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Préface

Au nom du Comité de Classification 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), I'lCHD-3.

Elle fait suite a la publication de la version béta de I'ICHD-3 en 2013. La
version béta avait pour but promouvoir davantage de tests en pratique
clinigue avant la présentation de la version finale de I'ICHD-3, et cela a
bien fonctionné. D’excellentes études de ce type ont été publiées,
notamment sur la migraine avec aura, l'algie vasculaire de la face,
I'hypertension intracranienne idiopathique et la névralgie du trijumeau.
Par exemple, il a été prouvé que les criteres de I’Appendice pour la A.1.2
Migraine avec aura étaient supérieurs aux criteres de la 1.2. Migraine
avec aura du document principal de la version béta de I'ICHD-3,
permettant ainsi de mieux distinguer cette affection des accidents
ischémiques transitoires. Les tests en pratique cliniqgue des nouvelles
caractéristiques associées au critere C1 de |’ 3.1. Algie vasculaire de la
face, rougeur de la face et plénitude de l'oreille, ont révélé qu’ils
n‘apportaient rien en terme de discrimination diagnostique. Par
conséquent, ces symptomes sont inclus seulement dans I’Appendice de
I'ICHD-3, invitant a des études complémentaires. Il s’agit la d’exemples
illustrant le processus de classification des pathologies basé sur des
preuves qui sous-tend dorénavant tous les futurs changements de
I'International Classification of Headache Disorders, ICHD-3.

Une des raisons ayant justifié la version béta était que I'ICHD-3 aurait pu
inclure les codes de la Classification Internationale des Maladies (CIM ou
ICD pour International Classification of Diseases), 11e édition (ICD-11),
de I'Organisation mondiale de la santé (OMS). Nous nous attendions a ce
que 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. Nous avons donc été amenés a publier I'ICHD-3
sans ces codes.

L'ICHD-3 est publiée en tant que premier numéro de Cephalalgia en 2018,
exactement 30 ans apres la premiere édition de [I'International
Classification of Headache Disorders, I'ICHD-I comme nous l'‘appelons
maintenant. Cette premiére version était basée principalement sur des
avis d’experts, mais s’est néanmoins avérée largement valable. L'ICHD-II,
publiée en 2004, comportait un certain nombre de changements motivés
d’'une part, par de nouveaux éléments de preuve et d’autre part, par les
avis révisés des experts. Les nouvelles preuves scientifiques ont joué un
role relativement plus important dans les changements opérés dans la
version béta de I'ICHD-3, et toutes les nouvelles modifications incluses
dans I'ICHD-3 sont 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
I'ICHD-3, mais le comité actuel a encore beaucoup a faire dans les
quelques prochaines années. La version béta de I'ICHD-3 a été traduite
dans de nombreuses langues, et ces traductions doivent étre mises a jour
avant que I'ICHD-3 ne puisse étre publiée dans ces langues. Espérons que
de nombreuses traductions supplémentaires seront publiées afin que
I'ICHD-3 soit disponible dans toutes les langues majeures, et méme dans
de nombreuses langues mineures. Une version électronique de I'édition
béta de I'ICHD-3 a été développée sous la direction du professeur
Hartmut Gobel ; elle sera mise a jour pour I'ICHD-3. Un livre de recueil de
cas cliniques est prévu dans le cadre d’une collaboration entre les
professeurs Morris Levin et Jes Olesen. Enfin, les professeurs Timothy
Steiner et Jes Olesen établiront une concordance entre I'ICHD-3 et la
CIM-11 de I'OMS des que les codes de la CIM-11 seront disponibles.

Quel est alors I'avenir de la classification des céphalées ? La classification
doit en principe étre une discipline conservatrice. 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 antérieurs 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 pratique
clinique et l'analyse scientifique qui ont été faites pour I'ICHD-3
continueront, permettant ainsi aux changements futurs d’étre
entierement basés sur des preuves. Conformément a la tradition, il faudra
10 a 15 ans avant que I'ICHD-4 ne soit publiée, mais un certain nombre
d'études sur le terrain seront réalisées entre-temps. Les critéres de
diagnostic de I'ICHD-II modifiés pour la 1.3 Migraine chronique ont été
publiés dans Cephalalgia; le comité de classification a approuvé ces
changements, en demandant leur utilisation immédiate, et ce, méme s'ils
n‘étaient pas intégrés dans l'International Classification of Headache
Disorders jusqu’a ce que la version béta de I'ICHD-3 paraisse des années
plus tard. Le futur comité de classification des céphalées devrait
également étre en mesure d’approuver et de soutenir I'adoption de
criteres de diagnostic nouveaux ou révisés avant la publication de I'ICHD-
4 lorsqu’ils auront été corroborés par de bonnes études en pratique
clinique publiées dans Cephalalgia.

L'ICHD-I a permis a la classification des céphalées qui était I'une des pires
classifications des maladies neurologiques de devenir la meilleure. Nous
avons maintenu cet élan pendant 30 ans, et la supériorité de notre
classification est récemment devenue évidente lors des travaux du comité
concernant la section neurologique de la CIM-11 a Genéve. Aucune autre
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discipline en neurologie n’a une classification aussi systématique avec des
criteres de diagnostic explicites pour chaque entité pathologique. J'espére
sincérement que cette tradition pourra étre maintenue a l'avenir et que
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 cette classification ?

Ce document volumineux n‘a pas vocation a étre appris par coeur. Méme
les membres du Comité de Classification sont incapables de se souvenir
de I'ensemble du contenu. Il s’agit d’'un document qui doit étre consulté a
maintes reprises. De cette facon, vous connaitrez bientot les critéres 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 |I' 3.1 Algie
vasculaire de la face et quelques autres. Le reste représentera des
éléments a consulter. En pratique clinique, vous n’‘avez pas besoin de la
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 classification est hiérarchique et vous devez décider du niveau
de détail avec lequel vous souhaitez établir votre diagnostic : de la
classification de premier niveau uniquement jusqu’au cinquieme
niveau possible. Le premier niveau permet de savoir de quel groupe
le patient reléve. Est-ce, par exemple, une 1. Migraine ou une 2.
Céphalée de tension ou une 3. Céphalée trigémino-autonomique?
Puis on obtient des informations permettant d’approfondir le
diagnostic. Le niveau de détail souhaité dépend du but. En médecine
générale, seuls les diagnostics du premier ou du deuxieme niveau
sont généralement appliqués, alors que dans les cabinets spécialisés
et les centres de prise en charge des céphalées, un diagnostic de
quatrieme ou de cinquiéme niveau est approprié.

2. Dans la plupart des cas, les patients recoivent un diagnostic en
fonction des phénotypes de la céphalée actuellement présents, ou qui
se sont produits au cours de l'année précédente. Toutefois, pour la
génétique et certaines autres utilisations, la survenue des
symptomes 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 céphalées peut recevoir trois diagnostics et
codes : 1.1 Migraine sans aura, 1.2 Migraine avec aura et 8.2
Céphalée par abus médicamenteux.

4. Lorsqu’un patient recoit plusieurs diagnostics, ils doivent étre listés
dans l'ordre d'importance pour le patient.

5. Quand un type de céphalée chez un patient particulier remplit deux
criteres 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 I'histoire des céphalées (comment et quand a
commencé la céphalée?), les antécédents familiaux, l'effet des
médicaments, la relation avec le cycle menstruel, I'age, le sexe ainsi
que d’‘autres caractéristiques. La satisfaction des criteres de
diagnostic pour la 1. Migraine, la 2. Céphalée de tension ou la 3.
Céphalées trigémino-autonomiques ou l'un de leurs types ou sous-
types, I'emportent toujours sur la satisfaction des criteres pour les
catégories diagnostiques probables de chacun, qui sont décrits en
dernier dans leurs groupes respectifs. En d’autres termes, un patient
dont la céphalée répond aux critéres de la 1.5 Migraine probable et
de la 2.1 Céphalée de tension épisodique peu fréquente devrait étre
codé selon cette derniere. Néanmoins, il faut toujours considérer la
possibilité que certaines crises de céphalée répondent a un ensemble
de criteres alors que d’autres crises satisfont a un autre ensemble.
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, du sous-type ou de la sous-forme
de céphalée. En outre, la céphalée doit répondre a un certain nombre
d’autres exigences décrites dans les criteres sous des rubriques
lettrées distinctes: A, B, C, etc. Certaines rubriques lettrées sont
monothétiques, c’est-a-dire qu’elles expriment une seule exigence.
D’autres rubriques lettrées sont polythétiques, nécessitant par
exemple deux des quatre caractéristiques énumérées.

L'ensemble complet des criteres de diagnostic est fourni pour
certaines céphalées uniquement au niveau du premier et du
deuxieme chiffre. Les critéres diagnostiques pour le troisieme,
quatrieme et, parfois cinquieme chiffres requiérent alors, pour le
critere A, de répondre aux criteres des niveaux un et/ou deux puis
pour le critere B et les suivants, les autres criteres spécifiques a
remplir sont précisés.

La fréquence des céphalées primaires varie considérablement, allant
de crises tous les 1 a 2 ans a des crises quotidiennes. L'intensité des
crises varie également. L'ICHD-3 ne propose généralement pas la
possibilité de coder la fréquence ou l'intensité, mais recommande que
la fréquence et l'intensité soient spécifiées en texte libre.

Céphalée primaire ou secondaire ou les deux : lorsqu’une nouvelle
céphalée se produit pour la premiére fois en relation temporelle
étroite avec une autre pathologie connue pour causer une céphalée
ou si elle répond a d’autres critéres de causalité par cette affection,
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la nouvelle céphalée est codée comme une céphalée secondaire
attribuée a la pathologie causale. Cela reste vrai méme lorsque la
céphalée présente les caractéristiques d'une céphalée primaire
(migraine, céphalée de tension, algie vasculaire de la face ou l'une
des autres céphalées trigémino-autonomiques). Lorsqu’une céphalée
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. Lorsqu’une céphalée primaire préexistante est
significativement aggravée (ce qui signifie habituellement une
augmentation de deux fois ou plus de la fréquence et/ou de
I'intensité) en relation temporelle étroite avec une telle pathologie,
les deux diagnostics doivent étre donnés, celui de la céphalée
primaire initiale et celui de la céphalée secondaire, a condition qu’il y
ait des preuves solides montrant que l|'affection peut causer des
céphalées.

Le dernier critére pour presque toutes les céphalées est « N'est pas
mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3». Prendre en
compte les autres diagnostics possibles (le diagnostic différentiel) fait
partie du déroulement habituel du processus de diagnostic clinique.
Lorsqu’une céphalée semble répondre aux criteres d'une pathologie
céphalalgique particuliere, ce dernier critere est toujours un rappel a
envisager d’autres diagnostics pouvant mieux expliquer la céphalée.

En particulier, cela s’applique a |'évaluation de la céphalée pour
savoir si elle est secondaire ou primaire. Cela peut également
s’appliquer a des facteurs causaux alternatifs: par exemple, une
céphalée se produisant en relation temporelle étroite avec un AVC
ischémique aigu peut étre une conséquence non pas de I’AVC, mais
de la cause de I'AVC (par exemple, une dissection).

De nombreux patients souffrant 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
criteres. Cela peut étre di au traitement, a l'incapacité de se
souvenir exactement des symptomes ou a d’autres facteurs.
Demandez au patient de décrire une crise typique non traitée ou
traitée sans succes et assurez-vous qu'il y en a eu suffisamment pour
établir le diagnostic. Incluez ensuite les crises moins typiques lors de
la description de la fréquence des crises.

Lorsque l'on soupconne qu’un patient souffre de plus d'un type ou
d’'un sous-type de céphalée, il est fortement recommandé de lui
demander de tenir un agenda des céphalées dans lequel il notera les
caractéristiques importantes pour chaque épisode de céphalée. Il a
été démontré qu’un tel agenda des céphalées améliore la précision
diagnostique et permet une évaluation plus précise quant a la
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consommation de médicaments. L'agenda aide a quantifier
I'importance relative des différents types et sous-types de céphalées.
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 critéres
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 causes infectieuses
possibles. Afin d’éviter une trés longue liste, seuls les plus
importantes sont mentionnées. Dans I'exemple cité, les causes plus
rares sont codées comme une 9.2.3 Céphalée attribuée a une
infection systémique autre. Le méme systéme est utilisé dans les
autres chapitres sur les céphalées secondaires.

Les criteres de diagnostic des céphalées secondaires ne nécessitent
plus de rémission ou d’amélioration substantielle du trouble causal
sous-jacent avant que le diagnostic de céphalée ne puisse étre posé.
Les criteres de diagnostic de I'ICHD-3 peuvent étre appliqués des le
début ou des que le trouble sous-jacent est confirmé. Le critéere A est
la présence de la céphalée; le critéere B est la présence du trouble
causal ; le critere C est la preuve de la causalité. Au stade aigu, un
rapport temporel étroit entre le début de la céphalée et |'apparition
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 appliqué comme une vérification : « N'est
pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3 ».

Dans certains cas de céphalées secondaires, comme la 5.2 Céphalée
persistante attribuée a un traumatisme crédnien, des types ou sous-
types de céphalées persistantes peuvent étre présents; c’est-a-dire
que la céphalée qui a été causée par un autre trouble n’a pas disparu
malgré la résolution de ce trouble. Dans de tels cas, le diagnostic
change pour passer du type aigu (par exemple, la 5.1 Céphalée aigué
attribuée a un traumatisme crénien) au type persistant (5.2 Céphalée
persistante attribuée a un traumatisme cradnien) apreés un intervalle
de temps spécifié (3 mois dans cet exemple). 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 dans I'’Appendice en raison de
preuves insuffisantes de leur existence. Ils ne seront généralement
pas appliqués, mais ils sont la pour stimuler la recherche de meilleurs
criteres de causalité.
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16. L'Appendice est établi pour la recherche. Il aide les cliniciens a
étudier les entités orphelines en vue de leur inclusion ultérieure (ou,
dans certains cas, de leur exclusion) dans le document principal de la
classification. La plupart des diagnostics et des criteres diagnostiques
de I'’Appendice sont soit nouveaux, soit des alternatives aux critéres
présents dans le document principal. Certains sont de vieilles entités
qui ne sont pas encore suffissamment validées; ils seront
probablement supprimés lors de la prochaine révision de I'ICHD si
des preuves de leur validité ne sont pas produites.
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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
1.2.3.1 Migraine hémiplégique familiale (MHF)
1.2.3. Migraine hémiplégique familiale de type 1 (MHF1)
1.2.3. Migraine hémiplégique familiale de type 2 (MHF2)
1.2.3. Migraine hémiplégique familiale de type 3 (MHF3)
1.2.3. 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 épileptique déclenchée par une aura
migraineuse
1.5 Migraine probable
1.5.1 Migraine sans aura probable
1.5.2 Migraine avec aura probable
1.6 Syndromes épisodiques pouvant étre associés a la
migraine
1.6.1 Trouble gastro-intestinal récurrent
1.6.1.1 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 épisodigue 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
Céphalée de tension épisodique fréquente

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

Céphalée de tension chronique associée a une
sensibilité péricranienne

Céphalée de tension chronique non associée a une
sensibilité péricranienne

Céphalée de tension probable

Céphalée de tension épisodique peu fréquente
probable

Céphalée de tension épisodique fréquente probable

Céphalée de tension chronique probable

Céphalées trigémino-autonomiques (CTA)

Algie vasculaire de la face

Algie vasculaire de la face épisodique
Algie vasculaire de la face chronique

Hémicranie paroxystique
Hémicranie paroxystique épisodique
Hémicranie paroxystique chronique
Crises d’allure névralgique unilatérales de courte durée

SUNCT Crises d’allure névralgique unilatérales de
courte durée avec injection conjonctivale et
larmoiement
SUNCT épisodique
SUNCT chronique

SUNA Crises d'allure névralgique unilatérales de
courte durée avec signes autonomiques craniens
SUNA épisodique
SUNA chronique

Hemicrania continua

Hemicrania continua avec rémission
Hemicrania continua sans rémission

Céphalée trigémino-autonomique probable

Algie vasculaire de la face probable
Hémicranie paroxystique probable
SUNCT probable

Hemicrania continua probable



4.1
4.1.1
4.2
4.2.1
4.3
4.3.1
4.4

4.5
4.5.1

5.1
5.1.1

5.1.2

5.2

Autres céphalées primaires

Céphalée primaire induite par la toux

Céphalée primaire induite par la toux probable
Céphalée primaire d’effort

Céphalée primaire d’effort probable
Céphalée primaire liée a l'activité sexuelle

Céphalée primaire liée a I'activité sexuelle probable
Céphalée primaire en coup de tonnerre

Céphalée induite par le froid

Céphalée attribuée a I'application externe d’un
stimulus froid

Céphalée attribuée a l'ingestion ou l'inhalation d’un
stimulus froid

Céphalée induite par le froid probable
Céphalée attribuée a I'application externe d'un
stimulus froid probable
Céphalée attribuée a I'ingestion ou l'inhalation d’un
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

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
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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 sévere
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
d’AVC ischémique (infarctus cérébral)
Céphalée attribuée a un accident ischémique
transitoire (AIT)

Céphalée attribuée a une hémorragie intracranienne 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-dural
aigu (HSDA) non traumatique
Céphalée persistante attribuée a un antécédent
d’hémorragie intracranienne non traumatique
Céphalée persistante attribuée a un antécédent
d’hémorragie intracérébrale non traumatique
Céphalée persistante attribuée a un antécédent
d’hémorragie sous-arachnoidienne (HSA) non
traumatique
Céphalée persistante attribuée a un antécédent
d’hématome sous-dural 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
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6.4.1
6.4.2

6.4.3

6.5

6.5.1

6.5.1.1

6.5.1.2
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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
systéme nerveux central (APSNC)

Céphalée attribuée a une angéite secondaire du
systeme 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)

Céphalée attribuée au stenting d’un sinus veineux
intracranien

Céphalée attribuée a une autre affection artérielle
intracranienne aigué

Céphalée attribuée a une procédure intraartérielle
intracranienne
Céphalée de I'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)
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6.7.4

6.8

6.8.1

6.8.2

6.8.5

6.8.6

6.9

7.1

7.1.1

7.1.2

7.1.3

7.1.4
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Céphalée attribuée a une dissection artérielle
intracranienne

Céphalée et/ou aura d’allure migraineuse attribuée a
une vasculopathie intracréanienne chronique

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

Céphalée attribuée au syndrome MELAS
(Mitochondrial Encephalopathy, Lactic Acidosis and
Stroke-like episodes)

Céphalée attribuée a une angiopathie Moyamoya

Aura d’allure migraineuse attribuée a une angiopathie
amyloide cérébrale (AAC)

Céphalée attribuée au syndrome de vasculopathie
rétinienne avec leucoencéphalopathie cérébrale et
manifestations systémiques (RVCLSM)

Céphalée attribuée a une autre vasculopathie
intracranienne chronique

Céphalée attribuée a une apoplexie pituitaire

Céphalée attribuée a une affection intracranienne
non vasculaire

Céphalée attribuée a une augmentation de la pression
du liquide cérébrospinal (LCS)

Céphalée attribuée a une hypertension intracranienne
idiopathique (HII)

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

Céphalée attribuée a une hypertension intracranienne
secondaire a une anomalie chromosomique

Céphalée attribuée a une hypertension intracranienne
secondaire a une hydrocéphalie

Céphalée attribuée a une hypotension du liquide
cérébrospinal (LCS)
Céphalée post ponction durale
Céphalée par fistule du LCS
Céphalée attribuée a une hypotension intracranienne
spontanée

Céphalée attribuée a une pathologie inflammatoire non
infectieuse intracranienne

Céphalée attribuée a une neurosarcoidose

Céphalée attribuée a une méningite aseptique (non
infectieuse)

Céphalée attribuée a une autre maladie inflammatoire
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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

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
Céphalée attribuée a une crise d’épilepsie

Céphalée épileptique per-critique

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

Céphalée attribuée a I'utilisation ou I'exposition a une
substance

Céphalée induite par les donneurs d’oxyde nitrique
(NO)
Céphalée immédiate induite par les donneurs
d’oxyde nitrique
Céphalée différée induite par les donneurs d’oxyde
nitrique
Céphalée induite par les inhibiteurs de la
phosphodiestérase
Céphalée induite par le monoxyde de carbone (CO)
Céphalée induite par I'alcool
Céphalée immédiate induite par I'alcool
Céphalée différée induite par I'alcool
Céphalée induite par la cocaine
Céphalée induite par I'histamine
Céphalée immédiate induite par I’'histamine
Céphalée différée induite par I'histamine
Céphalée induite par le peptide relié au gene de la
calcitonine (CGRP)
Céphalée immédiate induite par le CGRP
Céphalée différée induite par le CGRP



9.1.1

9.1.1.1

9.1.1.2

9.1.1.3

9.1.2

Céphalée attribuée un agent vasopresseur exogene

Céphalée attribuée a I'utilisation occasionnelle d’'un
médicament (non pris pour céphalée)

Céphalée attribuée a I'utilisation au long cours d’un
médicament (non pris pour céphalée)

Céphalée attribuée a I'utilisation ou I'exposition a
d’autres substances

Céphalée par abus médicamenteux

Céphalée par abus d’ergotamine

Céphalée par abus de triptan

Céphalée par abus d’antalgique simple
Céphalée par abus de paracétamol
(acétaminophéne)
Céphalée par abus d’anti-inflammatoires non
stéroidiens (AINS)

Céphalée par abus d’acide acétylsalicylique
Autre céphalée par abus d’analgésiques non-
opioides

Céphalée par abus d’opioides

Céphalée par abus d’antalgiques combinés

Céphalée par abus de plusieurs classes
médicamenteuses non surconsommeées
individuellement

Céphalée par abus invérifiable de plusieurs classes
médicamenteuses

Céphalée par abus d’autres traitements

Céphalée attribuée a un sevrage d’'une substance

Céphalée par sevrage en caféine

Céphalée par sevrage en opioide

Céphalée par sevrage en cestrogéne

Céphalée attribuée au sevrage d’autres substances
utilisées de facon 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 méningite ou
une méningo-encéphalite bactérienne
Céphalée persistante attribuée a une méningite ou
une méningoencéphalite bactérienne résolutive

Céphalée attribuée a une méningite ou une méningo-

encéphalite virale
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9.1.3

9.1.3.1

9.1.3.2

9.1.4
9.2
9.2.1

9.2.1.1

9.2.1.2

9.2.2
9.2.2.1

9.2.2.2

9.2.3
9.2.3.1

9.2.3.2

10.
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10.
10.2

10.3

10.3.1
10.3.2

10.3.3

10.3.4

10.3.5
10.4

Céphalée attribuée a une méningite virale
Céphalée attribuée a une encéphalite virale
Céphalée attribuée a une mycose ou autre infection
parasitaire intracranienne
Céphalée aigué attribuée a une mycose ou autre
infection parasitaire intracranienne
Céphalée chronique attribuée a une mycose ou
autre infection parasitaire intracranienne
Céphalée attribuée a une infection cérébrale localisée

Céphalées attribuées a une infection systémique

Céphalée attribuée a une infection systémique
bactérienne

Céphalée aigué attribuée a une infection
systémique bactérienne
Céphalée chronique attribuée a une infection
systémique bactérienne

Céphalée attribuée a une infection systémique virale
Céphalée aigué attribuée a une infection
systémique virale
Céphalée chronique attribuée a une infection
systémique virale

Céphalée attribuée a une infection systémique autre
Céphalée aigué attribuée a une infection
systémique autre
Céphalée chronique attribuée a une infection
systémique autre

Céphalées attribuées a un trouble de
I'homéostasie

Céphalée attribuée a I’hypoxie et/ou I’'hypercapnie
Céphalée de la haute altitude
Céphalée attribuée au voyage en avion
Céphalée de la plongée
Céphalée de I'apnée du sommeil

Céphalée de la dialyse

Céphalée attribuée a I’'hypertension artérielle

Céphalée attribuée a un phéochromocytome

Céphalée attribuée a une crise hypertensive sans
encéphalopathie hypertensive

Céphalée attribuée a une encéphalopathie
hypertensive

Céphalée attribuée a une prééclampsie ou une
éclampsie

Céphalée attribuée a une dysautonomie

Céphalée attribuée a une hypothyroidie
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Céphalée attribuée au jeline
Céphalée cardiaque
Céphalée attribuée a un autre désordre de I'homéostasie

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
d’autres structures faciales ou cervicales

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 a une anomalie des yeux

Céphalée attribuée au glaucome aigu par fermeture
de I'angle

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 attribuée a une pathologie de I'articulation
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 la bouche ou d’autres
structures faciales ou cervicales

Céphalées attribuées a des troubles
psychiatriques

Céphalée attribuée a un trouble de somatisation
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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 l'espace
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
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intermédiaire (VII 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

Céphalée attribuée a une paralysie d’un nerf
oculomoteur d’origine ischémique

Syndrome de Tolosa-Hunt

Syndrome paratrigéminal oculosympathique (syndrome
de Raeder)

Neuropathie ophtalmoplégique douloureuse récurrente
Syndrome de la bouche brilante (BMS)
Douleur faciale idiopathique persistante (PIFP)

Douleur neuropathique 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 Migraine avec aura

A1.2.0.1 Migraine avec aura menstruelle pure
A1.2.0.2 Migraine avec aura menstruelle
A1.2.0.3 Migraine avec aura non menstruelle
Al.3 Migraine chronique (criteres alternatifs)
Al1.3.1 Migraine chronique avec périodes libres de douleur
Al1.3.2 Migraine chronique avec douleur continue
Al.4 Complications de la migraine
Al1.4.5 Etat de mal d’aura migraineuse
Al.4.6 Neige visuelle
Al1.6 Syndromes épisodiques pouvant étre associés a la
migraine
Al.6.4 Coligues du nourrisson
A1.6.5 Hémiplégie alternante de I'enfant
Al1.6.6 Migraine vestibulaire
A2, Céphalées de tension (criteres alternatifs)
A3. Céphalées trigémino-autonomiques (CTA)
A3.1 Algie vasculaire de la face (critéres alternatifs)
A3.2 Hémicranie paroxystique (criteres alternatifs)
A3.3 Crises d’allure névralgique unilatérales de courte durée
(critéres alternatifs)
A3.4 Hemicrania continua (critéres alternatifs)
A3.6 Céphalée trigémino-autonomique indifférenciée
A4. Autres céphalées primaires
A4.11 Epicranie fugace
A5. Céphalée attribuée a un traumatisme cranien
et/ou cervical
A5.1 Céphalée aigué attribuée a un traumatisme cranien
A5.1.1.1 Céphalée aigué de début différé attribuée a un
traumatisme cranien modéré ou sévere
A5.1.2.1 Céphalée aigué de début différé attribuée a un
traumatisme cranien mineur
A5.2 Céphalée persistante attribuée a un traumatisme
cranien
A5.2.1.1 Céphalée persistante a début différé attribuée a un

traumatisme cranien modéré ou sévere
A5.2.2.1 Céphalée persistante a début différé attribuée a un



A5.7
A5.8

A5.9

A6.

A6.10

A7.

A7.6
A7.6.3
A7.9

AS8.

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

traumatisme cranien mineur
Céphalée post-radiochirurgie cérébrale

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 vasculaire
cranienne et/ou cervicale

Céphalée persistante attribuée a une pathologie
vasculaire antérieure cranienne ou cervicale

Céphalée attribuée a une affection intracranienne
non vasculaire

Céphalée attribuée a une crise d’épilepsie
Céphalée post-électroconvulsivothérapie (ECT)

Céphalée persistante attribuée a une pathologie
antérieure intracranienne non vasculaire

Céphalée attribuée a une substance ou son
sevrage

Céphalée persistante attribuée a I'usage ou I’'exposition
a une substance

Céphalée attribuée a une infection

Céphalée attribuée a une infection intracranienne

Céphalée persistante attribuée a une infection
antérieure intracranienne fongique ou parasitaire
Céphalée attribuée a une autre lésion expansive
infectieuse

Céphalée due a une infection par le VIH

Céphalées attribuées a un trouble de
I’homéostasie

Céphalée et/ou douleur cervicale attribuée a une
hypotension orthostatique

Céphalée attribuée a un autre trouble de I'homéostasie

Céphalée attribuée a un voyage spatial
Céphalée attribuée a un autre désordre métabolique
ou systémique
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A10.9

Al1l.

Al11.2
Al11.2.4

A11.2.5
Al11.3
A11.3.5

Al11.5

A11.5.3

Al12.

Al12.3
Al2.4
A12.5
Al12.6
Al12.7

A12.8
A12.9

Céphalées persistantes dues a un trouble antérieur de
I'homéostasie

Céphalée ou algie faciale attribuée a une affection
du crane, du cou, des yeux, des oreilles, du nez,
des sinus, des dents, de la bouche ou d’autres
structures faciales ou cervicales

Céphalée attribuée a une anomalie du cou

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

Q- QU Q@ QO Q-

Céphalée attribuée a une pathologie sociale anxiogéne

(phobie sociale)
Céphalée attribuée a un trouble anxieux généralisé

Céphalée attribuée a un état de stress post-traumatique
(ESPT)



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

1.1 Migraine sans aura

1.2 Migraine avec aura

1 Migraine avec aura typique
1 Aura typique avec céphalée
2 Aura typique sans céphalée
2 Migraine avec aura du tronc cérébral
3 Migraine hémiplégique
1 Migraine hémiplégique familiale (MHF)
3.1.1 Migraine hémiplégique familiale de type 1 (MHF1)
3.1.2 Migraine hémiplégique familiale de type 2 (MHF2)
.3.1.3 Migraine hémiplégique familiale de type 3 (MHF3)
3.1.4 Migraine hémiplégique familiale, autres loci
1 2 Migraine hémiplégique sporadique (MHS)
1.2.4 Migraine rétinienne
1.3 Migraine chronique

1.4 Complications de la migraine

1 Etat de mal migraineux

2 Aura persistante sans infarctus

3 Infarctus migraineux

4 Crise épileptique déclenchée par une aura
migraineuse

1.5 Migraine probable

1.5.1 Migraine sans aura probable
1.5.2 Migraine avec aura probable
1.6 Syndromes épisodiques pouvant étre associés a la
migraine
Trouble gastro-intestinal récurrent
Syndrome des vomissements cycliques
Migraine abdominale
Vertige paroxystique bénin
Torticolis paroxystique bénin
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Codée ailleurs :

Une céphalée d‘allure migraineuse qui est secondaire a une autre
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 regles s’appliquent aux céphalées ayant les caractéristiques d’une
migraine, selon les circonstances.

1. Lorsqu’une nouvelle céphalée ayant les caractéristiques d’une
migraine survient pour la premiére fois en relation temporelle
étroite avec une autre pathologie connue pour causer des céphalées
ou qu’elle remplit d’autres critéres de causalité par cette affection,
la nouvelle céphalée est codée comme une céphalée secondaire
attribuée a cette pathologie causale.

2. Lorsqu’une migraine 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
qu’un abus médicamenteux est présent.

3. Lorsqu’une migraine préexistante est significativement aggravée (ce
qui signifie habituellement une augmentation de deux fois ou plus
de la fréquence et/ou l'intensité) 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, a condition qu’il y ait des preuves solides montrant que
I'affection 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
I’étude Global Burden of Disease Study 2010 (GBD2010), elle a été
classée comme la troisieme maladie la plus répandue au monde. Dans
I'’étude GBD2015, elle a été classée comme la troisieme cause d’invalidité
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 spécifiques et des symptomes associés. La 1.2 Migraine
avec aura est principalement caractérisée par des symptomes
neurologiques focaux transitoires qui précedent 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 apres la résolution de la
céphalée. Les symptomes prodromiques et postdromiques comprennent:
hyperactivité, hypoactivité, dépression, envie irrésistible de certains
aliments (fringales), baillements répétés, fatigue et raideur et/ou douleur
cervicale.

Lorsqu’un patient remplit les criteres de plus d'un type, sous-type ou
sous-forme de migraine, ils doivent tous étre diagnostiqués et codés. Par
exemple, un patient qui a de fréguentes 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 critéeres 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, le type pulsatile, I'intensité modérée ou sévere,
I'aggravation par l'activité physique de routine et l'association a des
symptomes comme la nausée et/ou la photophobie et la phonophobie.

Criteres diagnostiques :

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

B. Crises de céphalée durant 4 a 72 heures (sans traitement ou avec
un traitement inefficace)?3

C. Céphalée ayant au moins deux des quatre caractéristiques
suivantes :

topographie unilatérale

type pulsatile

intensité douloureuse modérée ou sévéere

aggravée par ou entrainant I'évitement de l'activité physique de

routine (par ex., marche ou montée des escaliers)

D. Durant la céphalée, au moins I'un des symptomes suivants :
1. nausées et/ou vomissements
2. photophobie et phonophobie

E. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3

e
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Notes :

1. Lorsqu’il n'y a eu qu’une seule crise ou un petit nombre de crises,
les migraines peuvent étre difficiles a distinguer de céphalées
symptomatiques d’allure migraineuse. En outre, la nature des crises
débutantes peut étre difficile a interpréter. Par conséquent, 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 le patient s’endort pendant une crise migraineuse et se
réveille soulagé, la durée de la crise est comptabilisée jusqu’a
I’'heure du réveil.

