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EDITORIALE

Nuove entita cliniche e loro denominazioni: qualche
pasticcio nella nuova classificazione internazionale

delle cefalee

Non solo per un’esigenza di formale
correttezza nosografica e tassonomica,
ma ancor piu per la necessita di di-
sporre, tanto nella pratica clinica che
nella ricerca, di un chiaro, immediato e
comune sistema identificativo, & di
fondamentale importanza che le diver-
se malattie e sindromi siano etichetta-
te da denominazioni che non lascino
spazio alcuno ad ambiguita e frainten-
dimenti.

Uno dei grandi meriti della classifica-
zione della International Headache So-
ciety (IHS) del 1988 fu proprio quello di
aver messo ordine in una congerie di
precedenti denominazioni fornendo ed
imponendo un linguaggio comune,
unanimemente accettato.

Tra i principi ispiratori della classifica-
zione della THS del 1988 vi furono la ri-
nuncia ad utilizzare terminologie impe-
gnative dal punto di vista eziopatoge-
netico per le cefalee primarie prive di
una sicura e definitiva base al riguardo
e la decisione di non ricorrere ad epo-
nimi.

Cosi, per esempio, la denominazione
cefalea muscolo-tensiva venne sosti-
tuita con cefalea di tipo tensivo e ven-
nero definitivamente accantonate de-
nominazioni come sindrome di Sluder,
sindrome di Charlin, sindrome di Co-
sten.

Alcune nuove definizioni in sostituzio-
ne di precedenti ormai da tempo codi-
ficate, come per esempio emicrania
senza aura per emicrania comune ed
emicrania con aura per emicrania clas-
sica, parvero al momento a molti inop-
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portune, ma in fin dei conti, a parte le
solite, prevedibili, iniziali difficolta che
sempre s'incontrano di fronte al nuovo,
per di piu forse un po’ arbitrario, non
trovarono particolari ostacoli ad un'u-
nanime accettazione, dal momento che
si trattava di puro atto di convenzione
terminologica che non sottendeva al-
cuna problematica sostanziale.
L'analisi della nuova revisione del 2004
della classificazione delle cefalee
(ICHD-II) mette in evidenza alcune ap-
parenti incongruita tra le denominazio-
ni di alcune nuove entita cliniche e le
entita cliniche stesse cosi come deli-
neate dai rispettivi criteri diagnostici:
mi riferisco, in particolare all’emicrania
cronica, alla cefalea cervicogenica e,
soprattutto alla cosiddetta New Daily
Persistent Headache (NDPH).

Per quanto riguarda 'emicrania croni-
ca, gli estensori della ICHD-II hanno
adottato una denominazione, quella di
emicrania cronica (Chronic Migraine)
appunto, introdotta negli ultimi anni
da ricercatori italiani dei Centri Cefa-
lee delle Universita di Pavia e Parma e
quindi estesamente utilizzata come si-
nonimo, o in alternativa, della dizione
emicrania trasformata coniata da Ma-
thew negli anni '80 negli Stati Uniti e
successivamente diffusa dal gruppo di
Silberstein. Purtroppo pero, la ICHD-II
utilizza la denominazione emicrania
cronica per categorizzare una forma di
cefalea primaria (emicrania presente
per almeno 15 giorni al mese da alme-
no 3 mesi senza overuse di sintomatici,
secondo i relativi criteri diagnostici)
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con un'accezione diversa da dquella
usata da vari autori; noi pensiamo che
sarebbe stato utile un commento in tal
Senso.

Analoghe considerazioni possono es-
sere formulate a proposito della cefa-
lea cervicogenica, denominazione uti-
lizzata dalla ICHD-II per descrivere una
forma di cefalea chiaramente seconda-
ria (inserita al punto 11.2.1 della classi-
ficazione tra le cefalee attribuite a dis-
turbi del collo) e, percio, del tutto di-
versa dalla cefalea cervicogenica origi-
nariamente descritta da Sjaastad.

Se per I'emicrania cronica e la cefalea
cervicogenica la ICHD-II si limita ad
adottare terminologie gia precedente-
mente in uso, con la chiara intenzione
pero di servirsene per etichettare for-
me di cefalea certamente diverse da
quelle prima comprese sotto la stessa
dizione, per la NDPH la modalita d’ap-
proccio della ICHD-II appare poco com-
prensibile e difficilmente approvabile.
La denominazione NDPH ¢ stata intro-
dotta nel 1986 da Vanast per descrive-
re una forma di cefalea ad andamento
cronico-quotidiano ab initio, senza al-
cun intervallo libero, la cui data d’'esor-
dio viene generalmente ricordata dai
pazienti con estrema precisione anche
a distanza di molti anni. Successiva-
mente diversi autori, attraverso l'os-
servazione e la descrizione di numero-
si casi, hanno meglio definito la sindro-
me aggiungendo agli elementi clinici
gia indicati da Vanast altre due impor-
tanti caratteristiche: 1'esordio, in circa
i1 30% dei casi, in stretta relazione tem-
porale con un episodio influenzale o in-
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fettivo e la presenza a volte di aspetti
di tipo emicranico.

Cosi, dalla seconda meta degli anni '90
e fino alla recente pubblicazione della
ICHD-II la NDPH veniva considerata
come una nuova forma di cefalea pri-
maria contraddistinta da un pattern
temporale di tipo cronico-quotidiano
ab initio, con alcuni aspetti clinici mal
definiti simili all’emicrania, ad esordio
ben delimitato nel tempo e talvolta cor-
relato ad un episodio infettivo. Ancora
una recentissima pubblicazione relati-
va ad una casistica di 30 pazienti giap-
ponesi con NDPH, comparsa su Cepha-
lalgia successivamente alla ICHD-II,
confermava questi elementi. Per gli al-
tri autori americani sono prevalenti in-
vece gli aspetti di tipo tensivo.

La ICHD-II “ha ufficializzato” la NDPH
con la sua originaria denominazione,
inserendola al punto 4.8 nel capitolo
delle “altre cefalee primarie” ignoran-
do, diverse descrizioni del suo quadro
clinico che l'accostano all’emicrania,
corredandola di una serie di criteri dia-
gnostici del tutto sovrapponibili a quel-
li della cefalea di tipo tensivo cronica,
dalla quale si differenzierebbe sostan-
zialmente solo perche il pattern tempo-
rale cronico € tale fin dall’esordio.

E’ auspicabile che nei prossimi anni la
ricerca clinica, attraverso 'attenta anali-
si di ampie casistiche, possa sbrogliare
alcune matasse che la ICHD-II ha crea-
to; d’altra parte € inevitabile che nuove
entita nosografiche debbano passare al
vaglio della validazione clinica.

Gian Camillo Manzoni
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RASSEGNA

Cosa si prova ad avere un’'emicrania: ‘Mig Installation’,
un’opera multimediale di Debbie Ayles

What it is like to have a migraine: Debbie Ayles multimedia
‘Mig Installation’

Debbie Ayles’, Ubaldo Nicola?, Klaus Podoll®

!Scuola d’'Arte e Design, Colchester Institute, Essex, Gran Bretagna
2Saggista e Professore di Filosofia, Liceo Scientifico, Pavia, Italia
*Dipartimento di Psichiatria e Psicoterapia, Universita di Aquisgrana (Aachen), Germania

Nel suo saggio finale per un corso di laurea, dal titolo ‘Mig Installation’, Debbie Ayles, un’artista inglese
di 44 anni, ha utilizzato alcuni sintomi della emicrania basilare di cui soffre dall'eta di 14 anni. I fenome-
ni rappresentati nell’istallazione multimediale comprendono disturbi visivi, acustici e somatoestetici, as-
sieme ai comportamenti connessi al dolore ed alle reazioni psicologiche causate dallo stress di un attac-
co emicranico. L'arte puo essere un potente mezzo per comunicare cosa vuol dire avere un’emicrania, pro-
muovendo la consapevolezza sociale non solo del dolore ma anche della dimensione spirituale che pud
accompagnare l'esperienza emicranica.

In her final degree project ‘Mig Installation’, 44-year-old British artist Debbie Ayles has transformed so-
me of the symptoms of her basilar migraine from which she suffered since the age of 14. The phenome-
na represented in this multimedia installation encompass visual, acoustic and somesthetic disturbances
as well as pain behaviour and psychological reactions to the stress of a migraine attack. Art can be a po-
werful means to communicate what it is like to have a migraine, promoting society’s awareness not only
of the suffering, but also of the spiritual dimensions that may be inherent in the migraine experience.

Parole chiave: arte, creativita, emicrania
Key Words: art, creativeness, migraine

Introduzione

Nel 1877 l'oftalmologo tedesco Foer-
ster (1) noto che gli scotomi scintillanti
sono “descritti spesso in modo troppo
poetico” (p. 122) dai pazienti, osserva-
zione che va intesa in senso critico,
non certo come il riconoscimento di
una predisposizione dei pazienti alla
poesia. In effetti, solo a partire dagli
studi di Singer (2), Lippman (3) e Fuller
e Gale (4) si € capito che l'esperienza
dell’aura emicranica puo essere fonte
di ispirazione per opere di grande livel-
lo spirituale. Esempi d’arte d’ispirazio-
ne emicranica sono gli scritti e le mi-
niature che documentano le visioni mi-
stiche di [ldegarda di Bingen, le enig-
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matiche avventure di Alice raccontate
da Lewis Carroll, i quadri metafisici di
Giorgio de Chirico (5), cosi come quelli
di Georgia O’Keeffe (6) e di tanti altri
artisti-pazienti contemporanei (7). In
nessuno di questi casi, tuttavia, l'arti-
sta si poneva espressamente il compi-
to di spiegare al pubblico cosa signifi-
chi avere un’emicrania.

E’' quindi interessante documentare
I'opera che un’artista inglese di 44 an-
ni ha elaborato come saggio finale del
suo corso di studi in Arte e Disegno, in
cui questo intento educativo é posto in
primo piano. ‘Mig Installation’ (8,9),
presentata dal 15 al 21 giugno 2002 du-
rante 1'esposizione dei lavori finali del
corso di laurea in Arte e Disegno, rap-
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presenta il culmine di cinque anni di
studi presso la Scuola d’Arte e Dise-
gno, Colchester Institute, Essex. L'arti-
sta, che soffre di emicrania basilare
dall'eta di 14 anni, cosi spiega le sue
intenzioni:

“Quando mi sono resa conto dell'in-
fluenza che l'emicrania ha su di me e
sulla mia arte, ho capito che la laurea
mi offriva 1'occasione di proseguire la
ricerca e di tentare di esprimere in ter-
mini visivi la mia personale esperienza
di un attacco. Dato che il saggio finale
avrebbe avuto grande risonanza e mol-
ta pubblicita, altri pazienti o molte per-
sone che forse non ci hanno mia pen-
sato su sarebbero state coinvolte.
Usando la pittura, la fotografia, la luce
ed il suono, cose che per me sono dolo-
rose e di grande effetto, speravo di in-
trodurre la gente nel mio ‘altro’ mondo,
di riuscire a far capire con immagini
cosa potrebbe essere ’emicrania”.

L'installazione spiegata nel catalogo
per i visitatori

‘Mig Installation’ di Debbie Ayles
L'istallazione si ispira ad alcuni degli
strani fenomeni che possono accadere
durante un attacco emicranico.
L'emicrania & un’insidiosa minaccia
perennemente pendente sul tuo capo —
non sai mai quando ti coplira di nuovo.
Sara quel lampo di luce, o quella tavo-
letta di cioccolato? Sara perché sei
stanchissima o stressata?

Tutto cio ti allontana dal mondo, non
riesci piu a tenere il passo, rinchiusa in
un piccolo mondo interiore di dolore e
disperazione. Tutto attorno a te va
avanti normalmente, mentre tu affondi
piano piano nella angoscia e nella fru-
strazione di un’altra emicrania.

E’ una cosa terribile, ma ¢'é un lato po-
sitivo. Infatti, proprio nel momento in
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cui cominciano il dolore, la confusione,
la paralisi e la nausea, comincia anche
I'alchimia. Lentamente il mondo nor-
male si trasforma in un mosaico. Piace-
voli forme colorate fluttuano nel tuo
campo visivo, vibrano in avanti, si al-
lontanano e si muovono qua e la. Sei
trascinato dentro questo caleidoscopio
di intensi verdi e blu, rossi, rosa, giallo
ed arancio, che alla fine recedono in
monocromo. Un meraviglioso spettaco-
lo privato, solo per te.

E poi tutto finisce. E' andato. Ed il do-
lore che avevi dimenticato ritorna con
la consapevolezza che ti aspettano pa-
recchi giorni di emicrania, senza altre
stupende parentesi capaci di sviare la
tua attenzione.

Questi strani fenomeni non sono né
unici né inusuali. In fin dei conti milio-
ni di persone hanno diverse esperienze
d’emicrania. Non sei sola. C’e speran-
za. Quando l'agonia sara finita, torne-
ranno l'energia, la positivita, 1'entusia-
smo e la serenita. Lo spirito rinnovato
e la chiarezza sono meravigliosi. Le
emicranie sono la mia ispirazione.

Descrizione dell’'installazione

‘Mig Installation’ (tabella 1) di Debbie
Ayles e collocata in una vecchia offici-
na ristrutturata per rispondere allo sco-
po. Le dimensioni della stanza, alta 2,5
metri, sono approssimativamente di
6,5 per 3,5 metri. Il soffitto, che origi-
nariamente dava su un controsoffitto
piu in alto, in occasione dell’esibizione e

Mirosa Series 1, 3, 5, 6 FMR. I

Photo I FMR. I

Photo I Farewell to M.R.
Photo III FM.R. III

Mask 1 FMR. IV
Farewell Light I Agony Wallpaper
Farewell Light IT

Tabella 1. 'Mig Installation' di Debbie Ayles,
Catalogo delle opere
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stato foderato con una tela di cotone
bianco a circa 2,5 metri d’altezza, cosi
da restringere lo spazio e favorirvi la dif-
fusione della luce. La moquette & stata
ricoperta con grandi quadrati di carta di
colore grigio chiaro e le giunture salda-
te con un nastro isolante di color grigio-
argento. In questo modo il pavimento
ha assunto l'aspetto di una grata e, a
causa della moquette sottostante, risul-
ta elastico e capace di ammortizzare il
rumore dai passi. Le quattro pareti late-
rali sono dipinte di bianco opaco.

Si arriva alla stanza attraverso un cor-
ridoio dipinto di bianco, sulle cui pare-
ti vi sono quattro quadri (non illustrati
in questo articolo), a mo’ di introduzio-
ne all'installazione. Abbiamo descritto
altrove queste quattro opere, apparte-
nenti ad una serie cui l'artista ha dato
il titolo di ‘Mirosa’: consistono nella so-
vrapposizione di numerose immagini
di natura morta in un modo che simula
il fenomeno della perseveranze visive
(10), un’illusione che puod presentarsi
nella aura emicranica.

“Creo immagini astratte con colori e
forme intricate per visualizzare alcuni
fenomeni emicranici che ho sperimen-
tato”, Debbie Ayles spiega, “ad esem-
pio trascinando un’'immagine e deposi-
tandola sopra un'altra. Ricoprendo e

decostruendo immagini studio gli ef-
fetti coloristici e lineari usando acrilici
grassi. Anche se qualcosa dell'origina-
le rimane, il colore diventa stupefacen-
te ed intenso. Appaiono forme, poi
scompaiono. L'immagine, il suo conte-
nuto e la sua trama sono sconvolte.
Nulla é proprio come sembra”.

Per avere accesso all'installazione bi-
sogna superare una porta, general-
mente lasciata aperta. Su di essa un
cartello avvisa che dentro la stanza en-
treranno in funzione flash luminosi. Su-
perando la soglia, un sensore PIR [Pas-
sive Infra Red], sensibile al movimenti
ed al calore corporeo dei visitatori,
mette in azione una reazione a catena
che attiva un apparecchio capace di
emettere flash, come quelli usati in fo-
tografia. Il lampo di luce brillante scon-
certa coloro che entrano, che si chiedo-
no ‘Perché?’ L'artista offre molte spie-
gazioni: “Un lampo al flash puo annun-
ciare o dare origine ad un'emicrania.
Non ¢ bello da vedere. Se i visitatori so-
no girati di spalle cercano di rendersi
conto di quanto accade e spesso si sen-
tono obbligati a curiosare in giro per
scoprire cosa e stato. Dato che la ‘Mac-
china dell’Emicrania’ funziona a scop-
pio ritardato, i flash sono irregolari, er-
ratici, e quindi inprevedibili, proprio
come un’emicrania. Se sei
cosi sfortunato da prenderti
il flash in faccia, avrai occa-
sione di vedere un'immagi-
ne postuma che assomiglia
allo scotoma”.

