obtenue avec des BPE lombaires ciblés (au niveau de la fuite) et/ou non

ciblés. Une intervention chirurgicale peut étre nécessaire.

1 nodest pas cl ai r ement patertsaatidinis degt23 t ous [
Céphalée attribuée a une hypotension intracranienne spontanée souffrent
ddédune fuite de l i qui de c®r ®br ospinal act i

m®di caux ®vocateurs ou des signes dobéi mageri e
une fuite de LCS . Le trouble sous -jacent peut étre un faible volume du

LCS. Un ant ®c ®dent dbéaugmentation banale de
(par exemple |l ors dbébune toux Vvigoureuse) est par
Une céphalée posturale a été rapportée aprés le coit: elle doit ét re codée

comme une 7.2.3 Céphalée attribuée a une hypotension intracranienne

spontanée parce quobelle est tr s probabl ement du

cérébrospinal (LCS).
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N

7.3 Ceéphalée attribuée a une pathologie inflammatoire
non infectieuse intracranienne

Description
C®phal ®e en pr®sence dobéune mal adie intracr/(
infectieuse, habituellement avec pléiocytose lymphocytaire dans le liquide

cérébrospinal. Elle guérit apres la résolution de la maladie inflammatoire.

Criteres  diagnostiques

A. Toute céphalée répondant au critere C
B. Une maladie inflammatoire non infectieuse connue pour causer des
céphalées a été diagnostiquée
C. Lien de causalité démontré par un ou plusieurs des éléments
suivants :
1. | a c®phal ®e soOest ralafon etéempqele® avec e n
| 6apparition de | a maladie inflammatoi:
2. |l a c®phal ®e sobest significativement ag
| aggravation de | a mal adie inflammatoi
3. | a c®phal ®e sbest signi f iacakketemente me nt é
avec | 6am®lioration de | a maladie infl
D. Noest pas mieux expliqu®e par ud autre di
7.3.1 Céphalée attribuée a une neurosarcoidose
Description
Céphalée causée par une neurosarcoidose et associée ) déautres
symptoémes et signes de cette affection.
Criteres  diagnostiques :
A. Toute céphalée répondant au critére C
B. Une neurosarcoidose a été diagnostiquée
C. Lien de causalité démontré par au moins deux des éléments
suivants
1. | a c ®p hal ®e velap@ee =n relati® temporelle avec
| 6apparition de | a neurosarcopdose
2 1 6un des ® ®ments suivants ou | es deux
a) |la c®phal ®e sb6est significativement
| 6aggravation de | a neurosarcopdose
b) |l a c®phal ®e sb6est s iélprddaeh pacaiele a v e me nt
| 6am®l i oration de | a neurosarcopdose
3. la c®phal ®e sbébaccompagne dbdébune paralys

nerf(s) cranien(s)
D. Noest pas mieux expliqu®e par ud autre

di
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Commentaire

Les autres manifestations de la neurosarcoidose comprennent la

meéningite aseptique, les lésions des nerfs craniens, les Iésions
intracr©niennes occupant | 6espace sur | 61 RM
inflammatoires périventriculaires et/ou les lésions prenant le contraste de

facon hom og ne sur |l 61 RM ¢ ®r ®brale ou m®dul | ai

étant des granulomes non caséiformes a la biopsie.

7.3.2 Céphalée attribuée a une méningite aseptique (non
infectieuse)

Description

C®phal ®e caus ®e par une m®ni ngi t e aseptig
sympt ! mes et/ ou signes cliniques déirritat.
apres la résolution de la méningite.

Critéres diagnostiques :

A. Toute céphalée répondant au critere C
B. Une meéningite aseptique a été diagnostiquée par une analyse du
liguide cérébro spinal (LCS) *
C. Lien de causalit¢é démontré par au moins deux des éléments
suivants
1. | a c®phal ®e soest d®vel opp®e en rel a
| apparition de | a m®ni ngite aseptiqgl
découverte
2. | 6un des ® ®ments suivants ou | es deux
a |l a c®phal ®e sbdest significativement
" 1l daggravation de | a m®ningite asep
b) Il a c®phal ®e sbest significativement
" 1l 6am®lioration de | a m®ningite ase
3. Il a c®phal ®e sb6accompagnesetode gigneses sy mp
cliniques doéinflammati on m®ni ng®e, not
nuque (Mméningisme) et/ou une photophobie
D. Noest pas mieux expliqu®e par ud autre di
Note
1. Le LCS des patients atteints de méningite aseptique montre une

pléiocytose lymphocytaire, une protéinorachie |égerement élevée,
une glycorachie normale et | 6absence dobag
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Commentaire

Une méningite aseptique peut survenir apres une expositi on a certains
m®di cament s, dont | 6i buprof ne ou dbéautres
la pénicilline ou le triméthoprime, les injections intrathécales.

7.3.3 Céphalée attribuée a une autre maladie inflammatoire non
infectieuse intracranienne

Description

Céphalée causée par une variété de maladies auto -immunes, mais qui

néest habituell ement pas | e symptl!me r ®v®Il at
associ ®e ° dodébautres sympt!mes et/ ou signes
Elle disparait apres le traitement efficace d e la maladie auto -immune.