3. Chez l'enfant et |'adolescent (de moins de 18 ans), les crises
peuvent durer 2 a 72 heures (la preuve d’une durée de crises non
traitées de moins de 2 heures chez I'enfant n’a pas été étayée).

Commentaires :

La migraine chez I’enfant et I'adolescent (agés de moins de 18 ans) est
plus souvent bilatérale que chez les adultes; la douleur unilatérale
apparait généralement a la fin de lI'adolescence ou au début de la vie
adulte. La migraine est habituellement frontotemporale. La céphalée
occipitale est rare chez I'enfant et appelle a la prudence diagnostique.
Certains patients ont une migraine typique mais avec une douleur
localisée a la face et dénommée dans la littérature ‘migraine faciale’; il
n'existe aucune donnée factuelle prouvant que ces patients constituent un
sous-groupe distinct de migraineux.

Les symptomes prodromiques peuvent commencer des heures, voire un
jour ou deux avant les autres symptémes d’une crise de migraine sans
aura. Ils comprennent : fatigue, difficulté de concentration, raideur
nucale, sensibilité a la lumiére et/ou au bruit, nausées, vision floue,
baillements et paleur. Les symptémes postdromiques suivent la résolution
de la céphalée et peuvent persister jusqu’a 48 heures. Ils sont moins bien
étudiés que les prodromes et comprennent le plus souvent : fatigue et
humeur exaltée ou dépressive.

Les crises de migraine peuvent étre associées a des symptomes
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
majoritairement sans aura. Les crises menstruelles ont tendance a étre
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plus longues et s'accompagnent de nausées plus séveres que les crises en
dehors du cycle menstruel. L'ICHD-3 propose des critéres pour la Al1.1.1
Migraine menstruelle pure sans aura, la Al1.1.2 Migraine menstruelle sans
aura et la Al.1.3 Migraine non menstruelle sans aura, mais ces codes
sont classés dans |'’Appendice en raison de lincertitude quant a la
nécessité de les considérer comme des entités distinctes. Des criteres
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 trés fréquentes sont individualisées en tant que
1.3 Migraine chronique. Quand un abus médicamenteux est associé, les
deux diagnostics, 1.3 Migraine chronique et 8.2 Céphalée par abus
médicamenteux, doivent étre appliqués. La 1.1 Migraine sans aura est la
maladie la plus susceptible de s’aggraver avec l'utilisation fréquente de
médicaments symptomatiques.

L'imagerie du débit sanguin cérébral régional ne montre aucun
changement évocateur de dépression corticale envahissante (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 I'activation de matrice la douleur.
Cela contraste avec la propagation pathognomonique de |'oligémie de la
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
d’autres phénomenes corticaux puissent étre impliqués dans la 1.1
Migraine sans aura. Les messagers impliqués sont I'oxyde nitrique (NO),
la sérotonine (5-hydroxytryptamine, 5-HT) et le peptide lié au gene de la
calcitonine (CGRP). Alors que la maladie était auparavant considérée
comme essentiellement vasculaire, I'importance de la sensibilisation des
voies de la douleur et la possibilité que les crises puissent provenir du
systeme nerveux central ont fait I'objet d’une attention accrue au cours
des dernieres décennies. Dans le méme temps, le circuit de la douleur
migraineuse, le systéme trigéminovasculaire et plusieurs aspects de sa
transmission périphérique et centrale, dans le noyau caudal du trijumeau,
la substance grise mésencéphalique et le thalamus, ont été reconnus. De
nouveaux médicaments spécifiques de certains récepteurs, comme les
triptans, qui sont des agonistes des récepteurs 5-HTig/p, les agonistes des
récepteurs 5-HTir et les antagonistes des récepteurs au CGRP, ont
démontré leur efficacité 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 aura est un
trouble neurobiologique, les neurosciences cliniques ainsi que les
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neurosciences fondamentales ont fait progresser nos connaissances des
mécanismes de migraine et continuent de le faire.

1.2 Migraine avec aura

Termes utilisés précédemment:

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

Description:

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

Critéres diagnostiques:

A. Au moins deux crises répondant aux criteres B et C
B.  Au moins un symptéme entierement réversible d’aura :
1. visuel
sensitif
parole et/ou langage
moteur
tronc cérébral
rétinien
u moins trois des six caractéristiques suivantes :
au moins un symptome d’aura se développe progressivement
sur 25 minutes
deux ou plusieurs symptomes d’aura surviennent
successivement
chaque symptéme d’aura dure 5-60 minutes?!
au moins un symptome d’aura est unilatéral?
au moins un symptome d’aura est positif3
I'aura est accompagnée, ou suivie dans les 60 minutes, d'une
céphalée
D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

> hWN
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Notes :

1. Lorsque par exemple, trois symptémes se produisent lors d’une
aura, la durée maximale acceptable est de 3 x 60 minutes. Les
symptdmes moteurs peuvent durer jusqu’a 72 heures.
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2. L'aphasie est toujours considérée comme un symptome unilatéral ;
la dysarthrie peut I'étre ou ne pas |'étre.

3. Les scintillements et les fourmillements sont des symptémes positifs
de l'aura.

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 I'ICHD-3 (1.2) avec ceux proposés dans |’Appendice (A1.2). Ces
derniers ont mieux réussi a distinguer la migraine avec aura des accidents
ischémiques transitoires. Ils sont maintenant adoptés dans I'ICHD-3 qui
n‘a plus de critéres dans I’Appendice pour la migraine avec aura.

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

L'aura visuelle est le type le plus fréquent d’aura, survenant chez plus de
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 s’étendre
graduellement a droite ou a gauche et adopter une forme convexe
latéralement avec un bord scintillant angulé, laissant un scotome plus ou
moins important dans son sillage. Dans d’autres cas, un scotome sans
phénomeéne positif peut se produire ; il est souvent percu comme étant
d’apparition soudaine, mais s’agrandit habituellement de fagon graduelle.
Chez l'enfant et l'adolescent, l'aura peut comporter des symptoémes
visuels bilatéraux moins typiques. Une échelle de dépistage de l'aura
visuelle possédant une grande spécificité et une grande sensibilité a été
développée et validée.

Deuxieme type d’aura en fréquence, les troubles sensitifs comprennent
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 symptome.

Les troubles de la parole sont moins fréquents; ils sont généralement
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 symptomes sensitifs aux extrémités
et/ou des troubles de la parole. A l'inverse, les patients ayant des
symptomes 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 avec aura hémiparesthésique et migraine
avec aura aphasique n’est donc non reconnue dans cette classification :
elles sont toutes codées en tant que 1.2.1 Migraine avec aura typique.

Lorsque les symptomes de l‘aura sont multiples, ils se succedent
généralement dans l'ordre aura visuelle, puis sensitive, puis aphasique ;
mais un ordre inverse ou d’autres ordres ont également été décrits. La
durée retenue pour la plupart des symptomes de l'aura est d’une heure,
mais les symptomes moteurs durent souvent plus longtemps.

Les patients ayant des symptomes d’aura provenant du tronc cérébral
recoivent le code 1.2.2 Migraine avec aura du tronc cérébral, mais ils ont
presque toujours en plus des symptomes d’aura typique. Lorsque l'aura
comprend un déficit moteur, le code a utiliser est 1.2.3 Migraine
hémiplégique ou l'une de ses sous-formes. La 1.2.3 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 symptomes 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 la description incorrecte de la latéralisation, I’évocation
d’'une apparition brutale et non pas progressive, une description des
troubles visuels monoculaire et non homonyme, l'allégation d’une durée
plus longue et la confusion entre la perte de sensibilité et une faiblesse
motrice. Aprés une premiere consultation, la tenue d'un journal de l'aura
peut clarifier le diagnostic.

L'aura migraineuse est parfois associée a une céphalée qui ne remplit pas
les criteres de la 1.1 Migraine sans aura, mais cette céphalée est
considérée comme migraineuse en raison de sa relation avec l'aura. Dans
d’autres cas, I'aura migraineuse peut survenir sans céphalée.

Avant ou en méme temps que l'apparition de l'aura, le débit sanguin
cérébral régional est diminué dans le cortex cérébral correspondant aux
symptomes de l'aura et souvent sur une zone plus large. La réduction de
débit commence généralement en arriere et se propage vers l'avant, tout
en restant généralement au-dessus du seuil ischémique. Aprés une a
plusieurs heures, I'apparition graduelle d'une hyperémie se produit dans



41

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

Des syndromes définis précédemment comme la migraine avec aura
prolongée et la migraine avec aura d‘apparition brutale ont été
abandonnées. Il n’est pas rare que l'aura dure plus d'une heure, mais
généralement, les patients ont au moins deux des autres caractéristiques
du critere C. Méme lorsque la plupart des crises d’un patient ne répondent
pas au critere C, il a habituellement d’autres crises qui répondent aux
criteres de l'un des sous-types reconnus de 1.2 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
(aura prolongée ou aura d’apparition brutale) entre parentheses. Le
diagnostic est habituellement évident, aprés une anamnése précise, bien
qu'il y ait de rares formes secondaires révélant notamment une dissection
carotidienne, une malformation artérioveineuse ou une épilepsie.

Les symptomes prodromiques peuvent commencer des heures, voire un
jour ou deux avant les autres symptomes d’une crise de migraine avec
aura. Ils comprennent : fatigue, difficulté de concentration, raideur
nucale, sensibilité 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 «symptomes prémonitoires », ne comprend
pas l'‘aura. Les symptomes postdromiques suivent la résolution de la
céphalée et peuvent persister jusqu’a 48 heures. Ils sont moins bien
étudiés que les prodromes et comprennent le plus souvent : fatigue et
humeur exaltée ou dépressive.

1.2.1 Migraine avec aura typique

Description :

Migraine avec aura dont l'aura est constituée de symptémes visuels et/ou
sensitifs et/ou de troubles de la parole et du langage, mais sans déficit
moteur, et qui se caractérise par un développement progressif, une durée
de chaque symptome n’‘excédant pas une heure, une combinaison de
phénomeénes positifs et négatifs et une totale réversibilité.

Criteres 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. troubles visuels, sensitifs, du langage et/ou de la parole
entierement réversibles
2. absence de symptéme moteur, du tronc cérébral ou rétinien
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1.2.1.1 Aura typique avec céphalée

Description :

Migraine avec aura typique au cours de laquelle I'aura est accompagnée
ou suivie dans les 60 minutes d’'une céphalée ayant ou n‘ayant pas les
caractéristiques migraineuses.

Criteres diagnostiques :

A. Crises répondant aux critéres de la 1.2.1 Migraine avec aura typique
et au critere B ci-dessous
B. Céphalée, avec ou sans caractéristiques migraineuses,

accompagnant lI'aura ou la suivant dans les 60 minutes.
1.2.1.2 Aura typique sans céphalée

Description :

Migraine avec aura typique au cours de laquelle I'aura n’est accompagnée
ou suivie d’aucune céphalée.

Criteres diagnostiques :

A. Crises répondant aux critéres de la 1.2.1 Migraine avec aura typique
et au critere B ci-dessous

B. Absence de céphalée accompagnant l'aura ou la suivant dans les 60
minutes.

Commentaires :

Chez certains patients, une aura typique est toujours suivie d'une
céphalée migraineuse, mais de nombreux patients ont, en outre, des
crises avec aura suivies d'une céphalée non migraineuse, voire méme
sans céphalée. Un certain nombre de patients peuvent présenter
exclusivement une 1.2.1.2 Aura typique sans céphalée.

En I'absence de céphalée répondant aux criteres de la 1.1 Migraine sans
aura, le diagnostic différentiel entre une aura et une symptomatologie
révélant une pathologie sévére (accident ischémique transitoire) peut étre
difficile et nécessite souvent des explorations complémentaires. Quand
I'aura survient pour la premiére fois apres 40 ans, lorsque les symptomes
sont exclusivement négatifs (par exemple hémianopsie) ou quand l'aura
est prolongée ou trés breve, 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 :

Migraine de l'artére basilaire; migraine basilaire; migraine de type
basilaire.

Description :

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

Criteres diagnostiques :

A. Crises répondant aux critéres de la 1.2 Migraine avec aura et au
critére B ci-dessous
B. Aura ayant les deux caractéristiques suivantes :
1. au moins deux des symptomes du tronc cérébral suivants,
entierement réversibles :
a) dysarthriel!
b) vertige?
c) acouphéne
d) hypoacousie3
e) diplopie*
f)  ataxie non attribuable a un déficit sensitif
g) diminution de la conscience (GCS < 13)°
2. absence de symptéme moteur® ou rétinien.

Notes :

1. La dysarthrie doit étre distinguée de I'aphasie.

2. Le vertige n’inclut pas les sensations d’étourdissement et il doit en
étre distingué.

3. Ce critere n’inclut pas les sensations de plénitude d’oreilles.

4. La diplopie n’inclut pas (ni n‘exclut) la vision floue.

5. L'échelle de Glasgow peut avoir été évaluée au moment de

I'admission ; sinon, les déficits clairement décrits par le patient
permettent d’estimer de I’échelle de Glasgow.

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

A l'origine, les termes de migraine de I'artére basilaire ou de migraine
basilaire ont été utilisés, mais la participation de l'artére basilaire étant
peu probable, le terme de migraine avec aura du tronc cérébral est
préféré.

Dans la plupart des crises, les symptémes du tronc cérébral coexistent
avec des symptomes d’aura typique. De nombreux patients qui ont des
crises avec aura du tronc cérébral décrivent également d’autres crises
avec aura typique et doivent recevoir les deux codes, 1.2.1 Migraine avec
aura typique et 1.2.2 Migraine avec aura du tronc cérébral.

Beaucoup des symptomes énumérés dans le critere B1 peuvent survenir
en cas d’anxiété et d'hyperventilation, et peuvent donc conduire a des
interprétations erronées.

1.2.3 Migraine hémiplégique!?

Description:

Migraine avec aura comprenant un déficit moteur.

Critéres 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. 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 symptomes moteurs durent moins de 72 heures,

mais ils peuvent persister plusieurs semaines chez certains patients.

Commentaire:

Il peut étre difficile de distinguer la faiblesse motrice d’'une perte de la
sensibilité.
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1.2.3.1 Migraine hémiplégique familiale (MHF)

Description:

Migraine avec aura comprenant un déficit moteur et présence d’une
migraine avec aura comprenant un déficit moteur chez au moins un
apparenté au premier ou au second degré.

Criteres diagnostiques:

A. Crises répondant aux critéres de la 1.2.3 Migraine hémiplégique
B. Au moins un apparenté au premier ou au second degré a eu des
crises répondant aux critéres 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 gene SCN1A (codant pour un
canal sodique) 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 spécifiée au cinquieme
chiffre du code.

Il a été démontré que la 1.2.3.1 Migraine hémiplégique familiale (MHF)
s'accompagne tres souvent de symptémes du tronc cérébral en plus des
symptomes de l'aura typique, et que la céphalée survient presque
toujours. Rarement, des troubles de la conscience (y compris parfois un
coma), une confusion, une fievre 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 géne CACNA1A a été identifiée.
1.2.3.1.2 Migraine hémiplégique familiale de type 2 (MHF2)

Criteres diagnostiques :

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

1.2.3.1.3 Migraine hémiplégique familiale de type 3 (FHM3)

Criteres diagnostiques :

A. Crises répondant aux criteres 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

Critéres diagnostiques:

A. Crises répondant aux critéres de la 1.2.3.1 Migraine hémiplégique
familiale

B. Le dépistage génétique n’a montré aucune mutation des
genes CACNA1A, ATP1A2 ou SCN1A.

1.2.3.2 Migraine hémiplégique sporadique (MHS)

Description:

Migraine avec aura comprenant un déficit moteur, et aucun des
apparentés au premier ou au second degré n’a d’aura migraineuse
comprenant un déficit moteur.

Criteres 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.
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Les crises de 1.2.3.2 Migraine hémiplégique sporadigue 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 les criteres 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
liguide cérébrospinal (LCS).

1.2.4 Migraine rétinienne

Description:

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

Criteres 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 suivants :

1. phénoménes visuels entierement réversibles, monoculaires,
positifs et/ou négatifs (par exemple, scintillements, scotome ou
cécité) confirmés lors d'une crise par l'un ou l'autre des
éléments suivants:

a) examen clinique du champ visuel
b) le dessin du patient d’'une anomalie monoculaire du champ
visuel (réalisé aprés avoir recu des instructions claires)

2. au moins deux des éléments suivants :

a) progression graduelle sur = 5 minutes
b) durée des symptomes de 5-60 minutes
c) accompagnée, ou suivie dans les 60 minutes, d'une
céphalée
C. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3; les
autres causes d’amaurose transitoire ont été exclues.

Commentaires :

Certains patients qui se plaignent de troubles visuels monoculaires ont en
fait une hémianopsie. Certains cas de ‘migraine rétinienne’ sans céphalée
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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 monoculaire. 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 les caractéristiques d’une céphalée migraineuse au moins 8 jours
par mois.

Critéeres diagnostiques:

A. Céphalée (migraineuse ou tensivel) au moins 15 jours/mois depuis
plus de 3 mois, et répondant aux critéres B et C

B. Survenant chez un patient ayant eu au moins cing crises répondant
aux criteres B-D de la 1.1 Migraine sans aura et/ou aux criteres B et
C de la 1.2 Migraine avec aura

C. Au moins 8 jours/mois depuis plus de 3 mois, la céphalée répond a
I'un des éléments suivants?:
1. criteres C et D de la 1.1 Migraine sans aura
2. critéres B et C de la 1.2 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. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'IlCHD-33->,

Notes:

1. La 1.3 Migraine chronique est séparée de la migraine épisodique
parce qu'il est impossible de distinguer les épisodes individuels de
céphalée chez les patients ayant des céphalées aussi fréquentes ou
continues. En effet, les caractéristiques de la céphalée peuvent
changer non seulement d’un jour a l'autre, mais aussi dans la méme
journée. Il est tres difficile de maintenir ces patients sans aucun
traitement médicamenteux pour observer I'histoire naturelle de la
céphalée. Dans cette situation, les crises avec aura et sans aura
sont comptées, tout comme les céphalées de type migraineux et les
céphalées de tension (mais, pas les céphalées secondaires).
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2. La caractérisation des céphalées récurrentes fréquentes nécessite la
tenue d’'un agenda pour y noter jour apres jour pendant au moins
un mois les informations concernant la douleur et les symptdmes
associés.

3. Puisque la céphalée d'allure tensive fait partie des critéres de
diagnostic de la 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
caractéristiques suggestives d'une 1.3 Migraine chronigue. Mais
cette derniere évolue au fil du temps a partir d'une 1.1 Migraine
sans aura et/ou d'une 1.2 Migraine avec aura. Par conséquent,
lorsqu’une céphalée est, sans ambiguité, quotidienne et non
rémittente depuis moins de 24 heures aprés son début et qu’elle
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 le mode d’apparition ou que ce dernier est incertain, il convient
d’utiliser le code 1.3 Migraine chronique.

5. La cause la plus fréguente de symptomes évocateurs d’'une migraine
chronique est l'abus médicamenteux, tel que défini dans la
section 8.2 Céphalée par abus médicamenteux. Environ 50 % des
patients ayant apparemment une 1.3 Migraine chronique reviennent
a une migraine épisodique apres le sevrage médicamenteux ; ces
patients sont, en un sens, codés a tort en 1.3 Migraine chronique.
De méme, de nombreux patients apparemment en abus
médicamenteux ne s’‘améliorent pas aprés le sevrage; le code 8.2
Céphalée par abus médicamenteux est inapproprié pour eux (en
supposant que la chronicité induite par I'abus médicamenteux soit
toujours réversible). Pour ces raisons, et parce que la régle 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.
Apres le sevrage, la migraine reviendra a une expression épisodique
ou restera chronique et le diagnostic final sera appliqué en
conséquence. Dans le cas d’'une migraine restant chronique apres le
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.

Criteres diagnostiques:

A. Crise de céphalée répondant aux criteres B et C

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  sans rémission pendant >72 heures?!
2. la douleur et/ou les symptomes associés sont invalidants?

D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

Notes :

1. Des rémissions allant jusqu’a 12 heures secondaires a la prise
médicamenteuse ou au sommeil sont acceptées.

2. Les cas plus modérés, ne répondant pas au critere C2, sont codés
comme une 1.5.1 Probable migraine sans aura.

Commentaire :

Une céphalée ayant les caractéristiques d’un 1.4.1 Etat de mal migraineux
peut souvent étre causée par un abus médicamenteux. Lorsqu’une
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
I'abus médicamenteux est d’une durée inférieure a 3 mois, il convient de
coder uniqguement le type de migraine.

1.4.2 Aura persistante sans infarctus

Description :

Symptomes d’aura qui persistent une semaine ou plus sans infarctus
visualisé sur I'imagerie cérébrale.

Criteres 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 typique des auras précédentes sauf qu’un ou plusieurs
symptome(s) d‘aura persiste(nt) une semaine ou plus

C. L'imagerie cérébrale ne montre aucun infarctus

D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

Commentaires :

Les symptomes de l'aura persistante sont rares, mais bien documentés.
Ils sont souvent bilatéraux et peuvent durer des mois ou des années. La
durée minimale d’une semaine dans le critéere B repose sur |'opinion des
experts et elle devrait étre formellement étudiée.

Le bilan diagnostique doit distinguer une 1.4.2 Aura persistante sans
infarctus d'un 1.4.3 Infarctus migraineux et exclure une aura
symptomatique due a un infarctus cérébral d’autres causes. Les crises
avec une aura prolongée de moins d'une semaine et ne répondant pas
aux critéres de la 1.2.1 Migraine avec aura typique sont codées en tant
que 1.5.2 Probable migraine avec aura.

1.4.3 Infarctus migraineux

Description :

Un ou plusieurs symptomes d’aura migraineuse survenant en association
avec une lésion cérébrale ischémique dans un territoire correspondant,
visualisée par l'imagerie cérébrale, apparu(s) au cours d’une crise typique
de migraine avec aura.

Criteres diagnostiques :

A.  Crise de migraine répondant aux criteres B et C

B. Survenant chez un patient atteint de 1.2 Migraine avec aura et qui
est typique des auras précédentes sauf qu’un ou plusieurs
symptome(s) d’aura persiste(nt) plus de 60 minutes?

C. Neuro-imagerie démontrant un infarctus cérébral dans une zone
pertinente

D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

Note :

1. Il peut y avoir des symptébmes supplémentaires attribuables a
I'infarctus.
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Commentaires :

Un AVC ischémique chez une personne migraineuse peut étre un infarctus
cérébral d’autre cause coexistant avec une 1. Migraine, un infarctus
cérébral d'autre cause se présentant avec des symptomes ressemblant a
une 1.2 Migraine avec aura ou bien, un infarctus cérébral se produisant
au cours d’une crise typique de 1.2 Migraine avec aura. Seul le dernier
cas répond aux critéeres de |’ 1.4.3 Infarctus migraineux.

L" 1.4.3 Infarctus migraineux se produit principalement dans la circulation
postérieure et chez les femmes jeunes.

Plusieurs études épidémiologiques ont démontré un risque deux fois plus
élevé d’AVC ischémique chez les patients atteints de 1.2 Migraine avec
aura. 1l faut cependant noter que ces infarctus ne sont pas des infarctus
migraineux. Les mécanismes de I|‘augmentation du risque d'AVC
ischémique chez les migraineux restent flous; de méme, les relations
entre la fréquence et la nature des auras et I'augmentation du risque sont
inconnues. La plupart des études ont montré I’'absence d’association entre
la 1.1 Migraine sans aura et I’AVC ischémique.

1.4.4 Crise épileptique déclenchée par une aura migraineuse

Description :

Crise épileptique déclenchée par une migraine avec aura.

Criteres diagnostiques :

A. Crise épileptique répondant aux critéres diagnostiques de I'un des
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 I’heure qui suit une crise de migraine avec aura

C. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

Commentaire :

La migraine et I'épilepsie sont des exemples prototypiques de troubles
cérébraux paroxystiques. Alors que des céphalées d’allure migraineuse
sont assez fréquentes chez le patient épileptique en phase, il peut parfois
arriver qu’une crise épileptique survienne pendant ou aprés une crise
migraineuse. Ce phénomeéne, parfois appelé migralepsie, est un
événement rare, décrit chez des patients atteints de 1.2 Migraine avec
aura. L'association avec la 1.1 Migraine sans aura n‘a toujours pas été
démontrée.
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1.5 Migraine probable

Terme utilisé précédemment :

Désordre migraineux.

Codée ailleurs :

Une céphalée d’allure migraineuse secondaire a une autre pathologie
(migraine symptomatique) est codée en fonction de cette cause.

Description :

Crises d'allure migraineuse répondant a tous les criteres sauf un d’une
des formes de migraine et ne répondant pas aux criteres d’'un autre type
de céphalée.

Criteres diagnostiques :

A.  Crises répondant a tous les criteres A-D sauf un de la 1.1 Migraine
sans aura ou a tous les criteres A-C sauf un de la 1.2 Migraine avec
aura

B. Ne remplit pas les criteres de I'ICHD-3 pour toute autre céphalée

C. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

Commentaire :

Des crises qui remplissent les criteres d'une 2. Céphalée de tension et
d'une 1.5 Migraine probable sont codées comme la premiére
conformément a la régle générale selon laquelle un diagnostic définitif
I'emporte toujours sur un diagnostic probable. Toutefois, chez les patients
qui ont déja un diagnostic de migraine et ou la question est de compter le
nombre de crises qu'ils ont eues (par exemple, comme une mesure des
résultats d'un essai thérapeutique), les crises répondant aux criteres de la
1.5 Migraine probable doivent étre comptées comme des migraines. La
raison en est que les crises d’intensité Iégere, ou les crises traitées tot, ne
présentent souvent pas toutes les caractéristiques nécessaires a un
diagnostic de migraine, mais répondent néanmoins aux traitements
antimigraineux spécifiques.

1.5.1 Migraine sans aura probable

Criteres diagnostiques:

A.  Crises répondant a tous les criteres A-D sauf un de la 1.1 Migraine
avec aura
B. Ne remplit pas les criteres de I'ICHD-3 pour toute autre céphalée
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C. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

1.5.2 Migraine avec aura probable

Criteres diagnostiques:

A. Crises répondant a tous les criteres A-C sauf un de la 1.2 Migraine
avec aura ou l'un de ses sous-types

B. Ne remplit pas les criteres de I'ICHD-3 pour toute autre céphalée

C. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

1.6 Syndromes épisodiques pouvant étre associés a la
migraine

Termes utilisés précédemment :

Syndromes périodiques infantiles ; syndromes périodiques de |I'enfance

Commentaires :

Ce groupe de syndromes survient chez des patients qui souffrent
également de 1.1 Migraine sans aura ou de 1.2 Migraine avec aura, ou qui
ont une probabilité accrue de les développer. Bien qu’ils aient été
historiquement décrits dans I'enfance, ils peuvent également survenir
chez l'adulte.

D’autres manifestations peuvent également survenir chez ces patients
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 récurrent

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 d’inconfort, de nausée
et/ou de vomissement, survenant rarement, de facon chronique ou a des
intervalles prévisibles, pouvant étre associées a la migraine.
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Criteres diagnostiques:

A. Au moins cing crises avec des épisodes distincts de douleur
abdominale et/ou d’inconfort et/ou de nausée 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 vomissements intenses,
généralement stéréotypées chez un méme patient et avec une survenue
prévisible. Les crises peuvent étre associées a une paleur et a une
|éthargie. La résolution des symptdmes entre les crises est complete.

Criteres diagnostiques :

A. Au moins cinq crises de nausées et de vomissements intenses,
répondant aux critéres B et C

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 quatre fois

par heure

2  durée des crises = 1 heure et jusqu’a 10 jours
3. crises séparées d’au moins 1 semaine

D. Absence totale de symptomes entre les crises

E Non attribué a un autre troublel.

Note :

1. En particulier, les antécédents médicaux et I'examen physique ne
montrent pas de signes de maladie gastro-intestinale.

Commentaires :

Le 1.6.1.1 Syndrome des vomissements cycliques est typiquement un
syndrome épisodique spontanément résolutif survenant dans |'enfance,
avec des périodes de totale normalité entre les épisodes. Le caractére
cyclique est caractéristique et les crises sont prévisibles.

Ce trouble a été inclus dans les syndromes périodiques de l’enfance a
partir de I'ICHD-II. Les caractéristiques cliniques de ce syndrome
ressemblent a celles identifiées en association avec des céphalées
migraineuses et de nombreuses recherches au cours des derniéres 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,
associée a des symptbmes vasomoteurs, des nausées et des
vomissements, d'une durée de 2 a 72 heures et sans aucune anomalie
entre les épisodes. Il n'y a pas de céphalée pendant ces épisodes.

Criteres diagnostiques :

A. Au moins cinq crises de douleurs abdominales répondant aux
criteres B-D

B. La douleur a au moins deux des trois caractéristiques suivantes :
1. topographie médiane, périombilicale ou mal localisée
2. tonalité sourde ou « juste douloureuse »
3. intensité modérée ou sévere

C. Au moins deux des quatre symptémes ou signes associés suivants:
1. anorexie
2. nausées
3. vomissements
4. paleur

D. Crises durant 2 a 72 heures sans traitement ou si elles sont traitées
sans succes

E. Absence totale de symptomes entre les crises

F. Non attribué a une autre pathologie!.

Note :

1. En particulier, I'histoire clinique et I'examen physique ne montrent

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 la présence ou l'absence de céphalée
doit étre effectué et, si une céphalée est identifiée pendant les crises, un
diagnostic de 1.1. Migraine sans aura doit étre envisagé.
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Les enfants peuvent avoir des difficultés pour distinguer I'anorexie de la
nausée. La paleur est souvent accompagnée de cernes sous les yeux.
Chez quelques patients, la rougeur est le phénoméne vasomoteur
prédominant.

La plupart des enfants atteints 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 B et C

B.  Vertige! survenant sans avertissement, maximal des son début et
se résolvant spontanément aprés quelques minutes a quelques
heures sans perte de conscience

C. Au moins un des cing symptémes 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 décrire les symptomes vertigineux. L'observation par les
parents de périodes épisodiques d’instabilité peut étre interprétée
comme un vertige 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 et la A1.6.6 Migraine
vestibulaire (voir Appendice) doit étre étudiée plus en détail.
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1.6.3 Torticolis paroxystique bénin

Description :

Episodes récurrents d’inclinaison de la téte d'un c6té, possiblement avec
une légere rotation, qui disparait spontanément. Ce syndrome survient
chez les nourrissons et les jeunes enfants, avec un début dans la
premiére année.

Criteres diagnostiques :

A. Crises récurrentes! chez un jeune enfant, répondant aux critéres B
et C
B. Inclinaison de la téte d'un c6té, avec ou sans légére rotation,
disparaissant spontanément apres quelques minutes ou jours
C. Au moins un des cing symptémes ou signes associés suivants :
1. paleur
2 irritabilité
3. malaise
4. vomissements
5. ataxie?
D. Examen neurologique normal entre les crises
E Non attribué a une autre pathologie3.

Notes :

1. Les crises ont tendance a se reproduire chaque mois.

2. L’ataxie est plus fréquente chez les enfants plus agés.

3. Le diagnostic différentiel inclut le reflux gastro-cesophagien, la

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 téte de l'enfant peut étre ramenée en position neutre pendant les
crises : il est possible de rencontrer une certaine résistance, mais elle
peut étre surmontée.

Ces observations doivent étre validées par les agendas des patients, des
entretiens structurés et la collecte de données longitudinales.
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Le 1.6.3 Torticolis paroxystique bénin peut évoluer en 1.6.2 Vertige
paroxystiqgue bénin ou en 1.2 Migraine avec aura (en particulier en 1.2.2
Migraine avec aura du tronc cérébral) ou cesser sans autres symptoémes.
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2. Céphalée de tension

2.1 Céphalée de tension épisodique peu fréquente
2.1.1 Céphalée de tension épisodique peu fréguente 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 fréqguente 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 cette pathologie.

Observations générales

Céphalée primaire, secondaire ou les deux ?
Trois régles s’appliquent a la céphalée de tension, selon les circonstances.

1. Lorsqu’une nouvelle céphalée ayant les caractéristiques d’une
céphalée de tension survient pour la premiére fois en relation
temporelle étroite avec une autre pathologie connue pour causer
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des céphalées ou que la céphalée remplit d’autres critéres de
causalité par cette affection, la nouvelle céphalée est codée comme
une céphalée secondaire attribuée a cette pathologie causale.

2. Lorsqu’une céphalée de tension préexistante devient chronigue 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. Lorsqu’une céphalée de tension préexistante est significativement
aggravée (ce qui correspond généralement a une augmentation de
deux fois ou plus de la fréquence et/ou de l'intensité) 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, a condition qu’il existe
des preuves solides montrant que l'affection peut causer des
céphalées.

Dans le cas d'une céphalée de tension chronique associée a un abus
médicamenteux, une relation temporelle étroite 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 trés 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 élevé.