A sinistra dell’entrata vi e
una serie di tre fotografie
(figure 1-3). Secondo l'arti-
sta, hanno il compito di illu-
strare alcuni dei fenomeni e

Figura 1. Debbie Ayles, Photo
I, 2002
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dei contraccolpi emotivi tipici dell'emi-
crania, disturbi visivi come lo scotoma
e la visione a tunnel, sensazioni di de-
realizzazione e disturbi nella percezio-
ne del tempo, con la sensazione che
tutto vada molto piano o incredibil-
mente veloce. Ella aggiunge: “‘Photo I’
(figura 1) illustra la strana sensazione
precedente l'emicrania, quando ogni
cosa sembra svolgersi normalmente
attorno a me ed io comincio a sentirmi
strana, distante da tutto. II mondo
esterno sembra andare piu veloce, ma
io sto scivolando in quella indetermi-
natezza che mi sovrasta. So di non ese-
re in grado di controllare cio che sta
per succedere — l'attacco sta per co-
minciare. ‘Photo III' (figura 3) mostra
un'altra strana sensazione che mi
prende prima di un attacco. Tutto e
chiaro e lucido. Mi pare di muovermi in
fretta, facendo le cose a gran velocita
mentre tutto il resto sembra andare

Figura 2. Debbie Ayles, Photo II, 2002

piano. Ancora un senso di alienazione
e di essere ‘fuori fase’ rispetto al resto
del mondo, specialmente con quelli
che mi stano attorno. Desidero essere
coinvolta in quello che stanno facendo
ma l'emicrania mi portera via dalla vita
per tre giorni. ‘Photo II' (figura 2) illu-
stra molte emozioni e fenomeni che an-
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nuciano 'aura emicranica. Sono in pie-
di in cima ad una rampa di scale alla
stazione ferroviaria. Me ne sto immobi-
le, non sto andando da nessuna parte.
La visione a tunnel ¢é illustrata dal fat-
to che la zona centrale della fotografia,
che rappresenta me stessa, € nitida,
mentre le zone periferiche si fanno
sempre piu scure e confuse. Alla mia
sinistra un uomo di alta statura in om-
bra sembra minaccioso come la peren-
ne minaccia dell’emicrania. Mi sta pas-
sando davanti in fretta, questa volta
sono riuscita a sfuggire alla sua atten-
zione? Sulla destra una figura piu lenta
sale le scale verso la luce del giorno.
Nella parte sinistra della fotografia,
nell’angolo, vi sono cerchi di luce che
sembrano zone vuote nell’area visiva.
Cerchi di un bianco piu consistente ri-
mandano allo scotoma. Un segnale die-
tro me, scritto in rosso, dice ‘STOP-
GAP’ [letteralmente “Temporaneo”, in
Inghilterra e il nome dei bar-risto-
rante nelle stazioni ferroviarie, dove
ci si puo rifornire a qualsiasi ora]. E’
di una brillantezza resa dolorosa dal-
I'inizio della fotofobia. Questo se-
gnale e veramente 13, sul binario del-
la stazione; e la pubblicita di un caf-
fe, ma la coincidenza del termine mi
sembra appropriata — per me I'emi-
crania € una situazione temporanea,

Figura 3. Debbie Ayles, Photo III, 2002.
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un'interruzione della vita normale, e
per quanto sia penosa e terribile, ne
posso uscire fuori ristorata, rinvigorita,
sino al prossimo attacco”.

Sulla stessa parete, un quadro al titolo
‘Mask 1’ [Mashera 1] (figura 4) mostra
un'altra variante dell’effetto della so-
vrapposizione di immagini derivata
dalla perseverazione dei dati visivi im-
mediati connessa all’aura emicranica.
Diversamente dalle ‘nature morte’ del-
la serie ‘Mirosa’ prima considerate, do-
ve gli oggetti rappresentati mimetizza-
ti nel loro ambiente, le indicazioni for-
nite dal titolo ‘Mask 1’ facilitano il rico-
noscimento delle fattezze di un volto
umano, di una maschera mortuaria, in
effetti. “Questa opera (figura 4), in
acrilico, fa parte di una coppia. Una e
dipinta con colori forti ed audaci, 1'altra
in tinte pastello, piu chiare. Ho deciso

di mettere in mostra quello piu vivace
e di usarlo anche come immagine nei
biglietti di invito. In effetti & la mani-
polazione dell'immagine di una ma-
schera mortuaria. I pezzi di mosaico
che risultano dalle sovrapposizioni,
torsioni e cambi di direzione sono di-
pinti con associazioni di colori contra-
stanti che feriscono gli occhi. La testa
emerge all'interno di un'immagine do-
ve forme e colori rimbalzano e risuona-
no I'uno contro I'altro. Capovolgendo il
quadro appare una testa simile ma dif-
ferente — i due aspetti di una persona-
lita. Mi & sembrato opportuno ispirarmi
ad una maschera mortuaria sia per la
sua connotazione sia perché si tratta di
un volto anonimo, non il mio, cioe, an-
che se trasmette il dolore e la confusio-
ne che sorgono durante e fra gli attac-
chi emicranici”.

Sulla parete piu lontana dell’i-
stallazzione vi sono due scatole
luminose colorate (figura 5 e 6)
che rappresentano l'effetto vi-
sivo prodotto dagli episodi di
aura emicranica con allucina-
zioni caleidoscopiche cui I'arti-
sta va soggetta, gia analizzate
in modo dettagliato altrove
(11). Secondo Debbie Ayles,
“Entrambe sono illuminate con
piccole luci le quali fanno si che
alle aree colorate di rosa, blu,
giallo e verde sembrino manca-
re pezzi circolari. La scatola lu-
minosa a sinistra, ‘Farewell
Light I' (figura 5), si illumina ad
intervalli regolari, in modo non
troppo rapido ma comunque ir-
ritante, tale da confondere 1'os-
servatore quando cerca di os-

Figura 4. Debbie Ayles, Mask 1,
2002
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servare i colori e le forme. A causa di
questa luce violenta e difficile guarda-
re anche l'altra scatola, ‘Farewell Light
II' (figura 6). Queste forme e colori so-
no la componente piu intensamente
dolorosa delle mie emicranie. All'inter-
no di una area rettangolare in formato-
ritratto, vedo colori brillanti come un
mosaico pulsante ed in movimento.
Forme di grande bellezza, caotiche ma
tuttavia organizzate, cambiano e si
muovono ad un ritmo fantastico. I colo-
ri non sono molti ma cambiano di tono
ed intensita. Quando cessa questa fase
dell'attacco forme e colori si fanno piu
calmi e dendono al monocromo. Effetti-

Figura 5. Debbie Ayles, Farewell Light I,
2002

vamente vedo anche forme poligonali
piu angolate, ma non sono mai riuscita
a rappresentarle. In ogni modo volevo
che lo spettatore capisse quanto sono
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belle, per me, e forse il farle piu orga-
niche le rende piu attraenti. Un fatto
interessante & che queste forme appar-
vero causualmente mentre stavo lavo-
rando ad un’latra sezione del progetto.
Spuntarono fuori dai caotici disegni e
sovrapposizioni durante la fase proget-
tuale di un quadro piu grande (vedi fi-
gura 7). Ciononostante mi € sembrato
giusto usare questi pattern finali per
mostrare il fatto che, per quanto pos-
sano sembrare caotici e casuali, emer-
sero da disegni convenzionali di natu-
re morte”.

Sulla terza parete vi sono cinque dipin-
ti — uno centrale piu grande, ‘Farewell
to M.R.’ (80 x 90 cm) ed altri piu picco-
li su entrambi i lati, ‘F.M.R.I' e ‘F.M.R.
II" sulla sinistra, ‘F.M.R. III' e ‘F.M.R. IV’
sulla destra, ognuno di dimensioni 25 x
30 cm. Sia la composizione del quadro

Figura 6. Debbie Ayles, Farewell Light II,
2002
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centrale che il suo rapporto con i quat-
tro piu piccoli hanno a che fare con gli
effetti del sintomo auratico della perse-
veranze visive di cui gia abbiamo par-
lato. Secondo l'artista, “Il quadro cen-
trale (figura 7) fa vedere come si fran-
tuma un'immagine quando 'emicrania
comincia a trascinarmi nella sua fossa.
Mostra il fenomeno della sovrappossi-
zione di immagini quando guardo cio
che mi circonda. Quando i miei occhi
passano in rassegna della stanza, parti
ancora riconoscibili dell’interno si ac-
cavallano le une sulle altre. Spariscono
quando sbatto le palpebre e poi rico-
minciano quando riprendo a guardare
altre immagini. Il quadro chiarisce sia
la confusione emotiva connessa ad un
attacco sia le conseguenze fisiche del-
I’emicrania. Le quattro immagini piu
piccole F.M.R. I-IV (non illustrate in
questo articolo) sono parti del quadro
piu grande, selezionate e cosi tanto in-

Figura 7. Debbie Ayles, Farewell to M.R., 2002

grandite che 'osservatore e in difficolta
nel rintracciarle nell'opera grande. Du-
rante un attacco, anche quando hai un
mal di testa intollerabile, ti senti male,
hai la nausea ed una terribile diarrea
mentre i rumori, le luci e gli odori sono
dolorosi, il cervello riesce a funzionare
con la massima chiarezza. Puoi conti-
nuare a riflettere razionalmente sui
problemi della tua vita quotidiana e
spesso persino risolverli. E’ una delle
ragioni per cui ho scelto di mettere in
evidenza queste piccole aree e farne
piccoli dipinti autonomi — come se que-
ste parti della mia vita potessero esse-
re selezionate, scelte ed accuratamente
analizzate quando le guardo, quindi
messe in ordine e poi riportate nella
caotica struttura centrale”.

La parete rimanente € ricoperta da una
‘tappezzeria’ denominata ‘Agony Wall-
paper’ (figura 8), un lavoro che ancora
una volta trasforma un disturbo emi-
cranico in un’opera
d’arte. L'artista com-
menta: “Quando mi
viene l'emicrania, per
tutto il tempo in cui ri-
mango sveglia non ri-
€sCo a trovare una posi-
zione confortevole; non
¢’é un posto in cui pos-
sa mettere il mio corpo
e soprattutto la testa
senza sentire dolore.
Mi tiro su, mi giro e mi
contorgo in tutte le po-
sizioni che riescono a
darmi qualche secondo
di sollievo. Questa tap-
pezzeria mostra alcune
di queste posizioni. E’
disegnata con un pen-
narello nero su una car-
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ta da parati bianca. Ho scelto il mo-
nocromo perché verso la fine di un
attacco [cioe di una aura emicranica
con allucinazioni caleidoscopiche] i
colori ed i fenomeni scompaiono.
Tutto diventa ‘in bianco e nero’, pro-
prio quando mi tocca affrontare 1'ul-
tima parte di un attacco, che spesso
e anche la piu dolorosa. Ho collocato
la tappezzeria in modo tale che il
grosso delle forme si rivolgano con le
loro contorsioni verso la porta, come
a significare 'andarsene via, uscire
da questa cella claustrofobica, dove,
se fosse stata una vera emicrania,
avrei passato forse tre giorni, mise-
rabili e penosi. Fuori il mondo conti-
nua come prima la sua vita normale.
Muori dalla voglia di raggiungerlo e
riguadagnare il mio benessere per-
duto”.

In un piccolo spazio nascosto dietro
una falsa parete nella parte nascosta
dell’officina un lettore CD emette un
suono continuo, a significare l'iper-
sensibilita agli stimoli acustici che

Figura 8. Debbie Ayles, Agony Wallpaper, 2002
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accompagna l'attacco emicranico.
L'artista ricorda: “Un monotono ron-
zio accompagna tutta l'esperienza
visiva dell’emicrania illustrata in
‘Mig Installation’. Un rumore irritan-
te ed esasperante di intensita flut-
tuante. Vorresti farlo smettere. E’ un
CD che trasmette il rumore di un ta-
gliaerba che non si ferma mai. Non
riesco a ricordare quante volte me ne
sono rimasta a letto in estate duran-
te un attacco, perseguitata dal rumo-
re di un tagliaerba. E’ il rumore del
mondo di fuori, della luce del sole,
dei weekend, del divertimento, del-
I'estate. E’ il ronzio di un’ape, la pro-
spettiva di una partita in giradino,
una grigliata. Ma il rumore & minac-
cioso, senza sosta. Vorrei che si fer-
masse. E’' troppo alto, invade la stan-
za e la mia testa. Ad un certo punto
si ferma per una frazione di secondo,
ed io penso ‘bene, finalmente e fini-
to’, ma non faccio in tempo a pensar-
lo che € gia ricominciato”.

Debbie Ayles aggiunge: “Personal-
mente trovo che 1'im-
pressione generale
determinata dall’en-
tare nella stanza e
sperimentare queste
| immagini, luci e suo-
| ni sia spaventosa-
| mente realistica. E' la
| migliore rappresenta-
zione che riesco ad
| escogitare di cosa sia
| per me !'emicrania.
Spero che questa in-
stallazzione produca
maggiore consapevo-
lezza di cosa un pa-
ziente vede e sente
oltre a rassicurare al-
tri pazienti sul fatto
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che sperimentare questi strani feno-
meni non comporta nulla di anorma-
le. In particolare vorrei far capire lo-
ro che non sono soli nella loro soffe-
renza. Ci sono persone che veramen-
te li capiscono e capiscono per espe-
rienza personale cid che ogni emicra-
nico deve sopportare. Per me & mol-
to rassicurante tenere presente che
quando sono costretta a letto o in ba-
gno, furiosa e debilitata, non sono
sola in quella condizione. Migliaia di
altre persone come me stanno af-
frontando la stessa situazione!”.

Note conclusive

La reazione di chi visita ‘Mig Installa-
tion’ di Debbie Ayles conferma che
quest'opera multimediale riesce a co-
municare con efficacia I'impatto dell’e-
sperienza multisensoriale di un attacco
emicranico, esperienza che pud com-
portare (per usare una celebre frase
del poeta francese Arthur Rimbaud) ‘le
déreglement de tous les sens’ (12), os-
sia lo sconvolgimento di tutti i sensi. E’
stato rilevato che i visitatori sofferenti
di emicrania o mal di testa notano che
tutto cio ricorda i loro attacchi; sono
‘felici di uscirne fuori’, definiscono 1'e-
sperienza ‘terribile’. Ma trovano belli i
colori brillanti ed i pattern. Alcuni si ri-
conoscono nelle fotografie. Molti han-
no fatto commenti sul suono smorzato
dalla carta sul pavimento, sui ‘terribili
lampi’ dell’apparecchio, su come la
stanza sembri ‘vagament clinica’. Al-
cuni hanno riconosciuto lo scotoma, le
forme caotiche e a mosaico, la visione
a tunnel. I visitatori che non soffrono
d’emicrania convengono sul fatto che

se questo e cid che prova un paziente,
sono felici di non esserlo. Per tutti, 1'o-
pera di Debbie Ayles e utile per accre-
scere la consapevolezza e la conoscen-
za non solo della sofferenza, ma anche
dell'ispirazione spirituale (13) che puo
scaturire dall’esperienza emicranica.
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Debbie Ayles desidera ringraziare
Chris Dobrowolski per la realizzazione
del sensore PIR e Judy Payne per la
realizzazione della fotografia digitale.
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Quando la scienza parla italiano. Riflessioni sul tema
e-health e cooperazione internazionale

Giuseppe Nappi

Cattedra di Neurologia, Dipartimento di Neurologia e Otorinolaringoiatria, Universita

“La Sapienza”, Roma

Direttore Scientifico IRCCS Fondazione “Istituto Neurologico C. Mondino”, Pavia
Presidente Centro Interuniversitario di Ricerca Cefalee e Disordini Adattativi (UCADH)

Il convegno sulle prospettive di tele-
medicina e di formazione a distanza or-
ganizzato a Roma (settembre 2003) dal
Consorzio di Bioingegneria e Informa-
tica Medica (CBIM) ha chiuso una set-
timana di eventi di grande interesse.
Di notevole rilievo & stato I'undicesimo
convegno della societa scientifica in-
ternazionale delle cefalee (IHS) che ha
avuto come partecipanti piu di 2600
colleghi di oltre 70 nazioni per discute-
re su alcune sindromi neurologiche pe-
culiari, ovvero le cefalee e i dolori di
natura neuropatica centrale.