Criteres  diagnostiques :

A. Toute céphalée répondant au critere C
B. Une maladie inflammatoire non infectieuse connue pour causer des
céphalées, autres que celles décrites ci -dessus, a été diagnostiquée !
C. Lien de causalité démon tré par un ou plusieurs des éléments
suivants
1. | a c®phal ®e soest d®vel opp®e en rel a
| apparition de Ia mal adi e infl ammatoi:
2. Il a c®phal ®e sOest significativement a
| 6aggravati on ohfamrhatiremanlinBecieuse
3. Il a c®phal ®e sbest significativement a
| 6am®l i oration de | a maladie infl ammat
D. Noest pas mieux expliqu®e par ud autre di
Note
1. Une céphalée peut étre caus ®e par | 6enc®phal om
démyélinisante aigué (ADEM), le lupus érythémateux disséminé
(LED) , |l a mal adi e de Beh-et eimmuadsd aut r es
systémiques ou focaux (  par exemple , encéphalite limbique), mais
el | e nbéest g®n ®r al ement p aéateur | eu sympt

prédominant.

7.3.4 Céphalée attribuée a une hypophysite lymphocytaire

Description

Céphalée causée par une hypophysite lymphocytaire associée a une
hypertrophie hypophysaire et, dans la moitié des cas, a une



232

hyperprolactinémie. Elle disparait aprés le traitement efficace de
| Ohypophysite | ymphocytaire.

Criteres diagnostiques :

A. Toute céphalée répondant au critere C
B. Une hypophysite lymphocytaire a été diagnostiquée
C. Lien de causalité démontré par un ou plusieurs des éléments
suivants
1. | a c®phal ®e sbest d®vel opp®e en rel a
| apparition de | 0hypophysite | ymphocyt
2. Il a c®phal ®e sodest significativement a
| 6aggravation de | 6hypophysite | ymphoc)
3. | a c®phal ®e sbest S i giarée f parallalément e me n t ¢
avec | 6am®lioration de | dhypophysite |\
D. Noest pas mieux expliqu®e par ud autre di
Commentaires
Léhypophysite | ymphocytaire est associ ®e
hypophysaire et a un rehaussement homogene a pres injection de produit
de contraste sur | 61 RM c®r ®br al e. EI | e

hyperprolacti n®mi e dans 5 0 %nticdress conteal® 0 u do
protéine cytosol hypophysaire dans 20% des cas.

Le trouble se développe généralement a la fin de la grosse sse ou lors du
post - partum, mais il peut également survenir chez les hommes.

7.3.5 Syndrome de céphalée et déficits neurologiques transitoires
avec lymphocytose du LCS (HaNDL)

Termes utilisés précédemment

Migraine avec pléiocytose cérébrospinale ; pseudo -migraine avec
pléiocytose lymphocytaire.

Description

£Epi sodes de c®phal ®es doal l ure mi gr ai neus e
accompagnés de déficits neurologiques incluant hémiparesthésie,

hémiparésie et/ou dysphasie, mais rarement de symptbmes visuels

positifs , durant plusieurs heures. Il existe une pléiocytose lymphocytaire

du liguide cérébrospinal. Le trouble se résout spontanément en 3 mois.
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Critéres diagnostiques

A. £Epi sodes de c®phal ®e doéallure migrBineuse
etC!?
B. Les deux éléments suivants:
1. accompagn® ou pr®c®JAd® de peu par au mc
neurologiques transitoires suivants durant >4 heures

a) hémiparesthésie
b) dysphasie
c) hémiparésie
2. associé a une pléiocytose lymphocytaire du LCS (> 15 globules
blancs pa r mm 3), avec des études étiologiques négatives
C. Lien de causalit® d®montr® par au moi ns |
ou les deux
1. la céphalée et les déficits neurologiques transitoires se sont
développés ou se sont aggravés de facon significative en

rel ati on temporell e avec | 6apparition
pléiocytose lymphocytaire du LCS ou ont conduit a sa
découverte
2. la céphalée et les déficits neurologiques transitoires se sont
significativement am®Ilior®s parall | em
pléiocytose lymphocytaire du LCS
D. Néest pas mieux expliqgu®e par u3’ autre di
Notes :
1. L a plupart des patients atteints de o
déant ®c ®dents de migraine.
2. Les autres diagnostics pouvant partager certaines de ses
caractéristiques  cliniques comprennent la 1.2.3 Migraine
hémiplégique , mais des mutations du géne CACNA1A, causant la
1.2.3.1.1 Migraine hémiplégique familiale de type 1 (MHF1) , ont été
exclues chez plusieurs patients souffrant du 7.3.5 Syndrome de
céphalée et déficits neurologiques transitoires avec lymphocytose du
LCS (HaNDL) . La neuroborréliose, la neurosyphilis, la
neurobrucell ose, |l es mycopl asmes, | ar ach
n®o pl as i wcéphalite dt la eascularite du SNC sont également a
exclure.

Commentaires

Le tableau clinique du 7.3.5 Syndrome de céphalée et déficits
neurologiques transitoires avec lymphocytose du LCS (HaNDL) comporte
de 1 a 12 épisodes distincts de déficits neurologigues transitoires
accompagneés ou suivis de céphalées modérées a séveres. La plupart des
épisodes durent quelques heures, mais certains peuvent durer plus de
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24 heures. Les manifestations n  eurologiques comprennent des

symptomes sensitifs chez trois quarts des cas environ, une aphasie chez

les deux tiers des cas et des déficits moteurs chez un peu plus de la

moiti® des cas. Les sympt?!®mes visuel s s e mk
migraineuse sont re lativement rares (moins de 20% des cas). Le

syndrome se résout en 3 mois.