Alors qu’elle était auparavant considérée comme principalement d’origine
psychogene, un certain nombre d’études depuis I'ICHD-I suggérent
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 dans I'ICHD-I, s’est avérée extrémement utile. Dans I'ICHD-II,
le type épisodique a été divisé en un type rare, avec des épisodes de
céphalée ayant lieu moins d’une fois par mois et un type fréquent. La 2.2
Céphalée de tension épisodique fréquente peut étre associée a un
handicap considérable et justifie parfois un traitement avec des
médicaments coliteux. En revanche, la 2.1 Céphalée de tension
épisodique peu fréguente, qui affecte une grande partie de la population,
a généralement trés peu d’'impact sur l'individu et, dans la plupart des
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 chronigue est une maladie a prendre 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 susceptibles de jouer un rble dans les cas de 2.1 Céphalée de tension
épisodique peu fréquente et de 2.2 Céphalée de tension épisodigue
fréguente, tandis que les mécanismes centraux de la douleur jouent un
role plus important dans les cas de 2.3 Céphalée de tension chronique.
L'augmentation de la sensibilité péricranienne est I'anomalie la plus
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 augmente avec lintensité et la
fréquence des crises. La sensibilité accrue revét tres probablement une
importance physiopathologique. L'ICHD-II a donc distingué les patients
avec et sans un tel trouble des muscles péricraniens; subdivision
maintenue dans I'ICHD-3 pour favoriser la poursuite de la recherche dans
ce domaine.

La sensibilité péricranienne est facilement détectée et constatée par
palpation manuelle. De petits mouvements de rotation avec l'index et le
majeur, et une pression ferme (de préférence a l'aide d’'un palpomeétre),
fournissent des scores de sensibilité locale de 0-3 pour les muscles
frontaux,  temporaux, masséters, ptérygoidiens,  sterno-cléido-
mastoidiens, splénius et trapezes. Ces scores peuvent étre additionnés
pour obtenir un score total de sensibilité 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 discrimination entre la 2. Céphalée de tension et
des formes légeres de 1.1 Migraine sans aura. Cela est d’autant plus vrai
que les patients ayant des céphalées fréguentes souffrent souvent des
deux troubles. Des criteres de diagnostic plus stricts ont été suggérés
pour la 2. Céphalée de tension avec pour objectif d’exclure la migraine qui
ressemble phénotypiquement a une céphalée de tension. Ces criteres ont
été proposés dans lI'appendice de I'ICHD-II en tant que A2. Céphalée de
tension. Cependant, I'augmentation de la spécificité des critéres 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
prouve encore qu'un tel changement soit bénéfique, ces critéres
diagnostiques plus stricts demeurent dans I'’Appendice, a des fins de
recherche seulement. Le Comité de classification recommande des
comparaisons entre les patients diagnostiqués en fonction de chaque
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ensemble de criteres, non seulement pour la caractérisation des
caractéristiques cliniques, mais aussi pour |'étude des mécanismes
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 d’intensité légére a modérée,
d’'une durée de quelques minutes a quelques jours. La douleur ne
s’aggrave pas avec l'activité physique de routine et n’est pas associée a
des nausées. Une photophobie ou une phonophobie peut étre présente.

Criteres 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 minutes a 7 jours
C. Au moins deux des quatre caractéristiques suivantes:
localisation bilatérale
a type de pression ou de serrement (non pulsatile)
intensité légere ou modérée
absence d’aggravation par les activités physiques de routine
comme marcher ou monter des escaliers
D. Présence des deux caractéristiques suivantes:
1. ni nausée, ni vomissement
2. pas plus d'un de ces deux signes associés: photophobie ou
phonophobie

N

E. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-31.
Note :
1. Lorsque les céphalées répondent autant aux criteres de la 1.5

Migraine probable qu'a ceux de la 2.1 Céphalée de tension
épisodique peu fréguente, 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 critéres sont remplis) en vertu
de la regle générale selon laquelle les diagnostics définitifs
I'emportent toujours sur les diagnostics probables.
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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 fréguente

B. Augmentation de Ila sensibilité péricrdnienne a la palpation
manuelle.

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

Criteres diagnostiques :

A. Episodes répondant aux criteres de 2.1 Céphalée de tension
épisodique peu fréquente
B. Absence d’augmentation de la sensibilité péricranienne.

2.2 Céphalée de tension épisodique fréquente

Description :

Episodes fréquents de céphalée, typiquement bilatérale, ressentie comme
une pression ou un serrement d’intensité légere a modérée, d'une durée
de quelques minutes a quelques jours. La douleur ne s’'aggrave pas avec
I'activité physique de routine et n’est pas associée a des nausées. Une
photophobie ou une phonophobie peut étre présente.

Criteres diagnostiques :

A. Au moins 10 épisodes de céphalée survenant 1 a 14 jour(s)/mois en
moyenne pendant >3 mois (entre =12 et <180 jours/an) et
répondant aux critéres B-D

B. Durée de 30 minutes a 7 jours

C. Au moins deux des quatre caractéristiques suivantes :

localisation bilatérale

a type de pression ou de serrement (non pulsatile)

intensité légere ou modérée

absence d’aggravation par les activités physiques de routine

comme marcher ou monter des escaliers

D. Présence des deux caractéristiques suivantes:

1. ni nausée, ni vomissement
2. pas plus d'un de ces deux signes associés: photophobie ou
phonophobie

E. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-31.

el e
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Note :

1. Lorsque les céphalées répondent autant aux critéres de la 1.5
Migraine probable qu'a ceux de la 2.2 Céphalée de tension
épisodique fréquente, il convient de coder en tant que 2.2 Céphalée
de tension épisodique fréqguente (ou en tant que sous-type de celle-
ci pour lequel les critéres sont remplis) en vertu de la régle générale
selon laquelle les diagnostics définitifs I'emportent toujours sur les
diagnostics probables.

Commentaire :

La 2.2 Céphalée de tension épisodique fréquente coexiste souvent avec
une 1.1 Migraine sans aura. Les deux affections doivent étre distinguées,
de préférence grace a l‘utilisation d’'un agenda afin de préciser le
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 céphalées afin d'adapter le traitement,
tout en évitant la surconsommation médicamenteuse et ses conséquences
néfastes de 8.2. Céphalée par abus médicamenteux.

2.2.1 Céphalée de tension épisodique fréquente associée a une
sensibilité péricranienne
Criteres diagnostiques :

A. Episodes répondant aux critéres 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 d’augmentation de la sensibilité péricranienne.

2.3 Céphalée de tension chronique

Codée ailleurs :

4.10 Céphalée chronique persistante de novo.
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Description :

Pathologie évoluant a partir d'une céphalée de tension épisodique
fréguente, avec des épisodes quotidiens ou tres fréquents de céphalée, de
localisation typiquement bilatérale, a type de pression ou de serrement,
d'intensité légére a modérée, pouvant durer des heures, des jours ou étre
non rémittente. La douleur ne s’aggrave pas avec l'activité physique de
routine, mais elle peut étre associée a une légére nausée, une
photophobie ou une phonophobie.

Criteres diagnostiques :

A. Céphalée survenant >15 jours/mois en moyenne depuis >3 mois
(=180 jours/an), et répondant aux criteres B-D
B. Durant des heures, des jours ou non rémittente

C. Au moins deux des quatre caractéristiques suivantes :
localisation bilatérale
a type de pression ou de serrement (non pulsatile)
intensité légere ou modérée
absence d’aggravation par les activités physiques de routine
comme marcher ou monter des escaliers
D. Présence des deux éléments suivants:
1. pas plus d’un de ces signes associés: photophobie, phonophobie
ou nausée légere
2. ni nausées ni vomissements modérés ou séveres

HwhE

E. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-31-3,
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
plus/mois. Lors d'une 2.3 Céphalée de tension chronique, la
céphalée doit répondre au moins 15 jours par mois aux critéres B-D
de la 2.2 Céphalée de tension épisodique fréguente. Lors d’une
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 tous les critéeres pour ces deux
diagnostics, par exemple en ayant des céphalées durant
25 jours/mois répondant aux criteres de migraine pendant huit
jours et aux critéres de céphalée de tension pendant 17 jours. Dans
ces cas, seul le diagnostic de 1.3 Migraine chronique devrait étre
donné.

2. La 2.3 Céphalée de tension chronique évolue au fil du temps a partir
d'une 2.2 Céphalée de tension épisodique fréquente. Lorsqu’une
céphalée est, sans ambiguité, quotidienne et non rémittente depuis
son apparition (ou avec un intervalle libre de céphalée de moins de
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24 heures) et qu’elle répond aux critéres A-E, il convient de coder
en tant que 4.10 Céphalée chronique persistante de novo. Si le
patient ne se rappelle pas du mode d’apparition ou que ce dernier
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 I'un des sous-types de la 8.2 Céphalée par
abus médicamenteux et que les criteres de la 2.3 Céphalée de
tension chronique sont également 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 réévalué : il n‘est pas rare que les criteres de la 2.3
Céphalée de tension chronique ne soient plus remplis, avec retour a
I'un ou l'autre type épisodique. Lorsque le trouble reste chronique
apres le sevrage, le diagnostic de 8.2 Céphalée par abus
médicamenteux peut étre réfuté.

2.3.1 Céphalée de tension chronique associée a une sensibilité
péricranienne

Criteres 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
sensibilité péricranienne

Criteres diagnostiques :

A. Céphalée répondant aux criteres de la 2.3 Céphalée de tension
chronigue
B. Absence d’augmentation de la sensibilité péricranienne.

2.4 Céphalée de tension probable

Description :

Céphalée de tension manquant de I'une des caractéristiques requises pour
satisfaire a tous les criteres d'un type ou sous-type de céphalée de
tension codée ci-dessus, et ne répondant pas aux critéres d’une autre
céphalée.
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Commentaire :

Les patients répondant a I'un des critéres ci-dessous peuvent également
satisfaire aux criteres de la section 1.5.1. Migraine sans aura probable.
Dans de tels cas, la regle générale de la hiérarchie s’applique, en placant
la 1. Migraine et ses types et sous-types avant la 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-D de la 2.1 Céphalée de tension épisodique peu fréguente

B. Ne remplit pas les criteres de I'ICHD-3 pour toute autre céphalée

C. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

2.4.2 Céphalée de tension épisodique fréquente probable

Criteres diagnostiques :

A. Episodes de céphalée répondant & tous les critéres sauf un des
criteres A-D de la 2.2 Céphalée de tension épisodique fréquente

B. Ne remplit pas les criteres de I'ICHD-3 pour toute autre céphalée

C. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

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 les criteres de I'ICHD-3 pour toute autre céphalée

C. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.
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3. Céphalées trigémino-autonomiques (CTA)

Algie vasculaire de la face

Algie vasculaire de la face épisodique
Algie vasculaire de la face chronique

1
3
3
3.2 Hémicranie paroxystique
3
3
3

=
N =

1 Hémicranie paroxystique épisodique
2 Hémicranie paroxystique chronique
Crises d'allure névralgique unilatérales de courte durée

3.3.1 SUNCT Crises d’allure névralgique unilatérales de courte
durée avec injection conjonctivale et larmoiement
SUNCT épisodique
SUNCT chronique

SUNA Crises d’allure névralgique unilatérales de courte
durée avec signes autonomiques craniens

1 SUNA épisodique

2 SUNA chronique

3.4 Hemicrania continua

3.4.1 Hemicrania continua avec rémission
3.4.2 Hemicrania continua sans rémission

Céphalée trigémino-autonomique probable

1 Algie vasculaire de la face probable
2 Hémicranie paroxystique probable
3 SUNCT probable

4 Hemicrania continua probable

o o

www
oW W
=
N =

Observations générales

Céphalée primaire, secondaire ou les deux ?

Trois regles s’appliquent aux céphalées ayant les caractéristiques d’une
céphalée trigémino-autonomique (CTA), selon les circonstances.

1. Lorsqu’une nouvelle céphalée ayant les caractéristiques d’une CTA
survient pour la premiere fois en relation temporelle étroite avec
une autre pathologie connue pour causer des céphalées ou qu’elle
répond a d‘autres critéres de causalité par cette affection, la
nouvelle céphalée est codée comme une céphalée secondaire
attribuée a cette pathologie causale.

2. Lorsqu’une CTA préexistante devient chronique en relation
temporelle étroite avec une telle pathologie causale, les deux
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diagnostics doivent étre donnés, celui de la CTA initiale et celui de
la céphalée secondaire.

3. Lorsqu’une CTA préexistante est significativement aggravée (ce qui
correspond généralement a une augmentation de deux fois ou plus
de la fréquence et/ou de l'intensité) en relation temporelle étroite
avec une telle pathologie causale, les deux diagnostics doivent étre
donnés, celui de la CTA initiale et celui de la céphalée secondaire, a
condition qu’il y ait des preuves solides montrant que l|'affection
peut causer des céphalées.

Introduction

Les céphalées trigémino-autonomiques (CTA) ont en commun une
céphalée unilatérale et des signes autonomiques parasympathiques
importants qui sont latéralisés et ipsilatéraux a la céphalée. L'imagerie
fonctionnelle suggere que ces syndromes activent un réflexe trigémino-
parasympathique normal, avec des sighes cliniques de dysfonctionnement
sympathique facial secondaire.

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

3.1 Algie vasculaire de la face

Termes utilisés précédemment :

Névralgie ciliaire ; érythromélalgie de la téte ; érythroprosopalgie de Bing ;
hémicranie angioparalytique; 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 :

L’algie vasculaire de la face symptomatique, secondaire a une pathologie,
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 méme coté a une injection conjonctivale,
un larmoiement, une congestion nasale, une rhinorrhée, une sudation
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frontale et faciale, un myosis, un ptosis et/ou un cedéme palpébral, et/ou
a une sensation d'impatience ou une agitation motrice.

Criteres diagnostiques :

A. Au moins cing crises répondant aux critéres B-D

B. Douleur sévere a trés sévere, unilatérale, orbitaire, susorbitaire
et/ou temporale durant 15 a 180 minutes (non traitée)?!
C. L'un des éléments suivants ou les deux:

1. au moins un des signes/symptémes suivants, du méme co6té
que la douleur:
a) injection conjonctivale et/ou larmoiement
b) congestion nasale et/ou rhinorrhée
c) cedeme palpébral
d) sudation-du front et de la face
e) myosis et/ou ptosis

2. une sensation-d'impatience ou une agitation motrice

D. Fréquence des crises comprise entre une tous les deux jours et

8 par jour?2
E. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3
Notes :
1. Durant une partie des cycles d'une 3.1 Algie vasculaire de la face

(mais moins de la moitié), les crises peuvent étre moins séveres
et/ou plus courtes ou plus longues.

2. Durant une partie des cycles d'une 3.1 Algie vasculaire de la face
(mais moins de la moitié), les crises peuvent étre moins fréquentes.

Commentaires :

Les crises surviennent en salves durant des périodes de quelques
semaines a quelques 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 chronique, 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 critéres et doivent donc étre codés 3.1 Algie
vasculaire de la face.

Lors d’'une période active d’une 3.1.1 Algie vasculaire de la face
épisodique, et a tout moment lors d’une 3.1.2 Algie vasculaire de la face
chronique, les crises surviennent régulierement et peuvent étre
provoquées par l'alcool, I'histamine ou la nitroglycérine.
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La douleur d’'une 3.1 Algie vasculaire de la face est maximale au niveau
orbitaire, supraorbitaire, temporal ou dans toute combinaison de ces
localisations, mais peut concerner d’autres zones. Durant les crises les
plus violentes, l'intensité de la douleur est atroce. Les patients sont
généralement incapables de tenir en place et font les cent pas.
Habituellement, la douleur survient du méme coté de la téte au cours de
chaque période.

L'’age de début est généralement compris entre 20 a 40 ans. Pour des
raisons inconnues, les hommes sont atteints trois fois plus souvent que
les femmes.

Les crises impliquent l‘activation d’'une zone de substance grise de
I’'hypothalamus postérieur. L'Algie vasculaire de la face 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). Ils doivent par conséquent recevoir
les deux diagnostics. Cette observation est importante, car les deux
pathologies doivent étre traitées pour que le patient soit soulagé de toute
céphalée.

3.1.1 Algie vasculaire de la face épisodique

Description :

Crises d’algie vasculaire de la face survenant lors de périodes actives de
7 jours a un an, séparées par des rémissions d’au moins 3 mois.

Criteres diagnostiques :

A. Crises répondant aux criteres 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 jours a 1 an (en l'absence de
traitement), séparées par des rémissions sans douleur de > 3 mois.

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

3.1.2 Algie vasculaire de la face chronique

Description :

Crises d’algie vasculaire de la face survenant pendant un an ou plus, sans
rémission, ou avec des rémissions de moins de 3 mois.
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Criteres diagnostiques :

A. Crises répondant aux critéres de 3.1 Algie vasculaire de la face et
au critére 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 chronigue
primaire) ou évoluer a partir d’'une 3.1.1 Algie vasculaire de la face
épisodique (antérieurement dénommée algie vasculaire de la face
chronique secondaire). Certains patients peuvent passer d'une 3.1.2 Algie
vasculaire de la face chronique a une 3.1.1 Algie vasculaire de la face
épisodique.

3.2 Hémicranie paroxystique

Description :

Crises de douleur sévéere, 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 cb6té a une injection
conjonctivale, un larmoiement, une congestion nasale, une rhinorrhée,
une sudation frontale et faciale, un myosis, un ptosis et/ou un cedeme
palpébral. Elles répondent totalement a I'indométacine.

Criteres diagnostiques :

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

B. Douleur sévere, unilatérale, orbitaire, susorbitaire et/ou temporale
durant 2 a 30 minutes
C. L‘'un des éléments suivants ou les deux :

1. au moins un des signes/symptomes suivants, du méme co6té
que la douleur :
a) injection conjonctivale et/ou larmoiement
b) congestion nasale et/ou rhinorrhée
c) oedéme palpébral
d) sudation du front et/ou de la face
e) myosis et/ou ptosis
2. une |mpreSS|on d’'impatience ou une agitation motrice
Survenant a une fréquence de > 5 fois par jour!
Prévenue de facon complete par des doses thérapeutiques
d'indométacine?

mo
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F. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.
Notes :
1. Durant une partie des cycles d'une 3.2 Hémicrdnie paroxystique

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

2. Chez l'adulte, I'indométacine orale doit étre utilisée initialement a
une dose d’au moins 150 mg par jour et augmentée si nécessaire
jusqu’a 225 mg par jour. La dose injectable est de 100 a 200 mg.
Des doses d’entretien plus faibles sont souvent utilisées.

Commentaire :

Contrairement a l'algie vasculaire de la face, il n’y a pas de prédominance
masculine. Elle débute habituellement a I'dge adulte, bien que des cas
dans I'enfance aient été rapportés.

3.2.1 Hémicranie paroxystique épisodique

Description :

Crises d’hémicrénie paroxystique survenant lors de périodes actives de
7 jours a un an, sépareées par des rémissions d’au moins 3 mois.

Criteres diagnostiques :

A. Crises répondant aux criteres de 3.2 Hémicranie paroxystique et
survenant par périodes.

B. Au moins deux périodes actives de 7 jours a 1 an (en l'absence de
traitement), séparées par des rémissions sans douleur de = 3 mois.

3.2.2 Hémicranie paroxystique chronique

Description :

Crises d’hémicranie paroxystique survenant pendant plus d'un an sans
rémission, ou avec des rémissions de moins de 3 mois.

Criteres diagnostiques :

A. Crises répondant aux criteres de 3.2 Hémicrdnie paroxystique et au
critére 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 Hémicranie
paroxystique chronique (HPC) et de la 13.1.1 Névralgie du trijumeau
(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
|"association n’est pas encore claire.

3.3 Crises d’allure névralgique unilatérales de courte
durée

Description :

Crises de céphalée modérée a sévere, striccement unilatérale, durant de
quelques secondes a quelques minutes, survenant au moins une fois par
jour et habituellement associée a un larmoiement et une rougeur
importants de I'ceil ipsilatéral.

Criteres diagnostiques :

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

B. Céphalée unilatérale, modérée ou sévere, orbitaire, susorbitaire,
temporale et/ou avec une autre distribution trigéminale, durant 1 a
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 cinq symptomes ou signes autonomiques craniens
suivants, ipsilatéral a la douleur :
1. injection conjonctivale et/ou larmoiement
2. congestion nasale et/ou rhinorrhée
3. ocedéme palpébral
4. sudation du front et/ou de la face
5. myosis et/ou ptosis

D. Survenant a une fréquence d’au moins une fois par jour!?

E N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

Note :

1. Durant une partie des périodes actives de 3.3 Crises d‘allure
névralgique unilatérales de courtes durées (mais moins de la
moitié), les crises peuvent étre moins fréguentes.

Commentaires :

Les crises les plus longues sont caractérisées par des coups de poignard
multiples ou une douleur en dents de scie.
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Deux sous-types de 3.3 Crises d‘allure névralgique unilatérales, de
courtes durées, sont reconnus: les 3.3.1 SUNCT (Crises d‘allure
névralgique unilatérales de courtes durées, avec injection conjonctivale et
larmoiement) et les 3.3.2 SUNA (Crises d‘allure névralgique unilatérales,
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 attendant, chacun est classé comme un
sous-type distinct, décrit ci-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 Crises d’allure névralgique unilatérales de courte
durée avec injection conjonctivale et larmoiement

Criteres diagnostiques :

A. Crises répondant aux criteres des 3.3 Crises d‘allure névralgique
unilatérales de courtes durées et au critére B ci-dessous
B. Les deux éléments suivants, ipsilatéraux a la douleur :

1. injection conjonctivale
2. larmoiement.

Commentaires :

La littérature suggeére que le diagnostic différentiel le plus fréquent du
3.3.1 SUNCT est une lésion 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'une 3.1 Algie vasculaire 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 actives de 7 jours a un an,
séparées par des rémissions d’au moins 3 mois.
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Criteres diagnostiques :

A. Crises répondant aux criteres des 3.3.1 SUNCT Crises d‘allure
névralgique unilatérales de courte durée avec injection conjonctivale
et larmoiement et survenant par périodes

B. Au moins deux périodes actives de 7 jours a 1 an (en l'absence de
traitement), séparées par des rémissions sans douleur de > 3 mois.

3.3.1.2 SUNCT chronique

Description :

Crises de SUNCT survenant pendant plus d’un an sans rémission, ou avec
des rémissions de moins de 3 mois.

Criteres diagnostiques :

A. Crises répondant aux criteres des 3.3.1 SUNCT Crises d‘allure
névralgique unilatérales de courte durée avec injection conjonctivale
et larmoiement et au critére 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 Crises d’allure névralgique unilatérales de courte
durée avec signes autonomiques craniens

A. Crises répondant aux criteres des 3.3 Crises d‘allure névralgique
unilatérales de courtes durées et au critere B ci-dessous

B. Pas plus d’un des éléments suivants, ipsilatéral a la douleur :
1. injection conjonctivale
2. larmoiement.

3.3.2.1 SUNA épisodique

Description :

Crises d‘allure névralgique unilatérales de courte durée avec signes
autonomiques craniens (SUNA) survenant lors de périodes actives de
7 jours a un an, séparées par des rémissionsd’au moins 3 mois.

Criteres diagnostiques :

A. Crises répondant aux criteres des 3.3.2 Crises d‘allure névralgique
unilatérales de courte durée avec signes autonomiques crédniens et
survenant par périodes

B. Au moins deux périodes actives de 7 jours a 1 an (en lI'absence de
traitement), séparées par des rémissions sans douleur de = 3 mois.
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3.3.2.2 SUNA chronique

Description :

Crises d’allure névralgique unilatérales de courte durée avec signes
autonomiques craniens (SUNA) survenant pendant plus d’un an sans
rémission, ou avec des rémissions de moins de 3 mois.

Criteres diagnostiques :

A. Crises répondant aux criteres des 3.3.2 SUNA Crises d‘allure
névralgique unilatérales de courte durée avec signes autonomiques
créniens 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 cété a
une injection conjonctivale, un larmoiement, une congestion nasale, une
rhinorrhée, une sudation frontale et faciale, un myosis, a un ptosis et/ou
a un cedeme palpébral et/ou a une sensation d’impatience ou une
agitation motrice. La céphalée est sensible, de maniere compléte, a
I'indométacine.

Criteres diagnostiques :

A. Céphalée unilatérale répondant aux critéres B-D

B. Présente durant >3 mois, avec des exacerbations d’intensité
modérée ou plus importante

C. L'un des éléments suivants ou les deux:

1. au moins un des signes/symptomes suivants, du méme coété
que la douleur :
a) injection conjonctivale et/ou larmoiement
b) congestion nasale et/ou rhinorrhée
c) ocedeme palpébral
d) sudation du front et/ou de la face
e) myosis et/ou ptosis
2. une impression d’'impatience ou une agitation motrice, ou une
aggravation de la douleur par le mouvement
D. Répond de facon complete a des doses thérapeutiques
d'indométacine!
E. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.



97

Note :

1. Chez l'adulte, I'indométacine orale doit étre utilisée initialement a
une dose d’au moins 150 mg par jour et augmentée si nécessaire
jusqu’a 225 mg par jour. La dose injectable est de 100 a 200 mg.
Des doses d’entretien plus faibles sont souvent utilisées.

Commentaires :

Des symptdmes migraineux tels qu’une photophobie et une phonophobie
sont souvent observés dans les cas de 3.4. Hemicrania continua.

La 3.4 Hemicrania continua est incluse dans les 3. Céphalées trigémino-
autonomiqgues de I'ICHD-3 puisque la douleur est typiguement unilatérale,
comme le sont les signes autonomiques craniens lorsqu’ils sont présents
(dans I'ICHD-II, elle était classée en 4. Autres céphalées primaires).

Les études en imagerie cérébrale montrent des chevauchements
importants entre toutes les pathologies incluses dans le chapitre 3,
notamment l'activation d’une zone de substance grise de I'hypothalamus
postérieur. En outre, la réponse absolue a l'indométacine de la 3.4
Hemicrania continua est partagée avec la 3.2 Hémicranie paroxystique.

3.4.1 Hemicrania continua avec rémission

Description :

Hemicrania continua caractérisée par une douleur qui n‘est pas continue,
mais qui est interrompue par des périodes de rémission d’au moins
24 heures.

Criteres diagnostiques :

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

B. La céphalée n’est pas quotidienne ou continue, mais elle est
interrompue (en |'absence de traitement) par des périodes de
rémission = 24 heures.

Commentaire :

L’ 3.4.1 Hemicrania continua avec rémission peut survenir de novo ou
évoluer a partir d'une 3.4.2 Hemicrania continua sans rémission.
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3.4.2 Hemicrania continua sans rémission

Description :

Hemicrania continua caractérisée par une douleur continue pendant au
moins un an, sans période de rémission d’‘au moins 24 heures.

Criteres diagnostiques :

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

B. Les céphalées sont quotidiennes et continues pendant au moins
1 an, sans période de rémission > 24 heures.

Commentaire :

L' 3.4.2 Hemicrania continua sans rémission peut survenir de novo ou
évoluer a partir d'une 3.4.1 Hemicrania continua avec rémission. La
majorité des patients a une forme sans rémission depuis le début.

3.5 Céphalée trigémino-autonomique probable

Description :

Céphalée considérée comme une 3. Céphalée trigémino-autonomique,
mais chez laquelle il manque l'une des caractéristiques requises pour
remplir tous les critéres pour I'un des types et sous-types codés ci-
dessus, et ne répondant pas a tous les critéres diagnostiques pour une
autre variété de céphalée.

Criteres diagnostiques :

A. Céphalées répondant a tous les critéres A-D, sauf un, de |’ 3.1 Algie
vasculaire de la face, des criteres A-E de |’ 3.2 Hémicrénie
paroxystique, des criteres A-D des 3.3 Crises d’‘allure névralgique
unilatérales de courte durée ou des critéres A-D de |’ 3.4 Hemicrania
continua

B. Ne remplit pas les criteres de I'ICHD-3 pour toute autre céphalée

C. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

Commentaire :

Les patients peuvent étre codés en tant que 3.5.1 Algie vasculaire de la
face probable, 3.5.2 Hémicrédnie paroxystique probable, 3.5.3 SUNCT
probable ou 3.5.4 Hemicrania continua probable. Ces patients n‘ont pas
eu un nombre suffisant de crises typiques (par exemple une seule
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poussée d’algie vasculaire de la face), ou ont eu un nombre suffisant de
crises, mais ne satisfont pas I'un des autres critéres.
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4. Autres céphalées primaires

4.1
4.1.1
4.2
4.2.1
4.3
4.3.1
4.4

4.5
4.5.1

Céphalée primaire induite par la toux

Céphalée primaire induite par la toux probable
Céphalée primaire d’effort

Céphalée primaire d’effort probable
Céphalée primaire liée a l'activité sexuelle

Céphalée primaire liée a 'activité sexuelle probable
Céphalée primaire en coup de tonnerre

Céphalée induite par le froid

Céphalée attribuée a I'application externe d’un stimulus
froid
Céphalée attribuée a l'ingestion ou linhalation d’un
stimulus froid
Céphalée induite par le froid probable
Céphalée attribuée a [|'application externe d‘un
stimulus froid probable
Céphalée attribuée a l'ingestion ou l'inhalation d’un
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 regles s’‘appliquent aux 4. Autres céphalées primaires, selon les
circonstances.

1. Lorsqu’une nouvelle céphalée ayant les caractéristiques de I'une des
affections classées ici survient pour la premiere fois en relation
temporelle étroite avec une autre pathologie connue pour causer
des céphalées ou qu’elle répond a d’autres critéres de causalité par
cette pathologie, la nouvelle céphalée est codée comme une
céphalée secondaire attribuée a cette pathologie causale.

2. Lorsqu’une céphalée préexistante ayant les caractéristiques de I'une
des affections classées ici devient chronique ou significativement
aggravée (ce qui correspond généralement a une augmentation de
deux fois ou plus de la fréquence et/ou de l'intensité) en relation
temporelle étroite avec une telle pathologie causale, les deux
diagnostics doivent étre donnés, celui de la CTA initiale et celui de
la céphalée secondaire, a condition qu’il y ait des preuves solides
montrant que l'affection peut causer des céphalées.

Introduction

Ce chapitre comprend un certain nombre de céphalées primaires
cliniguement hétérogenes. Elles sont regroupées en quatre catégories et
codées en conséquence dans I'ICHD-3.

1. Céphalées associées a |'effort physique, y compris la 4.1 Céphalée
primaire induite par la toux, la 4.2 Céphalée primaire d’effort, la 4.3
Céphalée primaire liée a lactivité sexuelle et la 4.4 Céphalée
primaire en coup de tonnerre.

2. Céphalées attribuées a des stimuli physiques directs (considérées
comme des céphalées primaires parce qu’elles sont provoquées par
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’est-a-dire, douleur au niveau de la téte
et du cuir chevelu), y compris la 4.7 Céphalée primaire en coup de
poignard et la 4.8 Céphalée nummulaire (ainsi que I'A4.11 Epicranie
fugace dans I’Appendice).
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4. Autres céphalées primaires diverses, y compris la 4.9 Céphalée
hypnique et la 4.10 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
d’essais non controlés.

Des céphalées similaires a plusieurs de ces affections peuvent étre
symptomatiques d‘une autre pathologie (c’est-a-dire, des céphalées
secondaires) ; quand elles se présentent pour la premiere fois, elles
requierent une évaluation minutieuse par imagerie et/ou d’autres tests
appropriés. L'apparition de certaines de ces céphalées (par exemple, 4.2
Céphalée primaire d’effort, 4.3 Céphalée primaire liée a l'activité sexuelle
et 4.4 Céphalée primaire en coup de tonnerre) peut étre aigué, et les
patients affectés sont parfois évalués dans les services d’urgence. Des
investigations appropriées et compléetes (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 les manceuvres
de Valsalva.

Description :

Céphalée précipitée par la toux ou toute autre manceuvre de Valsalva
(effort), mais non par un effort physique prolongé, en I'absence
d’affection intracranienne.

Criteres diagnostiques :

A.  Au moins deux épisodes de céphalées répondant aux critéres B-D
B. Provoquée par et se produisant uniquement en association avec la
toux, les efforts et/ou toute autre manceuvre de Valsalval

C.  Apparition soudaine?

D. Durant entre 1 seconde et 2 heures?

E. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-33.

Notes :

1. La céphalée survient quelques instants aprés 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 éprouvent des céphalées |égéres 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
d’'une malformation d’Arnold-Chiari de type I. 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, platybasie, hématome sous-
dural, anévrismes cérébraux et syndrome de vasoconstriction
cérébrale réversible. L'imagerie cérébrale diagnostique joue un role
important dans la recherche d’éventuelles lésions ou anomalies
intracraniennes. Puisque les tumeurs sous-tentorielles représentent
plus de 50 % des lésions intracraniennes chez I'enfant, une
céphalée a la toux chez I'enfant doit étre considérée comme
symptomatique jusqu’a preuve du contraire.

Commentaires :

La 4.1 Céphalée 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
établi qu’'un cinquieme des 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 symptoOmes associés tels que vertige,
nausées et troubles du sommeil ont été rapportés par prés de deux tiers
des patients souffrant d'une 4.1 Céphalée primaire induite par la toux.