Dopo 15 anni é stata presentata la se-
conda edizione di un volume pubblica-
to nel 1988, che codificava i sistemi
diagnostici ed i criteri di definizione di
patologie neurologiche povere di tar-
get e di marker evidenziabili in via bio-
logica, in via di neuroimmagine, in via
neurofisiologica. Si tratta infatti di dis-
turbi molto soggettivi, a genesi multi-
fattoriale, a ponte tra la neurologia e la
psichiatria, per i quali & estremamente
importante la comunicazione tra medi-
co e paziente per la raccolta diligente
dei sintomi. Un tentativo analogo € sta-
to fatto dagli psichiatri (30-40 anni fa
negli Stati Uniti e poi in tutto il mondo)
che hanno creato un manuale statistico
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diagnostico delle malattie mentali
(DSM) che oramai ha visto numerose
riedizioni.

In questo contesto un meeting lingui-
stico fra ricercatori di lingua spagnola,
italiana e portoghese ha affrontato il
problema di come tradurre nelle varie
lingue nazionali una serie di criteri dia-
gnostici espliciti (operazionali) e le
nuove conoscenze sulle cefalee; que-
sta & una questione pratica assai rile-
vante, stante la natura (soggettiva /
presenza di sintomi in assenza di se-
gni) di patologie non “semplicemente”
riconducibili all'evidenza del vetrino
istologico o all'immagine radiologica,
al tracciato bioelettrico, etc. In partico-
lare, da tre anni e operativo in questo
capitolo delle cefalee un gruppo latino
americano, costituito da medici spa-
gnoli, italiani, argentini, brasiliani, uru-
guagi, cileni e di altri paesi sudameri-
cani.

Nel mondo ci sono piu di seimila idio-
mi, la meta della popolazione ne parla
undici. Ma in effetti ¢'é uno strapotere
linguistico della lingua inglese nel
campo della comunicazione nelle
scienze.

Ogni 18 giorni nel mondo muore una
lingua: se va avanti cosi nell'arco di
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100 anni se ne perderanno circa 3.000.
Per fortuna, la lingua italiana oggi gode
di ottima salute nel mondo, dove si € af-
fermata come la quinta lingua piu studia-
ta all'estero, dopo l'inglese, il francese, lo
spagnolo e il tedesco, anche se parte da
una posizione di svantaggio: tra le lingue
parlate infatti occupa solo la diciannove-
sima posizione. Un altro dato. Il 3,6 % del-
le pagine web su Internet e scritto in ita-
liano. Siamo al settimo posto dietro I'In-
glese (35,2%), il Cinese (11,9), il Giappo-
nese (10,3), lo Spagnolo (8,1), il Tedesco
(6,5) e il Coreano (4,2), ma davanti al
Francese. Negli ultimi cinque anni le
iscrizioni ai corsi di italiano nel mondo so-
no aumentate quasi del 40%; nei pro-
grammi di 500 scuole superiori america-
ne sono appena stati inseriti corsi ed esa-
mi di Italiano. Ci si augura che la terza
edizione della “Settimana della Lingua
italiana nel mondo”, organizzata dal Mi-
nistero degli Esteri con la collaborazione
dell’Accademia della Crusca e di altri mi-
nisteri o enti, tra cui la Dante Alighieri,
contribuira ad una ulteriore espansione.
Le necessita / urgenze della comuni-
cazione scientifica (al pari di quelle,
ad esempio, delle notizie di Borsa,
transazioni finanziarie, attivi-
ta economiche), se da un lato
rendono inevitabile I'uso do-
minante della lingua inglese
nella comunicazione a livello
internazionale, dall’altro pe-
10 evidenziano anche il biso-
gno di capire quando sono
necessarie le lingue naziona-
li (sino in certi casi a riscopri-
re il valore degli idiomi locali
e dei dialetti!).

In un ambiente di e-learning /
e-health a distanza, che inglo-
ba I'universo delle popolazioni,
il problema del ruolo delle lin-
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* Nulla pit nella vita di oggi pu
nazionale, tanto menoi sistemi di comunicazione linguistica

Nota: vi sono 30 in
sono gli unici sor

gue nazionali in campo telematico non
puo essere piu a lungo ignorato. Ed in
verita nel nostro paese 1'Accademia
della Crusca, come anche 1'Istituto Na-
zionale Miguel Cervantes in Spagna,
hanno cominciato da qualche tempo a
porsi il problema dell'internazionalizza-
zione della scienza. In particolare, ci si
deve chiedere quando la Scienza deve
parlare italiano (v. figura).

La formazione, intesa come formazione
scolastica (scuole medie inferiori e su-
periori, universita), deve avvenire (su
questo sono tutti d’accordo!) nella lin-
gua madre, che ¢ la lingua piu salda ed
elastica e, pertanto, piu facilmente con-
sente l'accesso al sapere in generale e
al sapere scientifico in particolare. Se il
linguaggio ¢ logos, se il linguaggio e
pensiero, se il linguaggio esprime a un
tempo conoscenza e funzioni creative di
sistemi fattuali allo stato nascente gia
concreti, un primo accordo indubbia-
mente esiste fra linguisti e scienziati.
Le lingue, insomma, non sono solo un
semplice sistema di parole che consen-
te la trasmissione di conoscenze, di in-
formagzione.

I ricercatori invece che si cimentano

Quando la scienza parla italiano
{Accademia della Crusca 2003)

circoscritto all’ambito

*Purismo, nazionalismo, “anglofobia” !

*Lingua veicolare (di lavoro) — — —> inglese

*Lingua effettiva dei popoli (nazionale/locale)

# Formazione scolastica/universitaria
# Dialogo medico-paziente
» Divolgazione/informazione scientifica

1 al mondo che non possono parlare con nessuno poiché
parlanti un determinato idioma



G. Nappi. Quando la scienza parla italiano

nei congressi internazionali e scrivono
lavori scientifici su riviste indicizzate,
devono necessariamente utilizzare la
lingua inglese per scambiarsi in tempo
reale le nuove conoscenze.

Quando si ha bisogno invece dell'al-
leanza del paziente per arrivare ad una
diagnosi clinica (possibile, probabile,
definita) e all'uso terapeutico razionale
di psico-neurofarmaci (si pensi al pas-
saggio epocale dagli analgesici aspeci-
fici che “fanno bene a qualsiasi tipo di
dolore”, a farmaci selettivamente effi-
caci per il dolore neuropatico centrale
o periferico), la lingua del medico che
parla con il paziente deve essere quel-
la nazionale corrente (anche dialettale,
se necessario). Esiste, quindi, la neces-
sita di tradurre nelle lingue principali i
sistemi diagnostici codificati, i nomen-
clatori, di creare un Glossario dedicato.
Partendo dal concetto di glossario, si
possono poi via via cercare di risolvere
1 problemi estremamente multidimen-
sionali dei sistemi di comunicazione
linguistica.

Per quanto riguarda infine la divul-
gazione scientifica, va ricordato che
certi disturbi (come quelli legati al-
I'arcipelago delle cefalee idiopatiche
e quelli mentali) portano dal medico
solo piu o meno il 50% dei pazienti;
l'informazione in questi casi intesa

come attivita di divulgazione per “la
gente” (tramite 1 media, internet,
etc.) & importante (prevenzione, dia-
gnosi precoce e corretta / cure mira-
te) per ridurre il carico sociale di una
serie di vere e proprie “epidemie si-
lenti” (quali sono appunto duelle
rappresentate dal “mal di testa —
malattia” e patologie comorbide re-
lative della sfera emozionale affetti-
va, uso eccessivo di famaci / dipen-
denza da sostanze) e non puo certa-
mente essere fatta in inglese.

In un sistema di comunicazione a di-
stanza e mondializzazione delle cono-
scenze, reputo di estremo interesse e
lungimirante aver organizzato un con-
vegno sul tema “e-health e cooperazio-
ne internazionale” a conclusione di una
settimana (11-17 settembre 2003) di
meetings internazionali sulle cefalee a
Roma: 1. Artemicrania (mostra Giorgio
de Chirico); 2. II Joint Meeting of the
Italian and Hispanic Linguistic Subcom-
mittees of the International Headache
Society; 3. Cluster Club Meeting; 4. XI
Congress of the International Headache
Society (IHS); 5. II Functional Neurology
Club Symposium; 6. Working Group on
Neurohead (VI Programma Quadro del-
la Comunita Europea).

Corrispondenza: giuseppe.nappi@mondino.it
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La seconda edizione della International
Classification of Headache Disorders
(ICHD-II) (1) ha introdotto svariate novita
in questo capitolo (tabella 1) gia a partire
dal titolo che, nell'edizione precedente
(2), includeva, accanto alla cefalea a grap-
polo (CH), 'Hemicrania Cronica Parossi-
stica mentre ora fa riferimento piu in ge-
nerale alle cefalalgie autonomico trigemi-
nali. L'insieme delle cefalee descritte nel
capitolo 3 puo essere rapidamente e sem-
plicemente identificato con I'acronimo
TACs, dall'inglese Trigeminal Autonomic
Cephalalgias. Tale termine suggerisce
che, nonostante il proposito degli esten-
sori della classificazione di proporre un
inquadramento esclusivamente clinico
delle cefalee primarie, proprio nella defi-

nizione di questo gruppo di cefalee € sta-
to introdotto, nella versione del 2004, un
riferimento ai possibili meccanismi ezio-
logici delle TACs sulla base del comune
coinvolgimento delle afferenze del nervo
trigemino e delle efferenze del sistema
Nervoso autonomo cranico, cosi come &
stato proposto nel 1997 da Goadsby et al.
(3). Probabilmente questo rappresenta
uno dei motivi per cui 'Hemicrania conti-
nua (4) - in cui il dolore e strettamente
unilaterale e si associa a sintomi vegeta-
tivi oculo-facciali di intensita moderata,
ma € privo di un rigida topografia trige-
minale - benché inserita in questo capito-
lo per diverso tempo nel corso delle fase
preparatoria, € stata infine collocata nel
gruppo delle Altre Cefalee Primarie.

3.1 CEFALEA A GRAPPOLO
3.1.1 Cefalea a grappolo episodica
3.1.2 Cefalea a grappolo cronica

3.2 HEMICRANIA PAROSSISTICA

AND TEARING (SUNCT)

3.4.1 Probabile cefalea a grappolo
3.4.3 Probabile SUNCT

3.2.1 Hemicrania parossistica episodica
3.2.2 Hemicrania parossistica cronica

3.3 SHORT-LASTING UNILATERAL NEURALGIFORM HEADACHE ATTACKS WITH CONJUNCTIVAL INJECTION

3.4 PROBABILE CEFALALGIA AUTONOMICO-TRIGEMINALE

3.4.2 Probabile hemicrania parossistica

Tabella 1. Cefalee incluse nel terzo capitolo della ICHD-II: Cefalea a grappolo ed altre

cefalalgie autonomico-trigeminali
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Nell'ambito della CH, € viene a manca-
re la suddivisione della forma cronica
in primitiva (come tale ab initio) e se-
condaria (evoluta da una forma episo-
dica), in seguito alla considerazione
che, poiché sono possibili svariati per-
corsi evolutivi (forma cronica persi-
stente, episodica cronica, cronica epi-
sodica, forme miste, etc.) (b), la storia
naturale della malattia non sembra in-
quadrabile in un rigido schema classi-
ficativo, almeno fino a quando non sa-
ranno disponibili studi affidabili con-
dotti su piu ampie casistiche. E’ stata
parimenti abolita la forma a periodicita
non determinata; pertanto, se il pa-
ziente giunge all’'osservazione durante
il corso del primo periodo attivo, in at-
tesa di stabilire se si tratta di una for-
ma di CH episodica o cronica, si dovra
semplicemente porre la diagnosi di 3.1
Cefalea a grappolo, senza l'attribuzio-
ne del terzo numero del codice.

Per quanto concerne i criteri diagnosti-
ci per la CH (tabella 2), la durata mini-
ma spontanea delle remissioni neces-
saria per distinguere una forma croni-
ca da quella episodica € stata prolun-
gata da 14 a 30 giorni. La principale
novita si riferisce tuttavia all'inseri-
mento dell'irrequietezza o agitazione

psicomotoria nell’elenco dei segni/sin-
tomi associati. Tale inserimento appa-
re quanto mai opportuno, in quanto de-
scrive un comportamento assoluta-
mente tipico e specifico del soggetto
con CH (il cosiddetto “pacing the
floor” degli autori anglosassoni). Tut-
tavia, va osservato che un tale inseri-
mento nell'ambito di un criterio dia-
gnostico monotetico, che viene cioe
soddisfatto in presenza anche di una
sola evenienza all’'interno di un elenco
di possibili situazioni, rende di fatto
fattibile la diagnosi di certezza di CH
anche in assenza di segni o sintomi ve-
getativi oculo-facciali. A nostro parere
questo criterio dovra essere oggetto di
accurata validazione ed eventualmen-
te di un adeguato perfezionamento. In
tal senso, dovra essere verificata 1'utili-
ta di inserire il comportamento duran-
te attacco come criterio addizionale,
oppure prevedere la presenza di alme-
no due dei segni/sintomi elencati al
punto C.

Il gruppo di lavoro per la ICHD-II non
ha ritenuto opportuno inserire tra le
possibili sedi del dolore anche quella
frontale ed occipitale, che sono state
considerate solo come possibili irra-
diazioni del dolore e comunque come

A. Almeno 5 attacchi che soddisfino i criteri B-D

B. Dolore d'intensita forte o molto forte, unilaterale, in sede orbitaria, sovraorbitaria
e/o temporale, della durata da 15 a 180 minuti (senza trattamento)

C. La cefalea e associata ad almeno uno dei seguenti sintomi o segni:

edema palpebrale omolaterale

miosi e/o ptosi omolaterali

O o wN e

irrequietezza o agitazione psicomotoria

iniezione congiuntivale e/o lacrimazione omolaterali
ostruzione nasale e/o rinorrea omolaterali

sudorazione facciale e frontale omolaterale

D. La frequenza degli attacchi € compresa tra 1 attacco ogni 2 giorni e 8 attacchi al giorno
E. Non attribuita ad altra condizione o patologia

Tabella 2. Criteri diagnostici ICHD-II per la cefalea a grappolo
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aree con percezione del dolore non
massimale, nonostante la dimostra-
zione ad opera del gruppo di Parma
che tale modifica avrebbe consentito
di includere nel sottogruppo con dia-
gnosi definita una buona percentuale
di individui che sono invece risultati
non classificabili con certezza (6). Ta-
le decisione va probabilmente letta in
funzione della scelta di definire que-
ste cefalee come autonomico-trigemi-
nali, caratterizzate cioe da un dolore
localizzato nel territorio di pertinenza
del V nervo cranico; nei commenti
della ICHD-II leggiamo infatti che “il
dolore raggiunge la massima intensita
nella regione orbitaria, sopraorbitaria,
temporale, pur potendo interessare al-
tre aree del capo”. Ulteriori studi po-
tranno o meno confermare il dato rela-
tivo all'esistenza di forme certe di CH
in cui il dolore raggiunge la massima
intensita in aree diverse da dquelle
previste dai criteri della ICHD-II. Tale
dimostrazione comporterebbe ovvia-
mente delle profonde ripercussioni in
termini sia fisiopatogenetici che, pro-
babilmente, nosografici.

Per quanto riguarda I'Hemicrania Pa-
rossistica (PH), la differenza principale

rispetto alla classificazione del 1988 e
I'introduzione della forma episodica
(EPH). Con il tempo, infatti, & stato evi-
denziato che non tutti i pazienti affetti
dalla forma nota come Hemicrania Cro-
nica Parossistica (CPH) presentano il
tipico decorso cronico, senza remissio-
ni, ma alcuni hanno piuttosto un anda-
mento remittente con distinte fasi atti-
ve, in cui sono presenti le crisi, separa-
te da prolungati periodi di remissione
senza dolore (7,8). Dal punto di vista
clinico, sembra che la CPH sia di gran
lunga piu comune della EPH, ma man-
cano dati sistematici in merito. L'iden-
tificazione di due forme a periodismo
distinto riveste anche lo scopo di sti-
molare indagini epidemiologiche ad
hoc nei prossimi anni.