En pl us de | a l ymphocytose du l i qui de
760 cellules/mm 3), on observe des élévations de la protéinorachie

(] us qu ogll) dahs phus de 90% des cas et de la pre ssion LCS (jusqgl
400 mm de LCS)dansplusde50 % des <cas. La pr®sence dou
viral dans au moi ns un qguart des cas a soc
étiologie auto -immune du 7.3.5 Syndrome de céphalée et déficits

neurologiques transitoires avec lymph ocytose du LCS . Une description

r ®cent e déanti cor ps -uuté du caeal calcigee veltage s -
dépendant de type T CACNAI1H dans les sérums de deux patients atteints
de ce trouble soutient cette hypothése

Un Td me papillaire est madéonsist opm®tsreindg . etlL a
de routine (avec ou sans contraste intravei
invari abl ement nor mal es | orsqudel l es sont
intercritiqgue, mai s | 6i mageri e c®r ®bral e pel

un retard de perfusi  on cérébrale sans augmentation de la diffusion sur les
séquences pondérées en diffusion ni rétrécissement des artéres

c®r ®br al es. De pl us, un 1d me de | a substa
contraste au niveau des sillons ont été décrits chez un seul patient. Les
®t udes mi crobi ol ogiques ont ®t ® i nvariabl er

tomographie par émission de photon peuvent montrer des zones
anormales congruentes avec les déficits neurologiques focaux.

7.4 Ceéphaléee attribuee a une pathologie tumorale
intracranie  nne

Description

Céphalée causée par une pathologie tumorale intracranienne.

Criteres  diagnostiques :

A. Toute céphalée répondant au critere C
B. Une pathologie tumorale intracranienne a été diagnostiquée
C. Lien de causalité démontré par un ou plusieurs des éléments
suivants
1. |la c®phal ®e sobest d®vel opp®e en rel at

pathologie tumorale intracrdnienne ou a conduit a sa
découverte
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2. |l a c®phal ®e s obdest significativement a
| 6aggravation de | a maacranehnegi e t umor al e
3. | a c®phal ®e sbest significativement

temporelle avec le traitement réussi de la pathologie tumorale
intracranienne

D. Noest pas mieux expliqu®e par ud autre di
7.4.1 Céphalée attribuée a une tumeur intracranienne
Description

Céphalée causée par une ou plusieurs tumeurs intracraniennes occupant
de | 6espace.

Criteres  diagnostiques :

A. Toute céphalée répondant au critere C
B. Une tumeur intracr©nienne occupant de | d6e
C. Lien de causalité démontré par au moins deux des éléments
suivants:
1. la c®phal ®e sobest d®vel opp®e en rel at
développement de la tumeur ou a conduit a sa découverte
2 |1 un des ® ®ments suivants ou | es deux
a) |l a c®phal ®e s 0 emant aggragea enf garali@élé i v
avec | 6aggravation de |l a tumeur
b) Il a c®phal ®e sobdest significativement
temporelle avec le traitement efficace de la tumeur
3. la c®phal ®e poss de au moins | dune des
suivantes

a) progressive
b) aggravée le matin et/ou en position couchée

c) aggrav®e par | es maniuvres de Val sal
d) accompagnée de nausées et/ou de vomissements
D. Néest pas mieux expliqu®e par uvd autre di

Commentaires

La prévalence des céphalées chez les patients atteints de tumeurs
intracraniennes varie de 32 a 71 %. La probabilité de céphalée est plus
élevée chez les patients jeunes (y compris les enfants), chez les patients

ayant des antécédents de céphalée primaire et en cas de croissance
rapide de la tumeur ou de localisation dans la fosse postérieure ou sur la

ligne meédiane. Des investigations sont suggérées chez tout patient
céphalalgique ayant des antécédents ou une histoire actuelle de cancer.

I 1 nbexi ste pas de caract ®ri st 7.4lu€éphalgaat hogno
attribuée a une tumeur intracranienne , bien g agg@ravatien
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progressive soit une caractéristique clé. Les autres symptdomes évocateurs

(sévere, aggravée le matin et associée a des nausées et des
vomissements) ne sont pas une triade classique; et sont plus probables
dans un contexte de | d6hypertension intracr®©

de la fosse postérieure.

La c®phal ®e ndéest pas n®cessairement ipsilat
adjacentes a la boite cranienne ou a la dure -mere ont tendance a étre

plus souvent associées a des ceéphalées ipsilatérale s, alors que

| hypertension I ntracr ©ni enne produit une
céphalée causée par une tumeur cérébrale reste raremen t le seul

symptome : des céphalées isolées surviennent chez 2 a 16 % des

patients, alors que les déficits neurologiques et les convulsions sont plus

fréquents.

7.4.1.1 Ceéphalée attribuée a un kyste colloide du troisieme
ventricule

Description

Céphalée ca usée par un kyste colloide du troisieme ventricule, se

présentant de facon tres caractéristigue comme des céphalées en coups

de tonnerre récurrentes, souvent déclenchée par des changements

postur aux ou des maniuvres de type Val sal
alté ration ou a une perte de conscience.

