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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.

10.1
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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

32



33

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

oo
WN DO
[P
N

=

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



38

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

1.2 Migraine avec aura

Termes utilisés précédemment:

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.
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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
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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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