Rispetto alla classificazione prece-
dente, i criteri diagnostici ICHD-II
(tabella 3) prevedono un minor nume-
ro di attacchi nel criterio A (20 contro
50), una minore durata degli attacchi
nel criterio B (fino a 30 minuti contro
145 previsti in precedenza) e un mag-
giore numero di segni o sintomi vege-
tativi oculo-facciali (sono stati ag-
giunti miosi, sudorazione facciale ed
edema palpebrale).

3. edema palpebrale omolaterale
4. sudorazione facciale omolaterale
5. miosi e/o ptosi omolaterali

E. Risposta elettiva all'indometacina

A. Almeno 20 attacchi che soddisfino i criteri B-D

B. Attacchi con dolore unilaterale, di forte intensita, in sede orbitaria, sovraorbitaria
e/o temporale, di durata compresa fra 2 e 30 minuti

C. Il dolore e accompagnato da almeno uno dei seguenti sintomi o segni:
1. iniezione congiuntivale e/o lacrimazione omolaterali
2. congestione nasale e/o rinorrea omolaterale

D. La frequenza degli attacchi € superiore a 5 al giorno per piu della meta del tempo,
anche se possono presentarsi periodi con una frequenza inferiore

F. Non attribuita ad altra condizione o patologia

Tabella 3. Criteri diagnostici ICHD-II per I'emicrania parossistica
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La principale novita relativa al gruppo
di cefalee incluse nel terzo capitolo ri-
guarda l'inserimento di della SUNCT
(Short-lasting Unilateral Neuralgiform
headache attacks with Conjunctival
injection and Tearing), una forma di
cefalea d’'individuazione relativamente
recente, la cui prima descrizione risale
al 1978 (8) e la cui caratterizzazione cli-
nica e stata realizzata da Sjaastad nel
1989 (9). Si tratta di una forma rara e
ad oggi sono circa 50 i casi di cui ab-
biamo una descrizione, pill 0 meno
completa, in lingua inglese.

I criteri ICHD-II per la SUNCT sono ri-
portati in tabella 4 e descrivono una

mazione, ma & possibile osservare an-
che altri sintomi di interessamento del
sistema nervoso vegetativo cranico,
quali congestione nasale, rinorrea o
edema palpebrale. Per tale motivo ¢ le-
gittimo ipotizzare che la SUNCT rap-
presenti un sottotipo di una forma in
cuii sintomi vegetativi osservati non si
limitano a lacrimazione ed iniezione
congiuntivale e percio definibile come
Short-lasting Unilateral Neuralgiform
headache attacks with cranial Autono-
mic symptoms (SUNA). In maniera
analoga, I'alta variabilita intra- ed inte-
rindividuale della frequenza delle crisi
suggerisce la necessita di studi volti a

W >

. Almeno 20 attacchi che soddisfino i criteri B-D
. Attacchi di dolore unilaterale, in sede orbitaria, sovraorbitaria o temporale,

trafittivo o pulsante, della durata di 5-240 secondi
C. Il dolore si associa ad iniezione congiuntivale e lacrimazione omolaterali
D. La frequenza degli attacchi e compresa tra 3 e 200 al giorno
E. Non attribuita ad altra condizione o patologia

Tabella 4. Criteri diagnostici ICHD-II per la SUNCT

sindrome caratterizzata da attacchi di
dolore unilaterale, di durata nettamen-
te inferiore rispetto alla CH ed alla he-
micrania parossistica, al quale si asso-
ciano lacrimazione intensa ed iperemia
congiuntivale omolaterali.

La scarsita di dati clinico-epidemiolo-
gici ha imposto al sottocomitato classi-
ficativo la necessita di adottare criteri
non tanto basati su evidenze scientifi-
che, quanto sulla loro applicabilita nei
casi clinici descritti, imponendo un'ec-
cessiva rigidita in alcuni casi (v. crite-
rio C) e criteri “a maglie larghe” in al-
tri (v. criterio D). Per questo motivo il
sottocomitato classificativo ha voluto
precisare, nella sezione dedicata ai
commenti, che i pazienti con SUNCT
possono in effetti presentare unica-
mente iniezione congiuntivale o lacri-
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stabilire se l'attuale criterio relativo al-
la frequenza degli attacchi (3-200 at-
tacchi al giorno) non debba in futuro
essere sostituito da un criterio che
contempli la presenza di uno o piu cri-
si quotidianamente per piu della meta
del tempo.

Per questi motivi, la SUNA viene de-
scritta nell'appendice, corredata da pre-
cisi criteri diagnostici (tabella 5) che an-
dranno validati nei prossimi anni.
Alcuni pazienti riferiscono, nell’arco
della vita, un andamento con caratteri-
stiche temporali episodiche e croniche
(9-12). Nell'attuale classificazione non
e contemplata la descrizione del pat-
tern temporale della SUNCT/SUNA, ma
la proposta in appendice identifica una
forma episodica accanto ad una croni-
ca, la cui esistenza dovra essere suf-
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Almeno 20 attacchi che soddisfino i criteri B-E
Attacchi di dolore unilaterale, orbitario, sovraorbitario o temporale, trafittivo
o pulsante, che dura da 2 secondi a 10 minuti
C. Il dolore & accompagnato da uno dei seguenti sintomi:
1. iniezione congiuntivale e/o lacrimazione
2. congestione nasale e/o rinorrea
3. edema palpebrale
D. Gli attacchi si presentano con una frequenza di = 1 al giorno per piu della
meta del tempo
E. Gli attacchi scatenati da aree trigger non sono seguiti da un periodo refrattario
F. Non attribuiti ad altra condizione o patologia

s

Tabella 5. Criteri diagnostici ICHD-II per la SUNA

fragata da indagini mirate. Come per i
primi due capitoli, infine, la ICHD-II
prevede una diagnosi di probabilita
per quelle forme che soddisfino tutti i
criteri diagnostici, tranne uno. Tale
possibilita era prevista per la sola ce-
falea a grappolo nell'edizione 1988,
mentre viene ora viene opportuna-
mente estesa anche alla PH e alla
SUNCT.

Durante la fase preparatoria della
ICHD-II si & a lungo discusso sull’op-
portunita di identificare delle entita
diagnostiche caratterizzate dall’asso-
ciazione di una delle TACs con la ne-
vralgia trigeminale. Tuttavia, nella fa-
se decisiva ha verosimilmente preval-
so l'idea che l'associazione di due pa-
tologie, non meglio definita in termini
epidemiologici e fisiopatologici, non
puo assurgere a livello di nuova entita
e si é preferito semplicemente ricorda-
re la possibile presentazione come Clu-
ster-tic, Hemicrania Parossistica-tic e
SUNCT-nevralgia del trigemino nei
commenti, in quanto tali condizioni,
per quanto rare e mal definite, sono
descritte in letteratura e impongono la
necessita di trattare entrambe le pato-
logie per conseguire un miglioramento
significativo del quadro clinico.
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Nella precedente edizione dell'Interna-
tional Classification of Headache
Disorders (1) il capitolo 7 faceva riferi-
mento alla Cefalea associata a disturbi
intracranici non vascolari (tabella 1);
nella nuova edizione (2) il capitolo 7 si
riferisce alla Cefalea attribuita a pato-
logie endocraniche non vascolari (ta-
bella 2). Nel capitolo 7 della nuova edi-
zione sono incluse le cefalee attribuite
ad aumento o riduzione della pressio-

non infettive, a neoplasie intracrani-
che, ad iniezioni intratecali, a crisi
epilettiche, a malformazione di Chiari
tipo I, a linfocitosi liquorale e ad altri
disturbi intracranici non vascolari.
Nella nuova edizione, rispetto alla
precedente, & stata enfatizzata la ne-
cessita di individuare un rapporto
causale tra cefalea e disturbo intra-
cranico non vascolare, sostituendo il
termine associata a con il termine at-

ne liquorale, a malattie infiammatorie tribuita a.

7.1 PRESSIONE LIQUORALE ELEVATA
7.1.1 Ipertensione endocranica benigna
7.1.2 Idrocefalo ipertensivo

7.2 BASSA PRESSIONE LIQUORALE
7.2.1 Cefalea post puntura lombare
7.2.2 Cefalea da fistola liquorale

7.3 INFEZIONE ENDOCRANICA
7.4 SARCOIDOSI ENDOCRANICA ED ALTRE MALATTIE INFIAMMATORIE NON INFETTIVE
7.5 CEFALEA CORRELATA AD INIEZIONI INTRATECALI

7.5.1 Effetto diretto
7.5.2 Dovuta a meningite chimica

7.6 NEOPLASIA ENDOCRANICA

7.7 CEFALEA ASSOCIATA AD ALTRA PATOLOGIA ENDOCRANICA

Tabella 1. Capitolo 7 dell’'International Headache Classification of Headache Disorders, 1* Edi-
zione: Cefalea associata a disturbi endocranici non vascolari.
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Per quanto riguarda la definizione di
Cefalea attribuita a patologie endocra-
niche non vascolari la nuova edizione
dell’'International Classification of Hea-
dache Disorders riporta modifiche so-
stanziali. La definizione di tutte le ce-
falee secondarie, come riportato nel-
l'introduzione alla seconda parte della
classificazione, & ora basata su criteri
definiti come A, B, C e D. Il criterio A
specifica che le caratteristiche della ce-

falea devono essere quelle stabilite per
lo specifico disturbo; il criterio B ri-
chiede che siano soddisfatti i criteri
diagnostici maggiori del disturbo intra-
cranico non vascolare; il criterio C ri-
chiede la presenza di una relazione
temporale e/o altra evidenza di causa-
lita con il disturbo intracranico non va-
scolare; il criterio D stabilisce che la
cefalea deve migliorare in modo so-
stanziale o regredire entro un periodo

7.1 CEF.
7.1.
7.1.

tossiche od ormonali

ALEA ATTRIBUITA A PRESSIONE LIQUORALE ELEVATA
1 Cefalea attribuita ad ipertensione endocranica idiopatica (III)
2 Cefalea attribuita ad ipertensione endocranica secondaria a cause metaboliche,

7.1.3 Cefalea attribuita ad ipertensione endocranica secondaria ad idrocefalo

7.2 CEFALEA ATTRIBUITA A BASSA PRESSIONE LIQUORALE

7.3

7.4

7.5

7.6

7.7

7.8

7.9

7.2.1 Cefalea post puntura durale
7.2.2 Cefalea da fistola liquorale
7.2.3 Cefalea attribuita a bassa pressione liquorale spontanea (o idiopatica)

CEFALEA ATTRIBUITA A MALATTIE INFIAMMATORIE NON INFETTIVE

7.3.1 Cefalea attribuita a neurosarcoidosi

7.3.2 Cefalea attribuita a meningite asettica (non infettiva)

7.3.3 Cefalea attribuita ad altre malattie infiammatorie non infettive
7.3.4 Cefalea attribuita ad ipofisite linfocitica

CEFALEA ATTRIBUITA A NEOPLASIE ENDOCRANICHE

7.4.1 Cefalea attribuita ad aumentata pressione endocranica o ad idrocefalo causato
da neoplasia

7.4.2 Cefalea attribuita direttamente a neoplasia

7.4.3 Cefalea attribuita a meningite carcinomatosa

7.4.4 Cefalea attribuita ad iper o ipo-secrezione ipotalamica o ipofisaria

CEFALEA ATTRIBUITA AD INIEZIONE INTRATECALE
CEFALEA ATTRIBUITA A CRISI EPILETTICA

7.6.1 Emicrania epileptica

7.6.2 Cefalea post-convulsiva

CEFALEA ATTRIBUITA A MALFORMAZIONE DI CHIARI TIPO I (MC1)

SINDROME DI CEFALEA TRANSITORIA E DEFICIT NEUROLOGICI CON LINFOCITOSI LIQUORALE
(HaNDL)

CEFALEA ATTRIBUITA AD ALTRA PATOLOGIA ENDOCRANICA NON VASCOLARE

Tabella 2. Capitolo 7 dell’International Headache Classification of Headache Disorders, 2°
edizione: Cefalea attribuita a patologie endocraniche non vascolari
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di tempo definito (entro tre mesi in ge-
nere), dopo la remissione del disturbo
intracranico non vascolare o dopo la fa-
se acuta. Un limite di tale definizione e
rappresentato dal fatto che per molte
Cefalee attribuite a patologie endocra-
niche non vascolari, le caratteristiche,
richieste dal criterio A, non sono ben
delineate. La struttura adottata puo co-
mungue rappresentare un incentivo a
migliorare la conoscenza delle caratte-
ristiche di tali cefalee. Va inoltre sotto-
lineato che il criterio D richiede un mi-
glioramento sostanziale o la regressio-
ne della cefalea dopo trattamento cau-
sale, eventualita non sempre possibile
per alcune cefalee. In tutti questi casi,
come quando & necessario formulare la
diagnosi prima dell'intervallo di tempo
definito, € possibile porre diagnosi di
Cefalea probabilmente attribuita a pa-
tologie endocraniche non vascolari.
L'alternativa, quando la cefalea non si
risolva o non migliori in modo significa-
tivo dopo 3 mesi ed il disturbo sia stato
trattato con successo o sia andato in-
contro a remissione spontanea, € porre
diagnosi di Cefalea cronica post-patolo-
gia endocranica non vascolare (A7.10).
Nella nuova edizione e inoltre final-
mente definito il comportamento da
adottare nei confronti di quei pazienti
che, avendo gia sofferto di una cefalea
primaria, presentano un peggioramen-
to della stessa in stretta relazione tem-
porale con l'insorgenza di un disturbo
endocranico non vascolare. Secondo la
precedente edizione solo una cefalea
di nuova insorgenza poteva essere
classificata come cefalea secondaria.
Nella nuova edizione invece, in caso di
peggioramento significativo di una ce-
falea preesistente, in concomitanza di
una patologia che si € dimostrato poter
essere responsabile di cefalea, posso-
no essere formulate le due diverse pro-
posizioni diagnostiche di cefalea pri-
maria e di Cefalea attribuita a patolo-
gie endocraniche non vascolari. In real-

ta, il problema intrinseco alla nuova
edizione si pone relativamente al do-
ver decidere quando mantenere solo la
diagnosi di cefalea primaria e quando
aggiungere anche la diagnosi di cefa-
lea secondaria. L'aggiunta di una se-
conda diagnosi pu0 essere supportata
da un peggioramento della cefalea pri-
maria, dall'evidenza che il disturbo in
atto possa essere causa del peggiora-
mento e che, una volta trattato il disor-
dine si possa apprezzare un significati-
vo miglioramento della sintomatologia
cefalalgica.

Il punto 7.1 descrive sia nella nuova
che nella precedente edizione la Cefa-
lea attribuita a pressione liquorale ele-
vata. Nella precedente edizione si di-
stinguevano forme di cefalea associate
ad Ipertensione endocranica benigna
(7.1.1) e ad Idrocefalo ipertensivo
(7.1.2). Nella nuova edizione si distin-
guono invece la 7.1.1 Cefalea attribuita
ad ipertensione endocranica idiopati-
ca, la 7.1.2 Cefalea attribuita ad iper-
tensione endocranica secondaria a
cause metaboliche, tossiche od ormo-
nali e la 7.1.3 Cefalea attribuita ad
ipertensione endocranica secondaria
ad idrocefalo. In caso di 7.1.1 Cefalea
attribuita ad ipertensione endocranica
idiopatica la cefalea si presenta con
frequenza giornaliera, e di tipo diffuso
e/o costante (non pulsante) ed € aggra-
vata dalla tosse e dallo sforzo. Sono af-
fette da tale disturbo soprattutto le
giovani donne, specialmente se obese.
Si possono associare papilledema, in-
grandimento della macchia cieca, defi-
cit del campo visivo e paralisi del sesto
nervo cranico. Altri sintomi o segni in-
cludono rumori intracranici, tinnito,
transitori oscuramenti del visus [amau-
rosi transitoria] e diplopia. La misura-
zione della pressione liquorale & indi-
cativa di valori elevati (>200 mm H,0O
nei non obesi, >250 mm H,0 negli obe-
si) in assenza di altre anomalie a livel-
lo del liquor. La cefalea di norma mi-
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gliora dopo sottrazione di liquor cefalo-
rachidiano (LCR) e si risolve entro 72
ore dalla normalizzazione della pres-
sione intracranica. In caso di 7.1.2 Ce-
falea attribuita ad ipertensione intra-
cranica secondaria a cause metaboli-
che, tossiche od ormonali la cefalea ha
caratteristiche cliniche, sintomi e se-
gni associati analoghi a quelli descritti
in caso di 7.1.1 sviluppandosi pero do-
po settimane o mesi di disturbi endo-
crini, ipervitaminosi A o assunzione di
sostanze che possono aumentare la
pressione del LCR. La cefalea che si
verifica come effetto collaterale del
trattamento medico e codificata come
8.3 Cefalea come reazione avversa at-
tribuita a [trattamento medico] croni-
co. In caso di 7.1.3 Cefalea attribuita a
Ipertensione endocranica secondaria
ad idrocefalo la cefalea che si presenta
e di tipo diffuso, peggiora al mattino o
con manovre simil-Valsalva, &€ accom-
pagnata da vomito e si associa a papil-
ledema, paralisi del VI nervo cranico,
alterazione dello stato di coscienza, an-
datura incerta e/o aumento della cir-
conferenza cranica (nei bambini di eta
inferiore ai 5 anni).