Critéres diagnostiques :

A. Céphalée répondant au critére C
B. Un kyste colloide du troisiéme ventricule a été démontré
C. Lien de causalité démontré par les deux éléments suivants :
1. Il a c®phal ®e sbest ehkdtdvehponplle @ec len r
développement du kyste colloide ou a conduit a sa découverte
2. | 6un des ® ®ments suivants ou | es deux
a) la céphalée est récurrente, avec un début en coup de
tonnerre, accompagn®e dobébune alt®rat.i
conscience
b) | a c®phal ®e sbest significativemen

résolutive en relation temporelle avec le traitement
efficace du kyste colloide
D. Nobest pas mieux expliqu®e par uvd autre di

Commentaires

La grande majorité des kystes colloides du troisiéeme ventricule sont
découverts incidemment, aprés avoir été asymptomatiques. Néanmoins,
leur position immédiatement adjacente au Foramen interventriculaire (de
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Monr o) peut , " | 6occasi on, éphdie tobstuctinee r une

soudaine, provoquant des céphalées en coup de tonnerre et une altération
ou une perte de conscience. Cette présentation tres caractéristique
devrait conduire a un diagnostic rapide.

Une 7.4.1.1 Céphalée attribuée a un kyste colloide du troisieme ventricule
est une urgence engageant le pronostic vital.

7.4.2 Céphalée attribuée a une méningite carcinomateuse

Description:

Céphalée causée par une méningite carcinomateuse, généralement

accompagn®e de signes doenc®phadsagsaerfei e et /

craniens.

Criteres diagnostiques :

A. Toute céphalée répondant au critere C

B. Une m®ni ngite carcinomateuse (en pr ®s e r

tumorale systémique connue pour étre associée a une méningite
carcinomateuse) a été démontrée

C. Lien de causalit¢ démontré par au moins deux des éléments
suivants
1. la c®phal ®e sobest d®vel opp®e en rel at
développement de la méningite carcinomateuse
2. I 6un des ® ®ments suivants ou | es deux
a) |l a c®phal ®e sbdest agdgrayéeipdrallateméni v e ment
“ |l 6aggravation de | a m®ningite carc
b) |l a c®phal ®e sbdéest significativement
1l 6am®l i oration de |l a m®ningite car
3. la c®phal ®e sbdbaccompagne dbéune paralys
et/ou a une encéphalopathie
D. Nobest pas mieux expliqu®e par uvd autre di
7.4.3 Céphalée attribuée a une hyper - ou hyposécrétion

hypothalamique ou hypophysaire

Description

Céphalée causée par un adénome hypophysaire et une hypo ou

hypersécrétion hypothalamique ou  hypophysaire, généralement
accompagn®e dbéun trouble de | a r®gul ation
®motionnel anor mal et/ ou dbébune alt®ration

disparait apres le traitement efficace du trouble sous -jacent.

d
d
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Criteres diagnostiques :

A. Toute céphalée répondant au critere C
B. Une hypo ou hypersécrétion hypothalamique ou hypophysaire
associée a un adénome hypophysaire a été démontrée L
C. Lien de causalitté démontré par au moins deux des éléments
suivants
1. la c®phal ®e sbest d®vel opp®e en rel ati
| 6apparition de | d6hypo ou | 6hypers®cr
hypophysaire
2. | 6un des ® ®ments suivants ou | es deux
a |l a c®phal ®e sbdest significativement
” | 6aggravatiompo deou | 6lhbhyper s®cr
hypothalamique ou hypophysaire
b) |l a c®phal ®e sbdéest significativement
) | 6am®l i orati on de |l 6hypo ou
hypothalamique ou hypophysaire
3. | a c®phal ®e sbaccompagne dodéau moi ns
suivants

a) trouble de la régulation thermique
b) état émotionnel anormal

c) alt®ration de |l a soif et/ ou de | 6app
D. Nobest pas mieux expliqu®e par uvd autre di
Note
1. Comprend 10

yper s®cr ®t i on de prodneecti ne,
6ho

h
(HC) et/ ou d rmone adr®nocorticotrope (

7.5 Ceéphalée attribuée a une injection intrathécale

Description

Céphalée survenant a la fois en position debout et allongée, causée par
une injection intrathécale et apparaissant dans les 4 jours suiva nt
| i njection intrath®cale jauts. r ®gressant dans

Criteres diagnostiques :

A. Toute céphalée répondant au critere C
B. Une injection intrathécale a été administrée
C. Lien de causalité démontré par au moins deux des éléments
suivants :
1. la c®phal ®e sbest d ®v el o gour® esuivatita n s | e

| 6i nj éntathécale *
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2. Il a c®phal ®e sbdest significati voment am
suivant | dntrathgcale £i on
3. signes doéirritation m®ni ng®e
D. Nobest pas mieux expligun®estpar dwed | dUtCrHD di

Notes :
1. La céphalée se développe habituellement dans les 4 jours suivant

| 6i njection intrath®cale et survient en p
2. Lorsque la céphalée persiste au -dela de 14 jours, des diagnostics

alternatifs doivent  étre considérés, comme une 7.2.2 Céphalée par

fistule du LCS , une méningite ou une pathologie leptoméningée.