Alors que l'indométacine (50-200 mg/jour) est généralement efficace pour
traiter la 4.1 Céphalée primaire induite par la toux, quelgues cas
symptomatiques ont été rapportés comme répondant a ce traitement.

4.1.1 Céphalée primaire induite par la toux probable

Criteres diagnostiques :

A. L'une ou l'autre des caractéristiques suivantes :
1. un épisode unique de céphalée répondant aux critéres B-D
2. au moins deux épisodes de céphalée répondant au critére B et
a I'un ou l'autre des criteres C et D
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B. Provoquée par la toux, les efforts et/ou toute autre manceuvre de
Valsalva et se produisant uniquement en association avec ces
symptoémes

Apparition soudaine

Durant entre 1 seconde et 2 heures

Ne remplit pas les critéres de I'ICHD-3 pour toute autre céphalée
N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

mmoo

4.2 Céphalée primaire d’effort

Termes utilisés précédemment :

Céphalée d’effort primaire ; céphalée bénigne d’effort.

Codée ailleurs :

La migraine induite par l'effort est codée sous 1. Migraine selon son type
ou sous-type.

Description :

Céphalée précipitée par toute forme d’effort en |'absence d’affection
intracranienne.

Criteres diagnostiques :

A.  Au moins deux épisodes de céphalées répondant aux criteres B et C

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

C. Durant < 48 heures

D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-31.

Note :

1. Des cas symptomatiques sont décrits. A la premiére survenue d’une
céphalée ayant ces caractéristiques, il est obligatoire d’exclure une
hémorragie sous-arachnoidienne, une dissection artérielle et un
syndrome de vasoconstriction cérébrale réversible.

Commentaires :

La 4.2 Céphalée primaire d’effort se produit particulierement par temps
chaud ou a haute altitude. Certains sous-types tels que la « céphalée de
I’'haltérophile » sont reconnus, mais ne sont pas classés individuellement.
Contrairement a la 4.1 Céphalée primaire induite par la toux, qui peut
étre déclenchée par des séries d’efforts de courte durée (c’est-a-dire, des
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manceuvres de type Valsalva), la 4.2 Céphalée primaire d’effort est
habituellement déclenchée par un effort physique soutenu et intense.

Dans I'étude de Vaga, les céphalées avaient un caractére pulsatile dans la
plupart des cas de céphalées d’effort (moins chez les adolescents, dont
pres de la moitié avaient des céphalées qui duraient moins de 5 minutes).

Il existe des publications rapportant |'effet préventif du tartrate
d’ergotamine chez certains patients. L'indométacine s’est révélée efficace
dans la majorité des cas.

Les mécanismes physiopathologiques sous-jacents de la 4.2 Céphalée
primaire d’effort sont inconnus. La plupart des auteurs suggérent une
origine vasculaire, émettant I'hypothése que la distension veineuse ou
artérielle, secondaire a I'exercice physique, est le mécanisme qui
provoque la douleur. La découverte récente que les patients souffrant de
4.2 Céphalée primaire d’effort ont une prévalence significativement plus
élevée d’incompétence valvulaire jugulaire interne (70 % par rapport a
20 % des témoins) suggere qu’une congestion veineuse intracranienne
causée par le flux veineux jugulaire rétrograde pourrait jouer un réle dans
la physiopathologie de ce trouble.

4.2.1 Céphalée primaire d’effort probable

Criteres diagnostiques :

A. L'une ou l'autre des caractéristiques suivantes :
1. un épisode unique de céphalée répondant aux critéres B et C
2. au moins deux épisodes de céphalées remplissant le critere B,
mais pas le critere C

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

C. Durant < 48 heures

D. Ne remplit pas les critéres de I'ICHD-3 pour toute autre céphalée

E. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3

4.3 Céphalée primaire liée a I'activité sexuelle

Termes 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 apres le coit doit étre codée en tant que
7.2.3 Céphalée attribuée a une hypotension intracrdnienne spontanée, car
il est trés probable qu’elle soit due a une fuite du liquide cérébrospinal
(LCS).

Description :

Céphalée déclenchée par l'activité sexuelle, commencant habituellement
comme une douleur bilatérale sourde s’‘aggravant avec I'excitation
sexuelle et devenant soudainement intense lors de I'orgasme, en
I'absence de toute affection intracranienne.

Criteres diagnostiques :

A. Au moins deux épisodes de céphalée et/ou de douleur cervicale
répondant aux criteres B-D

B. Provoquée par l'activité sexuelle et se produisant uniquement au
cours de celle-ci
C. L'un ou l'autre des éléments suivants ou les deux :
1 augmentation de l'intensité avec I'augmentation de I’excitation
sexuelle

2. intensité explosive brusque juste avant ou durant I'orgasme
D. Durant de 1 minute a 24 heures avec une intensité sévere et/ou
jusqu’a 72 heures avec une intensité légere

E. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'IlCHD-3%:2,
Notes :
1. La 4.3 Céphalée primaire liée a I'activité sexuelle n'est pas associée

a un trouble de la conscience, a des vomissements ou a des
symptomes visuels, sensitifs ou moteurs, alors que les céphalées
sexuelles symptomatiques peuvent |'étre. Lors du premier épisode
de céphalée liée a l'activité sexuelle, il est obligatoire d’exclure une
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) jusqu’a la
preuve du contraire par des examens angiographiques (incluant
I’'angiographie conventionnelle, par résonance magnétique ou par
tomodensitométrie) ou par un écho-doppler transcranien. II
convient de noter que les vasoconstrictions peuvent ne pas étre
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observées au stade précoce du SVCR; par conséquent, des
explorations répétées peuvent étre nécessaires.

Commentaires :

Deux sous-types (céphalée pré-orgasmique et céphalée orgasmique) ont
été inclus dans I'ICHD-I et I'ICHD-II, mais les études cliniques ont depuis
été incapables de les distinguer; par conséquent, la 4.3 Céphalée
primaire liée a l'activité sexuelle est maintenant considérée comme une
entité unique a présentation variable.

Des études récentes ont montré que jusqu’a 40 % de tous les cas
évoluent sur une modalité chronique sur plus d’un an.

Certains patients ne présentent qu’une seule crise de 4.3 Céphalée
primaire associée a l'activité sexuelle au cours de leur vie ; ils devraient
étre diagnostiqués en tant que 4.3.1 Céphalée primaire liée a l'activité
sexuelle probable. Pour des recherches ultérieures sur ce type de
céphalée, il est recommandé d’inclure uniquement les patients ayant eu
au moins deux crises.

Les recherches épidémiologiques ont également montré que la 4.3
Céphalée primaire liée a l'activité sexuelle, peut survenir a tout age chez
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 d’activité sexuelle, ne s‘accompagne pas de symptdmes
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 liée a l'activité sexuelle devrait toujours étre rapportée a la
fréquence de l'activité sexuelle.

4.3.1 Céphalée primaire liée a l'activité sexuelle probable

Criteres diagnostiques :

A. L'une ou l'autre des caractéristiques suivantes :
1. un épisode de céphalée unique répondant aux criteres B-D
2. au moins deux épisodes de céphalées répondant au critére B,
mais pas aux deux criteres C et D

B. Provoquée par l'activité sexuelle et se produisant uniquement au
cours de celle-ci
C.  L'un ou l'autre des éléments suivants ou les deux :
1 augmentation de l'intensité avec I'augmentation de I'excitation
sexuelle

2. intensité explosive brusque juste avant ou durant I'orgasme
D. Durant de 1 minute a 24 heures avec une intensité séveéere et/ou
jusqu’a 72 heures avec une intensité légére
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E. Ne remplit pas les criteres de I'ICHD-3 pour toute autre céphalée
F. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

4.4 Céphalée primaire en coup de tonnerre

Terme utilisé précédemment :

Céphalée en coup de tonnerre bénigne

Codée ailleurs :

La 4.1 Céphalée primaire induite par la toux, la 4.2 Céphalée primaire
d’effort et la 4.3 Céphalée primaire liée a l'activité sexuelle peuvent
toutes se présenter comme une céphalée en coup de tonnerre. Lorsqu’une
telle céphalée est attribuée uniquement a I'un de ces déclencheurs, elle
doit étre codée en conséquence comme |'un de ces types de céphalée.

Description :

Céphalée d’intensité sévere et d’apparition brutale, imitant celle d'une
rupture d‘anévrisme cérébral, en |I'absence de toute pathologie
intracranienne.

Criteres diagnostiques :

A. Céphalée répondant aux criteres B et C

B. Apparition soudaine, atteignant l'intensité maximale en <1 minute
C. Durant =5 minutes

D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3%:2,

Notes :

1. La céphalée en coup de tonnerre est fréguemment associée a des
pathologies vasculaires intracraniennes graves, en particulier
I’hémorragie sous-arachnoidienne : il est obligatoire d’exclure cette
pathologie et d‘autres affections telles qu’une hémorragie
intracérébrale, une thrombose veineuse cérébrale, une
malformation vasculaire non rompue (principalement I'anévrisme),
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
ventricule, I'hypotension intracranienne spontanée et la sinusite
aigué (en particulier avec barotraumatisme). La 4.4 Céphalée
primaire en coup de tonnerre devrait étre un diagnostic
d’élimination, retenu seulement lorsque toutes les causes
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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 n'est pas un diagnostic qui devrait étre fait,
méme temporairement.

Commentaire :

Le niveau de preuve que la céphalée en coup de tonnerre existe en tant
que céphalée primaire est faible : la recherche d’une cause sous-jacente
doit étre a la fois rapide et exhaustive.

4.5 Céphalée induite par le froid

Description :

Céphalée attribuée a I'application d’un stimulus froid a l'extérieur de la
téte, ou ingéré ou inhalé.

4.5.1 Céphalée attribuée a l'application externe d’un stimulus
froid

Description :

Céphalée suite a I'exposition de la téte non protégée a une température
ambiante trés basse.

Criteres diagnostiques :

A. Au moins deux épisodes de céphalées aigues répondant aux
critéres B et C

B. Provoquée par un stimulus froid, externe a la téte et se produisant
uniqguement pendant son application
C. Se résolvant dans les 30 minutes apres le retrait du stimulus froid

D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

Commentaire :

Cette céphalée est due a un refroidissement externe de la téte, comme
cela se produit lors d'une exposition par temps trés froid, lors de la
plongée sous-marine en eau froide ou lors 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 Céphalée attribuée a l'ingestion ou l'inhalation d'un stimulus
froid

Termes utilisés précédemment :

Céphalée de la creme 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 B et C.

B. Provoquée ou survenant immeédiatement apres |‘application d’un
stimulus froid sur le palais et/ou la paroi pharyngée postérieure par
ingestion d’aliments ou de boissons froides ou par inhalation d‘air
froid

C. Se résolvant dans les 10 minutes apres I’élimination du stimulus
froid

D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

Commentaires :

La 4.5.2 Céphalée attribuée a l'ingestion ou l'inhalation d’un stimulus froid
est fréguente dans la population générale, en particulier parmi les
personnes souffrant de 1. Migraine. L'ingestion rapide de glace pilée est
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 co6té de la céphalée migraineuse habituelle
chez les patients qui ont des céphalées unilatérales dans le cadre d’une 1.
Migraine).

4.5.3 Céphalée induite par le froid probable

Critéeres diagnostiques :

A. Un épisode de céphalée unique répondant aux critéres B et C
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B. Provoquée et survenant en lien avec un stimulus froid appliqué a
I'extérieur de la téte, ingéré ou inhalé

C. Se résolvant dans les 10 minutes apres I’élimination du stimulus
froid

D. Ne remplit pas les critéres de I'ICHD-3 pour toute autre céphalée
E N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3

Commentaire :

Les sous-formes codables sont la 4.5.3.1 Céphalée attribuée a
I'application externe d’un stimulus froid probable et la 4.5.3.2 Céphalée
attribuée a l'ingestion ou l'inhalation d’un stimulus froid probable.

4.6 Céphalée induite par une pression externe

Description :

Céphalée résultant d’une compression ou d’une traction soutenue sur les
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 d’autres termes, ce sont des
stimuli physiologiques.

4.6.1 Céphalée liée a une compression externe

Description :

Céphalée résultant d’'une compression prolongée des tissus mous
péricraniens, par exemple par un bandeau serré autour de la téte, un
chapeau ou un casque, ou des 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 critéres B-D

B. Provoquée par et survenant en moins d’une heure lors d'une
compression externe prolongée du front ou du cuir chevelu.

C. Maximale au niveau du site de compression externe

D. Se résolvant en 1 heure lorsque la compression externe n’est plus
appliquée

E. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3
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4.6.2 Céphalée liée a une traction externe

Terme utilisé précédemment :

Céphalée de la queue de cheval.

Description :

Céphalée résultant d‘une traction soutenue sur les tissus mous
péricraniens, sans dommage pour le cuir chevelu.

Criteres diagnostiques :

A. Au moins deux épisodes de céphalées répondant aux critéres B-D

B. Provoquée par et survenant uniquement lors d’une traction externe
soutenue sur le cuir chevelu

C. Maximale sur le site de traction

D. Se résolvant en 1 heure lorsque la traction externe n’est plus
exercée

E. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3

Commentaire :

La durée de la céphalée varie selon l'intensité et la durée de la traction
externe. Alors que la céphalée est maximale sur le site de traction, elle
s’étend souvent a d’autres zones de la téte.

4.6.3 Céphalée induite par une pression externe probable

Criteres diagnostiques :

A. L'une ou l'autre des caractéristiques suivantes :
1. un épisode de céphalée unique répondant aux critéres B-D
2. au moins deux épisodes de céphalées répondant au critere B et
I'un ou l'autre, mais pas les deux, des critéres C et D

B. Provoquée par et survenant uniquement lors d’une compression
externe soutenue ou d’une traction du front et/ou du cuir chevelu
C. Maximale sur le site de compression ou de traction

D. Se résolvant en 1 heure lorsque la traction n’est plus exercée ou la
compression n’est plus appliquée

Ne remplit pas les criteres de I'ICHD-3 pour toute autre céphalée

F. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

m

Commentaire :

Les sous-formes codables sont la 4.6.3.1 Céphalée liée a une compression
externe probable et 4.6.3.2 Céphalée liée a une traction externe probable.
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4.7 Céphalée primaire en coup de poignard

Termes utilisés précédemment :

Douleurs du pic a glace; syndrome «jabs and jolts»; syndrome de
I'aiguille dans I'ceil ; ophtalmodynie périodique ; céphalée aigué acérée de
courte durée.

Description :

Douleur en coup de poignard, transitoire et localisée dans la téte, qui se
produit spontanément en |'absence de maladie organique des structures
sous-jacentes ou des nerfs craniens.

Criteres diagnostiques :

A. Céphalée survenant spontanément sous la forme d’un seul coup de
poignard ou d’'une série de coups de poignard et répondant aux
criteres B et C

B. Chaque coup de poignard dure jusqu’a quelques secondes!

C. Les coups de poignard se reproduisent avec une frégquence
irréguliere, d'une a plusieurs fois par jour?

D. Aucun symptome autonomique cranien

E N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3

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; il y a eu une description d’un
état de mal qui a duré une semaine.

Commentaires :

Les études sur le terrain ont confirmé la validité de ces criteres
diagnostiques pour la 4.7 Céphalée primaire en coup de poignard. lls
permettent le diagnostic de la plupart des céphalées primaires
caractérisées par des douleurs en coup de poignard qui n’étaient pas
classées dans I'ICHD-II.

La 4.7 Céphalée primaire en coup de poignard implique des régions
extratrigéminales dans 70 % des cas. Elle peut se déplacer d’'une zone a
I'autre, sur le méme hémicrane ou sur I'hémicrédne opposé; elle a une



117

localisation fixe chez seulement un tiers des patients. Lorsque les coups
de poignard sont strictement localisés dans une zone, des Iésions
structurelles, de cette zone et dans la distribution du nerf cranien affecté,
doivent étre exclues.

Quelques patients ont des symptomes associés, mais qui n’incluent pas
de signe autonomique cranien. Ces derniers aident a différencier la 4.7
Céphalée primaire en coup de poignard des 3.3 Crises d‘allure névralgique
unilatérales de courte durée.

La 4.7 Céphalée primaire en coup de poignard est plus fréguemment
décrite chez les personnes souffrant de 1. Migraine, chez qui les coups de
poignard ont tendance a étre localisés dans la région habituellement
affectée par les migraines.

4.7.1 Céphalée primaire en coup de poignard probable

Criteres diagnostiques :

A. Céphalée survenant spontanément sous la forme d’un seul coup de
poignard ou d’une série de coups de poignard
B. Seulement deux des caractéristiques suivantes :

1. chaque coup de poignard dure jusqu’a quelques secondes
2. les coups de poignard se reproduisent a une fréquence
irréguliere, de une a plusieurs fois par jour
3. aucun signe autonomique cranien
C. Ne remplit pas les criteres de I'ICHD-3 pour toute autre céphalée
D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

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 l|'absence de toute Iésion
structurelle sous-jacente.

Criteres diagnostiques :

A.  Céphalée continue ou intermittente répondant au critére 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
Nl

C. est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-31.
Note :
1. D’autres causes, en particulier des lésions structurales et

dermatologiques, ont été exclues par les antécédents médicaux,
I'examen physique et les examens appropriés.

Commentaires :

La zone douloureuse peut étre localisée dans n‘importe quelle partie du
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.

L'intensité de la douleur est généralement légere 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
été décrits avec des durées variables, de l'ordre de quelques secondes,
minutes, heures ou jours.

La zone touchée présente généralement des combinaisons variables
d’hypoesthésie, de dysesthésie, de paresthésie, d’allodynie et/ou de
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 caractéristiques 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 les criteres de I'ICHD-3 pour toute autre céphalée
D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.
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4.9 Céphalée hypnique

Termes utilisés précédemment :

Syndrome de céphalée hypnique ; céphalée du « réveil ».

Description :

Céphalées fréguemment récurrentes ne se développant que pendant le
sommeil, provoquant un réveil et durant jusqu'a 4 heures, sans
symptomes caractéristiques associés et non attribuées a d’autres
pathologies.

Criteres diagnostiques :

A. Céphalées récurrentes répondant aux critéeres B-E

B. Se développant seulement pendant le sommeil et provoquant le
réveil

C. Survenant = 10 jours/mois pendant > 3 mois

D. Durant de 15 minutes a 4 heures apres le réveil

E. Pas de symptome autonomique cranien ou d’agitation

F. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'IlCHD-31:2,

Notes :

1. La distinction avec I'un des types ou sous-types des 3. Céphalées

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 exclues, en
accordant une attention particuliere a l'apnée du sommeil, a
I'nypertension  nocturne, a I'hypoglycémie et a [Iabus
médicamenteux ; des pathologies intracraniennes doivent
également étre exclues. Cependant, la présence d’un syndrome
d’apnée du sommeil n‘exclut pas nécessairement le diagnostic de la
4.9 Céphalée hypnique.

Commentaires :

Une étude récente a suggéré que les critéres, introduits dans la version
béta de I'ICHD-3, sont plus sensibles pour la 4.9 Céphalée hypnique que
ne I'étaient ceux de I'ICHD-II.

La 4.9 Céphalée hypnique commence habituellement aprés |'age de
50 ans, mais peut survenir chez des personnes plus jeunes.
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La douleur est généralement légére a modérée, mais une douleur sévere
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
quasi quotidiennes, mais un sous-type épisodique (fréquence
< 15 jours/mois) peut survenir.

Alors que l'on pensait que les caractéristiques de la 4.9 Céphalée
hypnique étaient généralement de type tensive, des études récentes ont
montré que les patients pouvaient présenter des caractéristiques d’allure
migraineuse et que certains patients avaient des nausées pendant les
crises.

L'apparition de la 4.9 Céphalée hypnigue n’est pas liée a un stade du
sommeil. Une récente étude IRM a montré une réduction du volume de
substance grise dans I'hypothalamus chez les patients souffrant de 4.9
Céphalée hypnique.

Le lithium, la caféine, la mélatonine et I'indométacine se sont avérés
efficaces dans plusieurs cas rapportés.

4.9.1 Céphalée hypnique probable

Criteres diagnostiques :

A. Céphalées récurrentes répondant aux critéres B et C

B. Se développant seulement pendant le sommeil et provoquant le
réveil

C. Seulement deux des caractéristiques suivantes :

1. survenant = 10 jours/mois pendant > 3 mois

2. Durant de 15 minutes a 4 heures apres le réveil

3. Pas de symptéme autonomique cranien ou d’agitation
D. Ne remplit pas les critéres de I'ICHD-3 pour toute autre céphalée
E N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3

4.10 Céphalée chronique persistante de novo

Termes utilisés précédemment :

Céphalée chronique d’apparition brutale; céphalée chronique de novo.
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Description :

Céphalée persistante, quotidienne dés son apparition, dont on se souvient
clairement du début. La douleur n‘a pas de caractéristique particuliere et
peut étre d’allure migraineuse ou tensive ou avoir des éléments des deux.

Criteres diagnostiques :

A.
B.

C.
D.

Céphalée persistante répondant aux criteres B et C

Début distinct et clairement mémorisé, avec une douleur qui devient
continue et sans rémission en 24 heures

Présente durant > 3 mois

N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de 'ICHD-31-4,

Notes :

1.

La 4.10 Céphalée chronique persistante de novo est unique en ce
que la céphalée est quotidienne deés son apparition, et tres
rapidement sans rémission, se produisant généralement chez des
individus sans antécédent de céphalée. Les patients atteints se
rappellent invariablement et peuvent décrire avec précision ce
début; s’ils ne peuvent pas le faire, un autre diagnostic doit étre
porté. Néanmoins, les patients souffrant 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 I'apparition de la céphalée chronique. De
méme, les patients ayant des céphalées préalables ne devraient pas
décrire une exacerbation associée a un (ou suivie d‘un) abus
médicamenteux.

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 critéres de cette céphalée
sont remplis. En revanche, lorsque les critéres sont remplis autant
pour la 4.10 Céphalée chronigue persistante de novo que pour la
3.4 Hemicrania continua, alors ce dernier doit étre le diagnostic par
défaut.

La prise de médicaments peut dépasser les limites définies 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 étre porté a moins que l'apparition des céphalées
quotidiennes précede clairement I'abus médicamenteux. Quand c’est
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 les cas, d'autres céphalées secondaires telles que la 5.1
Céphalée aigué attribuée a un traumatisme crénien, la 7.1 Céphalée
attribuée a une augmentation de la pression du liquide
cérébrospinal (LCS) et la 7.2 Céphalée attribuée a une hypotension
du liquide cérébrospinal devraient étre exclues par des
investigations appropriées.

Commentaire :

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

Criteres diagnostiques :

A. Céphalée persistante répondant aux critéres B et C
B. Début distinct et clairement mémorisé, avec une douleur qui devient
continue et sans rémission en 24 heures

C. Présente depuis < 3 mois

D. Ne remplit pas les criteres de I'ICHD-3 pour toute autre céphalée
E. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3
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DEUXIEME PARTIE
LES CEPHALEES SECONDAIRES

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. Céphalée attribuée a un désordre de I'homéostasie

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 bouche ou d’autres structures faciales ou
cervicales

12. Céphalée attribuée a une affection psychiatrique
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Introduction aux céphalées secondaires

Quand un patient souffre d'une céphalée pour la premiére fois, ou d’un
nouveau type de céphalée, et qu’il développe en méme temps une tumeur
cérébrale, il est facile de conclure que la céphalée est secondaire a la
tumeur. Ces patients doivent recevoir un seul diagnostic de céphalée -
7.4 Céphalée attribuée a une pathologie tumorale intracrdnienne (ou |'un
de ses sous-types) - méme lorsque la céphalée semble
phénoménologiquement étre une migraine, une céphalée de tension ou
une algie vasculaire de la face. En d’autres termes, une céphalée de novo
se produisant avec une autre affection reconnue comme capable de la
provoquer est toujours diagnostiquée comme secondaire.

La situation est différente lorsque le patient a déja eu un type de céphalée
primaire qui s’'aggrave en relation temporelle étroite avec I|'apparition
d’'une autre affection. Trois explications possibles de cette aggravation
existent : soit, c’est une coincidence; soit, c’est une aggravation de la
céphalée primaire causalement liée a |'autre affection; soit, c’est une
nouvelle céphalée, a nouveau causalement liée a l'autre affection. Les
regles générales d’attribution développées dans I'ICHD-II permettaient un
ou deux diagnostics dans de telles circonstances, mais ils reposaient sur
le jugement. Ils ont été modifiés dans la version de béta de I'ICHD-3 pour
étre moins ouverts a linterprétation, et ces modifications sont
conserveées.

1. Lorsqu’une nouvelle céphalée survient pour la premiéere fois
en relation temporelle étroite avec une autre pathologie
connue pour causer des céphalées ou qu’elle répond a
d’autres critéres de causalité par cette affection, la nouvelle
céphalée est codée comme une céphalée secondaire attribuée
a la pathologie causale. Cela reste vrai méme si la céphalée
inhabituelle présente les caractéristiques d'une céphalée
primaire (migraine, céphalée de tension, algie vasculaire de
la face ou Il'une des autres céphalées trigémino-
autonomiques).

2. Lorsqu’une céphalée primaire préexistante devient chronigue
ou si elle est significativement aggravée (ce qui correspond
généralement a une augmentation de deux fois ou plus de la
fréquence et/ou de l'intensité) 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, a condition qu’il y ait des
preuves solides montrant que l'affection peut causer des
céphalées.
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L'ICHD-II a standardisé le format des criteres diagnostiques pour les
céphalées secondaires, mais cela n‘a pas été sans probléme. Une révision
a été adoptée dans I'ICHD-3 (version béta), et celle-ci aussi est retenue :

Criteres diagnostiques généraux pour les céphalées

secondaires :

A.  Toute céphalée répondant au critere C
B. Une autre affection scientifiquement documentée comme pouvant
causer des céphalées a été diagnostiquée!
C. Lien de causalité démontré par au moins deux des
éléments suivants? :
1. la céphalée s’est développée en relation temporelle avec
I'apparition de I'affection causale présumée
2. l'un des éléments suivants ou les deux :
a) la céphalée s’est significativement aggravée parallélement
a lI'aggravation de l'affection causale présumée
b) la céphalée s’est significativement améliorée parallelement
a I'amélioration de I'affection causale présumée
3. la céphalée a des caractéristiques typiques de |'affection
causale3
4. autres preuves de causalité*
D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.
Notes :
1. Puisque la céphalée est trés commune, elle peut survenir

simultanément avec une autre pathologie par hasard et sans
relation causale. Par conséquent, une céphalée secondaire ne peut
étre définitivement diagnostiquée que lorsqu’il existe des preuves
solides provenant d’études scientifiques publiées montrant que la
pathologie spécifiée dans le critere B est capable de provoquer des
céphalées. Les preuves scientifiques peuvent provenir de vastes
études cliniques observant des relations temporelles étroites entre
une pathologie et I'évolution des céphalées aprés le traitement de
cette affection, ou encore d’études plus petites utilisant des
méthodes avancées d'imagerie, des tests sanguins ou d’autres tests
paracliniques, méme si ces derniers ne sont pas facilement
accessibles au médecin qui réalise le diagnostic et qui utilisera ces
criteres. En d’autres termes, des méthodes d’étude qui ne sont pas
utiles dans I'utilisation routiniére des criteres de diagnostic peuvent
néanmoins étre utiles pour établir les relations causales générales
comme base du critere B. Cependant, tout au long de I'ICHD-3, les
criteres diagnostiques se limitent aux informations raisonnablement
disponibles pour le médecin diagnostiqueur dans une situation
clinique typique.
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Les critéres généraux exigent la présence d’au moins deux éléments
de preuve distincts et permettent jusqu’a quatre types de preuve,
comme énoncé. L'ensemble de ces quatre types n’est pas approprié
pour tous les troubles ; tous les quatre types ne font pas partie des
criteres spécifiques pour une céphalée secondaire particuliere
lorsqu’il en est ainsi. Il existe quelques céphalées secondaires pour
lesquelles la preuve de la causalité dépend tres fortement de
I'apparition en relation temporelle avec la cause présumée. Citons
par exemple les sous-types de la 7.2 Céphalée attribuée a une
hypotension du liquide cérébrospinal qui sont habituellement
orthostatiques, mais pas invariablement, de sorte que cette
caractéristique ne doit pas étre invogquée comme critere
diagnostique. Dans de tels cas, le critere D est particulierement
important.

L'apparition soudaine (en coup de tonnerre) d’'une céphalée classée
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 preuve est |'accord entre le
siege de la céphalée et la topographie de Iaffection causale
présumée. Un autre exemple réside dans la variation paralléle entre
les caractéristiques de la céphalée (telles que lintensité) et les
marqueurs d’activité de I'affection causale présumée (par exemple,
des modifications de l'imagerie cérébrale ou d’autres mesures de
laboratoire [comme la vitesse de sédimentation dans la 6.4.1
Céphalée attribuée a une artérite a cellules géantes]).
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5. Céphalée attribuée a un traumatisme cranien
et/ou cervical

5.1 Céphalée aigué attribuée a un traumatisme cranien
5.1.1 Céphalée aigué attribuée a un traumatisme cranien modéré
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 sévere
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
5.5 Céphalée aigué attribuée a une craniotomie
5.6 Céphalée persistante attribuée a une craniotomie

Observations générales

Céphalée primaire, secondaire ou les deux ?

Les regles générales d’attribution de la céphalée a une autre affection
s‘appliquent a la 5. Céphalée attribuée a un traumatisme cranien et/ou
cervical.

1. Lorsqu’une nouvelle céphalée survient pour la premiéere 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
céphalée inhabituelle a les caractéristiques d’'une céphalée
primaire classée dans la premiére partie de I'ICHD-3.

2. Lorsqu’une céphalée préexistante ayant les caractéristiques
d’'une céphalée primaire devient chroniqgue ou est
significativement aggravée (ce qui correspond généralement
a une augmentation de deux fois ou plus de la fréquence
et/ou de l'intensité), en relation temporelle étroite avec un tel
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/ou cervical (ou I'un de

3. ses types ou sous-types), a condition qu’il y ait des preuves
solides montrant que I'affection peut causer des céphalées.
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Introduction

Les types de la 5. Céphalée attribuée a un traumatisme cradnien 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; si elles n‘ont pas cédé au-dela de cette période,
elles sont désignées comme étant persistantes. Cette période est
conforme aux critéeres de diagnostic de I'ICHD-II, bien que le terme de
persistant ait été adopté a la place de chronique.

Il n‘existe pas de caractéristiques cliniques spécifiques permettant de
distinguer les différents types de la 5. Céphalée 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 étroite entre le traumatisme et I'apparition de la
céphalée. En accord avec ceux de I'ICHD-II, les critéres diagnostiques de
I'ICHD-3 pour tous les types de la 5. Céphalée attribuée a un traumatisme
cranien et/ou cervical exigent que la céphalée doit étre signalée comme
s’étant développée dans les 7 jours suivants un traumatisme, ou dans les
7 jours apreés 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 quelque peu arbitraire, et que certains experts
affirment que la céphalée peut se développer aprés un intervalle plus long
chez une minorité de patients, il n'y a pas suffisamment de preuves pour
changer ce critére. Les études visant a tester les critéres diagnostiques de
la A5.1.1.1 Céphalée aigué de début différé attribuée a un traumatisme
cranien modéré ou séveére et la A5.1.2.1 Céphalée aigué de début différé
attribuée a un traumatisme cranien mineur sont encouragées (voir
I'appendice).

A la suite d'un traumatisme, la céphalée peut survenir comme un
symptdme isolé ou étre associée a un ou plusieurs des symptdémes
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 symptomes surviennent aprés un traumatisme cranien, le patient
peut étre considéré comme ayant un syndrome post-commotion
cérébrale.

La physiopathologie de la 5. Céphalée attribuée a un traumatisme crénien
et/ou cervical est souvent peu claire. De nombreux facteurs peuvent
contribuer a son développement, notamment : Iésions axonales,
modifications du métabolisme cérébral, neuroinflammation, altérations de
I'hnémodynamique cérébrale, prédisposition génétique sous-jacente,
psychopathologie et attentes du patient quant au développement d’une
céphalée apres un traumatisme cranien. Des recherches récentes,
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utilisant des modalités d’imagerie cérébrale avancées, suggérent un
potentiel de détection d’anomalies structurelles, fonctionnelles et
métaboliques cérébrales secondaires a des traumatismes mineurs qui ne
sont pas détectables par des tests diagnostiques conventionnels. Les
troubles du sommeil, les troubles de I'humeur et les facteurs de stress
psychosociaux ou d’autre nature post-traumatiques peuvent favoriser le
développement et la perpétuation des céphalées. L'abus d’antalgiques
peut contribuer a la persistance de céphalées aprés un traumatisme
cranien par le développement d‘une 8.2 Céphalée par abus
médicamenteux. Les cliniciens doivent envisager cette possibilité chaque
fois qu'une céphalée persiste au-dela de la phase initiale post-
traumatique.