E’ presente idrocefalo a pressione ele-
vata (pressione endocranica >200 mm
H»O neinon obesio >250 mm HyO ne-
gli obesi) con ingrandimento ventrico-
lare alle neuroimmagini.

Il punto 7.2 descrive sia nella nuova
che nella precedente edizione la Cefa-
lea attribuita a bassa pressione liquo-
rale. In tale punto sono inclusi, come
nella precedente edizione, la 7.2.1 Ce-
falea post puntura durale e la 7.2.2 Ce-
falea da fistola liquorale; nella nuova
edizione inoltre, rispetto alla preceden-
te e riportata anche la 7.2.3 Cefalea at-
tribuita a bassa pressione liquorale
spontanea (o idiopatica). In caso di
7.2.1 Cefalea post puntura durale (pun-
tura lombare) la cefalea peggiora entro
15 minuti dal mantenimento della posi-
zione assisa o della stazione eretta e
migliora entro 15 minuti dal decubito
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orizzontale. Si associano rigidita nuca-
le, tinnito, ipoacusia, fotofobia, nausea.
La cefalea si sviluppa entro 5 giorni
dalla puntura durale e si risolve spon-
taneamente entro 1 settimana o entro
48 ore dall'effettivo trattamento della
perdita liquorale con patch [tampona-
mento] ematico epidurale. In caso di
7.2.2 Cefalea da fistola liquorale la ce-
falea peggiora entro 15 minuti dal
mantenimento della posizione assisa o
della stazione eretta. Si possono asso-
ciare gli stessi sintomi e segni descrit-
tiin caso di 7.2.1 Cefalea post puntura
durale (puntura lombare). Deve inoltre
esserci evidenza di una procedura o un
trauma in grado di determinare una
persistente perdita di LCR con eviden-
za di bassa pressione del L.CR alla riso-
nanza magnetica (e.g., potenziamento
pachimeningeo) o evidenza di perdita
di LCR alla mielografia convenzionale,
alla mielo-TC o alla cisternografia. La
pressione liquorale deve essere inoltre
inferiore a 60 mm H5O in posizione as-
sisa. La cefalea si risolve in genere en-
tro 7 giorni dal blocco della perdita di
LCR. In caso di 7.2.3 Cefalea attribuita
a bassa pressione liquorale spontanea
(o idiopatica) la cefalea ha caratteristi-
che cliniche e strumentali analoghe a
quella gia descritte per la 7.2.1 in as-
senza pero di anamnesi positiva per
puntura durale o altra causa di fistola
liquorale. La cefalea si risolve comun-
que entro 72 ore dal patch [tampona-
mento] ematico epidurale. Il disturbo
sottostante pud essere rappresentato
dal basso volume del LCR. Un’anam-
nesi di occasionale aumento della
pressione endocranica (e.g., per un for-
te colpo di tosse) & sovente chiamata in
causa. In altri casi puo essersi verifica-
ta una improvvisa caduta della pressio-
ne atmosferica. Una cefalea posturale
simile a quella da bassa pressione del
LCR é stata riportata dopo attivita ses-
suale. Questo tipo di cefalea dovrebbe
essere qui codificato perché dovuto a
perdita di LCR. Molti pazienti con cefa-
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lea spontanea da bassa pressione li-
quorale rispondono al patch [tampona-
mento| ematico epidurale, alla infusio-
ne di soluzione fisiologica epidurale o a
terapie farmacologiche come caffeina
per via endovenosa o analgesici coven-
zionali. Alcuni pazienti hanno una riso-
luzione spontanea della loro cefalea,
mentre altri hanno recidive dopo un
iniziale trattamento risolutivo. Sono
stati riportati casi di erniazione durale
a manicotto, sopratutto a livello toraci-
co, trattati chirurgicamente con suc-
cesso. La puntura durale dovrebbe es-
sere evitata nei pazienti con segni di
positivita alla risonanza magnetica, co-
me il potenziamento meningeo dopo
contrasto.

Le forme di cefalee riportate nella pre-
cedente edizione al punto 7.3 Infezione
endocranica sono riportate nella nuova
edizione nel capitolo 9 Cefalea attribui-
ta ad infezione. Il punto 7.3 della nuo-
va edizione riporta la Cefalea attribuita
a malattie inflammatorie non infettive
precedentemente descritte al punto
7.4. Nella nuova classificazioni sono
specificati diverse forma di cefalee
quali la 7.3.1 Cefalea attribuita a neu-
rosarcoidosi, la 7.3.2 Cefalea attribuita
a meningite asettica (non infettiva), la
7.3.3 Cefalea attribuita ad altre malat-
tie infiammatorie non Iinfettive e la
7.3.4 Cefalea attribuita ad ipofisite lin-
focitica. In caso di 7.3.1 Cefalea attri-
buita a neurosarcoidosi la cefalea che
si presenta non ha caratteristiche tipi-
che conosciute. L'evidenza di neuro-
sarcoidosi comprende lesioni dei nervi
cranici, lesioni endocraniche occupanti
spazio alla risonanza magnetica, me-
ningite asettica e/o lesioni infiammato-
rie focali periventricolari e lesioni
espansive con potenziamento omoge-
neo confermate alla biopsia come gra-
nulomi non caseosi. In caso di 7.3.2 Ce-
falea attribuita a meningite asettica
(non infettiva) la cefalea si associa ad
evidenza all’esame del LCR di pleioci-
tosi linfocitica, proteine lievemente au-

mentate e glucosio normale in assenza
di germi patogeni. In tali casi possono
essere impiegati ibuprofene, immuno-
globuline, penicillina o trimetoprim,
iniezioni intratecali o insufflazioni. In
caso di 7.3.3 Cefalea attribuita ad altre
malattie infiammatorie non infettive la
cefalea non ha caratteristiche tipiche
conosciute ed e presente evidenza di
una delle malattie infiammatorie note
per essere associate con cefalea. La ce-
falea puo essere associata, pur non es-
sendo abitualmente un sintomo d’'esor-
dio o dominante, ad encefalite acuta
disseminata (ADEM), a lupus eritema-
toso sistemico (LES), a sindrome di
Behcet, a sindrome da anticorpi anti-
fosfolipidi, a sindrome di Vogt-Koyana-
gi-Harada. In caso di 7.3.4 Cefalea at-
tribuita ad ipofisite linfocitica la cefa-
lea che non presenta caratteristiche ti-
piche conosciute si associa ad ipopitui-
tarismo ed ingrandimento simmetrico
dell'ipofisi con potenziamento omoge-
neo dopo contrasto alla risonanza ma-
gnetica. E’ inoltre necessaria la confer-
ma bioptica di ipofisite linfocitica. L'i-
pofisite linfocitica € spesso accompa-
gnata da iperprolattinemia (50% dei
casi) o da autoanticorpi contro la pro-
teina citosolica ipofisaria (20%). 11 dis-
turbo si sviluppa tipicamente alla fine
della gravidanza o durante il post-par-
tum, ma puo verificarsi anche negli uo-
mini.

Il punto 7.4 della nuova edizione de-
scrive la Cefalea attribuita a neoplasie
endocraniche descritta nella preceden-
te edizione al punto 7.6 Neoplasia en-
docranica.

Si distinguono in tale ambito la 7.4.1
Cefalea attribuita ad aumentata pres-
sione endocranica o ad idrocefalo cau-
sato da neoplasia, la 7.4.2 Cefalea at-
tribuita direttamente a neoplasia, la
7.4.3 Cefalea attribuita a meningite
carcinomatosa e la 7.4.4 Cefalea attri-
buita ad iper o ipo-secrezione ipotala-
mica o ipofisaria. In caso di 7.4.1 Cefa-
lea attribuita ad aumentata pressione
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endocranica o ad idrocefalo causato da
neoplasia la cefalea e diffusa, non pul-
sante, puo associarsi a nausea e/o vo-
mito e peggiora con l'attivita fisica e/o
con manovre note per aumentare la
pressione endocranica (come la mano-
vra di Valsalva, la tosse o lo starnuto).
Alla tomografia computerizzata o alla
risonanza magnetica c'€ evidenza di
tumori endocranici occupanti spazio
che causano idrocefalo. La cefalea mi-
gliora entro 7 giorni dalla rimozione
chirurgica o dalla riduzione di volume
del tumore. L'esordio della cefalea puo
essere improvviso (cefalea a colpo di
tuono) e, in questi casi, associato con
perdita di coscienza come ad esempio
nella cisti colloide del III ventricolo. In
caso di 7.4.2 Cefalea attribuita diretta-
mente a neoplasia la cefalea e di tipo
progressivo, localizzata, peggiora al
mattino, € aggravata dalla tosse o dal-
la flessione in avanti. Alle neuroimma-
gini si evidenzia una neoplasia endo-
cranica. La cefalea si risolve entro 7
giorni dopo rimozione chirurgica o ri-
duzione di volume della neoplasia o
trattamento con corticosteroidi. In caso
di 7.4.3 Cefalea attribuita a meningite
carcinomatosa la cefalea pud essere
diffusa o localizzata. Deve essere pre-
sente meningite carcinomatosa docu-
mentata da (ripetuti) esami del LCR
e/o dal potenziamento durale alla riso-
nanza magnetica. La cefalea puo mi-
gliorare temporaneamente con che-
mioterapia intratecale o prednisone
(prednisolone). In caso di 7.4.4

Cefalea attribuita ad iper o ipo-secre-
zione Ipotalamica o ipofisaria la cefalea
e bilaterale fronto-temporale e/o retro-
orbitaria. E' presente ipersecrezione di
prolattina, ormone della crescita (GH)
e ormone adrenocorticotropo (ACTH)
associata a microadenomi di diametro
<10 mm o in alternativa disturbi della
termoregolazione, alterazioni dell’emo-
tivita, della sete e dell’appetito e alte-
razioni dello stato di coscienza in caso
di tumore ipotalamico. La cefalea si
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sviluppa sempre durante l'alterazione
endocrina.

Il punto 7.5 riporta sia nella nuova che
nella precedente edizione la Cefalea
attribuita ad iniezione intratecale. Nel-
la precedente edizione si operava pero
una distinzione, non piu presente, tra
cefalea da Effetto diretto (7.5.1) e Do-
vuta a meningite chimica (7.5.2). In ca-
so di Cefalea attribuita ad iniezione in-
tratecale la cefalea e di tipo diffuso e
persiste in decubito orizzontale. In
anamnesi e presente l'esecuzione di
una iniezione intratecale con cefalea
che si sviluppa entro 4 ore dall'iniezio-
ne intratecale e sirisolve entro 14 gior-
ni. Se la cefalea persiste oltre 14 giorni,
la probabile diagnosi e 7.2.2 Cefalea da
fistola liquorale.

Il punto 7.6 della nuova edizione ripor-
ta la cefalea attribuita a crisi epilettica,
non descritta nella precedente edizio-
ne. Sono specificati due punti il 7.6.1
Emicrania epilettica ed il 7.6.2 Cefalea
post-convulsiva. L'associazione tra emi-
crania ed epilessia & complessa e bidi-
rezionale. Puo essere correlata a fattori
di rischio genetici e/o ambientali che
aumentano l'eccitabilita neuronale o
diminuiscono la soglia per entrambi i
tipi di attacco. L'emicrania e 1'epilessia
possono coesistere anche senza che
I'una costituisca un aggiuntivo fattore
di rischio per l'altra. L'emicrania e l'e-
pilessia possono rappresentare una co-
morbidita poiché talune malattie cere-
brali (e.g., MELAS) predispongono i
pazienti sia all'epilessia che all'emicra-
nia, verificandosi a distanza di tempo
I'una dall’altra. Sembra anche esservi
un’alta incidenza di emicrania in talu-
ne forme di epilessia come 1'epilessia
occipitale benigna, 1'epilessia rolandi-
ca benigna e l'epilessia cortico-retico-
lare con assenza di crisi. Inoltre, lesio-
ni strutturali come le malformazioni ar-
tero-venose possono presentarsi con le
caratteristiche cliniche dell’emicrania
con aura associata a convulsioni, gene-
ralmente accompagnate da cefalea.
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Inoltre & stato riportato che convulsio-
ni si verificano durante o immediata-
mente dopo un'aura emicranica. Il ter-
mine migralepsy & stato usato per de-
scrivere crisi epilettiche che si verifica-
no tra l'aura e la fase di cefalea dell’e-
micrania. Non vi & ragione per la quale
le crisi epilettiche, cosi suscettibili ai
fattori scatenanti interni ed esterni,
non possano essere suscettibili ai cam-
biamenti corticali indotti dall’emicra-
nia. Comunque, tutto cio e cosi estre-
mamente raro che solo pochi casi clini-
¢l sono stati pubblicati pur essendo 1'e-
micrania e 1'epilessia tra le piu comuni
patologie dell’encefalo. In accordo con
una recente rassegna, queste manife-
stazioni sono vere crisi epilettiche occi-
pitali che imitano l'aura emicranica.
Per esempio, due dei tre pazienti con
migralepsy di Lennox e Lennox (1960)
sembravano affetti da epilessia occipi-
tale sintomatica ed idiopatica con allu-
cinazioni visive. In caso di 7.6.1 Emi-
crania epileptica la cefalea dura da se-
condi a minuti e si presenta durante
una crisi epilettica parziale o si svilup-
pa sincronicamente alla crisi convulsi-
va, omolaterale alla scarica ictale, o si
risolve immediatamente dopo la con-
vulsione. Si riconosce, seppur rara, una
cefalea sincrona omolaterale con carat-
teristiche emicraniche che si presenta
come una manifestazione ictale della
scarica convulsiva. La diagnosi richie-
de l'inizio simultaneo della cefalea e
della scarica ictale dimostrata dall’elet-
troencefalogramma. In caso di 7.6.2
Cefalea post-convulsiva la cefalea ha le
caratteristiche di cefalea tensiva o, nei
pazienti con emicrania, di cefalea emi-
cranica e si verifica entro 3 ore dalla
crisi in pazienti che hanno presentato
una crisi epilettica parziale o genera-
lizzata. Sirisolve in genere entro 72 ore
dalla crisi convulsiva. La cefalea post-
convulsiva con caratteristiche emicra-
niche € una ben nota conseguenza di
una scarica convulsiva. La cefalea

post-convulsiva e spesso indistingui-
bile dalla cefalea emicranica ed asso-
ciata a nausea e vomito. E’' ugual-
mente frequente in soggetti con o
senza anamnesi familiare positiva per
emicrania. Come altra somiglianza
con la cefalea emicranica, in alcuni
pazienti, la cefalea post-convulsiva si
sviluppa 3-15 minuti dopo la fine del-
le allucinazioni visive (dura piu a lun-
go ed e piu grave dopo crisi visive di
piu lunga durata). Una cefalea simile
post-convulsiva e stata riscontrata in
pazienti con epilessia sintomatica ma
€ soprattutto evidente nelle crisi occi-
pitali idiopatiche. E' possibile che le
scariche epilettiche nei lobi occipitali
scatenino una vera cefalea emicrani-
ca attraverso meccanismi trigemino-
vascolari o troncali.