76 C®phal ®e attri bu®e ©~ une crise do®p

Codée ailleurs:

Lorsque |l a c®phal ®e (dbdéallure migraineuse
parte ddune pathologie c®r @ ex@hpe ,ME@E) Bi que (
céphalée doit étre codée selon cette pathologie. Lorsque des convulsions

surviennent pendant ou immédiatement aprés une aura migraineuse , la

céphalée doit étre codée en tant que 1.4.4 Crise épi leptiqgue déclenchée

par une aura migraineuse

Description:
C®phal ®e caus®e par une crise do®pil epsie s
l a crise et c®dant spont an®ment dans | es he

3 jours apres.

Criteres  diagnostiques :

A. Toute cépha lée répondant au critére C

B. Le patient fait (ou a r®cemment eu) une ¢c
C. Lien de causalité démontré par les deux éléments suivants :
1. la c®phal ®e sobest d®vel opp®e simultan

crise, ou juste apres
2. lacéphalée est résolutive spontanément aprés la fin de la crise
D. N6est pas mieux expliqu®e par uvd autre di

Commentaires

Des rapports bien documentés soutiennent la reconnaissance des sous -
types 7.6.1 Céphalée épileptique per -critique et 7.6.2 Céphalée
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postcritique , en fonction de leur association temporelle avec la crise
épileptique.

Une céphalée pré -i ct al e a ®gal ement ®t ® d®crite. Lo
portantsur 11 pati ents atteints do®pilepsie focale
frontotemporale ®t ai t Il psil at®rale chez neuf pati e
temporale (ELT) et controlatérale chez un patient ayant une épilepsie

temporale et un patient une épilepsie frontale. Des études

suppl ®mentaires sont n®cessaires poalée ®t abl
pré -ictale et déterminer sa prévalence et ses caractéristiques cliniques,

chez | es patients atteints do®pilepsie part.
pré -ictale doit également étre distinguée de la 1.4.4 Crise épileptique

déclenchée par une aura migr ~ aineuse .

7.6.1 Céphalée épileptique per - critique

Terme utilisé précédemment

Céphalée ictale

Description
C®phal ®e caus ®e par une crise do®pil epsi e
décharge épileptique et survenant au cours de celle -ci, et qui disparait

immé diatement ou peu apres la fin de la crise.

Criteres diagnostiques :

A. Toute céphalée répondant au critere C
B. Le patient a une crise do6®pilepsie partie
C. Lien de causalité démontré par les deux éléments suivants ;
1. la c®phal ®e s b6 est l|tahé@nerd dvecpepé@at desla mu
crise partielle
2. I 6un des ® ®ments suivants ou | es deux
a) lacéphalée est ipsilatérale a la décharge per -critique
b) | a c®phal ®e s6am®l i ore significat:i
immédiatement apres la fin de la crise partielle
D. N6est pas mieux expliqu®e par uvd autre di

Commentaires

La 7.6.1 Céphalée épileptigue per -critique est sui vi e ddéaul
manifestations épileptiques (motrices, sensitives ou autonomes).

Cette affection doit étre différenciée de la céphalée épileptique per -
critigue «pure» ou «isolée» survenant comme la seule manifestation
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épileptique et nécessitant un diagnostic différentiel avec les autres types
de céphalées.

« L lBemicrania  epileptica » (si son existence est confirmée) est une

variante tres rare de la 7.6.1 Céphalée épileptique per -critique
caractérisée par une localisation ipsilatérale des céphalées et des
paroxysmes critiques ~ | 0®l ectroenc®phal ogr a

7.6.2 Céphalée postcritique

Descr iption

C®phal ®e caus ®e par une crise do®pil epsi e
3 heures suivant la crise, et disparaissant spontanément dans les

72 heures apr s |l a fin de I a crise do®pilepsi

Criteres diagnostiques :

A. Toute céphalée répondant au critere C
B. Le patient a r ®cemment eu une crise d
généralisée
C. Lien de causalité démontré par les deux éléments suivants:
1. Il a c®phal ®e sbdest d®vhedres ppre®lafinddans | es
la crise do®pil epsi e
2. la céphalée est résolutive da  ns les 72 heures aprés la fin de la
crise do®pil epsi e
D. Néest pas mieux expliqu®e par ud autre di

Commentaire

La 7.6.2 Céphalée postcritique concerne plus de 40 % des patients
atteints do®pilepsie temporale ou &a&®pi |l epsi

patients atteints do®pi |l epsie occipitale. E
aprés des crisestonico -cl oni ques g®n®r ali s®es qubavec
crises.