Les facteurs de risque de la 5. Céphalée attribuée a un traumatisme
crédnien et/ou cervical incluent les antécédents de céphalée, le caractere
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 d’une
céphalée. Dans le développementet la persistance d’'une céphalée post-
traumatique, le role des attentes d’un patient sur le fait de souffrir d’'une
céphalée suite a un traumatisme et I'implication des litiges concernant
cette céphalée sont encore largement débattus. La majorité des données
suggerent que la simulation n’est un facteur que chez une petite minorité
de patients.

Il est reconnu que certains patients développent des céphalées a la suite
d’un traumatisme trés mineur - si minime qu’il ne répond méme pas aux
criteres 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 céphalées dues a un traumatisme cranien tres
mineur n‘ont pas été suffisamment étudiées, de sorte qu’il n'y a pas
suffisamment de données pour soutenir leur reconnaissance et leur
inclusion dans I'ICHD-3. La recherche concernant les céphalées a la suite
d’'un traumatisme trés mineur a la téte, éventuellement guidée par les
criteres 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 blessure de la téte et/ou
du cou, est encouragée.

La 5. Céphalée attribuée a un traumatisme cranien et/ou cervical est
également 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 critéeres de diagnostic chez les enfants
sont les mémes.
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5.1 Céphalée aigué attribuée a un traumatisme cranien

Codée ailleurs :

Traumatismes dus aux mouvements d’accélération/décélération de la
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
raisons autres qu’une blessure traumatique a la téte sont codées comme
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 criteres C et D
B. Un traumatisme cranien! s’est produit
C. La céphalée est apparue dans les 7 jours suivants l'un des
événements suivants :
1. le traumatisme cranien
2. la reprise de conscience suite au traumatisme cranien
3. l'arrét d’un (des) médicament(s) altérant la capacité de sentir
ou de signaler la céphalée suite au traumatisme cranien
D. L'une des caractéristiques suivantes :
1. la céphalée 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. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3
Note :
1. Un traumatisme cranien est défini comme une blessure structurelle

ou fonctionnelle résultant de I'action de forces externes sur la téte.
Celles-ci incluent I'impact entre la téte et un objet, la pénétration de
la téte par un corps étranger, les forces générées par des explosions
et d’autres forces a définir.

Commentaire :

La stipulation selon laquelle la céphalée doit s’étre développée dans les
7 jours est quelque peu arbitraire (voir lI'introduction ci-dessus). Comparé
a des intervalles plus longs, un intervalle de 7 jours donne des criteres de
diagnostic avec une spécificité plus élevée a la 5.1. Céphalée aigué
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attribuée a un traumatisme crénien (c’est-a-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 criteres
de l'appendice pour la A5.1.1.1 Céphalée aigué de début différé attribuée
a un traumatisme crédnien modéré ou sévere et pour la A5.1.2.1 Céphalée
aigué de début différé attribuée a un traumatisme cranien mineur
peuvent étre utilisés lorsque l'intervalle entre la blessure et I'apparition de
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 traumatisme créanien
B. Traumatisme cranien associé a au moins l'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. imagerie prouvant une lésion traumatique de la téte telle
qu’une fracture du crane, une hémorragie intracranienne et/ou
une contusion cérébrale.

Note :

1. La durée de I'amnésie post-traumatique est définie comme le temps
entre la blessure a la 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 crénien
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) amnésie post-traumatique d'une durée > 24 heures?!
d) niveau de conscience modifié pendant > 24 heures
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e) imagerie prouvant une lésion traumatique de la téte telle
qgu’une fracture du crane, une hémorragie intracranienne
et/ou une contusion cérébrale

2. associé a un ou plusieurs des symptomes et/ou signes

suivants :
a) confusion transitoire, désorientation ou altération de la
conscience

b) perte de mémoire pour des événements immédiatement
avant ou apres le traumatisme cranien
c) deux ou plus des symptdmes suivants suggérant
traumatisme cranien mineur:
i.  nausée
ii. vomissement
iii. perturbations visuelles
iv. étourdissement et/ou vertige
v. démarche et/ou déséquilibre postural
vi. altération de la mémoire et/ou de la concentration.

Note :

1. La durée de I'amnésie post-traumatique est définie comme le temps
entre la blessure a la téte et la reprise de la mémoire continue et
normale des événements.

Commentaire :

Les critéres de diagnostic des traumatismes craniens légers, modérés ou
séveres permettent une variabilité importante de la sévérité du
traumatisme classé dans chaque catégorie. Cela a conduit certains
experts a suggérer l'inclusion de catégories supplémentaires : céphalée
attribuée a un traumatisme crénien trés léger et céphalée attribuée a un
traumatisme cranien tres grave. Il n'existe pas suffisamment de preuves
pour ajouter ces catégories a I'heure actuelle, mais de futures études
devraient vérifier |'utilité de le faire.

5.2 Céphalée persistante attribuée a un traumatisme
cranien

Codée ailleurs :

Traumatismes dus aux mouvements d’accélération/décélération de Ia
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 Céphalée persistante attribuée a un coup du lapin. Les
céphalées persistantes attribuées a une craniotomie chirurgicale pratiquée



142

pour des raisons autres qu’un traumatisme cranien sont codées comme
une 5.6 Céphalée persistante attribuée a une craniotomie.

Description :

Céphalée d'une durée supérieure a 3 mois causée par un traumatisme
cranien.

Criteres diagnostiques :

A.  Toute céphalée répondant aux critéres C et D
B. Un traumatisme cranien?! s’est produit
C. La céphalée est apparue dans les 7 jours suivants |'un des
événements suivants :
1. le traumatisme cranien
2. la reprise de conscience suite au traumatisme cranien
3. l'arrét d’un (des) médicament(s) altérant la capacité de sentir
ou de signaler la céphalée suite au traumatisme cranien
D. La céphalée persiste pendant > 3 mois aprés son apparition
E N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-32.

Notes :

1. Un traumatisme cranien est défini comme une blessure structurelle
ou fonctionnelle résultant de I'action de forces externes sur la téte.
Celles-ci incluent I'impact entre la téte et un objet, la pénétration de
la téte par un corps étranger, les forces générées par des explosions
et d’autres forces a définir.

2. Lorsqu’une céphalée faisant suite a un traumatisme cranien devient
persistante, la possibilité d'une 8.2 Céphalée par abus
médicamenteux doit étre considérée.

Commentaires :

La stipulation selon laquelle la céphalée doit s’étre développée dans les
7 jours est quelque peu arbitraire (voir l'introduction ci-dessus). Comparé
a des intervalles plus longs, un intervalle de 7 jours donne des critéres de
diagnostic avec une spécificité plus élevée pour 5.2. Céphalée persistante
attribuée a un traumatisme crénien (c’est a dire, preuve plus forte de la
causalité), mais une perte de sensibilité corrélative. Des recherches
supplémentaires sont nécessaires pour déterminer si un intervalle
différent pourrait étre plus approprié. Entre-temps, les criteres de
I’Appendice pour la A5.2.1.1 Céphalée persistante a début différé
attribuée a un traumatisme crédnien modéré ou séveéere et pour la A5.2.2.1
Céphalée persistante a début différé attribuée a un traumatisme cranien
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mineur peuvent étre utilisés lorsque lintervalle entre la blessure et
I'apparition de la céphalée est supérieur a 7 jours.

Pour étre conforme aux criteres de diagnostic de I'ICHD-II pour la
céphalée chronique post-traumatique et avec l'intervalle de temps utilisé
pour les diagnostics des autres variétés de céphalée secondaire, une
période 3 mois est lintervalle de temps aprés lequel une céphalée
attribuée a un traumatisme cranien est considérée comme persistante.
Des recherches supplémentaires sont nécessaires pour déterminer si des
intervalles plus courts ou plus longs pourraient étre adoptés de maniéere
plus appropriée.

5.2.1 Céphalée persistante attribuée a un traumatisme cranien
modéré ou sévere

Criteres diagnostiques :

A. Céphalée répondant aux criteres de 5.2 Céphalée persistante
attribuée a un traumatisme crénien
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 image prouvant une lésion traumatique de la téte telle qu’une
fracture du crane, une hémorragie intracranienne et/ou une
contusion cérébrale.

Note :

1. La durée de I'amnésie post-traumatique est définie comme 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 cranien
mineur

Criteres diagnostiques :

A. Céphalée répondant aux criteres de 5.2 Céphalée 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) amnésie post-traumatique d’'une durée > 24 heures?!
d) niveau de conscience modifié pendant > 24 heures
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e) image prouvant une lésion traumatique de la téte telle
qu’une fracture du crane, une hémorragie intracranienne
et/ou une contusion cérébrale.

2. associé a un ou plusieurs des symptomes et/ou signes

suivants :
a) confusion transitoire, désorientation ou altération de la
conscience

b) perte de mémoire pour des événements immédiatement
avant ou apres la blessure a la téte
c) deux ou plus des symptdbmes suivants suggérant une
|ésion cérébrale traumatique légére :
i.  nausée
ii. vomissement
iii. perturbations visuelles
iv. étourdissement et/ou vertige
v. démarche et/ou déséquilibre postural
vi. altération de la mémoire et/ou de la concentration.

Note :

1.

La durée de I'amnésie post-traumatique est définie comme le temps
entre la blessure a la téte et la reprise de la mémoire continue et
normale des événements.

5.3 Céphalée aigué attribuée a un coup du lapin?

Description :

Céphalée d’une durée inférieure a 3 mois, attribuée a un coup du lapin.

Criteres diagnostiques :

A.
B.

o 0

Toute céphalée répondant aux criteres C et D

Un coup du lapin!, associé a une douleur cervicale et/ou une

céphalée, est survenu

Une céphalée s’est développée dans les 7 jours apres le coup du

lapin

L'une des caractéristiques suivantes :

1. la céphalée est résolutive dans les 3 mois apres son apparition

2. la céphalée est non résolutive, mais 3 mois ne se sont pas
encore écoulés depuis son apparition

N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3



145

Note :

1. Le coup du lapin est défini comme des mouvements
d’accélération/décélération soudains et insuffisamment maitrisés de
la téte avec flexion/extension du cou. Un coup du lapin peut
survenir apres des forces d'impact élevées ou faibles.

Commentaires :

Le coup du lapin survient le plus souvent dans le contexte d’'un accident
de la route.

La 5.3 Céphalée aigué attribuées a un coup du lapin peut survenir en tant
que symptome isolé ou en association avec d’autres symptomes liés au
cou, ainsi qu‘avec des symptomes somatiques extracervicaux,
neurosensoriels, comportementaux, cognitifs et/ou de I'"humeur. Le coup
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 Céphalée persistante attribuée a un coup du lapin

Description :

Céphalée d’une durée supérieure a 3 mois causée par un coup du lapin.

Criteres diagnostiques :

A.  Toute céphalée répondant aux critéres C et D

B. Un coup du lapin!, associé a une douleur cervicale et/ou une
céphalée, est survenu

C. Une céphalée s’est développée dans les 7 jours aprés le coup du
lapin

D. La céphalée persiste > 3 mois aprés son apparition

E N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-32.

Notes :

1. Le coup du lapin est défini comme des mouvements
d’accélération/décélération soudains et insuffisamment maitrisés de
la téte avec flexion/extension du cou. Un coup du lapin peut
survenir apres des forces d'impact élevées ou faibles.

2. Lorsque la céphalée faisant suite a un coup du lapin devient
persistante, la possibilité d'une 8.2 Céphalée par abus
médicamenteux doit étre envisagée.
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5.5 Céphalée aigué attribuée a une craniotomie

Description :

Céphalée d’'une durée inférieure a 3 mois causée par une craniotomie
chirurgicale.

Criteres diagnostiques :

A.  Toute céphalée répondant aux critéres C et D
B. Une craniotomie chirurgicale! a été effectuée
C. La céphalée est apparue dans les 7 jours suivants |'un des
événements suivants :
1. la craniotomie
2. la reprise de conscience au décours de la craniotomie
3. l'arrét d’un (des) médicament(s) altérant la capacité de sentir
ou de signaler la céphalée au décours de la craniotomie
D. L'une des caractéristiques suivantes :
1. la céphalée 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. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'IlCHD-31:2,

Notes :

1. Lorsque la craniotomie a été réalisée aprés et a cause d'un
traumatisme cranien, il convient de coder en tant que 5.1.1
Céphalée aigué attribuée a un traumatisme crdnien modéré ou
sévere.

2. L’exclusion d’‘autres variétés de céphalée secondaire qui peuvent

survenir aprés une craniotomie est nécessaire avant d’attribuer le
diagnostic de 5.5. Céphalée aigué attribuée a une craniotomie. Bien
qu’il existe de nombreuses étiologies potentielles de céphalées
consécutives a une craniotomie, il faut particulierement prendre en
compte les céphalées cervicogenique (dues au positionnement lors
de la chirurgie), les céphalées dues a une fuite de liquide
cérébrospinal, les infections, [|'hydrocéphalie et [|'hémorragie
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 des cas, elle débute dans les premiers jours aprés la
craniotomie et se résout dans la période post-opératoire aigué. Elle est
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plus fréquente apres la chirurgie de la base du crane par rapport a
d’autres 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 :

Céphalée d'une durée supérieure a 3 mois causée par une craniotomie
chirurgicale.

Criteres diagnostiques :

A.  Toute céphalée répondant aux criteres C et D
B. Une craniotomie chirurgicale! a été effectuée
C. La céphalée est apparue dans les 7 jours suivants |'un des
événements suivants :
1. la craniotomie
2. la reprise de conscience au décours de la craniotomie
3. l'arrét d’un (des) médicament(s) altérant la capacité de sentir
ou de signaler la céphalée au décours de la craniotomie
D. La céphalée persiste pendant > 3 mois aprés son apparition
E N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'IlCHD-3%:2,

Notes :

1. Lorsque la craniotomie a été réalisée aprés et a cause d’un
traumatisme cranien, 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, la possibilité d'une 8.2 Céphalée par abus
médicamenteux doit étre envisagée.

Commentaire :

Environ un quart des patients qui développent une 5.5 Céphalée aigué
attribuée a une craniotomie font ensuite I'expérience d’'une 5.6 Céphalée
persistante attribuée a une craniotomie.
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6. Céphalée attribuée a une affection vasculaire
cranienne 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 Céphalée persistante attribuée a un antécédent d’AVC
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
d’hémorragie intracranienne non traumatique
6.2.4.1 Céphalée persistante attribuée a un antécédent
d’hémorragie intracérébrale non traumatique
6.2.4.2 Céphalée persistante attribuée a un antécédent

d’hémorragie sous-arachnoidienne (HSA) non
traumatique

6.2.4.3 Céphalée persistante attribuée a un antécédent
d’hématome sous-dural 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 systéme
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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)

Céphalée attribuée au stenting d’un sinus veineux
intracranien

Céphalée attribuée a une autre affection artérielle
intracranienne aigué
Céphalée attribuée a wune procédure intraartérielle

intracranienne
Céphalée de I'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

Céphalée et/ou aura d‘allure migraineuse attribuée a une
vasculopathie intracranienne chronique

Céphalée attribuée au CADASIL (Cerebral
Dominant Arteriopathy with Subcortical
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

Aura d’allure migraineuse attribuée a une angiopathie
amyloide cérébrale (AAC)

Autosomal
Infarcts and
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Céphalée attribuée au syndrome de vasculopathie

rétinienne avec leucoencéphalopathie cérébrale
manifestations systémiques (RVCLSM)

et

Céphalée attribuée a une autre vasculopathie

intracranienne chronique
Céphalée attribuée a une apoplexie pituitaire

Observations générales

Céphalée primaire, secondaire ou les deux?

Les regles générales d’attribution de la céphalée a une autre affection
s’appliquent au chapitre 6. Céphalée attribuée a une affection vasculaire
cranienne et/ou cervicale.

1. Lorsqu’une nouvelle céphalée survient pour la premiere 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
la céphalée inhabituelle a les caractéristiques d’'une céphalée
primaire classée dans la premiere partie de I'ICHD-3.
Cette regle s’applique également aux nouvelles auras d‘allure
migraineuse survenant pour la premiere fois en relation
temporelle étroite avec une affection vasculaire cranienne ou
cervicale.

. Lorsqu’une céphalée préexistante ayant les caractéristiques

d’'une céphalée primaire devient chroniqgue ou est
significativement aggravée (ce qui correspond généralement
a une augmentation de deux fois ou plus de la fréquence
et/ou de l'intensité), en relation temporelle étroite avec une
affection vasculaire cranienne ou cervicale, les deux
diagnostics doivent étre donnés, celui de la céphalée initiale
et le diagnostic de 6. Céphalée attribuée a une affection
vasculaire crdnienne ou cervicale (ou I'un de ses sous-types),
a condition qu’il y ait des preuves solides montrant que
I'affection peut causer des céphalées.

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 aigug,
s'accompagne de signes neurologiques et s'améliore souvent rapidement.

Une

neurologiques est capitale pour établir le lien de causalité.

relation temporelle étroite entre la céphalée et les signes
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Au cours de nombreuses pathologies vasculaires, comme les accidents
vasculaires cérébraux (AVC), la céphalée n’est qu’au second plan d‘un
tableau clinique dominé par les signes focaux et/ou les troubles de la
conscience. Dans d‘autres affections, comme I'hnémorragie sous-
arachnoidienne, la céphalée est habituellement le symptoéme principal.
Enfin, la céphalée peut étre le symptome d’alerte initial de plusieurs
affections vasculaires pouvant ensuite se compliquer d’AVC, comme les
dissections, la thrombose veineuse cérébrale, |'artérite giganto-cellulaire
ou l'angéite du systeme nerveux central. Il est donc capital de ne pas
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
habituellement d’une céphalée primaire. Un argument fort suggérant une
étiologie vasculaire est l'apparition, volontiers brutale, d'une nouvelle
céphalée, jusque-la inconnue du patient. Dans 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
|’affection vasculaire cranienne et/ou cervicale
2. l'un des éléments suivants ou les deux :

a) la céphalée s’est significativement aggravée en parallele
avec |'aggravation de l'affection vasculaire cranienne et/ou
cervicale

b) la céphalée s’est significativement améliorée en paralléle
avec l'amélioration de I'affection vasculaire cranienne
et/ou cervicale

3. céphalée ayant des caractéristiques typiques de |'affection
vasculaire créanienne ou cervicale
4. autres preuves de causalité
D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.
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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)

Description :

Céphalée inhabituelle, généralement d’apparition soudaine, causée par un
AVC ischémique et associée aux signes neurologiques focaux de cet AVC.
Elle est tres rarement le symptdéme révélateur ou majeur de I'AVC
ischémique. Elle a généralement une durée limitée.

Criteres diagnostiques :

A.  Toute nouvelle céphalée répondant aux criteres C et D

B. Un AVC ischémique aigu a été diagnostiqué

C. Lien de causalité démontré par l'un des éléments suivants ou les
deux:

1. la céphalée s’est développée en relation temporelle étroite avec
d’autres symptdmes et/ou signes cliniques d'un AVC
ischémique ou a conduit au diagnostic d’'un AVC ischémique

2. la céphalée s’est significativement améliorée en parallele a la
stabilisation ou l'amélioration d’autres symptomes ou signes
cliniques ou radiologiques d’AVC ischémique

D. L'une des caractéristiques 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. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3
Note :
1. Les 3 mois doivent étre comptés a partir de la stabilisation,

spontanément ou par traitement, plutét qu’a partir du début de
I’AVC ischémique.

Commentaires :

La 6.1.1.1 Céphalée aigué attribuée a un AVC ischémique (infarctus
cérébral) s'accompagne de signes neurologiques focaux et/ou de troubles
de la conscience qui, dans la plupart des cas, permettent d'écarter
facilement une céphalée primaire. Elle est généralement d’intensité
modérée et n'a pas de -caractéristique spécifique. Elle peut étre
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ipsilatérale a I’AVC ou bilatérale. Rarement, un infarctus cérébral,
notamment un infarctus cérébelleux ou supratentoriel embolique, peut se
révéler par une céphalée isolée soudaine (méme en coup de tonnerre).

Une céphalée accompagne jusqu’a un tiers des infarctus cérébraux; elle
est plus fréquente dans le territoire vertébrobasilaire que carotidien. Elle
n‘a guere de valeur pratique pour établir le diagnostic étiologique de
I'infarctus. Cependant, les céphalées sont trés rares dans les infarctus
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
réversible. Dans ces derniéres affections, la céphalée peut étre
directement causée par les lésions de la paroi artérielle et précéder
I'infarctus cérébral; il est alors plus adéquat de la coder comme
secondaire a l'artériopathie.

6.1.1.2 Céphalée persistante attribuée a un antécédent d’AVC
ischémique (infarctus cérébral)

Description :

Céphalée causée par un AVC ischémique qui persiste durant plus de
3 mois apres la stabilisation de I’AVC.

Criteres diagnostiques :

A. Céphalée précédemment diagnostiquée comme 6.1.1.1 Céphalée
aigué attribuée a un AVC ischémique (infarctus cérébral), et
répondant au critére C

B. L'’AVC ischémique s’est stabilisé, spontanément ou grace au
traitement

C. Céphalée ayant persisté > 3 mois aprés la stabilisation de I'AVC
ischémique

D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

Commentaire :

Quelques études ont documenté des céphalées répondant aux criteres
de 6.1.1.2 Céphalée persistante attribuée a un antécédent d'AVC
ischémique (infarctus cérébral). 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 l|'anxiété/la
dépression.
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6.1.2 Céphalée attribuée a un accident ischémique transitoire
(AIT)

Description :

Céphalée causée par un accident ischémique transitoire (AIT) et
accompagnée par les signes focaux transitoires d’apparition brutale d’un
AIT. Elle dure moins de 24 heures.

Criteres diagnostiques :

A.  Toute nouvelle céphalée répondant au critere C
B. Un accident ischémique transitoire (AIT) a été diagnostiqué
C. Lien de causalité démontré par les deux éléments suivants :
1. la céphalée s’est développée simultanément aux autres
symptdmes et/ou signes cliniques d'AIT
2. céphalée résolutive dans les 24 heures
D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-31:2,

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 étre particulierement difficile. Le mode d’apparition est
crucial : le déficit focal est typiguement soudain dans un AIT et plus
fréiguemment 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 phénomenes négatifs sont plus fréquents dans
I'AIT.

2. La survenue concomitante d’un AIT typique et d'une céphalée
sévere devrait faire rechercher certaines artériopathies qui peuvent
induire directement une céphalée sévére (dissection artérielle, entre
autres).

Commentaires :

Un accident ischémique transitoire (AIT) est un épisode transitoire de
dysfonction neurologique causée par une ischémie focale cérébrale ou
rétinienne sans signe clinique, radiologique ou autres d’infarctus cérébral
ou rétinien aigu. Les symptomes d’un AIT durent généralement, mais pas
toujours, moins d’une heure.

La céphalée est plus fréquente en cas d'AIT vertébrobasilaires que
carotidiens, mais est trés rarement un symptéme important de I'AIT.
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6.2 Céphalée 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 attribuée a un traumatisme
crdnien modéré ou sévere ou 5.2.1 Céphalée persistante attribuée a un
traumatisme cranien modéré ou sévere.

Description :

Céphalée causée par une hémorragie intracranienne non traumatique,
généralement d’installation brutale (voire en coup de tonnerre). Selon le
type d’hémorragie, elle peut étre isolée ou associée a des déficits
neurologiques focaux.

6.2.1 Céphalée aigué attribuée a une hémorragie intracérébrale
non traumatique

Description :

Céphalée d’apparition récente et généralement brutale causée par une
hémorragie intracérébrale non traumatique, associée a des signes
neurologiques focaux de I'hémorragie intracérébrale. Elle peut, rarement,
étre le symptome révélateur et majeur d'une hémorragie intracérébrale
non traumatique.

Criteres diagnostiques :

A.  Toute nouvelle céphalée répondant aux criteres C et D

B. Une hémorragie intracérébrale! a été diagnostiquée en I'absence de
traumatisme cranien

C. Lien de causalité démontré par au moins deux des éléments
suivants :

1. la céphalée s’est développée en relation temporelle étroite avec
d’autres symptomes et/ou signes cliniques d’'une hémorragie
intracérébrale ou a conduit au diagnostic d’'une hémorragie
intracérébrale

2. la céphalée s’est significativement améliorée parallélement a la
stabilisation ou I'amélioration d’autres symptémes ou signes
cliniques ou radiologiques d’une hémorragie intracérébrale

3. la céphalée possede au moins l'une des trois caractéristiques
suivantes :

a) apparition soudaine ou en coup de tonnerre
b) maximale le jour de son apparition
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c) localisée en fonction du site de I'hémorragie
D. L'une des caractéristiques suivantes :
1. céphalée résolutive dans les 3 mois?
2. céphalée non résolutive, mais 3 mois ne se sont pas encore

écoulés?
E. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.
Notes :
1. Par usage, le terme intracérébrale comprend intracérébelleuse.
2. Les 3 mois doivent étre comptés a partir de la stabilisation,

spontanément ou par traitement, plutét qu’a partir du début de
I'hnémorragie intracérébrale.

Commentaires :

La 6.2.1 Céphalée aigué attribuée a une hémorragie intracérébrale non
traumatique est plus souvent liée a la présence de sang dans l'espace
sous-arachnoidien ou a une compression locale qu'a une hypertension
intracranienne. Elle peut occasionnellement débuter en coup de tonnerre.

La céphalée est plus fréquente et plus intense dans I’AVC hémorragique
gu’ischémique. La présence d'une céphalée au début de I’AVC est associée
a un risque plus élevé de mortalité précoce dans I'hémorragie
intracérébrale, mais pas dans l'infarctus cérébral.

La céphalée est généralement masquée par des déficits focaux ou un
coma, mais peut étre le symptome majeur et précoce de certaines
hémorragies intracérébrales, notamment d'une hémorragie cérébelleuse
pouvant nécessiter une décompression chirurgicale.

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

Codée ailleurs :

L'hémorragie sous-arachnoidienne (HSA) non traumatique se distingue de
I’hémorragie sous-arachnoidienne non traumatique de la convexité
(HSAc). Cette derniere affection peut se manifester par des symptomes
cliniques et radiologiques trés variables selon les diverses causes sous-
jacentes, incluant le syndrome de vasoconstriction cérébrale réversible
(SVCR), l'angiopathie amyloide cérébrale (AAC), l’endocardite et la
thrombose veineuse cérébrale. Les patients ayant des auras d’allure
migraineuse, une HSAc et une AAC doivent étre codés 6.8.4 Aura d’allure
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, typiguement sévere et brutale, maximale en quelques
secondes (en coup de tonnerre) ou minutes. Elle peut étre le seul
symptome d'une HSA non traumatique.

Criteres diagnostiques :

A.  Toute nouvelle céphalée répondant aux criteres C et D

B. Une hémorragie sous-arachnoidienne (HSA) a été diagnostiquée en
I'absence de traumatisme cranien

C. Lien de causalité démontré par au moins deux des éléments
suivants :

1. la céphalée s’est développée en relation temporelle étroite avec
d’autres symptomes et/ou signes cliniques d’'une HSA ou a
conduit au diagnostic d'une HSA

2. la céphalée s’est significativement améliorée parallelement a la
stabilisation ou I'amélioration d’autres symptémes ou signes
cliniques ou radiologiques d'une HSA

3. la céphalée est d’apparition soudaine ou en coup de tonnerre

D. L'une des caractéristiques suivantes :
1. céphalée résolutive dans les 3 mois!
2. céphalée non résolutive, mais 3 mois ne se sont pas encore

écoulés?!
E. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-32:3.
Notes :
1. Les 3 mois doivent étre comptés a partir de la stabilisation,

spontanément ou par traitement, plutét qu’a partir du début de
I’'hnémorragie sous-arachnoidienne (HSA).

2. Le diagnostic d'HSA est confirmé par un scanner sans injection de
produit de contraste: la sensibilité est proche de 99% dans les
6 premieres heures suivant le début, 98% a 12 heures et 93% a
24 heures (mais elle chute a 50% a 7 jours). Lorsque les résultats
du scanner sont normaux ou douteux, la ponction lombaire est
essentielle: une xanthochromie est présente dans tous les cas
d’HSA anévrysmale lorsque le liquide céphalo-spinal (LCS) est
recueilli entre 12 heures et deux semaines aprés le début clinique et
analysé par spectrophotométrie. L'IRM n’est pas indiqguée comme
examen de premiere intention pour le diagnostic d’'HSA; cependant,
des séquences FLAIR (fluid-attenuated inversion recovery) et en T2
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écho de gradient peuvent étre utiles lorsque le scanner est normal
et le LCS anormal.

3. En présence d'une hémorragie sous-arachnoidienne non
traumatique de la convexité, I'age avancé, la présence de troubles
sensitivomoteurs et de crises stéréotypées évoquant des auras et
I'absence de céphalée significative suggerent une angiopathie
amyloide cérébrale. Un age plus jeune et des céphalées en coup de
tonnerre récurrentes prédisent un syndrome de vasoconstriction
cérébrale réversible.

Commentaires :

L’hémorragie sous-arachnoidienne non traumatique (HSA) est I'une des
causes les plus fréquentes de céphalée persistante, intense et invalidante
d’apparition brutale (céphalée en coup de tonnerre). C’'est une affection
grave (mortalité 40-50% avec 10-20% de patients décédant avant
d’arriver a I'hopital, 50% des survivants ont des séquelles).

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 d’une céphalée brutale ou en coup de tonnerre doit étre
exploré dans I’hypothése d’'une HSA.

Un retard diagnostique a souvent des conséquences catastrophiques:
I’'HSA est une urgence neuro-interventionnelle. Cependant, un quart a la
moitié des patients est initialement victime d’une erreur diagnostique; le
diagnostic erroné le plus souvent porté est une migraine. Les causes les
plus fréguentes d’erreur diagnostique sont I'absence de réalisation d’une
imagerie cérébrale adaptée, les erreurs d’interprétation de I'imagerie, et
I’'absence de réalisation d’'une ponction lombaire dans les cas ou elle est
indiquée.

Apres le diagnostic positif, la prochaine étape urgente est d’identifier une
rupture d’anévrisme (80 % des cas d'HSA spontanée résultent de la
rupture d’'un anévrisme sacculaire). Chez les patients initialement mal
diagnostiqués et chez lesquels I'HSA est reconnue tardivement lorsqu’ils
se présentent de nouveau quelques jours plus tard, il n’y a souvent pas
d’anévrisme et aucune cause identifiable pour I'HSA.
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6.2.3 Céphalée aigué attribuée a un hématome sous-dural aigu
(HSDA) non traumatique

Codée ailleurs :

La plupart des cas d’hématomes sous-duraux aigu surviennent 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, typiguement sévere et brutale, maximale en quelques
secondes (en coup de tonnerre) ou minutes. Elle est usuellement
accompagnée ou rapidement suivie de signes focaux et d’un trouble de
conscience.

Criteres diagnostiques :

A.  Toute nouvelle céphalée répondant aux criteres C et D
B. Un hématome sous-dural aigu (HSDA) a été diagnostiqué en
I'absence de traumatisme cranien
C. Lien de causalité démontré par au moins deux des éléments
suivants :
1. la céphalée s’est développée en relation temporelle tres étroite
avec d’'autres symptémes et/ou signes cliniques d’un HSDA ou
a conduit au diagnostic d'un HSDA.
2. l'un des éléments suivants ou les deux :
a) la céphalée s’est significativement aggravée parallélement
a I'aggravation du HSDA
b) la céphalée s’est significativement améliorée paralléelement
a I'amélioration d’autres symptdmes ou signes cliniques ou
radiologiques du HSDA
3. la céphalée a I'une des caractéristiques suivantes ou les deux :
a) apparition soudaine ou en coup de tonnerre
b) localisée en fonction du site de I'hématome
D. L'une des caractéristiques suivantes :
1. la céphalée résolutive dans les 3 mois!
2. céphalée non résolutive, mais 3 mois ne se sont pas encore
écoulés depuis son apparition?!

E. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3
Note :
1. Les 3 mois doivent étre comptés a partir de la stabilisation,

spontanément ou par traitement, plutét qu’a partir du début de
I'hnématome sous-dural.
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Commentaires :

L'hématome sous-dural aigu (HSDA) non traumatique sans autre
hémorragie intracrdnienne (« HSDA pur») est rare. C'est une affection
engageant le pronostic vital et une urgence neurochirurgicale.

Le saignement peut étre d’origine artérielle ou veineuse. Les causes
rapportées comprennent la rupture « spontanée » d’une artére corticale, la
rupture d’anévrisme, les malformations artério-veineuses et les fistules
artério-veineuses durales, les tumeurs ou métastases, les coagulopathies,
la maladie de Moyamoya, la thrombose veineuse cérébrale et
I’hypotension intracranienne. Ce sont surtout les neurochirurgiens qui ont
rapportés des cas isolés ou de petites séries. La céphalée est décrite dans
25-100% des cas, selon la série et la cause sous-jacente. Une céphalée
isolée peut étre le symptéme révélateur, mais elle est généralement
associée a ou suivie d'une détérioration neurologique rapide.