Il punto 7.7 della nuova edizione de-
scrive la Cefalea attribuita a malforma-
zione di Chiari tipo I, non riportata nel-
la precedente edizione. In caso di tale
patologia, la cefalea e scatenata dalla
tosse e/o dalla manovra di Valsala e
protratta (da ore a giorni) e si localizza
in regione occipitale e/o suboccipitale;
si associa a sintomi e/o segni di dis-
funzione troncale, cerebellare, del mi-
dollo cervicale e a sintomi e/o segni oto-
neurologici quali capogiro, perdita di
equilibrio, sensazione di alterazione
della pressione endoauricolare, ipoacu-
sia o iperacusia, vertigini, nistagmo ver-
so il basso, oscillopsia e sintomi visivi
transitori (fotopsie scintillanti, offusca-
mento visivo, diplopia o disturbi trans-
itori del campo visivo). Alla risonanza
magnetica cranio-cervicale deve essere
presente erniazione delle tonsille cere-
bellari definita da specifici criteri.

La cefalea & spesso descrittivamente
simile a quella primaria da colpo di tos-
se con I'eccezione della possibile mag-
gior durata (minuti piuttosto che se-
condi). La cefalea rappresenta il sinto-
mo piu comune della malformazione di
Chiari tipo I anche se i pazienti posso-
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no presentare disturbi localizzati ocu-
lo-vestibolari (74% dei casi), degli ulti-
mi nervi cranici, del tronco, del cervel-
letto (50%) e/o disfunzione del midollo
indicativa di siringomielia (66%). Seb-
bene allo stato attuale non esistano cri-
teri specifici per caratterizzare la cefa-
lea attribuibile a malformazione di
Chiari tipo I, € raccomandata una rigi-
da aderenza ai criteri clinici e radiolo-
gici sopra descritti prima dell'interven-
to chirurgico. Questi criteri richiedono
comungque una verifica e saranno ine-
vitabilmente modificati in future revi-
sioni della International Classification
of Headache Disorders. Studi prospet-
tici con prognosi chirurgica a lungo
termine sono necessari.

Il punto 7.8riporta la Sindrome di cefa-
lea transitoria e deficit neurologici con
linfocitosi liquorale (HaNDL). Tale sin-
drome e caratterizzata da episodi di ce-
falea moderata o severa che durano
ore prima di risolversi completamente.
L'esame del L.CR mostra pleiocitosi con
prevalenza di linfociti (>15 cellule/ml)
mentre le neuroimmagini, 1'esame cul-
turale del LCR e altri test eziologici ri-
sultano normali. Gli episodi di cefalea,
che si ripetono entro 3 mesi, sono in
genere accompagnati o immediata-
mente seguiti da deficit neurologici
transitori che iniziano in stretta rela-
zione temporale con lo sviluppo di
pleiocitosi del LCR. Questa sindrome,
da principio chiaramente descritta da
Bartleson et al. (1981) € stata anche
descritta in letteratura come una sin-
drome emicranica con pleiocitosi cere-
brospinale e come pseudoemicrania
con sintomi neurologici temporanei e
pleiocitosi linfocitica. Il quadro clinico
e caratterizzato da 1 fino a 20 episodi
individualmente distinti di deficit neu-
rologici accompagnati o seguiti da ce-
falea di moderata o severa intensita.
La maggior parte degli episodi durano
ore. Le manifestazioni neurologiche
che coinvolgono gli emisferi cerebrali
e/o il tronco/cervelletto, consistono piu
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comunemente di sintomi sensitivi
(78% dei casi riportati), afasia (66%) e
deficit motori (56%). Sintomi visivi si-
mili a quelli dell’aura emicranica sono
relativamente poco frequenti (18%).
Alcuni individui riferiscono una marcia
dei sintomi simile a quella riportata
nella tipica emicrania con aura. I pa-
zienti sono asintomatici tra gli episodi.
Oltre alla linfocitosi liquorale (10-760
cellule/ml) vi sono aumenti delle pro-
teine totali del LCR (20-250 mg/dl) in
>90% dei casi e della pressione liquo-
rale iniziale (100-400 mm H20) in >50%
dei casi. Il papilledema & occasional-
mente presente. La tomografia compu-
terizzata e la risonanza magnetica di
routine (con o senza contrasto per via
endovenosa) e l'angiografia sono ef-
fettivamente sempre normali. Le inda-
gini microbiologiche sono invariabil-
mente normali. L'elettroencefalogram-
ma e la SPECT possono documentare
aree di alterazione focale correlate ai
deficit neurologici focali. La pleiocitosi
liquorale pud normalizzarsi ai ripetuti
esami liquorali. Sebbene non siano sta-
ti riportati in letteratura ampi studi si-
stematici con follow-up a lungo termi-
ne sembra che alcuni pazienti con que-
sta sindrome possano presentare reci-
diva. La maggior parte dei pazienti con
questa sindrome non hanno anamnesi
positiva per emicrania. Il medico deve
comungue considerare altre possibili
diagnosi che possano condividere al-
cune delle connotazioni cliniche, come
I'emicrania emiplegica familiare, la
neuroborreliosi, la neurosifilide, la
neurobrucellosi, il micoplasma, la me-
ningite, 'aracnoidite granulomatosa e
neoplastica, 1'encefalite e le vasculiti
del SNC.

Il punto 7.9riporta la Cefalea attribuita
ad altra patologia endocranica non va-
scolare. E’ una cefalea che si presenta
con frequenza giornaliera, dolore diffu-
so che si aggrava con la manovra di
Valsala. Si associa ad evidenza di una
patologia intracranica diversa da quel-
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le precedentemente descritte.

Il capitolo 7 della nuova edizione del-
I'International Classification of Heada-
che Disorders oltre ad offrire maggior
chiarezza riguardo le entita gia prece-
dentemente descritte porta all'atten-
zione dei lettori anche quadri clinici di
piu recente identificazione come anche
patologie rare. Pur persistendo ancora
territori di incertezza, la nuova edizio-
ne dell'International Headache Society
rappresenta un fondamentale stru-
mento per la ricerca e per l'attivita cli-
nica. Attraverso il suo impiego sara
possibile accumulare informazioni che
possano da un lato rinforzare e, dal-
I'altro, sottolineare cid0 che racchiude

delle imprecisioni in modo da favorire
il progresso nella conoscenza delle ce-
falee.
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Introduzione

1 tentativo di fornire criteri classificativi
adeguati per le cefalee correlate alle infe-
Zioni € un compito molto impegnativo per
I'ampio spettro di patologie che ne fanno
parte.

Nella precedente classificazione le diffe-
renze tra le varie malattie in termini ezio-
patogenetici, prognostici e terapeutici
aveva portato alla trattazione delle cefa-
lee associate a infezioni intracraniche e
delle cefalee associate a infezioni siste-
miche in due differenti capitoli:
rispettivamente il 7, dedicato alle “ce-

falee associate a lesioni intracraniche
non vascolari” e il 9, riservato alle “ce-
falee in corso di infezioni sistemiche”.
La scelta era giustificata dai diversi
meccanismi patogenetici coinvolti nel-
le due situazioni, la prima contraddi-
stinta da una stretta correlazione ana-
tomo-funzionale tra lesione e sintomo,
la seconda in cui detta correlazione &
indiretta e meno conosciuta.

La nuova classificazione invece, unen-
do i due argomenti in uno stesso capi-
tolo intitolato “Headache attributed to
infection” (tabella 1) ne sottolinea l'in-
discutibile affinita, che trova riscontro

9.1. CEFALEA ATTRIBUITA AD INFEZIONE INTRACRANICA
9.1.1 Cefalea attribuita a meningite batterica
9.1.2 Cefalea attribuita a meningite linfocitica
9.1.3 Cefalea attribuita ad encefalite
9.1.4 Cefalea attribuita ad ascesso cerebrale
9.1.5 Cefalea attribuita ad empiema subdurale

9.2 CEFALEA ATTRIBUITA AD INFEZIONI SISTEMICHE
9.2.1 Cefalea attribuita ad infezione batterica sistemica
9.2.2 Cefalea attribuita ad infezione virale sistemica
9.2.3 Cefalea attribuita ad altre infezioni sistemiche

9.3 CEFALEA ATTRIBUITA AD HIV/AIDS

9.4 CEFALEA CRONICA POST-INFETTIVA

9.4.1 Cefalea cronica post-infettiva attribuita a meningite batterica

Tabella 1. Le cefalee in corso di infezioni secondo la nuova classificazione IHS
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pratico nel contesto clinico specialisti-
co cui entrambe afferiscono: 1’ infetti-
vologia neurologica.

Metodologia di lavoro

La stesura di questa revisione critica &
stata preceduta da un’ indagine biblio-
grafica ristretta al periodo 1988-2004 e
fondata su strategie di ricerca infor-

matica e manuale (Medline, Handbook
of Clinical Neurology, Bradley,
Adams). Abbiamo seguito questo per-
corso con il duplice obiettivo di svol-
gere il lavoro rispettando le reali evi-
denze scientifiche e di fornire al letto-
re gli strumenti adatti per giudicarlo. I
criteri adottati per la ricerca e i relativi
risultati sono illustrati nella tabella 2.
Come il lettore potra notare, nella bi-

Numero
complessivo
delle voci
bibliografiche

Strategia di ricerca:
Medline* ricerca manuale

Numero
studi
generici

Totale

dei lavori

selezionati
(1+2+3)

Numero

revisioni

e capitoli

di libri
(3)

(1) (2)

9.1- CEFALEA ATTRIBUITA
AD INFEZIONE INTRA-
CRANICA

*MESH: headache

AND meningitis/
encephalitis/

subdural empyema/

brain abscess/EBV/HSV

1393

27 1 9 37

9.2 - CEFALEA ATTRIBUITA
A INFEZIONI SISTEMICHE

*MESH: headache AND fever 2035

10 0 2 12

9.3 - CEFALEA ATTRIBUITA
AD HIV/AIDS 298
*MESH: headache AND hiv

9.4 - CEFALEA CRONICA
POSTINFETTIVA

*MESH: chronic viral headache;
chronic bacterial headache; 180
post viral headache;

post bacterial headache;
chronic postinfectious headache

TOTALE 3906

47 8 22 77

Legenda

1) lavori in cui le caratteristiche della cefalea rappresentano un aspetto marginale della ricerca
2) lavori in cui la cefalea e I’ obiettivo principale dello studio
3) secondo il criterio di classificazione Medline (publication types)

Tabella 2. Risultati della ricerca bibliografica
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bliografia sono presenti anche alcuni
voci precedenti al 1988. Si tratta di ar-
gomenti (v. 9.4.1 Cefalea cronica post-
infettiva attribuita a meningite batte-
rica) sui quali non esistono altri studi
oltre a quelli riportati. Sulla 9.1 “Cefa-
lea attribuita ad infezioni intracrani-
che” sono stati reperiti studi primari e
revisioni, mentre sulla 9.2 “Cefalea at-
tribuita ad infezioni sistemiche” ab-
biamo potuto consultare solo revisioni
qualitative e capitoli di libri, vista la
carenza di altro materiale bibliografico
disponibile. Dall’analisi della letteratu-
ra emerge che, ai fini di una classifica-
zione sistematica, esistono due pro-
blematiche di carattere metodologico:
1) scarsa rappresentazione di studi ad
hoc. La maggior parte dei lavori pub-
blicati & principalmente mirata alla de-
finizione di altri aspetti della malattia
infettiva, in cui il problema della cefa-
lea viene affrontato in modo margina-
le e con scarso rigore metodologico; 2)
relativa scarsita di studi prospettici.
Le poche eccezioni riguardano le ricer-
che sulla New Daily Persistent Heada-
che (NDPH) (1), sulla Chronic Fatigue
Syndrome (CFS) (2) e sulla cefalea in
corso di infezione da HIV (3,4,5,6). Le
prime due condizioni, nonostante le
crescenti evidenze sulla loro possibile
origine virale, sono attualmente classi-
ficate in altri capitoli, mentre la cefa-
lea in corso di HIV/AIDS e effettiva-
mente riportato nel capitolo 9 della
nuova classificazione, di cui costitui-
sce probabilmente la novita piu im-
portante.

In generale le cefalee infettivologi-
che, che costituiscono uno dei proble-
mi piu complessi e articolati nel capi-
tolo delle cefalee secondarie, sono
state codificate nella vecchia e nella
nuova classificazione secondo criteri
piuttosto diversi che andiamo ad ana-
lizzare.

9.1 Cefalea attribuita ad infezione
intracranica

Descrizione
La vecchia classificazione esaurisce
il problema in modo molto sbrigativo
e schematico, poiché accorpa nel
paragrafo 7.3.2 tutte le encefaliti, le
meningiti, gli ascessi e l'empiema
sottodurale, ignorando che le carat-
teristiche cliniche della cefalea e i ri-
spettivi background eziopatogeneti-
ci sono diversi nelle varie condizio-
ni. La nuova classificazione, invece,
articola l'argomento in modo molto
dettagliato, codificando quasi tutte
le diverse situazioni sulla base di un
criterio essenzialmente organo-spe-
cifico che tiene conto anche dei ri-
spettivi meccanismi fisiopatogeneti-
ci (tabella 3). Viene opportunamente
attribuita una specifica dignita noso-
logica alle seguenti condizioni:
9.1.1 Cefalea attribuita a meningite
batterica;
9.1.2 Cefalea attribuita a meningite
linfocitica;
,1,3 Cefalea attribuita ad encefalite;
1.4 Cefalea attribuita ad ascesso
cerebrale;
Cefalea attribuita ad empiema
subdurale.
Il meccanismo patogenetico che sta al-
l'origine della cefalea varia in tutte
queste situazioni essendo dovuto ad ir-
ritazione delle strutture algogene nelle
meningiti, ad edema diffuso nelle en-
cefaliti, a ipertensione endocranica con
effetto massa nell’'ascesso cerebrale e
infine ad una combinazione di effetti
irritativi e di ipertensione endocranica
nell'’empiema sottodurale. La distinzio-
ne tra cefalea in corso di meningite
batterica e di meningite linfocitica non
€ sempre possibile nella pratica clinica.
Come avremo modo di sottolineare in
seguito, il paragrafo “cefalea attribuita
a meningite linfocitica” contiene una
serie molto eterogenea di condizioni

© ©®©
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che comprendono anche le meningiti
linfocitarie benigne e le cosiddette me-
ningiti asettiche, caratterizzate da un
quadro clinico dominato dalla cefalea
occipito-nucale non associata ad altri
sintomi neurologici.

Commenti

L' esposizione basata su una rigida di-
stinzione tra meningiti ed encefaliti ha
una finalita prettamente scolastica,
poiché in linea teorica le due sindromi
sono distinguibili attraverso la semeio-
logia classica. In realta tale condizione
“ideale” e osservabile solo in una ri-
stretta minoranza di casi. Infatti, non-
ostante i vari agenti eziologici abbiano
un tropismo piu spiccato per le menin-
gi (batteri) o per l'encefalo (virus), la

maggior parte delle situazioni, nelle fa-
si conclamate di malattia, sono con-
traddistinte da quadri misti con inte-
ressamento di entrambe le componen-
ti. E’ ovvio, che in queste condizioni
piuttosto abituali, la cefalea abbia con-
temporaneamente i caratteri dell'iper-
tensione endocranica, dell’ irritazione
meningea e dell’ ipertermia.

Il punto 9.1.2 merita senz’altro alcune
considerazioni a parte, vista la notevo-
le complessita dell’ argomento (tabella
3). La classificazione con il titolo “Ce-
falea attribuita a meningite linfocita-
ria” comprende molte condizioni a ge-
nesi variabile e talora non ricostruibile,
caratterizzate da comportamenti molto
diversi, sia del quadro clinico generale
sia della cefalea. E’ indubbiamente 1'ar-

1. insorgenza acuta
2. intensita forte

di glucosio nella norma

dell'infezione.

Note

A. Cefalea con almeno una delle seguenti caratteristiche e che soddisfi tutti i criteri C e D:

3. associata a rigidita nucale, febbre, nausea, fotofobia e fonofobia

B. L'esame del liquor mostra pleiocitosi linfocitaria, lieve aumento delle proteine e livelli

C. La cefalea si sviluppa in stretta relazione temporale con la meningite.

D. La cefalea si risolve entro 3 mesidal trattamento efficace o dalla remissione spontanea

1. Virus, borrelia, listeria, micosi, tubercolosi o altri agenti infettivi possono essere isolati con metodiche ap-
propriate.
2. La cefalea in genere si risolve entro 1 settimana.