7.7 Céphalée attribuée a une malformation de Chiari

type |
Description:
Céphalée causée par une malformation de Chiari de type I, généralement
occipitale ou suboccipitale, de courte durée (moins de 5 minutes) et
provoqu®e par une tomaniouwr d daudter e¥Val sal va

disparait aprés le traitement réussi de la malformation de Chiari.
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Critéres diagnostiques:

A. Céphalée répondant au critére C
B. Une malformation de Chiari de type | a été démontrée 1!
C. Lien de causalité démontré par au moins de ux des éléments
suivants:
1. 1 6un des ® ®ments suivants ou | es deux:
a |l a c®phal ®e sbdest d®vel opp®e en rel
une malformation de Chiari de type | ou a conduit a sa
découverte
b) la céphalée est résolutive dans les 3 mois suivant le
traitement réussi de la malformation de Chiari de type 1
2. la céphalée possede une ou plusieurs des trois caractéristiques
suivantes:

a) précipitée par la toux ou un autre équivalent de la
maniuvre de Valsalva

b) localisation occipitale ou suboccipitale

c) durée <5 minutes

3. Ila c®phal ®e est associ ®e ° déoautres s
clinigues de dysfonctionnement du tronc cérébral, du cervelet,
des derniers nerfs craniens et/ou de la moelle cervicale 2

D. Noest pas mieux expliqu®e dearl HICHDtre di

Notes :

1. Le diagnostic de la malformation de Chiari de type | par IRM
nécessite une descente caudale de 5 mm des amygdales
cérébelleuses ou une descente caudale de 3 mm des amygdales
c®r ®bel |l euses associ ®e " un refoul emer
arachnoidien au niveau de la jonction craniocervicale témoignant
débune compression des citernes par | e
la hauteur du supra occiput , ou une augmentation de
de la tente du cervelet ou une plicature de la moelle allongée.

cer
(e

2. Presque tous les patients (95 %) atteints de la malformation de
Chiari de type | rapportent une association de cing symptémes
distincts ou plus.

3. Les patients ayant une anomalie de la pression du LCS, soit
augment ®e comme dans intractanyepne idiopathigue o n
(HI 1), soit di mi nu®e Comme dans | 6hypo
spontanée secondaire a une fuite du LCS, peuvent présenter une
descente des amygdal es c ®cégbrald lawaumes sur

aspect de malformation de Chiari de ty pe |. Ces patients peuvent
egalement présenter une céphalée liée a la toux ou a toute autre
®qui val ent de maniuvre de Val salva, et S

comme atteint CGdphaldeattribuéd a une augmentation
de la pression du liquide cérébrospin al (LCS) ou ddédune 7.

N
PRS
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Céphalée attribuée a une hypotension intracranienne spontanée . Par
conséquent, chez tous les patients présentant des céphalées et un
aspect de malformation de Chiari de type I, une pression anormale

du LCS doit étre exclue.

Commenta ires

La 7.7 Ceéphalée attribuée a une malformation de Chiari de type | est
souvent décrite de maniere similaire a une 4.1 Céphalée primaire induite
par la toux ° | 6exception, parfoi s, déune dur ®e

minutes plutdt que quelques secondes)

Les ®tudes de pr®valence montrent wune herni
5 mm chez 0,24 a 3,6% de la population, la prévalence diminuant chez
les personnes agées.

Le contexte clinique de la malformation de Chiari de type | est important,

car beaucoup de pati ents peuvent étre asymptomatiques . Il existe des

données contradictoires concernant le degré de la hernie, la sévérité des

c®phal ®es associ ®es et |- eles pdtients apauverd 6 i nv al i
présenter des symptdmes ressemblant a un Chiari avec une hernie

mi ni me des amygdales c®r ®bell euses tandis ¢
asymptomatiques avec de larges hernies.

Ces critéeres de la 7.7 Céphalée attribuée a une malformation de Chiari

type | nécessitent une validation; des études prospectives avec des

résultats a long terme non chirurgicaux et chirurgicaux sont nécessaires.

En attendant, le respect rigoureux des critéres cliniques et radiologiques

est recommand® dans l a d®ci sion débune i nt e
do®viter une proc®dur e isque poientied depnoriidite nt ant un
Chez des patients soigneusement sélectionnés, les données actuelles

sugg rent que | dintervention chirurgicale e:
induite par la toux que sur la céphalée sans facteur déclenchant de type

Valsalva, ainsi que sur la céphalée occipitale versus la céphalée non

occipitale.

Des donn®es ®mergentes sugg rent une rel at
probabilité de céphalée dans la malformation de Chiari de type l; ce

r®sul t at justi fi e doé apatticuées du pant theevuecdue s |, en
traitement.
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7.8 Céphalée attribuée a une autre affection
intracranienne non -vasculaire

Description

Céphalée causée par une affection intracranienne non vasculaire autre
gue celles décrites ci  -dessus.

Criteres diagnostiques

A. Toute céphalée répondant au critere C

B. Une affection intracranienne non vasculaire connue pour étre
capable de provoquer une céphalée, autre que celles décrites ci -
dessus, a été démontrée

|

C. Lien de causalit¢é démontré par au moins deux des éléments
suivants :
1. | a c®phal ®e sbest d®vel opp®e en rel a
| 6apparition de | 6affection intracroO©Oni e
2. I 6un des ®I ®ments suivants ou |l es deux
a |l a c®phal ®e soest d®vel opp®e u s 0
aggravée en parallele av e c | 6aggravation de I
cranienne non -vasculaire
b) la céphalée s dest significativement am®l
avec | 6am®l i orati on de | 6aff-ecti on
vasculaire
3. | a c®phal ®e a des caract®ristiqgues t
intracrani enne non -vasculaire
4. autres preuves de causalité
D. Noest pas mieux expliqu®e par ud autre di
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8.2.7 Céphalée par abus invérifiable de plusieurs classes
médicamenteuses

8.2.8 C®phal ®e par abus doéautres tr.
8.3 Céphalée attribuéeaun sevrage dobéune subs
8.3.1 Céphalée par sevrage en caféine

8.3.2 Céphalée par sevrage en opioide

8.3.3 C®phal ®e par sevrage en 1Tstro:
8.3.4 C®phal ®e attri bu®e au sevrac

utilisées de fagon chronique

Codée ailleurs

7.1.2 Céphalée attribuée a une hypertension intracranienne secondaire a
des causes métaboliques, toxiques ou hormonales 2 7.3.2 Céphalée
attribuée a une méningite aseptique (non infectieuse)

Observations générales

Céphalée primaire, secondaire ou les deux »
Lesr gles g®n®rales dbéattribution ~ une autre
8. Céphalée attribuée a une substance ou son sevrage , avec un certain

degr ® dbéadaptation.