6.2.4 Céphalée persistante attribuée a un antécédent
d’hémorragie intracranienne non traumatique

Description :

Céphalée causée par une hémorragie intracranienne non traumatique qui
persiste plus de 3 mois apres la stabilisation de I'hémorragie.

Criteres diagnostiques :

A.  Céphalée précédemment diagnostiquée 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 critére C

B. L'hémorragie intracranienne (de n‘importe quel type) s’est
stabilisée, spontanément ou par traitement

C. La céphalée a persisté pendant > 3 mois apres la stabilisation de
I’hémorragie intracranienne

D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

Commentaires :

Quelques études ont documenté des céphalées répondant aux critéeres de
la 6.2.4 Céphalée persistante attribuée a un antécédent d’hémorragie
intracrdnienne non traumatique. Des recherches sont nécessaires pour
identifier les facteurs de risque de telles céphalées persistantes; un
antécédent de 1. Migraine pourrait jouer un role, tout comme l'anxiété/la
dépression.
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Les sous-types codables sont 6.2.4.1 Céphalée persistante attribuée a un
antécédent d’hémorragie intracérébrale non traumatique, 6.2.4.2
Céphalée persistante attribuée a un antécédent d’hémorragie sous-
arachnoidienne (HSA) non traumatique et 6.2.4.3 Céphalée persistante
attribuée a un antécédent d’hématome sous-dural aigu (HSDA) non
traumatique.

6.3 Céphalée attribuée a une malformation vasculaire
non rompue

Codée ailleurs :

Une céphalée inhabituelle attribuée 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 chronique 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 critere C

B. Un anévrisme sacculaire non rompu a été diagnostiqué
C. Lien de causalité démontré par au moins deux des éléments
suivants :

1. la céphalée s’est développée en relation temporelle étroite avec
d'autres symptomes et/ou signes cliniques d’anévrisme
sacculaire non rompu ou ayant conduit a son diagnostic

2. l'un des éléments suivants ou les deux:

a) la céphalée s’est significativement aggravée parallélement
a d’autres symptomes ou signes cliniques ou radiologiques
de croissance de I'anévrisme sacculaire
b) la céphalée est résolutive apres le traitement de
I'anévrisme sacculaire
3. l'un des éléments suivants ou les deux:
a) céphalée d'apparition soudaine ou en coup de tonnerre
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b) céphalée associée a une paralysie douloureuse du IIléme
nerf cranien
D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-31,

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 intracrédnien non rompu, mais il reste a déterminer si cette
association est causale ou fortuite.

La 6.3.1 Céphalée attribuée a un anévrisme sacculaire non rompu n’a
généralement pas de caractéristiques spécifiques. Toute céphalée récente
et inhabituelle peut révéler un anévrisme sacculaire symptomatique, mais
non rompu. Un tableau classique est une paralysie aigué du IIIé nerf avec
douleur rétro-orbitaire et pupille dilatée, indiquant un anévrysme de
I'artere communicante postérieure ou de la terminaison carotidienne. Une
telle paralysie douloureuse du IIle nerf est une urgence, annongant la
rupture imminente ou la croissance progressive de la malformation
artérielle.

Plusieurs études rétrospectives ont montré qu’‘environ la moitié des
patients victimes d’une hémorragie sous-arachnoidienne anévrysmale
rapportait la survenue d’'une céphalée brutale et sévere dans les quatre
semaines précédant le diagnostic de rupture anévrysmale. Mis a part les
possibles biais de remémoration, ces études suggerent que ces céphalées
pourraient étre dues a I|'élargissement soudain de I'‘anévrysme
(« céphalée sentinelle ») ou a une hémorragie méningée mineure non
diagnostiquée comme telle («warning leak » ou « fuite d’alerte »). Les
preuves d’existence des céphalées sentinelles sont faibles. De plus, le
terme de “warning leak” ne devrait pas étre utilisé, puisqu’une fuite
indique une hémorragie sous-arachnoidienne. Sachant qu’un patient sur
trois ayant une hémorragie sous-arachnoidienne est initialement victime
d’'une erreur diagnostique, et compte tenu des risques de resaignement,
tous les patients ayant une céphalée brutale et sévere doivent avoir des
investigations compléetes incluant une imagerie cérébrale, une analyse du
LCS et une angiographie cérébrale (par résonance magnétique ou par
tomodensitométrie).



170

6.3.2 Céphalée 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. la céphalée s’est développée en relation temporelle étroite avec
d’autres symptomes et/ou signes cliniques d’'une MAV ou a
conduit au diagnostic d'une MAV

2. l'un des éléments suivants ou les deux:

a) la céphalée s’est significativement aggravée paralléelement
a la croissance de la MAV

b) la céphalée s’est significativement améliorée ou a disparu
parallelement a un traitement efficace de la MAV

3. la céphalée est localisée du méme coté que la MAV

D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-31.

Note :

1. En particulier, une hémorragie intracranienne a été exclue par des
investigations appropriées.

Commentaires :

Plusieurs cas rapportés ont décrit I'association d’une malformation
artérioveineuse (MAV) avec différents types de 3. Céphalées trigémino-
autonomiques (CTA) y compris 3.1 Algie vasculaire de la face, 3.2.2
Hémicranie paroxystique chronique et 3.3.1 SUNCT Crises d‘allure
névralgique unilatérales de courte durée avec injection conjonctivale et
larmoiement, mais ces cas avaient des caractéristiques atypiques. Il n'y a
pas de preuve solide de lien entre les MAV et ces céphalées primaires.

Une 1.2 Migraine avec aura est retrouvée chez 58% des femmes ayant
une MAV. Un argument de poids en faveur d’un lien causal est la
fréquente concordance entre le coté de la MAV et le siege de la céphalée
(ipsilatéral) ou de l'aura (controlatéral). Il est donc fortement suspecté
gu’une MAV puisse causer des crises de migraine avec aura (migraine
symptomatique). Pourtant, dans une grande série de MAV, les
manifestations révélatrices incluaient souvent |'épilepsie ou des déficits
focaux avec ou sans hémorragie et, beaucoup plus rarement, des
symptdmes 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 critere C

B. Une fistule durale artérioveineuse (FDAV) a été diagnostiquée

C. Lien de causalité démontré par au moins deux des éléments
suivants :

1. la céphalée s’est développée en relation temporelle étroite avec
d’autres symptomes et/ou signes cliniques d’'une FDAV ou a
conduit au diagnostic d'une FDAV

2. l'un des éléments suivants ou les deux :

a) la céphalée s’est significativement aggravée paralléelement
a d’autres symptémes ou signes cliniques ou radiologiques
de croissance de la FDAV

b) la céphalée s’est significativement améliorée ou est
résolutive apres un traitement efficace de la FDAV

3. au moins un des éléments suivants :

a) céphalée accompagnée d'un acouphéne pulsatile

b) céphalée accompagnée d’ophtalmoplégie

c) céphalée a la fois progressive et aggravée le matin et/ou
en toussant et/ou en se penchant

4. la céphalée est localisée du coté de la FAVD

D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-31.

Note :

1. En particulier, une hémorragie intracérébrale et une thrombose
veineuse cérébrale ont été exclues par des investigations
appropriées.

Commentaire :

Il n'y a pas d’étude dévolue a la 6.3.3 Céphalée attribuée a une fistule
artérioveineuse durale. Un acouphene pulsatile douloureux peut étre le
symptome révélateur, ou une céphalée évocatrice d’hypertension
intracranienne par diminution du drainage veineux ou parfois par
thrombose d’un sinus veineux. Les fistules carotido-caverneuses peuvent
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 ou 7.6 Céphalée attribuée a une crise d’épilepsie.

Criteres diagnostiques :

A.  Toute nouvelle céphalée répondant au critere C

B. Un angiome caverneux a été diagnostiqué
C. Lien de causalité démontré par au moins deux des éléments
suivants :

1. la céphalée s’est développée en relation temporelle étroite avec
d’autres symptomes et/ou signes cliniques d’'un angiome
caverneux ou a conduit a sa découverte

2. 1'un des éléments suivants ou les deux :

a) la céphalée s’est significativement aggravée parallelement
a d’autres symptémes ou signes cliniques ou radiologiques
de croissance de I'angiome caverneux

b) la céphalée s’est significativement améliorée ou est
résolutive apres le retrait de I'angiome caverneux

3. la céphalée est localisée du méme cO6té que I'angiome
caverneux

D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-31.

Note :

1. En particulier, une hémorragie intracranienne a été exclue par des
investigations appropriées.

Commentaires :

Le diagnostic de cavernomes a augmenté grace a I'IRM. Des descriptions
de cas isolés suggerent que certains cavernomes pourraient déclencher
des crises de pseudo-algie vasculaire de la face, pseudo-SUNCT ou
d‘allure migraineuse. Cependant, il n'y a toujours pas d’étude solide
dédiée a la 6.3.4 Céphalée attribuée a un cavernome

Dans une série de 126 patients symptomatiques ayant des cavernomes et
une mutation de KRIT 1, seulement 4% décrivaient une céphalée comme
symptome initial. En revanche, une céphalée chez un sujet porteur de
cavernome est souvent la conséquence d'une hémorragie cérébrale ou
d’'une crise d’épilepsie, les deux principales manifestations des
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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 syndrome
de Sturge Weber sont codées 7.6 Céphalée attribuée a une crise
d’épilepsie.

Criteres diagnostiques :

A.  Toute nouvelle céphalée répondant au critere C

B. Un angiome facial est présent, ainsi qu’un angiome méningé
ipsilatéral sur les examens neuroradiologiques

C. Lien de causalité démontré par au moins deux des éléments
suivants :

1. la céphalée s’est développée en relation temporelle étroite avec
d’autres symptomes et/ou signes cliniques et/ou signes
radiologiques de I'angiome méningé

2. la céphalée s’est significativement aggravée parallelement a
d’autres symptomes ou signes cliniques ou radiologiques de
croissance de |I'angiome méningé

3. la céphalée est d’allure migraineuse, bilatérale ou localisée du
coté de I'angiome, et associée a une aura controlatérale au site
de I'angiome

D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

Commentaires :

Le syndrome de Sturge-Weber survient exclusivement sporadiquement, et
résulte d’'une mutation somatique en mosaique du géne GNAQ (protéine
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
conséquence. Des descriptions de cas isolés suggérent que |I'angiomatose
encéphalotrigéminée ou leptoméningée peut étre une cause de migraine
symptomatique, en particulier de crises avec auras prolongées et/ou
motrices (possiblement liées a I'oligémie chronique).
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6.4 Céphalée attribuée a une artérite

Description :

Céphalée causée par et symptomatique d’une inflammation des arteres
cervicales, craniennes et/ou cérébrales. La céphalée peut étre le seul
symptome de |'artérite.

Criteres diagnostiques :

A.  Toute nouvelle céphalée répondant au critere C

B. Une artérite a été diagnostiquée
C. Lien de causalité démontré par I'un des éléments suivants ou les
deux :

1. la céphalée s’est développée en relation temporelle étroite avec
d’autres symptomes et/ou signes d’apparition de l'artérite ou
ayant conduit au diagnostic d’artérite

2. l'un des éléments suivants ou les deux :
a) la céphalée s’est significativement aggravée en paralléle a
I'artérite

b) la céphalée s’est significativement améliorée en parallele
a I'amélioration de I'artérite
D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

6.4.1 Céphalée attribuée a une artérite a cellules géantes (ACG)

Terme utilisé précédemment :

Céphalée attribuée a I'artérite temporale.

Description :

Céphalée causée par et symptomatique de l'artérite a cellules géantes
(ACG). La céphalée peut étre le seul symptome de I'’ACG, une affection
trés souvent associée a une céphalée. Les caractéristiques de la céphalée
sont variables.

Criteres diagnostiques :

A.  Toute nouvelle céphalée répondant au critere C

B. Une artérite a cellules géantes a été diagnostiquée

C. Lien de causalité démontré par au moins deux des éléments
suivants :

1. la céphalée s’est développée en relation temporelle étroite avec
d’autres symptomes et/ou des signes cliniques ou biologiques
de l'apparition de l'artérite a cellules géantes ou a conduit son
diagnostic
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2. l'un des éléments suivants ou les deux :
a) la céphalée s’est significativement aggravée paralléelement
a I'aggravation de l'artérite a cellules géantes
b) la céphalée s’est significativement améliorée ou est
résolutive apres 3 jours de corticothérapie a forte dose
3. la céphalée est associée a une sensibilité au cuir chevelu et/ou
a une claudication de la machoire
D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

Commentaires :

De toutes les artérites et connectivites, I'artérite a cellules géantes est
celle qui est le plus fréquemment associée a une céphalée, elle est due a
I'inflammation des arteres craniennes, en particulier des branches de
I'artere carotide externe. La variabilité des caractéristiques de la 6.4.1
Céphalée attribuée a une artérite a cellules géantes et des autres
symptomes de I’ACG (pseudo-polyarthrite rhizomélique, 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 transitoires récentes et répétées
associées a une céphalée est tres évocateur d’ACG et doit donner lieu a
des investigations urgentes. Le risque majeur est la cécité compliquant
une neuropathie optique ischémique antérieure, qui peut étre évitée par
une corticothérapie immédiate; le délai entre la perte de vision du premier
ceil et du second est généralement inférieur a une semaine. Les patients
atteints d’ACG ont également un risque d’AVC et de démence.

Le diagnostic histologique peut étre difficile car I'artere temporale peut
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 angéite isolée du SNC ou a une angéite
granulomateuse du SNC.

Description :

Céphalée causée par et symptomatique de I'angéite primitive du systeme
nerveux central (APCNS). La céphalée est le symptome majeur de cette
affection, mais elle manque de caractéristiques spécifiques.
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Criteres diagnostiques :

A.  Toute nouvelle céphalée répondant au critere C

B. Une angéite primitive du systéme nerveux central (APSNC) a été
diagnostiquée

C. Lien de causalité démontré par au moins un des éléments suivants
ou les deux :

1. la céphalée s’est développée en relation temporelle étroite avec
d’autres symptomes et/ou signes cliniques d’apparition de
I’APSNC ou ayant conduit a son diagnostic
2. un des éléments suivants ou les deux :
a) la céphalée s’est significativement aggravée parallelement
a I'aggravation de I’APSNC
b) la céphalée s’est significativement améliorée parallelement
a I'amélioration de I’APSNC sous traitement par corticoides
et/ou immunosuppresseur
D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.1!

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 céphalée est le symptome majeur de lI'angéite du SNC (primitive ou
secondaire). Elle est présente dans 50-80% des cas selon les procédures
de diagnostic utilisées, respectivement I'angiographie et ['histologie.
Néanmoins, elle n’a pas de caractéristique spécifique et posseéde donc peu
de valeur diagnostique jusqu’a ce que d’autres signes soient présents,
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.

L'angéite primitive du systéme nerveux central (APSNC) 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 récurrentes doivent suggérer un diagnostic de SVCR et non
d’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 Ila
pression intracranienne et/ou hémorragie sous-arachnoidienne.
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L'efficacité du traitement est beaucoup moins spectaculaire que dans la
6.4.1 Céphalée attribuée a une artérite a cellules géantes. L'APSNC
histologiquement prouvée reste une affection grave et parfois encore
|étale.

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

Description :

Céphalée causée par et symptomatique de l'angéite secondaire du
systeme nerveux central (ASSNC). La céphalée est le symptdme majeur
de cette affection, mais elle manque de caractéristiques spécifiques.

Criteres diagnostiques :

A.  Toute nouvelle céphalée répondant au critere C
B. Une angéite secondaire du systeme nerveux central (ASSNC)
(angéite du SNC en présence d’une angéite systémique) a été
diagnostiquée
C. Lien de causalité démontré par au moins I'un des éléments suivants
ou les deux :
1. la céphalée s’est développée en relation temporelle étroite avec
d’autres symptomes et/ou signes cliniques de I'ASSNC
2. l'un des éléments suivants ou les deux :
a) la céphalée s’est significativement aggravée parallelement
a I'aggravation de I'angéite systémique
b) la céphalée s’est significativement améliorée parallélement
a l'amélioration de l'angéite systémique sous traitement
par corticoides et/ou immunosuppresseur
D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

Commentaires :

La céphalée est le symptome majeur de lI'angéite du SNC (primitive ou
secondaire). Elle est présente dans 50-80% des cas selon les procédures
de diagnostic utilisées, respectivement |'angiographie et I'histologie.
Néanmoins, elle n‘a pas de caractéristique spécifique et possede donc peu
de valeur diagnostique jusqu’a ce que d’autres signes soient présents,
incluant 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) diagnostiquer une angéite
secondaire du SNC chez un patient connu pour étre atteint d'une des
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 systéeme 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 arteres cervicales carotides et/ou vertébrales. La
douleur est généralement d’apparition soudaine (voire en coup de
tonnerre). Elle peut rester isolée ou étre un symptome d’alerte précédant
les déficits focaux d’un infarctus cérébral.

Criteres diagnostiques :

A. Toute nouvelle céphalée et/ou douleur faciale et/ou cervicale
répondant au critere C

B. Une lésion d'une artere cervicale a été démontrée ou une procédure
chirurgicale ou radiologique a été pratiquée sur une artére cervicale

C. Lien de causalité démontré par au moins deux des éléments
suivants :

1. la douleur s’est développée en relation temporelle étroite avec
d’autres signes locaux d’une affection artérielle cervicale ou a
conduit a son diagnostic

2. 1'un des éléments suivants ou les deux :

a) la douleur s’est significativement aggravée parallelement a
d’autres signes d’affection artérielle cervicale

b) la douleur s’est significativement améliorée ou est
résolutive dans le mois suivant son apparition

3. la douleur est unilatérale et ipsilatérale a l'artere cervicale
affectée

D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.
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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 Céphalée ou douleur faciale ou cervicale aigué attribuée a
une dissection artérielle cervicale 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
d’apparition soudaine (voire en coup de tonnerre). Elle peut rester isolée
ou étre un symptome d’alerte précédant un infarctus cérébral.

Criteres diagnostiques :

A. Toute nouvelle céphalée et/ou douleur faciale ou cervicale

répondant au critere C et D

B. Une dissection cervicale -carotidienne ou vertébrale a été
diagnostiquée

C. Lien de causalité démontré par au moins deux des éléments
suivants :

1. la douleur s’est développée en relation temporelle étroite avec
d’autres signes locaux d’une dissection artérielle cervicale ou a
conduit a son diagnostic

2. l'un des éléments suivants ou les deux:

a) la douleur s’est significativement aggravée parallelement a
d’autres signes d’affection artérielle cervicale

b) la douleur s’est significativement améliorée ou est
résolutive dans le mois suivant son apparition

3. l'un des éléments suivants ou les deux :
a) la douleur est sévere et continue pendant des jours ou
plus

b) la douleur précede des signes d’ischémie aigué rétinienne
et/ou cérébrale
4. la douleur est unilatérale et ipsilatérale a l'artére cervicale
affectée
D. L'une des caractéristiques 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. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3
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Note :

1. Les 3 mois doivent étre comptés a partir de la stabilisation,
spontanément ou par traitement, plutét qu’a partir du début de la
dissection artérielle cervicale.

Commentaires :

Une céphalée avec ou sans cervicalgie peut étre la seule manifestation
d’'une dissection artérielle cervicale. C'est de loin le symptéme le plus
fréquent (55-100% des cas) et le plus fréquemment révélateur (33-86 %
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
habituellement unilatérale (ipsilatérale a I'artere disséquée), sévere et
prolongée (4 jours en moyenne). Cependant, elle n‘a pas de
caractéristique spécifique constante et peut parfois étre trés trompeuse,
mimant d’autres céphalées telles que 1. Migraine, 3.1 Algie vasculaire de
la face ou 4.4 Céphalée primaire en coup de tonnerre. Les signes associés
(d'ischémie cérébrale ou rétinienne et les signes locaux) sont
habituels. Un syndrome de Horner douloureux, un acouphéne douloureux
soudain ou une paralysie douloureuse du XIle nerf cranien évoquent
fortement une dissection carotidienne.

Une dissection artérielle cervicale peut étre associée a une dissection
artérielle intracranienne, qui est une cause potentielle d’hémorragie sous-
arachnoidienne. Une 6.7.4 Céphalée attribuée a une dissection artérielle
intracréanienne peut étre présente en plus de la 6.5.1.1 Céphalée ou
douleur faciale ou cervicale aigué attribuée 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 précede
généralement l'apparition des signes ischémiques et nécessite donc un
diagnostic et un traitement précoces. Le diagnostic repose sur une IRM
cervicale comportant des séquences avec suppression de graisse, I'écho
Doppler, 'ARM et/ou l'angioscanner et, exceptionnellement en cas de
doute, sur l'angiographie conventionnelle. Plusieurs de ces investigations
sont souvent nécessaires, car chacune peut étre normale.

Il nN'y a pas eu d’essai thérapeutique randomisé, mais le traitement
consensuel repose sur |I’'héparine suivie par la warfarine pendant 3 a
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 aprés la stabilisation de Ila
dissection.

Criteres diagnostiques :

A. Céphalée précédemment diagnostiquée comme 6.5.1.1 Céphalée ou
douleur faciale ou cervicale aigué attribuée a une dissection
artérielle cervicale carotidienne ou vertébrale et répondant au

critere C

B. La dissection s’est stabilisée, spontanément ou par traitement

C. La céphalée a persisté pendant > 3 mois aprés la stabilisation de la
dissection

D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

Commentaire :

Quelques études ont documenté des céphalées répondant aux critéres de
6.5.1.2 Céphalée ou douleur faciale ou cervicale persistante attribuée a
un antécédent de dissection artérielle cervicale carotidienne ou
vertébrale. Des recherches sont nécessaires pour identifier les facteurs de
risque de telles céphalées persistantes; un antécédent de 1. Migraine
pourrait jouer un rble, tout comme l'anxiété/la dépression.

6.5.2 Céphalée post-endartériectomie

Description :

Céphalée causée par la procédure chirurgicale d’endartériectomie
carotidienne. La douleur peut également étre faciale ou cervicale. Elle
peut rester isolée ou étre un symptome d’alerte précédant les déficits
focaux d’un AVC (principalement hémorragique).

Criteres diagnostiques :

A.  Toute nouvelle céphalée répondant au critere 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
I'endartériectomie carotidienne
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Notes :

1.
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céphalée résolutive au «cours du 1ler mois suivant
I’endartériectomie carotidienne
les deux éléments suivants :

a)
b)

la céphalée est unilatérale, du coté de l'endartériectomie

carotidienne

la céphalée a l'une des trois caractéristiques

distinctes suivantes! :

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

N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-32,

Trois variétés de 6.5.2 Céphalée post-endartériectomie ont été
décrites, mais ne sont pas codées séparément :

a) une céphalée diffuse, |égére et isolée survenant dans les
premiers jours apres la chirurgie ;

b) une douleur unilatérale ressemblant a une algie vasculaire de la
face avec des crises, d'une durée de 2 a 3 heures, survenant une ou
deux fois par jour;

c) douleur pulsatile unilatérale et intense survenant 3 jours apres la
chirurgie.

En particulier, la dissection artérielle a été exclue par des
investigations appropriées.

Commentaire :

Des trois variétés de 6.5.2 Céphalée post-endartériectomie, la premiére
(la plus fréquente, jusqu’a 60 % des cas) est bénigne et rapidement
résolutive tandis que la seconde (rapportée dans jusqu’a 38 % des cas)
se résout en deux semaines environ. La troisieme variété fait partie du
rare syndrome d'hyperperfusion et comporte une douleur unilatérale
pulsatile et sévere qui apparait dans les trois jours aprées 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 symptémes peuvent
annoncer une hémorragie cérébrale.
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6.5.3 Céphalée attribuée a une angioplastie ou un stenting
carotidien ou vertébral

Description :

Céphalée causée par les procédures endovasculaires d’angioplastie et/ou
de stenting cervical. La douleur peut également étre faciale ou cervicale.
Elle peut rester isolée ou étre un symptome d’alerte précédant les déficits
focaux d’'un AVC (principalement hémorragique).

Criteres diagnostiques :

A.  Toute nouvelle céphalée répondant au critere C
B.  Angioplastie ou un stenting carotidien ou vertébral a été réalisé
C. Lien de causalité démontré par tous les éléments suivants :
1. la céphalée s’est développée dans la semaine suivant
I'angioplastie et/ou le stenting
2. la céphalée est résolutive au cours du premier mois aprés
I'angioplastie et/ou le stenting
3. la céphalée est du méme c6té que l'angioplastie et/ou le
stenting
D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.1.

Note :

1. En particulier, la dissection artérielle a été exclue par des
investigations appropriées.

Commentaires :

L'angioplastie ou le stenting carotidien ou vertébral sont réalisés pour
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 minutes suivant
I'intervention. Elle était légere, ipsilatérale, frontotemporale et a type de
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 restent rares. La céphalée n’est pas
mentionnée lors des grands essais comparant le stenting carotidien et
I'endartériectomie.

Une 6.5.3 Céphalée attribuée a une angioplastie ou un stenting carotidien
ou vertébral a été rapportée au cours du rare syndrome d’hyperperfusion.



184

6.6 Céphalée attribuée a affection veineuse
intracranienne

6.6.1 Céphalée attribuée a une thrombose veineuse cérébrale
(TVC)

Description :

Céphalée causée par une thrombose veineuse cérébrale. Elle n‘a pas de
caractéristique spécifique : elle est le plus souvent diffuse, progressive et
sévere, mais peut étre unilatérale et soudaine (voire en coup de tonnerre)
ou légere et parfois d’allure migraineuse.

Criteres 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. la céphalée s’est développée en relation temporelle étroite avec
d’autres symptomes et/ou signes cliniques d’'une TVC ou a
conduit au diagnostic d'une TVC

2. l'un des éléments suivants ou les deux :

a) la céphalée s’est significativement aggravée parallelement
aux signes cliniques ou radiologiques d’extension de la TVC
b) la céphalée s’est significativement améliorée ou est
résolutive apres I'amélioration de la TVC
D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

Commentaires :

La céphalée est de loin le symptome le plus fréquent de la thrombose
veineuse cérébrale (TVC), présent dans 80 a 90 % des cas, et aussi le
symptdme inaugural le plus fréquent.

La 6.6.1 Céphalée attribuée a une thrombose veineuse cérébrale (TVC)
n‘a pas de caractéristique spécifique, mais elle est le plus souvent diffuse,
progressive, sévere et associée a d’autres signes d’hypertension
intracranienne. Elle peut également étre unilatérale et soudaine, et
parfois trés 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 céphalée peut étre le seul symptéme d’une TVC, mais, dans plus de
90 % des cas, elle est associée a des signes focaux (déficits
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neurologiques ou convulsions) et/ou des signes d’hypertension
intracranienne, d’encéphalopathie subaigué ou de syndrome des sinus
caverneux.

En l'absence de caractéristiques spécifiques de la 6.6.1 Céphalée
attribuée a une thrombose veineuse cérébrale (TVC), toute céphalée
persistante récente doit faire suspecter une TVC, en particulier en
présence d'un état prothrombotique sous-jacent. Le diagnostic est basé
sur I'imagerie cérébrale (IRM avec séquences T2* et veinogaphie, 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 suivie d'au moins six mois d'anticoagulation orale et un
traitement étiologique en cas d'affection sous-jacente.

6.6.2 Céphalée attribuée au stenting d’un sinus veineux
intracranien

Description :

Céphalée unilatérale causée par le stenting d‘un sinus veineux
intracranien, et du méme coté que lui.

Criteres diagnostiques :

A. Une nouvelle céphalée unilatérale répondant au critere C
B. Un stenting veineux jugulaire ou cranien a été effectué
C. Lien de causalité démontré par tous les éléments suivants :
1. la céphalée s’est développée dans la semaine suivant le
stenting
2. la céphalée est résolutive au cours des 3 mois suivants le
stenting
3. la céphalée est ipsilatérale au stenting
D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.1.

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 I'hypertension intracranienne idiopathique.

Les données sur la 6.6.2 Céphalée attribuée au stenting d’un sinus
veineux intracrdnien 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 le site de |'endoprothese, dans la région
mastoidienne et durant environ 3 semaines.

6.7 Céphalée attribuée a une autre affection artérielle
intracranienne aigué

6.7.1 Céphalée attribuée a une procédure endovasculaire
intracranienne

Description :

Céphalée unilatérale causée directement par une procédure
endovasculaire intracranienne, ipsilatérale a la procédure et durant moins
de 24 heures.

Criteres diagnostiques :

A.  Toute nouvelle céphalée répondant au critere C

B. Une procédure endovasculaire intracranienne a été réalisée!
C. Lien de causalité démontré par au moins trois des éléments
suivants :
1. la céphalée s’est développée dans la semaine suivant la
procédure
2. la céphalée est résolutive au cours du premier mois apres la
procédure
3. la céphalée est ipsilatérale ou bilatérale a la procédure
4. la céphalée a au moins Il'un des ensembles de

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. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.3.

Notes :

1. Par exemple, angioplastie, embolisation ou mise en place d’un
stent.

2. Il existe trois sous-types reconnues (mais, non codées séparément)

de 6.7.1 Céphalée attribuée a une procédure endovasculaire
intracrénienne :
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a) un sous-type trés spécifique rapporté aprés gonflement du
ballonnet ou embolisation d’'une MAV ou d’un anévrisme : douleur
sévere localisée selon l'artere concernée, apparaissant brusquement
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 parfois suivi d’une céphalée intermittente
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 Céphalée de I'angiographie

Description :

Céphalée causée directement par une angiographie cérébrale.

Criteres diagnostiques :

A.  Toute nouvelle céphalée répondant au critere C

B. Une angiographie carotidienne ou vertébrale intraartérielle a été
réalisée

C. Lien de causalité démontré par au moins deux des éléments
suivants :

1. la céphalée s’est développée pendant I'angiographie ou dans
les 24 heures la suivant
2. la céphalée est résolutive dans les 72 heures apres
I'angiographie
3. la céphalée a au moins |'un des ensembles de
caractéristiques suivants? :
a) se développant pendant linjection de contraste et
durant < 1 heure
b) se développant quelques heures apreés |'angiographie et
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. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.
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Note :

1. Il existe trois variétés reconnues (mais non codés séparément) de
6.7.2 Céphalée de I'angiographie.

a) survenant au cours de l'angiographie et étroitement liés a
I'injection 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 déclenchée par l'angiographie (dans
ces cas, le patient devrait recevoir les deux diagnostics : le
type ou le sous-type approprié de 1. Migraine et la 6.7.2
Céphalée de I'angiographie).

Commentaire :

L'angiographie de contraste est contre-indiquée chez les patients atteints
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 syndrome 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 1-2 semaines, souvent déclenchée par [activité
sexuelle, l'effort, les manocsuvres de Valsalva et/ou |’émotion. Une
céphalée peut étre l'unique symptdéme du SVCR ou étre un symptome
d’alerte précédant un AVC hémorragique ou ischémique.

Criteres diagnostiques :

A.  Toute nouvelle céphalée répondant au critere C
B. Un syndrome de vasoconstriction cérébrale réversible (SVCR) a été
diagnostiqué
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C. Lien de causalité démontré par au moins I'un des éléments suivants
ou les deux :

1. céphalée, avec ou sans déficits focaux et/ou crises d’épilepsie,
ayant conduit a l'angiographie (avec aspect en «collier de
perles ») et au diagnostic de SVCR

2. céphalée ayant I'une des caractéristiques suivantes :

a) début en coup de tonnerre
b) déclenchée par l'activité sexuelle, l'effort physique, les
manceuvres de Valsalva, I'émotion, le bain et/ou la douche
c) présente ou récurrente durant < 1 mois apres le début,
sans nouvelle céphalée significative > 1 mois apres le
début
D. L'une des caractéristiques suivantes :

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. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-31.
Note :
1. En particulier, I'hémorragie sous-arachnoidienne anévrysmale a été

exclue par des investigations appropriées.

Commentaires :

Le syndrome de vasoconstriction cérébrale réversible (SVCR) est une
affection encore mal comprise, caractérisée cliniguement par des
céphalées diffuses séveéres 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 quelques jours ou semaines. La 6.7.3.1 Céphalée aigué
attribuée a un syndrome de vasoconstriction cérébrale réversible (SVCR)
peut rarement avoir d’autres modes de début : rapidement progressive
sur quelques heures ou plus lentement sur quelques jours.

De grandes séries de patients souffrant d'un SVCR confirmé ont montré
que jusqu’a 75 % d’entre eux présentaient des céphalées comme seul
symptdme, 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 attribuée a un syndrome de vasoconstriction
cérébrale réversible (SVCR) peut étre un symptome d’alerte précédant un
AVC hémorragique ou ischémique. La céphalée est absente chez une
minorité de cas de SVCR.

L'angiographie dans le SVCR est, par définition, anormale, avec des
segments alternés de constriction et de dilatation artérielles (aspect
«collier de perles» ou «chapelet de saucisses»). Cependant,
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I'angiographie par IRM, par TDM et méme par cathéter peut étre normale
pendant la premiére semaine apres le 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 syndrome de vasoconstriction cérébrale réversible (SVCR).
L'IRM cérébrale est anormale dans 30 a 80 % des cas, montrant divers
types de lésions, notamment des hémorragies intracraniennes (sous-
arachnoidienne de la convexité, intracérébrale et/ou sous-durale), des
infarctus cérébraux et/ou des ocedemes cérébraux correspondant au
« syndrome d’encéphalopathie postérieure réversible ».