Commenti

Cefalea, febbre, fotofobia e rigidita nucale sono i sintomi piu importanti delle meningiti linfocitiche
o0 non batteriche e la cefalea puo rappresentare il sintomo prevalente per tutta la durata della malat-
tia. La cefalea puo presentarsi nel corso di infezioni intracraniche, ma anche nelle infezioni sistemi-
che. Dato che i segni di flogosi sistemica associati a cefalea non indicano necessariamente meningite
o encefalite, la diagnosi di meningite linfocitica deve essere confermata da un esame liquorale.

Gli enterovirus sono responsabili della maggior parte delle infezioni virali. Altri possibili agenti pato-
geni sono rappresentati dall’'Herpes simplex, Adenovirus, virus della parotite ed altri virus.

Tabella 3. Cefalea attribuita a meningite linfocitica (9.1.2). Criteri diagnostici
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gomento piu eterogeneo dell'intero ca-
pitolo, poiché comprende tutte le “me-
ningiti non batteriche”. II termine e
piuttosto ambiguo e implica un ampio
spettro di condizioni che vanno dalla
cosiddetta meningite linfocitaria beni-
gna, osservabile in varie condizioni
(7), fino alla grave meningite da Her-
pes Simplex o alla meningite tuberco-
lare. Non é chiara la ragione per cui in
nota venga riportato 1'esempio della
tubercolosi a fianco di “virus, borrelia,
listeria, miceti, ....” viste le caratteristi-
che cliniche, liquorali e prognostiche
correlate all'infezione del bacillo di
Koch che la pongono in una posizione
del tutto diversa rispetto alle altre con-
dizioni (8,9).

Argomenti in discussione

CEFALEA ATTRIBUITA ALLE MENINGITI
LINFOCITICHE 9.1.2

= Come gia sottolineato, il capitolo del-
le meningiti linfocitiche comprende
situazioni troppo eterogenee che do-
vrebbero essere ri-codificate in rap-
porto alle prerogative dell’ agente
eziologico, da cui dipendono le carat-
teristiche del quadro clinico. Non ci
sembra del tutto appropriato identifi-
care con lo stesso codice le cefalee
da meningiti da tubercolosi, virus,
spirochete, Clamidia, Rickettsia, mi-
coplasma pneumoniae, brucella...Il
paragrafo potrebbe essere sottopo-
sto a verifica con I'obiettivo specifico
di differenziare le “Cefalee in corso
di meningite tubercolare e condizioni
affini” dalle “Cefalee in corso di me-
ningiti virali”.

I quadri di meningite acuta, siano es-
si sostenuti da infezioni virali o bat-
teriche, sono caratterizzati da un im-
portante contesto febbrile/infiamma-
torio generale e dovrebbero essere
distinti dalle meningiti croniche o
cronico-recidivanti, ad andamento
piu indolente, generalmente dovuti
ad alcune varianti di tubercolosi, ad
infezione fungina o ad altre forme

piu rare (sindrome di Mollaret)
(10,11). Queste ultime condizioni, in-
fatti, hanno caratteristiche proprie,
diverse rispetto alle meningiti acute
e molto diverse anche rispetto alle
cefalee croniche post infettive, ri-
spetto alle quali devono essere clas-
sificate separatamente.
Sarebbe pertanto utile valutare 1’ op-
portunita di considerare le “Cefalee
in corso di meningiti croniche”.

= Vi & una certa confusione in lettera-
tura e nella pratica clinica sull’ uso
del termine “meningite asettica”.
Fonti autorevoli (10) attribuiscono al
termine un significato che compren-
de tutte quelle condizioni, perlopiu
ad andamento benigno, nelle quali
sia documentabile un quadro clinico
di meningite acuta con cefalea occi-
pito-nucale e un danno infiammato-
rio nel liquor cefalo-rachidiano, senza
evidenza documentata dell’ agente
microbico responsabile. Viene espli-
citato che questa definizione com-
prende dquelle situazioni, piuttosto
frequenti, in cui la patogenesi infetti-
va sia molto probabile ma non dimo-
strata. Molte situazioni, descritte in
letteratura con il termine “meningite
asettica” rientrano a pieno titolo nel
punto 9.1.2, mentre la nuova classifi-
cazione utilizza questa dicitura, in
modo fuorviante, come sinonimo di
meningite da agenti non infettivi (v.
capitolo 7.3.2). Questa scelta, che
puo generare ulteriore confusione
sull'uso del termine “meningite aset-
tica” potrebbe esser riconsiderata.

L'INQUADRAMENTO NOSOLOGICO DELLE “CE-

FALEE IN CORSO DI MALATTIE INFIAMMATORIE

NON INFETTIVE “ 7.3.3. IL PROBLEMA DEL-

L'ENCEFALOMIELITE ACUTA DISSEMINATA

» Esiste un ‘ampia documentazione
bibliografica (12,13) che dimostra
I'esistenza di cefalea in corso di
encefalomielite post/parainfettiva,
meglio nota con l'acronimo anglo-
sassone di ADEM (Acute Dissemi-
nated Encephalomyelitis). Questa
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forma di cefalea, che & semeiologi-
camente indistinguibile da quella
osservata in corso di meningoence-
falite, viene invece classificata, co-
me in passato, con il codice 7.3.3
nel capitolo delle malattie infiam-
matorie non infettive. L'eziopato-
genesi e tuttora discussa tanto che
in alcuni testi la malattia viene an-
noverata tra le malattie infettive,
in altri tra le malattie autoimmuni.
In ogni caso 'ADEM, nella sua va-
riante piu frequentemente osserva-
ta, € preceduta da un’ infezione e
mima una meningoencefalite da
danno microbico diretto, rispetto
alla quale si pongono i principali
problemi della diagnosi differen-
ziale.

Da un punto di vista pratico, visto
il contesto clinico chiaramente
post/parainfettivo e il tipo di cefa-
lea ad espressione “meningoence-
falitica”, riteniamo che sarebbe piu
opportuno inserire questa forma di
cefalea nel capitolo 9, come “Cefa-
lee in encefaliti ad eziologia infetti-
va e verosimile patogenesi autoim-
munitaria”.

9.2 Cefalea attribuita ad infezioni
sistemiche

Descrizione

9.2.1 Cefalea attribuita ad infezione
batterica sistemica;

9.2.2 Cefalea attribuita ad infezione
virale sistemica;

9.2.3 Cefalea attribuita ad altre
infezioni sistemiche.

L' approccio della vecchia e della nuo-

va classificazione al problema della ce-

falea in corso di infezione sistemica

non € sostanzialmente cambiato. In en-

trambi i casi viene operata una distin-

zione tra infezioni virali e batteriche e,

nel contesto di queste, tra forme loca-

lizzate a singoli organi e forme disse-

minate. Molto opportunamente nella

nuova classificazione viene fornita una
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giustificazione a questa scelta con I’ af-
fermazione che “Alcuni microrganismi
patogeni possono interferire con i nu-
clei del troncoencefalo attraverso il ri-
lascio di sostanze capaci di indurre ce-
falea, in alternativa alcune endotossi-
ne possono attivare '’enzima che sinte-
tizza l'ossido nitrico (NOS) con conse-
guente produzione di tale sostanza.
L'esatta natura di questi meccanismi
deve essere indagata”. Va detto che,
se questo meccanismo e stato in parte
documentato per i batteri, la stessa co-
sa non si puo dire per i virus, rispetto
ai quali non esiste dimostrazione.

Commenti

Solo nella nuova classificazione viene
discusso il ruolo della febbre come fat-
tore potenzialmente implicato nella pa-
togenesi della cefalea, in modo indi-
pendente rispetto all'agente responsa-
bile dell’ infezione. Per ragioni non
chiare, tuttavia, lo schema classificati-
vo non comprende una codifica per la
cefalea in corso di ipertermia, non-
ostante vi siano evidenze patogeneti-
che ed epidemiologiche a favore di
questa relazione (14).

Argomenti in discussione

L'introduzione di una codifica per le
“cefalee attribuite ad Ipertermia” po-
terebbe avere una notevole utilita pra-
tica per identificare quelle situazioni,
molto frequenti, in cui 'andamento
della cefalea fluttua in modo diretta-
mente correlato alle modificazioni del-
la temperatura corporea.

9.3 Cefalea attribuita ad HIV/AIDS

Descrizione

E’ la novita piu importante della nuova
classificazione nel capitolo delle cefa-
lee attribuite ad infezioni (tabella 4). Si
propone l'obiettivo di segnalare la pos-
sibilita che, in corso di infezione da
HIV, compaia una cefalea di tipo “sor-
do e bilaterale” come sintomo neurolo-
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gico isolato e svincolato dalle altre com-
plicanze tipiche della malattia (infezio-
ni opportunistiche, neoplasie, menin-
giti asettiche).

Commenti

DESCRIZIONE DEL SINTOMO: € Dpiuttosto
aspecifica e non fornisce strumenti uti-
li per poterla distinguere da altre forme
di cefalea non direttamente correlabili
alla malattia.

CRITERI DIAGNOSTICI: € oggettivamente
difficile riuscire a interpretare quali
siano gli elementi clinici e strumentali
adeguati per classificare questo tipo di
cefalea. E' particolarmente ambiguo il
significato del punto B “...presenza di
fenomeni fisiopatologici correlati all’-
HIV/AIDS che possono causare cefa-
lea, mediante indagini neuroradiologi-
che, esame del liquor, EEG e/o indagi-
ni di laboratorio”. Il lettore potrebbe

essere indotto a credere che la cefalea
in corso di HIV sia associata a partico-
lari markers diagnostici bioumorali e
strumentali, che invece rappresentano
1 classici segni di accompagnamento
delle cefalee attribuibili alle infezioni
opportunistiche o alla meningite aset-
tica. E' lecito chiedersi quali siano que-
sti rilievi e in che modo essi permetta-
no una adeguata discriminazione dia-
gnostica. Il punto C ripropone lo stesso
concetto e introduce il criterio della
correlazione temporale tra la cefalea e
il riscontro dei suddetti “fenomeni fi-
siopatologici”. Il1 punto D afferma il
principio della reversibilita del sintomo
in funzione del controllo viro-immuno-
logico dell’ infezione. L' introduzione di
un criterio temporale di risoluzione dei
sintomi, corrispondente a 3 mesi dalla
remissione dell’ infezione, non sembra
supportato da studi adeguati.

A. Cefalea con variabile modalita di presentazione, sede ed intensita' che soddisfi i criteri

CeD.

B. Conferma di infezione da HIV e/o diagnosi di AIDS e della presenza di fenomeni fisiopatolo-
gici correlati all'HIV/AIDS che possono causare cefalea?, mediante indagini neuroradiologiche,
esame del liquor, EEG e/o indagini di laboratorio.

C.La cefalea si sviluppa in stretta relazione temporale con fenomeni fisiopatologici

HIV/AIDS correlati.

D. La cefalea si risolve entro 3 mesi dalla remissione della infezione.

Note

1. La cefalea come sintomo di infezione da HIV e caratterizzata da un dolore sordo e bilaterale. Ne
gli altri casi, I'insorgenza, la sede e l'intensita della cefalea variano in relazione alle presenza di al-
tre condizioni correlate all’HIV/AIDS (come meningiti, encefaliti o infezioni sistemiche).

2. vedi Commenti.

Commenti

Una cefalea di tipo sordo e bilaterale puo far parte della sintomatologia dell’infezione da HIV. La ce-
falea puo anche essere attribuita a meningiti asettiche che si instaurano nel corso dell’'infezione stes-
sa (non esclusivamente nella fase di AIDS) ed a meningiti secondarie o encefaliti associate ad infe-
zioni occasionali o neoplasie (che prevalentemente si verificano nei diversi stadi dell’AIDS). Le piu co-
muni infezioni intracraniche da HIV/AIDS sono la toxoplasmosi e la meningite da criptococco. Una ce-
falea che si manifesti in pazienti con HIV/AIDS, ma che é attribuita ad una specifica infezione inter-

corrente va classificata in tale gruppo.

Tabella 4. Cefalea attribuita ad HIV/AIDS (9.3). Criteri diagnostici
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Argomenti in discussione
L’ esistenza di una cefalea correlata all’
infezione HIV sembra confermata da
una serie di studi retrospettivi e pro-
spettici (3,4,5,6). Tuttavia le conoscen-
ze attuali non permettono di fornire in-
dicazioni utili circa le caratteristiche
peculiari di questo tipo di cefalea. Rite-
niamo sia utile rivalutare questo capi-
tolo della classificazione in funzione
delle seguenti osservazioni:

1) da tutti i dati disponibili in letteratu-
ra emerge con una certa chiarezza
che la cefalea HIV-relata € una dia-
gnosi di esclusione rispetto alle note
patologie di accompagnamento del-
I'AIDS, a loro volta invariabilmente
connotate da alterazioni liquorali e/o
neuroradiologiche;

2) non vi sono segnalazioni che sugge-
riscano l'esistenza di markers dia-
gnostici indicativi di cefalea da HIV;

3) pensiamo che sia utile ridiscutere i
criteri diagnostici affinché vengano
affermati con maggiore chiarezza a)
la variabilita del pattern clinico di
questo tipo di cefalea b) la mancan-
za di un meccanismo fisiopatogene-
tico noto c¢) la sua indipendenza da
qualunque marker biologico o stru-
mentale;

4) a proposito della reversibilita del sin-
tomo in funzione del controllo della
malattia proponiamo 1' introduzione
di un intervallo temporale meno rigi-
do rispetto a quello attualmente pro-
posto di 3 mesi;

5) in definitiva sembrano delinearsi 3
condizioni di cui solo la prima e di-
retta espressione dell’ AIDS o dell’
infezione HIV, mentre le altre 2 di-
pendono dalla presenza di manife-
stazioni settiche o asettiche che so-
no solo indirettamente legate alla
malattia e di cui la cefalea assume
le caratteristiche:
= una cefalea subcontinua, sorda,

correlata alla sieropositivita, non
chiaramente connotata dal punto
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di vista clinico (durata, sede, ri-
sposta ai FANS);

= una cefalea correlata alla menin-
gite asettica, che pud comparire
durante varie fasi della malattia
tra cui la sieroconversione;

= la cefalea delle varie infezioni
opportunistiche di cui assume
ovviamente le caratteristiche in
rapporto alle specifiche peculia-
rita dell’agente infettivo e alle
conseguenze piu comunemente
prodotte a livello encefalico
(ipertensione endocranica, me-
ningismo, irritazione chimica
delle strutture algogene, idroce-
falo);

6) esiste la cefalea come effetto colla-
terale dei farmaci antiretrovirali
(15,16). I criteri della classificazione
non tengono conto di questo poten-
ziale effetto confondente.

9.4 Cefalea cronica post-infettiva
(9.4.1 Cefalea cronica post-infettiva at-
tribuita a meningite batterica)

Descrizione

La nuova classificazione introduce
questa categoria che trova riscontro in
alcune segnalazioni della letteratura
(1,2,17). 11 settore e limitato alle forme
conseguenti ad infezioni batteriche
(tabella 5) sebbene, in appendice
(A9.4.2), sia ammessa, in attesa di evi-
denze piu solide, 1'esistenza di una ce-
falea cronica attribuita ad infezioni non
batteriche.

Commenti

Vi sono alcune considerazioni da ag-

giungere sia di carattere formale che

sostanziale:

1) non & chiaro se per “dolore diffuso
continuo” si intenda un dolore a se-
de olocranica o presente in tutto il
Corpo.

2) Nell’ ipotesi che la prima interpreta-
zione sia quella corretta, il lettore &



E. Marchioni, E. Tavazzi, G. Bono et al. Cefalea attribuita alle infezioni

portato a credere che il “dolore diffu-
SO continuo” non rappresenti un ca-
rattere tipico di questa forma, ma un
aspetto opzionale che si pone in al-
ternativa con la “vertigine” e con i
“disturbi della concentrazione e/o
della memoria”. A questo punto e
lecito chiedersi quali siano le carat-
teristiche “basali” che connotano il
dolore della cefalea 9.4.1, al quale si
dovrebbe associare almeno uno dei
sintomi elencati ai punti 1,2,3.

3) E’ presumibile che il termine “verti-
gine” non debba essere inteso nel
suo significato specifico, ma in
quello generico, alludendo ad una
sensazione di malessere generale
percepita come alterazione dell’
equilibrio. In effetti la traduzione
italiana del termine anglosassone
“dizziness”, utilizzato nella versio-
ne originale della classificazione,
non e “vertigine” bensi’ “disturbo
dell’ equilibrio”.