1. Lor s qu aouvel céphalée survient pour la premiére fois

en relation temporelle étroite av ec | 6exposition ° ou | e
dbébune substance, el |l e est cod®e C 0Omme
secondaire attri bu®e ° | 6exposition ou

substance. Ceci reste vrai méme si la céphalée inhabituelle a
|l es caract®ristiques doune daBplaal ®e pr i
premi re parti3e de | 61 CHD

2. Lor s gu géphalée préexistante ayant les caractéristiques
ddédune c®phal ®e pr i mchoronigee due veste nt
significativement aggravée (ce qui correspond généralement
a une augmentation de deux fois ou plus de la fréq uence
et/ ou de | dintensit®) en relation tempo
telle exposition ou au retrait de cette substance, les deux
diagnostics doivent étre donnés, celui de la céphalée initiale
et le diagnostic de 8. Céphalée attribuée a une substance ou
son sevrage (ou | dun de s es-typeg)paecenditom S O U S
qgubi l y ait des preuves solides montrant
retrait de cette substance peut causer des céphalées.

3. Certaines formes de c®phal ®es attri bu®es
substance pharmaco logique active surviennent plusieurs
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heur es apr s | 6exposition et seul ement
atteints doune <c®phal ®e pri maire, avec
similaires a la céphalée primaire. Elles sont présumées étre

mécaniquement distinctes, en réponse a un stimulus non

physiologique, et sont donc considérées comme secondaires.
Les diagnostics doivent étre donnés pour la céphalée primaire

et pour le type approprié de 8.1 Céphalée attribuée a
| 6utilisation ou | dexposition ~ une subs
Introduction

Les per sonnes atteintes de 1. Migraine sont physiologiquement et peut -

étre psychologiquement hypersensibles a une variété de stimuli internes

et externes. Léal cool , |l es ali ments et | es
| 6i ngestion et | e r et reaette neddicanpenty ohutous s c¢c hi mi g
été rapportés comme provoquant ou aggravant la migraine chez les

individus ayant une susceptibilité particuliéere.

Cette association est souvent argumentée sur des données anecdotiques

et des descriptions de cas dobéeffets 1 nd®sir
gue ces stimuli soient associés a la survenue de céphalées ne prouve pas
l eur rtil e causal et nosRicta®® t de paberlicah e n ®cded

étiologies. Considérant la coexistence fréquente, cette association entre

céphalée et exposition a une substance peut étre une simple coincidence.

La céphalée peut se produire par hasard. La céphalée peut étre

sympt omat i g umaladiedsystémique, et les médicaments donnés

pour traiter cette maladie sbdébaccompagneront
les essais thérapeutiques sur les traitements de crise, les céphalées et les

symptdomes associés sont listts comme des effets indésirables

m®di cament eux, bien qudils soient l es sympt
plutdt que les conséquences du traitement. Certaines pathologies peuvent

prédisposer a des céphalées induites par des médicaments ; isolément, ni

le médicament ni la maladie ne provoque raient une céphalée.

Les criteres généraux des céphalées énuméreées ici sont

A. Céphalée répondant au critére C
B. Utilisation, exposition ° ou retrait do
causer une céphalée
C. Lien de causalité démontré par au moins deux des élé ments
suivants
1. | a c®phal ®e sbest d®vel opp®e en rel a
| 6utilisation, | 6exposition © ou | e ret
2. I Bun des ® ®meint s suivants
a |l a c®phal ®e sbdbest significativement
en relation temporelle av e c l darr °t de [ 6utilis

| 6exposition " |l a substance
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b) Il a c®phal ®e sbest significativement
au cour s doune p®riode d®f i nie apr
substance

3. la céphalée présente des caractéristiques typiques liees a
| usiati on, | dexposition ~ ou |l e retrai:
4. autres preuves de causalité
D. Noest pas mieux expliqu®e par ud autre di
81 C®phal ®e attri bu®e ° |l utilisation

une substance

Description

Céphalée causéepar | 6ut il i sation de ou | 6exposition
apparition immédiate ou en quelques heures.

Commentaires

La81l C®phal ®e attri bu®e - | 6utilisation ou |
peut tre un effet i nd®sirable doéune subst a
t h®r apeutique nor mal ou doéune do6®tude exp®r

provoquée par une substance toxique.