Au moins la moitié des cas de SVCR sont secondaires, principalement au
postpartum et/ou attribuables a I’'exposition a des substances vasoactives,
dont les drogues illicites et les médicaments alpha-sympathomimétiques
et sérotoninergiques. L’affection guérit spontanément en 1-3 mois, avec
disparition des anomalies artérielles (d’ou le terme « réversible ») et, dans
pratiquement la majorité 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 d'un syndrome de vasoconstriction cérébrale réversible
(SVCR), c'est-a-dire céphalée en coup de tonnerre récurrente sur 1 a
2 semaines et déclenchée par l|'activité sexuelle, l'effort physique, les
manceuvres de Valsalva et/ou I'émotion, mais les irrégularités artérielles
intracraniennes typiques du SVCR n’ont pas été visualisées par
I’'angiographie cérébrale.

Criteres diagnostiques :

A.  Toute nouvelle céphalée répondant au critere C
B. Un syndrome de vasoconstriction cérébrale réversible (SVCR) est
suspecté, mais l'angiographie cérébrale est normale
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 maximale en <1 min
b) intensité sévéere
c) durant = 5 min
2. au moins une céphalée en coup de tonnerre a été déclenchée
par I'un des éléments suivants :
a) activité sexuelle (juste avant ou pendant I'orgasme)
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b) effort
c) manceuvre de Valsalva
d) émotion
e) prendre un bain et/ou une douche
f) se pencher en avant

3. absence de nouvelle céphalée en coup de tonnerre ou d’autre
céphalée significative >1 mois apres le début

D. L'une des caractéristiques suivantes :

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. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-31,
Note :
1. En particulier, une hémorragie sous-arachnoidienne anévrysmale a

été exclue par des investigations appropriées.

Commentaire :

L'ICHD-3 ne 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. Certains cas de SVCR nécessitent des ARM ou des
angioscanners répétés pendant 2 a 3 semaines apres |‘apparition des
céphalées et d’'autres nécessitent une angiographie invasive
conventionnelle pour étre formellement diagnostiqués. Les patients ayant
des céphalées en coup de tonnerre récurrentes et provoquées typiques
d’'un SVCR sur moins d’'un mois, une angiographie cérébrale initiale
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 :

Céphalée causée par le syndrome de vasoconstriction cérébrale réversible
(SVCR) et durant plus de 3 mois aprées le début.

Criteres diagnostiques :

A. Céphalée précédemment diagnostiquée comme 6.7.3.1 Céphalée
aigué attribuée a un syndrome de vasoconstriction cérébrale
réversible (SVCR) et répondant au critere C
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B. Normalisation des artéres cérébrales sur I|'angiographie (non
invasive ou invasive) de controle, dans les 3 mois suivants
I"apparition du SVCR

C. La céphalée a persisté pendant > 3 mois apres son début

D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

Commentaire :

Quelques études ont documenté des céphalées répondant aux criteres du
6.7.3.3 Céphalée persistante attribuée a un antécédent de syndrome de
vasoconstriction cérébrale réversible (SVCR). Des recherches sont
nécessaires pour identifier les facteurs de risque de telles céphalées
persistantes; un antécédent de 1. Migraine peut jouer un role, tout
comme l'anxiété/la dépression.

6.7.4 Céphalée attribuée a une dissection artérielle intracranienne

Description :

Céphalée causée par la dissection d’une artére intracranienne. La douleur
est principalement unilatérale et ipsilatérale au vaisseau disséqué ; elle
est généralement d‘apparition soudaine (voire méme en coup de
tonnerre). Elle peut rester isolée ou étre un symptome d’alerte précédant
une hémorragie sous-arachnoidienne ou un AVC.

Criteres diagnostiques :

A.  Toute nouvelle céphalée répondant au critere C

B. Une dissection artérielle intracranienne a été diagnostiquée
C. Lien de causalité démontré par au moins deux des éléments
suivants :

1. La céphalée s’est développée en relation temporelle étroite
avec d‘autres symptomes et/ou signes cliniques d’une
dissection artérielle intracranienne ou qui a conduit a son
diagnostic

2. La céphalée se résout au cours du 1ler mois suivant son
apparition

3. la céphalée présente Il'une ou lautre ou les deux
caractéristiques suivantes :

a) apparition soudaine ou en coup de tonnerre
b) intensité sévere
4. la céphalée est unilatérale et ipsilatérale a la dissection
D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.
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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 structures 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 symptéme 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, a l'exception d’une fréquence inhabituelle d’auras prolongées,
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
symptome.

Criteres diagnostiques :

A. Crises récurrentes de migraine avec aura typique, hémiplégique ou
prolongée, répondant au critere C
B. Un CADASIL a été démontré!

C. L'un des éléments suivants ou les deux :
1. la migraine avec aura était la manifestation clinique initiale du
CADASIL

2. les crises de migraine avec aura s’améliorent ou cessent
lorsque les autres manifestations du CADASIL (par exemple :
infarctus cérébraux, troubles de I'hnumeur et/ou troubles
cognitifs) apparaissent et s'aggravent

D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

Note :

1. Le diagnostic est fait par la recherche d’'une mutation de NOTCH-3,
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 cérébrales. Elle est due
a des mutations du gene NOTCH-3.

Le CADASIL est caractérisé cliniguement par de petits infarctus profonds
répétés, une démence sous-corticale, des troubles de I'humeur et, dans
un tiers des cas, par des crises typiques de 1.2. Migraine avec aura a
I'exception d’une fréquence inhabituelle d’auras prolongées. La migraine
est généralement le premier symptome de la maladie, débutant en
moyenne a 30 ans, environ 15 ans avant les infarctus cérébraux et 20 a
30 ans avant le déces.

L'IRM cérébrale est toujours 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 récurrente, évoluant par crises d‘allure migraineuse, ou
inhabituelle, révélatrice d'un pseudo-AVC, causée un syndrome MELAS
(Mitochondrial Encephalopathy, Lactic Acidosis and Stroke-like episodes)
et associée aux autres manifestations du syndrome.

Criteres diagnostiques :

A. Crises récurrentes de céphalée répondant au critere C

B. Une anomalie génétique mitochondriale associée au syndrome
MELAS (Mitochondrial Encephalopathy, Lactic Acidosis and Stroke-
like episodes) a été démontrée

C. L'un des éléments suivants ou les deux :
1. crises migraineuses récurrentes avec ou sans aura
2. céphalée aigué précédant ou associée a des déficits

neurologiques focaux et/ou des convulsions
D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.
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Commentaires :

Le syndrome MELAS (Mitochondrial Encephalopathy, Lactic Acidosis and
Stroke-like episodes) est une maladie mitochondriale génétiguement
hétérogéne dont le phénotype clinique est variable et comporte des
signes d’atteinte du SNC (crises d’épilepsie, hémiparésie, hémianopsie,
cécité  corticale, surdité neurosensorielle et/ou vomissements
épisodiques). La céphalée est fréquente lors du MELAS, soit sous la forme
de crises récurrentes d‘allure migraineuse, soit comme symptome
révélateur d’'un pseudo-AVC.

La prévalence 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 aura. D’autres
mutations encore non détectées pourraient jouer un role a la fois dans la
migraine et I’AVC ischémique, puisque des migraines, surtout avec aura,
surviennent également dans d’autres maladies mitochondriales.

6.8.3 Céphalée attribuée a une angiopathie Moyamoya

Description :

Céphalée chronique évoluant par crises qui peuvent étre d‘allure
migraineuse, causée par |'angiopathie Moyamoya et associée aux autres
manifestations cliniques de cette affection.

Criteres diagnostiques :

A.  Céphalée récurrente répondant au critere C
B. Preuve neuroradiologique d’'une angiopathie Moyamoya
C. Lien de causalité démontré par les deux éléments suivants :

1. la céphalée s’est développée en relation temporelle étroite avec
d’autres symptomes et/ou signes cliniques et/ou preuve
d'imagerie de l'angiopathie Moyamoya ou ayant conduit a sa
découverte

2. l'un des éléments suivants ou les deux:

a) la céphalée s’est significativement aggravée parallélement
a d‘autres symptbmes et/ou signes cliniques et/ou
radiologiques d’aggravation de I'angiopathie Moyamoya
b) la céphalée s’est significativement améliorée apres une
chirurgie de revascularisation
D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.



196

Commentaires :

L’angiopathie Moyamoya est caractérisée par la sténose progressive puis
I'occlusion bilatérale des arteres carotides internes intracraniennes,
cérébrales moyennes et cérébrales antérieures. Plusieurs genes de
susceptibilité ont été identifiés ou localisés pour I'angiopathie Moyamoya.
Chez d’autres patients, I'angiopathie Moyamoya est associée a d’autres
affections (drépanocytose, syndrome de Down et radiothérapie, entre
autres) et est alors qualifiée de syndrome Moyamoya.

L'angiopathie Moyamoya se manifeste généralement dés l|'enfance ou
I'adolescence par un AVC ischémique ou hémorragique pouvant causer
une céphalée aigué. En dehors des AVC, les céphalées sont tres
fréquentes chez l'enfant et l'adulte atteints de Moyamoya, et leur
phénotype ressemble le plus souvent a la 1.1 Migraine sans aura, la 1.2
Migraine avec aura, la 1.2.3 Migraine hémiplégique ou a la 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 d’autres et des céphalées postopératoires dans un
autre sous-groupe.

6.8.4 Aura d’allure migraineuse attribuée a une angiopathie
amyloide cérébrale (AAC)

Description

Auras d’allure migraineuse d’apparition tardive sans céphalée ou avec une
céphalée légere, également appelées « épisodes amyloides », causées par
I'angiopathie amyloide cérébrale, souvent dans le contexte d‘une
hémorragie sous-arachnoidienne de la convexité, et associées aux autres
manifestations de cette affection.

Criteres diagnostiques :

A. Nouvelles auras d’allure migraineuse, avec ou sans céphalée légere,
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. l'aura s’est développée en relation temporelle étroite avec

d’autres symptémes et/ou signes cliniques d’'une AAC ou ayant
conduit a sa découverte

2. l'aura s’est significativement aggravée parallélement aux signes
cliniques et/ou radiologiques d’aggravation de I'AAC
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3. apparition apres I'age de 50 ans
D. N'est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-31.

Note :

1. Les séquences d'IRM sensibles au sang sont importantes dans le
diagnostic de l'angiopathie amyloide cérébrale et doivent étre
réalisées chez tout patient présentant une aura d’allure migraineuse
d’apparition tardive.

Commentaires :

L'angiopathie amyloide cérébrale (AAC) est une maladie des petites
arteres associée a un dépot amyloide progressif dans les parois des
vaisseaux corticaux et leptoméningés. Les formes sporadiques sont plus
fréquentes que les formes familiales héréditaires.

L'’AAC est une cause majeure d’hémorragie intracérébrale symptomatique
lobaire, d’épisodes neurologiques focaux transitoires chez les personnes
agées et de troubles cognitifs. Les épisodes neurologiques focaux
transitoires incluent des symptdémes positifs pseudo-aura migraineuse
(paresthésies et/ou phénomeénes visuels positifs) et des symptomes
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
élevé d’hémorragie intracérébrale symptomatique.

6.8.5 Céphalée attribuée au syndrome de vasculopathie rétinienne
avec leucoencéphalopathie cérébrale et manifestations
systémiques (RVCLSM)

Description :

Céphalée évoluant par crises d’allure migraineuse, principalement sans
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 premiere manifestation clinique.

Criteres diagnostiques :

A. Crises récurrentes d‘allure migraineuse, avec ou sans aura,
répondant au critere C
B. Un syndrome de vasculopathie rétinienne avec

leucoencéphalopathie cérébrale et manifestations systémiques a été
démontré!
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C. Les crises d’allure migraineuse sont secondaires aux et font partie
des manifestations cliniques du syndrome
D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

Note :

1. Le diagnostic est fait par des tests génétiques a la recherche de
mutations de TREX1.

Commentaire :

Le syndrome de vasculopathie rétinienne avec leucoencéphalopathie
cérébrale et manifestations systémiques (RVCLSM) est une maladie
systémique des petits vaisseaux, autosomique 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 troubles cognitifs, des troubles psychiatriques, des
convulsions, diverses manifestations systémiques et, dans au moins la
moitié des cas, par des crises d‘allure migraineuse. Les autres
manifestations incluent la déficience visuelle par rétinopathie vasculaire,
la démence et la mort prématurée due a I'augmentation progressive des
|ésions de la substance blanche cérébrale. Le spectre cliniqgue comprend
également une altération des fonctions hépatique et rénale, une anémie
parfois associée a un saignement gastro-intestinal et une hypertension.
Chez les patients plus jeunes, chez lesquels I'IRM cérébrale peut étre
normale, les manifestations cliniques comprennent un phénomeéne de
Raynaud (54%), une migraine (principalement sans aura : 42%) et des
troubles psychiatriques (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 d’allure migraineuse, avec ou Ssans aura, causées par une
vasculopathie intracranienne chronique génétique ou non génétique,
faisant partie du tableau clinique de cette vasculopathie.

Critéeres diagnostiques :

A. Crises récurrentes d‘allure migraineuse, avec ou sans aura,
répondant au critére C
B. Une vasculopathie intracranienne chronique génétique ou non

génétique a été démontrée
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C. Les crises d’allure migraineuse sont secondaires et font partie des
manifestations cliniques de la vasculopathie intracranienne
chronique

D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

Commentaires :

Des crises récurrentes d’allure migraine ont été rapportées comme faisant
partie des manifestations cliniques de I'hémiparésie infantile héréditaire
autosomique dominante avec tortuosités artérielles rétiniennes et
leucoencéphalopathie (HIHRATL), une affection due a des mutations de
COL4A1. Seules quelques familles atteintes de ce trouble ont été
signalées. En raison des autres manifestations séveres, ces crises d’allure
migraineuse n‘ont pas été systématiquement étudiées dans le cadre de la
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
d’allure migraineuse.

6.9 Céphalée attribuée a une apoplexie pituitaire

Description :

Céphalée causée par |'apoplexie pituitaire, habituellement d’apparition
soudaine (ou en coup de tonnerre) et d’intensité sévere, accompagnée
dées le début ou plus tard de symptdbmes visuels et/ou d’un
hypopituitarisme (panhypopituitarisme).

Criteres diagnostiques :

A.  Toute nouvelle céphalée répondant au critere C

B. Un infarctus hémorragique aigu de I’'hypophyse a été diagnostiqué

C. Lien de causalité démontré par au moins deux des éléments
suivants :

1. la céphalée s’est développée en relation temporelle étroite avec
d’autres symptomes et/ou signes cliniques d’une apoplexie
pituitaire ou ayant conduit a son diagnostic

2. 1'un des éléments suivants ou les deux :

a) la céphalée s’est significativement aggravée parallélement
a d’autres symptomes et/ou signes cliniques de I'apoplexie
pituitaire

a) la céphalée s’est significativement améliorée parallélement
a d’autres symptémes et/ou signes cliniques d’amélioration
de I'apoplexie pituitaire
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3. la céphalée est sévere et d'apparition soudaine ou en coup de
tonnerre
D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

Commentaires :

L'apoplexie pituitaire est une affection rare, aigue, et grave. C'est l'une
des causes d’hémorragie sous-arachnoidienne non anévrysmale. C’est
aussi une cause de céphalée en coup de tonnerre. Le tableau clinique
révele le plus souvent l'infarctus ou I'hémorragie d'un macroadénome
hypophysaire non-sécrétant. L'IRM est plus sensible que le scanner pour
détecter une pathologie intrasellaire.
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7. Céphaleée attribuée a une affection
intracranienne non vasculaire

7.1 Céphalée attribuée a une augmentation de la pression du

liguide cérébrospinal (LCS)

7.1.1 Céphalée attribuée a une hypertension intracranienne
idiopathique (HII)

7.1.2 Céphalée attribuée a une hypertension intracréanienne
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 intracrédnienne
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 non
infectieuse intracranienne
7.3.4 Céphalée attribuée a une hypophysite lymphocytaire
7.3.5 Syndrome de céphalée et déficits neurologiques
transitoires avec lymphocytose du LCS
7.4 Céphalée attribuée a une pathologie tumorale intracranienne
7.4.1 Céphalée attribuée a une tumeur intracranienne
7.4.1.1 Céphalée attribuée a un kyste colloide du troisieme
ventricule
7.4.2 Céphalée attribuée a une méningite carcinomateuse
7.4.3 Céphalée attribuée a une hyper- ou hyposécrétion
hypothalamique ou hypophysaire
7.5 Céphalée attribuée a une injection intrathécale
7.6 Céphalée attribuée a une crise d’épilepsie
7.6.1 Céphalée épileptique per-critique
7.6.2 Céphalée postcritique
7.7 Céphalée attribuée a une malformation de Chiari type I

7.8 Céphalée attribuée a une autre affection intracranienne non-
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vasculaire

Observations générales

Céphalée primaire, secondaire ou les deux?

Les regles générales d’attribution de la céphalée a une autre affection
s’‘appliquent au chapitre 7. Céphalée attribuée a une affection
intracrdnienne non vasculaire.

1. Lorsqu’une nouvelle céphalée survient pour la premiere 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 caractéristiques
d’'une céphalée primaire classée dans la premiére partie de
I'TCHD-3.

2. Lorsqu’une céphalée préexistante ayant les caractéristiques
d'une céphalée primaire devient chronigue ou est
significativement aggravée (ce qui correspond généralement
a une augmentation par deux fois ou plus de la fréquence
et/ou de l'intensité), en relation temporelle étroite avec une
affection intracranienne non vasculaire, les deux diagnostics
doivent étre donnés, celui de la céphalée initiale et le
diagnostic de 7. Céphalée attribuée a une affection
intracrédnienne non vasculaire (ou I'un de ses sous-types), a
condition qu’il y ait des preuves solides montrant que
I'affection peut causer des céphalées.

Introduction

On retrouve dans ce chapitre les céphalées attribuées aux changements
de pression intracranienne. L'augmentation et la diminution de la pression
du liquide cérébrospinal (LCS) peuvent toutes deux entrainer une
céphalée. Les autres causes de céphalées classées ici sont les maladies
inflammatoires non infectieuses, les tumeurs intracraniennes, les crises
convulsives, les rares cas d’injections intrathécales, la malformation de
Chiari de type I et d’autres troubles intracraniens non vasculaires.

Par rapport aux céphalées primaires, il y a peu d’études épidémiologiques
concernant ces types de céphalée. Les essais thérapeutiques contrélés
sont presque inexistants.
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Les critéres diagnostiques des céphalées énumérées ici, attribuées a une
affection intracranienne non vasculaire, comprennent chaque fois que
possible :

A. Céphalée répondant au critére 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. la céphalée s’est développée en relation temporelle avec
I'apparition de I'affection intracranienne non vasculaire ou a
conduit a sa découverte

2. l'un des éléments suivants ou les deux :

a) la céphalée s’est significativement aggravée en paralléle a
I'aggravation de [l'affection vasculaire cranienne ou
cervicale

b) la céphalée s’est significativement améliorée en parallele a
I'amélioration de I'affection intracranienne non-vasculaire

3. la céphalée a des caractéristiques typiques de |'affection
intracranienne non-vasculaire

4. autres preuves de causalité

D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

Une céphalée persistante pendant plus d’'un mois aprés un traitement
présumé efficace ou suite a la résolution spontanée de la pathologie
intracranienne est généralement due a une autre origine. Une céphalée
persistante plus de 3 mois aprées le traitement ou suite a la rémission de
la pathologie intracrédnienne est définie en Appendice a des fins de
recherche. De telles céphalées existent, mais elles ont peu été étudiées;
les items de I'Appendice ont pour but de stimuler d’autres recherches sur
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
en tant que 7.4.1 Céphalée attribuée a une tumeur intracrénienne.

Description:

Céphalée causée par une augmentation de la pression du liquide
cérébrospinal (LCS), généralement accompagnée d’autres symptomes
et/ou de signes cliniques d’hypertension intracranienne.
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Criteres diagnostiques:

A.

B.

D.

Nouvelle céphalée, ou aggravation significative! d'une céphalée

préexistante, remplissant le critere C

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 obéses)?2

2. composition normale du LCS

Lien de causalité démontré par au moins deux des éléments

suivants:

1. la céphalée s’est développée en relation temporelle avec
I’'hypertension intracranienne ou a conduit a sa découverte

2. la céphalée est soulagée par la diminution de I’hypertension
intracranienne

3. ocedeme papillaire

N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-33.

Notes :

1.

Une «aggravation significative» implique une augmentation de deux
fois ou plus de la fréguence et/ou de l'intensité, conformément a la
regle générale de distinction entre les céphalées secondaires et les
céphalées primaires.

A des fins de diagnostic, la pression du liquide cérébrospinal (LCS)
doit étre mesurée en |'absence de traitement pouvant abaisser la
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 d’incertitude diagnostique.

Une tumeur intracranienne a été exclue.

Commentaire :

La 7.1 Céphalée attribuée a une augmentation de la pression du liquide
cérébrospinal (LCS) est un type de céphalée. Ce diagnostic, lorsqu’il est
fait, ne doit étre que temporaire, en attendant l'identification de la cause
de l'augmentation de la pression du LCS; la céphalée doit alors étre
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 céphalée, ou aggravation significative d'une céphalée
préexistante, causée par une hypertension intracranienne idiopathique et
accompagnée par d’autres symptomes et/ou signes cliniques et/ou
neuroradiologiques d’hypertension intracranienne idiopathique (HII), avec
des caractéristiques typiques évoquant I’'HII.

Criteres diagnostiques :

A. Nouvelle céphalée, ou aggravation significative!, d’une céphalée
préexistante, remplissant le critere C
B. Les deux éléments suivants:

1. une hypertension intracranienne idiopathique (HII) a été
diagnostiquée?

2. la pression du liquide cérébrospinal (LCS) dépasse 250 mm de
LCS (ou 280 mm de LCS chez les enfants obéses)3

C. L'un des éléments suivants ou les deux :

1. la céphalée s’est développée ou s’est significativement
aggravée! en relation temporelle avec I'hypertension
intracranienne idiopathique ou a conduit a sa découverte

2. la céphalée est accompagnée par I'un ou l'autre des éléments
suivants:

a) acoupheéne pulsatile
b) oedéme papillaire*
D. N'est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3>5,

Notes :

1. Une «aggravation significative» implique une augmentation de deux
fois ou plus de la fréguence et/ou de l'intensité, conformément a la
regle générale de distinction entre les céphalées secondaires et les
céphalées primaires.

2. La HII doit étre diagnostiquée avec prudence chez les personnes
ayant un état de conscience altéré.

3. A des fins de diagnostic, la pression du liquide cérébrospinal (LCS)
doit étre mesurée en |'absence de traitement pouvant abaisser la
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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 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 d’incertitude diagnostique.

4, L'cedeme papillaire doit étre distingué d’'un pseudo-cedeéme papillaire
ou de druses de la papille optique. La majorité des patients
souffrant d’'une HII ont un cedeme papillaire, et I'HII doit étre
diagnostiquée avec prudence chez les patients sans ce signe.

5. La 7.1.1 Céphalée attribuée a une hypertension intracrédnienne
idiopathique (HII) peut mimer une céphalée primaire, en particulier
une 1.3 Migraine chronique et une 2.3 Céphalée de tension
chronique; d’autre part, ces céphalées primaires coexistent
couramment avec |I'HII.

6. Une 8.2 Céphalée par abus médicamenteux doit étre exclue chez les
patients n‘ayant ni cedéme papillaire, ni paralysie du nerf abducens,
ni signes caractéristiques de I'HII en neuro-imagerie.

Commentaires:

L’hypertension intracranienne idiopathique (HII) survient le plus souvent
chez les femmes obéses en age de procréer (qui sont aussi les plus
susceptibles d’étre diagnostiquées a tort comme ayant une HII).

La 7.1.1 Céphalée attribuée a une hypertension intracrdnienne
idiopathique (HII) manque de caractéristiques spécifiques et ressemble
souvent a une 1. Migraine ou une 2. Céphalée de tension. La survenue
quotidienne n’est pas requise pour le diagnostic.

Le soulagement de la céphalée apres soustraction du liquide cérébrospinal
(LCS) est en faveur du diagnostic, mais n’est pas spécifique: elle peut
étre observée chez des patients souffrant d’autres types de céphalées
(sensibilité 72 % et spécificité 77 % pour la 7.1.1 Céphalée attribuée a
une hypertension intracrénienne idiopathique (HII)).

Les signes radiologiques compatibles avec le diagnostic de [|'HII
comprennent la selle turcique vide, I’élargissement des gaines des nerfs
optiques, l'aplatissement du pole postérieur des globes oculaires, la
protrusion de la papille du nerf optique 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 attribuées 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
Céphalée attribuée a I'utilisation au long cours d’'un médicament (non pris
pour la céphalée).

Description :

Céphalée causée par une hypertension intracranienne secondaire a
diverses affections systémiques et accompagnée d’autres symptomes
et/ou signes cliniques et/ou d’'imagerie cérébrale associant les signes
d’hypertension intracranienne et du trouble causal sous-jacent. Elle
disparait habituellement avec la résolution de I'affection systémique.

Criteres 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. L'hypertension intracranienne a été attribuée a une affection
métabolique, toxique ou hormonale!

C. Lien de causalité démontré par au moins I'un des éléments suivants
ou les deux :

1. la céphalée s’est développée en relation temporelle avec
I'augmentation de la pression du LCS ou a conduit a sa
découverte

2. l'un des éléments suivants ou les deux :

a) la céphalée s’est significativement aggravée en paralléle a
I'augmentation de la pression du liquide cérébrospinal
(LCS)
b) la céphalée s’est significativement améliorée en parallele a
la diminution de la pression du liquide cérébrospinal (LCS).
D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

Note :

1. Les causes métaboliques, toxiques ou hormonales potentielles
d’hypertension intracranienne comprennent l'insuffisance hépatique
aigué, l'insuffisance rénale, I'hypercapnie, la crise hypertensive
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aigué, le syndrome hépatocérébral de Reye, la thrombose veineuse
cérébrale, l'insuffisance cardiaque droite, diverses substances
(hormonothérapie thyroidienne substitutive chez I|'enfant, acide
tout-transrétinoique, rétinoides, tétracyclines et chlordécone), la
vitamine A a dose toxique et le sevrage en corticostéroides.

Commentaire :

L'éviction de l'agent responsable ou le traitement de l'affection causale
sous-jacente peuvent ne pas étre suffisants pour normaliser la pression
intracranienne élevée; un traitement supplémentaire est souvent
nécessaire pour soulager les céphalées et autres symptomes et, surtout
pour prévenir la perte de vision.

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

Description :

Nouvelle céphalée, ou aggravation significative d’une céphalée
préexistante, causée par une hypertension intracranienne secondaire a
une anomalie chromosomique et associant d’autres symptoémes et/ou
signes cliniques et/ou neuroradiologiques de I’hypertension intracranienne
et de I'anomalie chromosomique sous-jacente.

Criteres diagnostiques :

A. Nouvelle céphalée ou aggravation significative! d’une céphalée
préexistante, 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. L'hypertension intracranienne a été attribuée a une anomalie
chromosomique?

C. Lien de causalité démontré par au moins deux des éléments
suivants :

1. la céphalée s’est développée en relation temporelle avec
I’hypertension intracranienne ou a conduit a sa découverte
2. la céphalée est soulagée en réduisant [|'hypertension
intracranienne
3. cedeme papillaire
D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

Notes :

1. Une «aggravation significative» implique une augmentation de deux
fois ou plus de la fréquence et/ou de l'intensité, conformément a la
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regle générale de distinction entre les céphalées secondaires et les
céphalées primaires.

2. Les anomalies chromosomiques associées a I'hypertension
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 significative d'une céphalée
préexistante, causée par une hypertension intracranienne secondaire a
une hydrocéphalie et accompagnée d’autres symptomes et/ou de signes
cliniques d’augmentation de la pression du liquide cérébrospinal (LCS) ou
d’hydrocéphalie.

Criteres diagnostiques :

A. Nouvelle céphalée ou aggravation significative! d’une céphalée
préexistante, 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. L’hypertension intracranienne a été attribuée a I’hydrocéphalie

C. Lien de causalité démontré par au moins I'un des éléments suivants
ou les deux :

1. la céphalée s’est développée ou s’est significativement
aggravée! en relation temporelle avec le développement ou
I'aggravation de la pression accrue du LCS ou a conduit a sa
découverte

2. l'un des éléments suivants ou les deux :

a) la céphalée s’est significativement aggravée en parallele
I'aggravation de I’hydrocéphalie
b) la céphalée s’est significativement améliorée en parallele
I’'amélioration de I'hydrocéphalie
D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

Q-

Q-

Note :

1. Une «aggravation significative» implique une augmentation de deux
fois ou plus de la fréguence et/ou de l'intensité, conformément a la
regle générale de distinction entre les céphalées secondaires et les
céphalées primaires.
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Commentaire :

L'hydrocéphalie a pression normale ne provoque généralement pas de
céphalée; occasionnellement, une céphalée Iégere et sourde est signalée.

7.2 Céphalée attribuée a une hypotension du liquide
cérébrospinal

Description :

Céphalée a l'orthostatisme causée par une faible pression du liquide
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
aprées la normalisation de la pression du LCS ou l'obstruction réussie de la
fuite de LCS.

Criteres diagnostiques :

A.  Toute céphalée! répondant au critere C

B. L'un des ou les deux éléments suivants:
1. pression du liquide cérébrospinal (LCS) basse (<60 mm de
LCS)

2. preuve d'une fuite du LCS a l'imagerie?

C. La céphalée s’est développée en relation temporelle avec la
pression du LCS basse ou la fuite de LCS, ou a conduit a sa
découverte3

D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

Notes :

1. La 7.2 Céphalée attribuée a une hypotension du liquide
cérébrospinal est habituellement, mais pas toujours, orthostatique.
Les céphalées qui s’aggravent significativement apres s’étre assis
ou s’étre mis debout et/ou qui s’améliorent aprés s’étre couché
horizontalement sont susceptibles d’étre causées par une faible
pression du LCS, mais cela ne peut pas étre retenu comme un
critere 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 présumeée, ainsi que de I’'exclusion des autres diagnostics.
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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
durale. Elle est généralement accompagnée d’une raideur de la nuque
et/ou de symptdmes auditifs subjectifs. Elle se résout spontanément dans
les 2 semaines ou apres l|'obstruction de la fuite par un blood patch
épidural lombaire autologue.

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

B. Une ponction durale a été réalisée

C. La céphalée s’est développée dans les 5 jours suivants la ponction
durale

D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

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
biseauté de l'aiguille perpendiculaire a I'axe vertical du rachis au moment
de la ponction durale.

7.2.2 Céphalée par fistule du LCS

Description :

Céphalée a l'orthostatisme survenant aprés une procédure ou un
traumatisme causant une fuite persistante du liquide cérébrospinal (LCS)
entrainant une pression intracranienne basse. Elle se résorbe aprées
I'obstruction réussie de la fuite de LCS.

Criteres diagnostiques :

A.  Céphalée répondant aux criteres de la 7.2 Céphalée attribuée a une
hypotension du liquide cérébrospinal et au critére 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. La céphalée s’est développée en relation temporelle avec la

procédure ou le traumatisme
D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

7.2.3 Céphalée 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 faible volume du
LCS ; céphalée hypoliquorrhéique.

Description :

Céphalée a [l'orthostatisme causée par une pression du liquide
cérébrospinal (LCS) basse d’origine spontanée. Elle est généralement
accompagnée d’une raideur de la nuque et de symptdémes auditifs
subjectifs. Elle se résorbe aprées 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 critére C ci-dessous

B. Absence de procédure ou de traumatisme connu pour étre capable
de provoquer une fuite du LCS!

C. La céphalée s’est développée en relation temporelle avec la
pression du LCS basse ou avec la fuite de LCS ou a conduit a sa
découverte?

D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

Notes :

1. La 7.2.3 Céphalée attribuée a une hypotension intracréanienne
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
n‘est pas nécessaire chez les patients présentant des signes IRM en
faveur d’'une bréche durale comme le rehaussement méningé apres
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 dépistage d’anomalies du tissu conjonctif et
vasculaires.

Bien qu’il existe une composante posturale claire dans la plupart des cas
de 7.2.3 Céphalée attribuée a une hypotension intracrdnienne 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 intracrdnienne spontanée peut survenir immédiatement ou
quelques secondes apres une position verticale et disparaitre rapidement
(dans la minute) apres s’étre allongé horizontalement, ressemblant a une
7.2.1 Céphalée post ponction durale. Chez d’autres patients, elle peut
survenir de facon retardée apres un changement de posture, s'aggravant
aprés plusieurs minutes ou heures en position debout et s’‘améliorant,
mais ne disparaissant pas nécessairement, apres plusieurs minutes ou
heures en position allongée. Le caractére orthostatique 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 seul BPE peut ne pas permettre une réponse durable. De plus,
un soulagement complet des symptomes peut ne pas étre atteint avant
que deux BPE ou plus n’aient été réalisés. Cependant, un certain degré
d’amélioration durable, au-dela de quelques jours, est généralement
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.

Il n‘est pas clairement établi que tous les patients atteints de 7.2.3
Céphalée attribuée a une hypotension intracrdnienne spontanée souffrent
d’'une fuite de liquide cérébrospinal active, malgré des antécédents
médicaux évocateurs ou des signes d’'imagerie cérébrale compatibles avec
une fuite de LCS. Le trouble sous-jacent peut étre un faible volume du
LCS. Un antécédent d’augmentation banale de la pression intracranienne
(par exemple, lors d’une toux vigoureuse) est parfois retrouvé.

Une céphalée posturale a été rapportée apres le coit: elle doit étre codée
comme une 7.2.3 Céphalée attribuée a une hypotension intracrdnienne
spontanée parce qu’elle est trés probablement due a une fuite du liquide
cérébrospinal (LCS).
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7.3 Céphalée attribuée a une pathologie inflammatoire
non infectieuse intracranienne

Description :

Céphalée en présence d’une maladie intracranienne inflammatoire non
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. la céphalée s’est développée en relation temporelle avec
I’'apparition de la maladie inflammatoire non infectieuse
2. la céphalée s’est significativement aggravée en paralléle avec
I'aggravation de la maladie inflammatoire non infectieuse
3. la céphalée s’est significativement améliorée parallelement
avec I'amélioration de la maladie inflammatoire non infectieuse
D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

7.3.1 Céphalée attribuée a une neurosarcoidose

Description :

Céphalée causée par une neurosarcoidose et associée a d’autres
symptomes 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. la céphalée s’est développée en relation temporelle avec
I"apparition de la neurosarcoidose
2. l'un des éléments suivants ou les deux :
a) la céphalée s’est significativement aggravée en parallele
I'aggravation de la neurosarcoidose
b) la céphalée s’est significativement améliorée en paralléle
I’'amélioration de la neurosarcoidose
3. la céphalée s’accompagne d’une paralysie d’'un ou de plusieurs
nerf(s) cranien(s)
D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

Q-

qQ)-
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Commentaire :

Les autres manifestations de I|a neurosarcoidose comprennent la
méningite aseptique, les lésions des nerfs craniens, les Iésions
intracraniennes occupant lI'espace sur I'IRM cérébrale, les lésions focales
inflammatoires périventriculaires et/ou les Iésions prenant le contraste de
facon homogene sur I'IRM cérébrale ou médullaire confirmées comme
étant des granulomes non caséiformes a la biopsie.

7.3.2 Céphalée attribuée a une méningite aseptique (non
infectieuse)

Description :
Céphalée causée par une méningite aseptique, associée a d’autres

symptdmes et/ou signes cliniques d’irritation méningée. Elle disparait
apres la résolution de la méningite.

Criteres diagnostiques :

A.  Toute céphalée répondant au critére C

B. Une méningite aseptique a été diagnostiquée par une analyse du
liquide cérébrospinal (LCS)!?

C. Lien de causalité démontré par au moins deux des éléments
suivants :

1. la céphalée s’est développée en relation temporelle avec
I'apparition de la méningite aseptique ou a conduit a sa
découverte

2. l'un des éléments suivants ou les deux :

a) la céphalée s’est significativement aggravée parallélement
a I'aggravation de la méningite aseptique

b) la céphalée s’est significativement améliorée paralléelement
a I'amélioration de la méningite aseptique

3. la céphalée s’accompagne d’autres symptomes et/ou de signes
cliniques d’inflammation méningée, notamment une raideur de
nugue (méningisme) et/ou une photophobie

D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

Note :

1. Le LCS des patients atteints de méningite aseptique montre une
pléiocytose lymphocytaire, une protéinorachie légerement élevée,
une glycorachie normale et I'absence d’agents infectieux.
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Commentaire :

Une méningite aseptique peut survenir aprés une exposition a certains
médicaments, dont I'ibuprofene ou d’autres AINS, les immunoglobulines,
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
n‘est habituellement pas le symptéme révélateur ou prédominant. Elle est
associée a d’autres symptomes et/ou signes cliniques du trouble causal.
Elle disparait apres le traitement efficace de 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 démontré par un ou plusieurs des éléments
suivants :

1. la céphalée s’est développée en relation temporelle avec
I'apparition de la maladie inflammatoire non infectieuse
2. la céphalée s’est significativement aggravée en paralléle a
I’'aggravation de la maladie inflammatoire non infectieuse
3. la céphalée s’est significativement améliorée en parallele a
I'amélioration de la maladie inflammatoire non infectieuse
D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

Note :

1. Une céphalée peut étre causée par I'encéphalomyélite
démyélinisante aigué (ADEM), le lupus érythémateux disséminé
(LED), la maladie de Behget et d’autres syndromes auto-immuns
systémiques ou focaux (par exemple, encéphalite limbique), mais
elle n‘est généralement pas le symptome révélateur ou
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
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hyperprolactinémie. Elle disparait aprés le traitement efficace de
I’'nypophysite lymphocytaire.

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. la céphalée s’est développée en relation temporelle avec
I'apparition de I'hypophysite lymphocytaire
2. la céphalée s’est significativement aggravée parallelement a
I"aggravation de I'hypophysite lymphocytaire
3. la céphalée s’est significativement améliorée parallelement
avec I'amélioration de I’'hypophysite lymphocytaire
D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

Commentaires :

L'hypophysite lymphocytaire est associée a une hypertrophie
hypophysaire et a un rehaussement homogéne apres injection de produit
de contraste sur [I'IRM cérébrale. Elle s’accompagne d‘une
hyperprolactinémie dans 50% des cas ou d’auto-anticorps contre la
protéine cytosol hypophysaire dans 20% des cas.

Le trouble se développe généralement a la fin de la grossesse 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 :

Episodes de céphalées d’allure migraineuse (typiquement 1 a 12)
accompagnés de déficits neurologiques incluant hémiparesthésie,
hémiparésie et/ou dysphasie, mais rarement de symptomes visuels
positifs, durant plusieurs heures. Il existe une pléiocytose lymphocytaire
du liquide cérébrospinal. Le trouble se résout spontanément en 3 mois.
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Criteres diagnostiques :

A. Episodes de céphalée d’allure migraineuse répondant aux critéres B

et C!

B. Les deux éléments suivants:

1. accompagné ou précédé de peu par au moins |'un des déficits
neurologiques transitoires suivants durant >4 heures
a) hémiparesthésie
b) dysphasie
c) hémiparésie

2. associé a une pléiocytose lymphocytaire du LCS (> 15 globules
blancs par mm?3), avec des études étiologiques négatives

C. Lien de causalité démontré par au moins I'un des éléments suivants
ou les deux :

1. la céphalée et les déficits neurologiques transitoires se sont
développés ou se sont aggravés de facon significative en
relation temporelle avec |‘apparition ou l|‘aggravation de la
pléiocytose lymphocytaire du LCS ou ont conduit a sa
découverte

2. la céphalée et les déficits neurologiques transitoires se sont
significativement améliorés parallelement a I'amélioration de la
pléiocytose lymphocytaire du LCS

D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-32.

Notes :

1. La plupart des patients atteints de ce syndrome n‘ont pas
d’antécédents 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, Ia
neurobrucellose, les mycoplasmes, |'arachnoidite granulomateuse et
néoplasique, I'encéphalite et la vascularite 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 neurologiques transitoires
accompagnés ou suivis de céphalées modérées a sévéeres. La plupart des
épisodes durent quelques heures, mais certains peuvent durer plus de
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24 heures. Les manifestations neurologiques 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
moitié des cas. Les symptomes visuels semblables a ceux de l'aura
migraineuse sont relativement rares (moins de 20% des cas). Le
syndrome se résout en 3 mois.

En plus de la Ilymphocytose du liquide cérébrospinal (jusqu’a
760 cellules/mm?3), on observe des élévations de la protéinorachie
(jusqu’a 2,5 g/l) dans plus de 90% des cas et de la pression LCS (jusqu’a
400 mm de LCS) dans plus de 50 % des cas. La présence d’un prodrome
viral dans au moins un quart des cas a soulevé la possibilité d'une
étiologie auto-immune du 7.3.5 Syndrome de céphalée et déficits
neurologiques transitoires avec lymphocytose du LCS. Une description
récente d’anticorps contre une sous-unité du canal calcique voltage-
dépendant de type T CACNA1H dans les sérums de deux patients atteints
de ce trouble soutient cette hypothese.

Un ocedeme papillaire est parfois présent. La tomodensitométrie et I'IRM
de routine (avec ou sans contraste intraveineux) et l'artériographie sont
invariablement normales lorsqu’elles sont effectuées de maniére
intercritique, mais l'imagerie cérébrale pendant un épisode peut montrer
un retard de perfusion cérébrale sans augmentation de la diffusion sur les
séquences pondérées en diffusion ni rétrécissement des arteres
cérébrales. De plus, un cedéme de la substance grise et une prise de
contraste au niveau des sillons ont été décrits chez un seul patient. Les
études microbiologiques ont été invariablement normales. L'EEG et la
tomographie par émission de photon peuvent montrer des zones
anormales congruentes avec les déficits neurologiques focaux.

7.4 Céphalée attribuée a une pathologie tumorale
intracranienne

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 céphalée s’est développée en relation temporelle avec la
pathologie tumorale intracrénienne ou a conduit a sa
découverte
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2. la céphalée s’est significativement aggravée parallelement a
I'aggravation de la pathologie tumorale intracranienne
3. la céphalée s’est significativement améliorée en relation
temporelle avec le traitement réussi de la pathologie tumorale
intracranienne
D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

7.4.1 Céphalée attribuée a une tumeur intracranienne

Description :

Céphalée causée par une ou plusieurs tumeurs intracraniennes occupant
de l'espace.

Criteres diagnostiques :

A.  Toute céphalée répondant au critere C

B. Une tumeur intracranienne occupant de l'espace a été démontrée
C. Lien de causalité démontré par au moins deux des éléments
suivants:

1. la céphalée s’est développée en relation temporelle avec le
développement de la tumeur ou a conduit a sa découverte
2. l'un des éléments suivants ou les deux :
a) la céphalée s’est significativement aggravée en paralléle
avec l'aggravation de la tumeur
b) la céphalée s’est significativement améliorée en relation
temporelle avec le traitement efficace de la tumeur
3. la céphalée possede au moins l'une des quatre caractéristiques
suivantes :
a) progressive
b) aggravée le matin et/ou en position couchée
c) aggravée par les manceuvres de Valsalva
d) accompagnée de nausées et/ou de vomissements
D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

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 médiane. Des investigations sont suggérées chez tout patient
céphalalgique ayant des antécédents ou une histoire actuelle de cancer.

Il n‘existe pas de caractéristiques pathognomoniques de la 7.4.1 Céphalée
attribuée a une tumeur intracranienne, bien qu‘une aggravation
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progressive soit une caractéristique clé. Les autres symptomes évocateurs
(sévere, aggravée le matin et associé¢e a des nausées et des
vomissements) ne sont pas une triade classique; et sont plus probables
dans un contexte de I’'hypertension intracranienne et en cas de tumeurs
de la fosse postérieure.

La céphalée n’est pas nécessairement ipsilatérale a la tumeur. Les masses
adjacentes a la boite cranienne ou a la dure-mere ont tendance a étre
plus souvent associées a des céphalées ipsilatérales, alors que
I'hnypertension intracranienne produit une céphalée plus diffuse. La
céphalée causée par une tumeur cérébrale reste rarement le seul
symptome : des céphalées isolées surviennent chez2 a 16 % des
patients, alors que les déficits neurologiques et les convulsions sont plus
fréquents.

7.4.1.1 Céphalée attribuée a un kyste colloide du troisiéme
ventricule

Description :

Céphalée causée par un kyste colloide du troisieme ventricule, se
présentant de facon trés caractéristique comme des céphalées en coups
de tonnerre récurrentes, souvent déclenchée par des changements
posturaux ou des manceuvres de type Valsalva, et associée a une
altération ou a une perte de conscience.

Criteres diagnostiques :

A.  Céphalée répondant au critere C
B. Un kyste colloide du troisieme ventricule a été démontré
C. Lien de causalité démontré par les deux éléments suivants :
1. la céphalée s’est développée en relation temporelle avec le
développement du kyste colloide ou a conduit a sa découverte
2. 1'un des éléments suivants ou les deux :

a) la céphalée est récurrente, avec un début en coup de
tonnerre, accompagnée d’une altération ou d’une perte de
conscience

b) la céphalée s’est significativement améliorée ou est
résolutive en relation temporelle avec le traitement
efficace du kyste colloide

D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

Commentaires :

La grande majorité des kystes colloides du troisieme ventricule sont
découverts incidemment, apres avoir été asymptomatiques. Néanmoins,
leur position immédiatement adjacente au Foramen interventriculaire (de
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Monro) peut, a l'occasion, entrainer une hydrocéphalie obstructive
soudaine, provoquant des céphalées en coup de tonnerre et une altération
ou une perte de conscience. Cette présentation trés 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
accompagnée de signes d’encéphalopathie et/ou de paralysies des nerfs
craniens.

Criteres diagnostiques :

A.  Toute céphalée répondant au critere C
B. Une méningite carcinomateuse (en présence d’une pathologie
tumorale systémique connue pour étre associée a une méningite
carcinomateuse) a été démontrée
C. Lien de causalité démontré par au moins deux des éléments
suivants :
1. la céphalée s’est développée en relation temporelle avec le
développement de la méningite carcinomateuse
2. l'un des éléments suivants ou les deux :
a) la céphalée s’est significativement aggravée parallelement
a l'aggravation de la méningite carcinomateuse
b) la céphalée s’est significativement améliorée parallelement
a I'amélioration de la méningite carcinomateuse
3. la céphalée s'accompagne d’'une paralysie des nerfs craniens
et/ou a une encéphalopathie
D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

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
accompagnée d’un trouble de la régulation de la température, d’'un état
émotionnel anormal et/ou d’une altération de la soif ou de |'appétit. Elle
disparait apres le traitement efficace du trouble sous-jacent.
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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!
C. Lien de causalité démontré par au moins deux des éléments
suivants :
1. la céphalée s’est développée en relation temporelle avec
I'apparition de I'hypo ou I'hypersécrétion hypothalamique ou
hypophysaire

2. 1'un des éléments suivants ou les deux :
a) la céphalée s’est significativement aggravée paralléelement
a l'aggravation de I'hnypo ou I'hypersécrétion

hypothalamique ou hypophysaire

b) la céphalée s’est significativement améliorée parallélement
a l'amélioration de I'hypo ou I'hypersécrétion
hypothalamique ou hypophysaire

3. la céphalée s’accompagne d’'au moins un des éléments

suivants :

a) trouble de la régulation thermique

b) état émotionnel anormal

c) altération de la soif et/ou de I'appétit

D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

Note :
1. Comprend I'hypersécrétion de prolactine, d’hormone de croissance

(HC) et/ou d’hormone adrénocorticotrope (ACTH).

7.5 Céphalée 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 suivant
I'injection intrathécale et régressant dans les 14 jours.

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 céphalée s’est développée dans les 4 jours suivant
I'injection intrathécale!
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2. la céphalée s’est significativement améliorée dans les 14 jours
suivant l'injection intrathécale?
3. signes d'irritation méningée

D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.
Notes :
1. La céphalée se développe habituellement dans les 4 jours suivant

I'injection intrathécale et survient en positions verticale et couchée.

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.

7.6 Céphalée attribuée a une crise d’épilepsie

Codée ailleurs:

Lorsque la céphalée (d’allure migraineuse ou autre) et I’épilepsie font
partie d'une pathologie cérébrale spécifique (par exemple, MELAS), la
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 épileptique déclenchée
par une aura migraineuse.

Description:

Céphalée causée par une crise d’épilepsie survenant pendant et/ou apreés
la crise et cédant spontanément dans les heures qui suivent ou jusqu’a
3 jours apres.

Criteres diagnostiques :

A.  Toute céphalée répondant au critére C
B. Le patient fait (ou a récemment eu) une crise d’épilepsie
C. Lien de causalité démontré par les deux éléments suivants :
1. la céphalée s’est développée simultanément au début de la
crise, ou juste apres
2. la céphalée est résolutive spontanément apres la fin de la crise
D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

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-ictale a également été décrite. Lors d’une petite étude
portant sur 11 patients atteints d’épilepsie focale réfractaire, la céphalée
frontotemporale était ipsilatérale chez neuf patients atteints d’épilepsie
temporale (ELT) et controlatérale chez un patient ayant une épilepsie
temporale et un patient une épilepsie frontale. Des études
supplémentaires sont nécessaires pour établir I'existence de la céphalée
pré-ictale et déterminer sa prévalence et ses caractéristiques cliniques,
chez les patients atteints d’épilepsie partielle ou généralisée. La céphalée
pré-ictale doit également étre distinguée de la 1.4.4 Crise épileptique
déclenchée par une aura migraineuse.

7.6.1 Céphalée épileptique per-critique

Terme utilisé précédemment :

Céphalée ictale

Description :

Céphalée causée par une crise d’épilepsie partielle, ipsilatérale a la
décharge épileptique et survenant au cours de celle-ci, et qui disparait
immeédiatement ou peu apreés la fin de la crise.

Criteres diagnostiques :

A.  Toute céphalée répondant au critere C
B. Le patient a une crise d’épilepsie partielle
C. Lien de causalité démontré par les deux éléments suivants :
1. la céphalée s’est développée simultanément avec le début de la
crise partielle
2. l'un des éléments suivants ou les deux :
a) la céphalée est ipsilatérale a la décharge per-critique
b) la céphalée s’améliore significativement ou disparait
immédiatement apreés la fin de la crise partielle
D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

Commentaires :

La 7.6.1 Céphalée épileptique per-critiqgue est suivie d’autres
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'Hemicrania 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 a I’électroencéphalographie.

7.6.2 Céphalée postcritique

Description :

Céphalée causée par une crise d’épilepsie, se produisant dans les
3 heures suivant la crise, et disparaissant spontanément dans les
72 heures apres la fin de la crise d’épilepsie.

Criteres diagnostiques :

A.  Toute céphalée répondant au critere C
B. Le patient a récemment eu une crise d’épilepsie partielle ou
généralisée
C. Lien de causalité démontré par les deux éléments suivants:
1. la céphalée s’est développée dans les 3 heures apres la fin de
la crise d’épilepsie
2. la céphalée est résolutive dans les 72 heures apreés la fin de la
crise d’épilepsie
D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

Commentaire :

La 7.6.2 Céphalée postcritigue concerne plus de 40 % des patients
atteints d’épilepsie temporale ou d’épilepsie frontale et jusqu’a 60 % des
patients atteints d’épilepsie occipitale. Elle survient plus fréquemment
apres des crises tonico-cloniques généralisées qu’avec d’autres types de
crises.

7.7 Céphalée attribuée a une malformation de Chiari
type 1

Description:

Céphalée causée par une malformation de Chiari de type I, généralement
occipitale ou suboccipitale, de courte durée (moins de 5 minutes) et
provoquée par une toux ou d‘autres manceuvres de Valsalva. Elle
disparait apres le traitement réussi de la malformation de Chiari.
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Criteres diagnostiques:

D.

Céphalée répondant au critére C

Une malformation de Chiari de type I a été démontrée!

Lien de causalité démontré par au moins deux des éléments
suivants:

1. I'un des éléments suivants ou les deux:

a) la céphalée s’est développée en relation temporelle avec
une malformation de Chiari de type I 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
manceuvre de Valsalva

b) localisation occipitale ou suboccipitale

c) durée <5 minutes

3. la céphalée est associée a d'autres symptomes et/ou signes
cliniques de dysfonctionnement du tronc cérébral, du cervelet,
des derniers nerfs craniens et/ou de la moelle cervicale?

N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-33.

Notes :

1.

Le diagnostic de la malformation de Chiari de type I par IRM
nécessite une descente caudale de 5 mm des amygdales
cérébelleuses ou une descente caudale de 3 mm des amygdales
cérébelleuses associée a un refoulement de |'espace sous
arachnoidien au niveau de la jonction craniocervicale témoignant
d’'une compression des citernes par le cervelet, ou une réduction de
la hauteur du supra occiput, ou une augmentation de l'inclinaison
de la tente du cervelet ou une plicature de la moelle allongée.

Presque tous les patients (95 %) atteints de la malformation de
Chiari de type I rapportent une association de cing symptomes
distincts ou plus.

Les patients ayant une anomalie de la pression du LCS, soit
augmentée comme dans I’'hypertension intracréanienne idiopathique
(HII), soit diminuée comme dans I'hypotension intracranienne
spontanée secondaire a une fuite du LCS, peuvent présenter une
descente des amygdales cérébelleuses sur I'IRM cérébrale avec un
aspect de malformation de Chiari de type I. Ces patients peuvent
également présenter une céphalée liée a la toux ou a toute autre
équivalent de manceuvre de Valsalva, et sont correctement codée
comme atteint d’'une 7.1.1 Céphalée attribuée a une augmentation
de la pression du liquide cérébrospinal (LCS) ou d'une 7.2.3
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Céphalée attribuée a une hypotension intracrdnienne 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.

Commentaires :

La 7.7 Céphalée attribuée a une malformation de Chiari de type I est
souvent décrite de maniére similaire a une 4.1 Céphalée primaire induite
par la toux a l'exception, parfois, d'une durée plus longue (quelques
minutes plutét que quelques secondes).

Les études de prévalence montrent une hernie amygdalienne d’au moins
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 I est important,
car beaucoup de patients peuvent étre asymptomatiques. Il existe des
données contradictoires concernant le degré de la hernie, la sévérité des
céphalées associées et le niveau d’invalidité : les patients peuvent
présenter des symptomes ressemblant a un Chiari avec une hernie
minime des amygdales cérébelleuses tandis que d’autres peuvent étre
asymptomatiques avec de larges hernies.

Ces criteres de la 7.7 Céphalée attribuée a une malformation de Chiari
type I 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 recommandé dans la décision d’une intervention chirurgicale afin
d’éviter une procédure inutile présentant un risque potentiel de morbidité.
Chez des patients soigneusement sélectionnés, les données actuelles
suggerent que l'intervention chirurgicale est plus efficace sur la céphalée
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 données émergentes suggerent une relation entre l'obésité et la
probabilité de céphalée dans la malformation de Chiari de typel; ce
résultat justifie d’autres recherches, en particulier du point de vue du
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
que 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 causalité démontré par au moins deux des éléments
suivants :
1. la céphalée s’est développée en relation temporelle avec

I'apparition de I'affection intracranienne non vasculaire

2. l'un des éléments suivants ou les deux :

a) la céphalée s’est développée ou s’est significativement
aggravée en parallele avec l'aggravation de I'affection
cranienne non-vasculaire

b) la céphalée s’est significativement améliorée en parallele
avec l'amélioration de I'affection intracranienne non-
vasculaire

3. la céphalée a des caractéristiques typiques de I'affection
intracranienne non-vasculaire
4. autres preuves de causalité
D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.
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8. Céphalée attribuée a une substance ou son
sevrage

8.1
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Céphalée attribuée a I'utilisation ou I’exposition a une
substance

Céphalée induite par les donneurs d’oxyde nitrique (NO)
Céphalée immédiate induite par les donneurs d’oxyde

nitrique
Céphalée différée induite par les donneurs d’oxyde
nitrique
Céphalée induite par les inhibiteurs de Ia

phosphodiestérase
Céphalée induite par le monoxyde de carbone (CO)
Céphalée induite par I'alcool
Céphalée immédiate induite par I'alcool
Céphalée différée induite par I'alcool
Céphalée induite par la cocaine
Céphalée induite par I'histamine
Céphalée immédiate induite par I'histamine
Céphalée différée induite par I’'histamine
Céphalée induite par le peptide relié¢ au gene de la
calcitonine (CGRP)
Céphalée immédiate induite par le CGRP
Céphalée différée induite par le CGRP
Céphalée attribuée un agent vasopresseur exogene
Céphalée attribuée a I'utilisation occasionnelle d’un
médicament (non pris pour céphalée)
Céphalée attribuée a I'utilisation au long cours d’un
médicament (non pris pour céphalée)
Céphalée attribuée a I'utilisation ou I|'exposition a
d’autres substances

Céphalée par abus médicamenteux

Céphalée par abus d’ergotamine
Céphalée par abus de triptan
Céphalée par abus d’antalgique simple
Céphalée par abus de paracétamol (acétaminophene)
Céphalée par abus d’anti-inflammatoires non
stéroidiens (AINS)
Céphalée par abus d’acide acétylsalicylique
Autre céphalée par abus d’analgésiques non-opioides
Céphalée par abus d’opioides
Céphalée par abus d’antalgiques combinés
Céphalée par abus de plusieurs classes
médicamenteuses non surconsommeées
individuellement
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8.2.7 Céphalée par abus invérifiable de plusieurs classes
médicamenteuses
8.2.8 Céphalée par abus d’autres traitements
8.3 Céphalée attribuée a un sevrage d’'une substance
8.3.1 Céphalée par sevrage en caféine
8.3.2 Céphalée par sevrage en opioide
8.3.3 Céphalée par sevrage en cestrogéne
8.3.4 Céphalée attribuée au sevrage d’‘autres substances

utilisées de facon chronique

Codée ailleurs :

7.1.2 Céphalée attribuée a une hypertension intracrdnienne secondaire a
des causes métaboliques, toxiques ou hormonales; 7.3.2 Céphalée
attribuée a une méningite aseptique (non infectieuse).

Observations générales

Céphalée primaire, secondaire ou les deux ?

Les regles générales d’attribution a une autre pathologie s’appliquent a la
8. Céphalée attribuée a une substance ou son sevrage, avec un certain
degré d’adaptation.

1. Lorsqu’une nouvelle céphalée survient pour la premiere fois
en relation temporelle étroite avec I'exposition a ou le retrait
d'une substance, elle est codée comme une céphalée
secondaire attribuée a l'exposition ou au retrait de cette
substance. Ceci reste vrai méme si la céphalée inhabituelle a
les caractéristiques d’une céphalée primaire classée dans la
premiére partie de I'ICHD-3.

2. Lorsqu’une céphalée préexistante ayant les caractéristiques
d’'une céphalée primaire devient chroniqgue ou est
significativement aggravée (ce qui correspond généralement
a une augmentation de deux fois ou plus de la fréquence
et/ou de l'intensité) en relation temporelle étroite avec une
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 l'un de ses types ou sous-types), a condition
qu’il y ait des preuves solides montrant que lI'exposition ou le
retrait de cette substance peut causer des céphalées.

3. Certaines formes de céphalées attribuées a I’'exposition a une
substance pharmacologique active surviennent plusieurs
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heures aprés |'exposition et seulement chez des patients
atteints d’'une céphalée primaire, avec des caractéristiques
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
'utilisation ou l'exposition a une substance.

Introduction

Les personnes atteintes de 1. Migraine sont physiologiquement et peut-
étre psychologiquement hypersensibles a une variété de stimuli internes
et externes. L’alcool, les aliments et les additifs alimentaires, ainsi que
I'ingestion et le retrait de produits chimiques et de médicaments, ont tous
été rapportés comme provoquant ou aggravant la migraine chez les
individus ayant une susceptibilité particuliére.

Cette association est souvent argumentée sur des données anecdotiques
et des descriptions de cas d’effets indésirables médicamenteux. Le fait
que ces stimuli soient associés a la survenue de céphalées ne prouve pas
leur rOle causal et n’écarte pas la nécessité de chercher d’autres
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
symptomatique d’une maladie systémique, et les médicaments donnés
pour traiter cette maladie s'accompagneront alors d’une céphalée. Dans
les essais thérapeutiques sur les traitements de crise, les céphalées et les
symptdmes associés sont listés comme des effets indésirables
médicamenteux, bien qu’ils soient les symptémes de la migraine traitée
plutét que les conséquences du traitement. Certaines pathologies peuvent
prédisposer a des céphalées induites par des médicaments ; isolément, ni
le médicament ni la maladie ne provoqueraient une céphalée.

Les critéres généraux des céphalées énumeérées ici sont :

A.  Céphalée répondant au critere C

B. Utilisation, exposition a ou retrait d’'une substance connue pour
causer une céphalée

C. Lien de causalité démontré par au moins deux des éléments
suivants :

1. la céphalée s’est développée en relation temporelle avec
I'utilisation, I'exposition a ou le retrait de la substance
2. 1'un des éléments suivants :
a) la céphalée s’est significativement améliorée ou a disparu
en relation temporelle avec l'arrét de lI'utilisation ou de
I'exposition a la substance
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b) la céphalée s’est significativement améliorée ou a disparu
au cours d‘une période définie aprés le retrait de la
substance

3. la céphalée présente des caractéristiques typiques liées a

I'utilisation, I’'exposition a ou le retrait de la substance

4. autres preuves de causalité
D. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3.

8.1 Céphalée attribuée a l'utilisation ou l'exposition a
une substance

Description :

Céphalée causée par I'utilisation de ou |'exposition a une substance, avec
apparition immédiate ou en quelques heures.

Commentaires :

La 8.1 Céphalée attribuée a I'utilisation ou l'exposition a une substance
peut étre un effet indésirable d’'une substance dans le cadre d’'un usage
thérapeutique normal ou d’une d’étude expérimentale, ou elle peut étre
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
indésirable seulement si elle survient plus souvent avec le verum qu’avec
le placebo dans les essais contrélés en double aveugle. La méthode du
double aveugle peut également étre utilisée expérimentalement pour
étudier la relation entre les effets médicamenteux et la survenue de
céphalées. C'est le cas des donneurs d’acide nitrique par exemple ou
certaines études ont conduit a une meilleure compréhension des
mécanismes et des neurotransmetteurs impliqués dans les céphalées
primaires.

En général, les personnes souffrant de 1. Migraine sont beaucoup plus
sensibles a ces céphalées que d’autres individus ; c’est sans doute aussi le
cas pour les personnes souffrant de 2. Céphalée de tension ou de 3.1
Algie vasculaire de la face. Un certain nombre de substances, telles que
les donneurs d’oxyde nitrique et d’histamine, induisent une céphalée
immédiate chez les volontaires sains et chez les migraineux. 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 des effets potentiels d’induction de céphalées par des
substances est importante en clinique pour étiqueter correctement ces
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substances. Des combinaisons, par exemple celle d’alcool et de
disulfirame, peuvent causer des céphalées, alors que ce n’est pas
forcément le cas pour chaque substance séparément.

Paradoxalement, la céphalée survenant aprés une consommation
importante d’alcool est sans doute bénéfique, car elle encourage a éviter
ces prises excessives.

Les substances donnant des céphalées par effet toxique, comme le
monoxyde de carbone, ne peuvent pas étre étudiées expérimentalement.
La démonstration du lien de causalité entre I'exposition et la céphalée
repose donc sur des cas cliniques d’utilisation accidentelle ou de tentative
de suicide.

8.1.1 Céphalée induite par les donneurs d'oxyde nitrique (NO)

Description :

Céphalée causée immédiatement ou, apres un délai, par une exposition
aigué a un donneur d’oxyde nitrique. Elle se résorbe spontanément.

Commentaires :

La 8.1.1 Céphalée induite par les donneurs d’oxyde nitrique (NO) est
typiquement frontotemporale et pulsatile. Tous les donneurs de NO (par
exemple, le nitrate d’amyle, le tétranitrate d’érythrityle, le tétranitrate de
pentaérythrityle, la trinitroglycérine [TNG], le mono- ou dinitrate
d’isosorbide, le nitroprussiate de sodium, I'hexanitrate de mannitol)
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 criteres 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
(I'effet est inconnu chez les patients ayant une 2.1 Céphalée de tension
épisodique peu fréquente ou une 2.2 Céphalée de tension épisodique
fréquente). Ces céphalées retardées surviennent en moyenne 5 a
6 heures aprés l'exposition. Les patients ayant une 3. Algie vasculaire de
la face développent une céphalée différée seulement pendant les périodes
actives ; la trinitroglycérine induit habituellement une crise d’algie
vasculaire de la face 1 a 2 heures apres la prise.

La céphalée est un effet indésirable de I'utilisation thérapeutique de la
nitroglycérine. En utilisation chronique, une tolérance se développe en
une semaine, et les céphalées induites par la trinitroglycérine
disparaissent chez la plupart des patients dans ce laps de temps. D’autres
donneurs de NO utilisés en thérapeutique peuvent aussi donner des
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céphalées. Le mononitrate d’isosorbide a fait I'objet d’un essai contrdlé en
double aveugle contre placebo et provoque une céphalée plus prolongée
que la trinitroglycérine en raison de sa libération lente de NO.

8.1.1.1 Céphalée immédiate induite par les donneurs d’oxyde
nitrique (NO)

Termes utilisés précédemment :

Céphalée attribuée a la nitroglycérine; céphalée de la dynamite;
céphalée du hot-dog.

Criteres diagnostiques :

A.  Toute céphalée répondant au critére C
B. Une absorption d’'un donneur d‘oxyde nitrique (NO) a eu lieu
C. Lien de c