La céphalée a été rapportée comme effet indésirable de nombreux

médicaments , reflétant souvent simplement la forte prévalence des

céphalées. La céphalée doit étre retenue comme un véritable effet
ind®sirable seul ement si ell e survient plus
le placebo dans les essais contrdlés en double aveugle. La mé thode du

double aveugle peut également étre utilisée expérimentalement pour

étudier la relation entre les effets médicamenteux et la survenue de

c®phal ®es. Coest |l e cas des donneurs dobaci
certaines études ont conduit a une meilleu re compréhension des
mécanismes et des neurotransmetteurs impliqués dans les céphalées

primaires.

En général, les personnes souffrant de 1. Migraine sont beaucoup plus

sensi bles © ces c®phal ®es; gcudee sdtd asuatnrse sd oiuntdei v
cas pour le s personnes souffrant de 2. Céphalée de tension ou de 3.1

Algie vasculaire de la face . Un certain nombre de substances, telles que

|l es donneurs ddooxyde nitrique et dohi st ami
immédiate chez les volontaires sains et chez les migrain eux. Cependant, il

est maintenant clair que les personnes atteintes de céphalées primaires

peuvent également développer une céphalée différée, une ou plusieurs

heures aprés que la substance ait été éliminée de la circulation sanguine.

La connaissance dese f fets potentiels doéinduction de
substances est importante en clinique pour étiqueter correctement ces
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Ssubstances. Des combi nai sons, par exempl e
di sul firame, peuvent causer des c®phal ®e s,
forcéme nt le cas pour chaque substance séparément.

Paradoxalement, la céphalée survenant aprés une consommation
i mportante db6al cool est sans doute b®N®f i qu:¢
Ces prises excessives.

Les substances donnant des céphalées par effet toxique , comme le

monoxyde de carbone, ne peuvent pas étre étudiées expérimentalement.

La d®monstration du | ien de causalit® entr ¢
repose donc sur des cas cliniques doutilisat
de suicide.

8.1.1 Céphalée i nduite par | es donneurs doéoxyde ni
Description

Céphalée causée immédiatement ou, aprés un délai, par une exposition
aigux ° un donneur doéoxyde nitrique. Elle se

Commentaires

La 8.1.1 Céphalée induite par les donneurs d 6oxyde nitrietue ( NC

typiquement frontotemporale et pulsatile. Tous les donneurs de NO ( par

exemple, | e nitrate doéamyle, | e t®tranitrate d
pentaérythrityle, la trinitroglycérine [TNG], le mono - ou dinitrate

doéi sosol i drei,t roprussi at e de sodi um, | 6 hexa
peuvent causer des céphalées de ce sous -type.

La TNG induit une céphalée immédiate chez la plupart des sujets sains,

mais peut aussi causer une céphalée retardée chez les migraineux

répondants aux cr iteres de la 1.1  Migraine sans aura . Chez les patients

ayant une 2.3 Céphalée de tension chronique , la TNG peut induire une

céphalée retardée ayant les caractéristiques de la 2. Céphalée de tension

(Il 6effet est i nconnu chez | @phaldeadtensiont s ayan
épisodique peu fréquente ou une 2.2 Ceéphalée de tension épisodique

fréequente ). Ces céphalées retardées surviennent en moyenne 5 a

6heures apr s | 6exposition. Algesvasquiteide nt s ay
la face développent une céphalé e différée seulement pendant les périodes

actives ; | a trinitroglyc®rine i ndui t habitue!
vasculaire de laface 1 a2 heures apres la prise.

(@)

La c®phal ®e est un ef fet ind®sirable de |
nitroglycérine. En  utilisation chronique, une tolérance se développe en

une semaine, et les céphalées induites par la trinitroglycérine

di sparai ssent chez | a plupart des patients d
donneurs de NO utilisés en thérapeutique peuvent aussi donner d es
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c®phal ®es. Le mononitrate doéisosorbide a fai
double aveugle contre placebo et provoque une céphalée plus prolongée
gue la trinitroglycérine en raison de sa libération lente de NO.

8.1.1.1 Céphalée immédiate induite par | es donneur s ddéoxyd
nitrique (NO)

Termes utilisés précédemment

Céphalée attribuée a la nitroglycérine ; céphalée de la dynamite ;
céphalée du hot -dog.

Critéeres diagnostiques

A. Toute céphalée répondant au critere C
B. Une absorption dourenigiqua(hN@) aeulieud oxy d
C. Lien de causalité démontré par tous les éléments suivants :
1. |l a c®phal ®e sbdest d®vel opp®e dans | 6he
du donneur de NO
2 |l a c®phal ®e a disparu dans | 6heure sui
de NO
3. la céphalée a au moins une des quatre caractéristiques
suivantes

a) Dbilatérale

b) intensité |légére & modérée

c) pulsatile

d aggrav®e par | 6activit® physiqgue

D. Noest pas mieux expliqu®e par ud autre di
8.1.1.2 Céphalée différée ind ui t e par | es donneurs d
nitrique

Critéeres diagnostiques

A. Céphalée chez une personne atteinte de céphalée primaire et ayant
les caractéristiques de ce type de céphalée, répondant au critere C
B. Une absorption doun donneur edliéwwxyde nitri
C. Lien de causalité démontré par les deux éléments suivants :
1. Il a c®phal ®e sbest dPe el epp@pr 2s " | dex po
au donneur de NO et apr s | 6®l i minati or
2. lacéphalée a disparu dans les 72 heures apr s | dexposi |

D. Noest pas expliqu®e par un &btre diagnost