Argomenti in discussione

1)

Pensando di interpretare corretta-
mente le intenzioni degli autori sug-
geriamo che il punto A venga mo-
dificato nel modo seguente:
Cefalea con dolore diffuso, conti-
nuo, associato ad almeno una delle
seguenti caratteristiche e che sod-
disfi C e D:
= vertigine;
» difficolta di concentrazione e/o
perdita di memoria.
Dovrebbe essere chiarito meglio il
reale significato da attribuire al ter-
mine vertigine in questo particolare
contesto.
A nostro avviso le evidenze scien-
tifiche disponibili in favore dell’
introduzione definitiva della cate-
goria “cefalea attribuita ad infe-
zioni non batteriche”, attualmen-
te inserita in appendice A 9.4.2,
hanno una rilevanza sovrapponi-
bile alla 9.4.1 (17).

9.4.1 Cefalea cronica post infettiva attribuita a meningite batterica. Criteri diagnostici
A. Cefalea con almeno una delle seguenti caratteristiche e che soddisfi C e D:

1. dolore diffuso continuo;
2. associata a vertigine;

3. associata a difficolta di concentrazione e/o perdita di memoria;

B. Dimostrazione di precedente infezione batterica intracranica mediante esame del
liquor o indagini neuroradiologiche;

C. La cefalea € una diretta continuazione di 9.1.1 Cefalea attribuita a meningite

batterica;

D. La cefalea persiste per piu di 3 mesi dopo la risoluzione dell'infezione.

Commenti

11 32% degli individui che sopravvivono ad una meningite batterica soffre di cefalea persistente.
Non vi sono evidenze a favore di cefalea persistente in seguito ad altre infezioni ed ulteriori ricerche
sono necessarie, tuttavia nell’appendice vengono proposti i criteri per A.9.4.2 Cefalea cronica dopo in-

fezione non batterica.

Tabella 5. Cefalea cronica post infettiva (9.4).
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Introduzione

Nella precedente classificazione IHS
1998 (1) questo capitolo era indicato
come “Cefalea associata a malattia
metabolica o sistemica”. I disturbi ce-
falalgici descritti includevano le cefa-
lee da ipossia, ipercapnia, da ipossia
ed ipercapnia, da iperglicemia e da
dialisi. L'ICH 2 edition 2004 (2), come
per le altre cefalee secondarie, introdu-
ce il termine di “attribuita” al posto di
“associata”, sottolineando la stretta
relazione temporale e quindi potenzial-
mente causale con il disturbo dell'o-
meostasi. Questo concetto risulta vali-
do anche in presenza di una cefalea
preesistente, sia che essa abbia le ca-
ratteristiche dell’emicrania, che quelle
della cefalea di tipo tensivo o della ce-
falea a grappolo. In tal caso oltre all'as-
sociazione temporale anche il peggio-
ramento della cefalea preesistente in
stretta relazione temporale con il dis-
turbo dell'omeostasi ed il migliora-
mento o la scomparsa della cefalea
preesistente con il suo miglioramento
supportano l'eventualita di porre en-
trambe le diagnosi, sia cioe quella del-
la cefalea preesistente che quella del
disturbo dell’omeostasi. Nella nuova
classificazione disturbi dell’omeostasi

che si aggiungono a quelli sovraelen-
cati sono alterazioni significative della
pressione arteriosa, ischemia cardiaca,
disfunzioni endocrinedefiniti sulla ba-
se delle acquisizioni in campo clinico
ed epidemiologico. Come in altri capi-
toli dedicati alle cefalee secondarie,
I'attuale revisione della classificazione
prevede la possibilita di porre diagnosi
di “Cefalea probabilmente attribuita a
disturbi dell'omeostasi” qualora il dis-
turbo non puo essere trattato efficace-
mente 0 se essSo non si risolve sponta-
neamente o se ancora non e trascorso
sufficiente tempo affinché esso possa
risolversi. Un’altra eventualita prevista
solo in appendice, e la “Cefalea croni-
ca conseguente ad un disturbo dell’o-
meostasi”, nel caso in cui la cefalea
non risolve o non migliora significati-
vamente dopo 3 mesi dalla risoluzione
del disturbo dell’omeostasi spontanea
o ottenuta farmacologicamente.

Criteri, note e commenti

10.1 CEFALEA DA IPOSSIA E/O IPERCAPNIA.
Analogamente ai precedenti criteri
diagnostici si specifica che la cefalea
insorge entro 24 ore dall’esordio acuto
dell'ipossia con una PaO, <70 mmHg
0 in condizoni di ipossia cronica con
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valori di PaOy costantemente assestati
intorno o sotto a questo valore. Si pre-
cisa inoltre che spesso e difficile spes-
so separare gli effetti dell'ipossia da
quelli dell’ipercapnia.

Nell’ambito delle cefalee da ipossia e/o
ipercapnia sono incluse: le seguenti
forme 10.1.1. cefalea da elevata altitu-
dine; 10.1.12 cefalea da immersione,
non contemplata nella precedente
classificazione; 10.1.3 cefalea da ap-
nea nel sonno, gia presente nella clas-
sificazione IHS 1988. Scompare invece
la Cefalea ipossica (ambiente a bassa
pressione, malattie polmonari che cau-
sano ipossia) che riportava una defini-
zione analoga a quella ora presente
complessivamente per il gruppo 10.1.
10.1.1 CEFALEA DA ELEVATA ALTITUDINE. Co-
me si specificava gia nella Classifica-
zione IHS 1988 tale cefalea insorge en-
tro 24 ore dall’ascesa, ad altitudini su-
periori a 2500 metri, cut-off lievemente
piu basso di quello dei 3000 metri ri-
portato nei precedenti criteri. Vengono
descritte poi le caratteristiche della ce-
falea, completamente assenti nella
precedente classificazione: localizza-
zione Dbilaterale, frontale o fronto-tem-
porale, qualita gravativa o costrittiva
di intensita lieve o moderata, aggrava-
mento con lo sforzo fisico, il movimen-
to, 'affaticamento, la tosse, l'atto di
piegarsi in avanti Altro elemento che
permette di definire questa forma & la
sua risoluzione dopo 8 ore dalla disce-
sa. Nei commenti si precisa che una
cefalea da elevate altitudini & evenien-
za frequente, che si presenta in oltre
1'80% dei casi, molti dei quali rispondo-
no positivamente al trattamento con
comuni analgesici (paracetamolo, ibu-
profene). Si fornisce inoltre una defini-
zione della Malattia acuta da monta-
gna che consiste in una cefalea di in-
tensita moderata associata ad almeno
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uno dei seguenti sintomi: nausea, ano-
ressia, astenia, vertigini e disturbi del
sonno. Riguardo a questa evenienza
sono riportati suggerimenti per il trat-
tamento (acetazolamide : 125 mg, due
o tre volte al giorno) e strategie di pre-
venzione quali I'acclimatazione di due
giorni prima di effettuare esercizi fisici
particolarmente gravosi, evitare l'as-
sunzione di alcool e, al contrario, favo-
rire 'assunzione di liquidi

10.1.2 CEFALEA DA IMMERSIONE. Non ha
particolari caratteristiche cliniche che
la definiscono e si presenta per immer-
sioni ad una profondita superiore a 10
m, accompagnandosi ad almeno uno
dei seguenti sintomi di intossicazione
da CO, in assenza di malattia da de-
compressione: sensazione di testa leg-
gera, confusione mentale, dispnea,
sensazione di arrossamento al volto,
incoordinazione motoria Essa puo es-
sere presente anche in assenza di ipos-
sia.. Tale cefalea si risolve dopo tratta-
mento per un’'ora con O, al 100%. Nei
commenti si fa riferimento agli eventi
patogenetici che la determinano: 1'i-
percapnia (pCO, arteriosa >50 mm
Hg), e responsabile di una vasodilata-
zione cerebrale ed un aumento della
pressione intracranica. La categoria a
rischio e chiaramente rappresentata
dai sommozzatori, nelle condizioni in
cui essi respirano in modo intermitten-
te 0 mantengono un respiro superficia-
le per contrastare le variazioni di spin-
ta idrostatica in passaggi stretti o nel
caso ipoventilino in maniera non inten-
zionale a causa di una muta troppo
stretta o un giubbotto di compensazio-
ne per galleggiamento che limita 1'e-
spansivita toracica o infine ventilano in
maniera inadeguata rispetto all'eserci-
zio fisico che svolgono. I sommozzatori
con malattia da decompressione pos-
sono presentare una cefalea che si puo
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associare a dolori muscolo-scheletrici,
a disturbi neurologici focali e/o sintomi
respiratori, perdita di coscienza o dis-
turbi cognitivi. L'immersione puo es-
sere un fattore precipitante di una ce-
falea di tipo tensivo, di una cefalea pri-
maria da sforzo, di una cefalea da com-
pressione esterna e di una cefalea da
freddo, condizioni distinte dalla cefa-
lea da immersione. Un'altra causa di
cefalea nei sommozzatori € rappresen-
tata da una possibile intossicazione da
monossido di carbonio, nel caso in cui
I'ingresso dell’aria delle bombole sia
contaminato dallo scarico del sistema
di combustione. In tal caso si pone dia-
gnosi di 8.1.3 Cefalea indotta da mo-
nossido di carbonio.

10.1.3 CEFALEA DA APNEA NEL SONNO.
Questa cefalea era gia inserita nel
gruppo delle cefalee associate a ma-
lattia metabolica o sistemica della
precedente classificazione, ma in tale
sede non altrimenti definita. La Clas-
sificazione ICHD 2nd edition la de-
scrive come una cefalea ricorrente
che si presenta per piu di 15 giorni al
mese, bilaterale, di qualita gravativa,
non accompagnata da nausea, fono e
fotofobia, che si presenta al risveglio
e la cui risoluzione avviene entro 30
minuti. Queste caratteristiche sono
emerse dai vari studi epidemiologici
e clinici condotti negli ultimi anni sul-
I'argomento. Nei nuovi criteri classifi-
cativi si specifica che la sindrome da
apnea nel sonno (indice respiratorio
=b) deve essere confermata da un
esame polisonnografico notturno. Nei
commenti si sottolinea che se la cefa-
lea al risveglio € piu frequente nei pa-
zienti con apnea nel sonno essa non
ne rappresenta una caratteristica
esclusiva, in quanto puo ricorrere in
pazienti con altre cefalee primarie e
secondarie, o presentarsi nel corso di

altri disturbi correlati al sonno quali
la Sindrome di Pichwick e la broncop-
neumopatia ostruttiva, che, nella pre-
cedente classificazione, erano cata-
logati separatamente sotto la voce ce-
falea ipossica. Altro disturbo primario
del sonno in cui la cefalea puo essere
presente al risveglio € la sindrome
delle gambe senza riposo. Sempre nei
commenti si fa accenno alla mancan-
za di informazioni sui meccanismi
patogenetici alla base della cefalea
da apnea nel sonno.

10.2 CEFALEA DA DIALISI. Nella nuova
classificazione questa diagnosi puo
essere posta se si sono verificati al-
meno 3 attacchi di cefalea entro mez-
z'ora dall'inizio della sessione di emo-
dialisi che sirisolvono entro 72 ore dal
termine della sessione (48 ore nella
classificazione IHS 1988) o in seguito
a trapianto riuscito. Tra le ipotesi pa-
togenetiche, nei commenti, si fa riferi-
mento all'ipotensione e alla sindrome
da squilibrio da dialisi. Quest'ultima
puo iniziare con cefalea e poi evolvere
verso una riduzione del livello di co-
scienza fino al coma, in presenza o
meno di crisi epilettiche, e puo essere
prevenuta modificando i parametri
dell’emodialisi. Ulteriore ipotesi volta
a spiegare la cefalea in corso di dialisi
e il brusco abbassamento dei livelli di
caffeina, dovuto alla sua rapida rimo-
zione per il procedimento emodialiti-
Co, in pazienti che ne consumano ele-
vate quantita. In tal caso dovrebbe es-
sere posta diagnosi di 8.4.1. Cefalea
da sospensione di caffeina.

10.3 CEFALEA DA IPERTENSIONE ARTERIOSA.
Nella precedente classificazione le ce-
falee da ipertensione arteriosa erano
incluse nel capitolo 6 Cefalee associate
a patologie vascolari, che comprendeva
sia patologie vascolari cerebrali che si-
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stemiche. Queste ultime nell’attuale re-
visione sono state inserite e maggior-
mente caratterizzate nel capitolo 10.
Ne gruppo introdotto nel capitolo 10
della revisione della classificazione so-
no riportate cefalee associate ad incre-
menti parossistici della pressione arte-
riosa, mentre viene specificato che
un'ipertensione cronica lieve (140-
159/90-99 mmHg) o moderata (160-
179/100-109 mmHg) non sembra esse-
re invece causa di cefalea.

Nella revisione della classificazione
viene inoltre precisato che e ancora ar-
gomento di discussione se un'iperten-
sione moderata sia fattore predispo-
nente alla cefalea, mentre il monitorag-
gio ambulatoriale della pressione in
pazienti con ipertensione lieve o mode-
rata non sembra aver evidenziato una
possibile relazione tra fluttuazioni dei
livelli pressori e comparsa di cefalea.
10.3.1 CEFALEA DA FEOCROMOCITOMA. Que-
sta cefalea si sviluppa, in concomitanza
con l'incremento improvviso della pres-
sione arteriosa, nel 70-80% dei pazienti
con feocromocitoma, confermato con in-
dagini biochimiche (dimostrazione del-
l'aumento di escrezione urinaria delle
catecolamine e dei loro metaboliti anche
in un singolo campione delle 24 ore in
concomitanza al rialzo pressorio o quan-
do il paziente e sintomatico), radiologi-
che ed eventualmente chirurgiche e si
risolve entro un'ora dalla normalizzazio-
ne della pressione arteriosa. Gli attacchi
brevi (<15 minuti nel 50% dei pazienti e
comunque <1 ora nel 70% dei casi), in-
termittenti di cefalea si accompagnano
a sudorazione, cardiopalmo, ansia e pal-
lore. Altri sintomi sono una sensazione
di morte imminente, tremore, disturbi
visivi, dolore addominale o toracico,
nausea, vomito, pallore o arrossamento
del volto ed, occasionalmente, pareste-
sie. La cefalea € spesso molto intensa,
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frontale o occipitale ed in genere di qua-
lita pulsante o continua.

10.3.2 CEFALEA DA CRISI IPERTENSIVE SENZA
ENCEFALOPATIA. La cefalea si sviluppa in
concomitanza con crisi ipertensive (in-
cremento parossistico della pressione si-
stolica e diastolica >160 e >120 mm Hg
rispettivamente) in assenza di  segni
clinici suggestivi di encefalopatia iper-
tensiva e si risolve entro un’ora dalla
normalizzazione della pressione arterio-
sa. E' una cefalea bilaterale, di qualita
pulsante ed & precipitata dall'attivita fi-
sica. Deve essere chiaramente esclusa
l'assunzione di sostanze esogene o di
farmaci ad azione vasoattiva quali fatto-
1i causali. Nel commento si specifica che
puo presentarsi in condizioni di deficit
dei riflessi barocettivi, come conseguen-
Za per esempio di interventi di endoar-
teriectomia o irradiazione del collo o in
pazienti con tumori delle cellule entoro-
cromaffini. La diagnosi 10.3.2 viene po-
sta nel caso di sospetto, ma in assenza
di una diagnosi di certezza, di feocromo-
citoma quando non sia presente encefa-
lopatia ipertensiva.

Nella precedente classificazione le ce-
falee da crisi ipertensive senza encefa-
lopatia non venivano distinte dalle ce-
falee con encefalopatia ipertensiva ed
entrambi erano contemplati al punto
6.8.2. Ipertensione maligna. Si riporta-
vano come criteri indispensabili per la
sua definizione una cefalea associata
aretinopatia di stadio 3 0 4 secondo la
classificazione di Keith Wagner e valo-
1i di pressione diastolica >100 mm Hg
come pure la sua scomparsa entro 2
giorni dalla normalizzazione della
pressione arteriosa quando non era
presente encefalopatia ipertensiva, o
entro 7 giorni dalla riduzione della
pressione arteriosa nel caso in cui vi
era un’encefalopatia ipertensiva.
Questa definizione € ben lontana da
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quella piu dettagliata definita sulla ba-
se delle evidenze cliniche ed epidemio-
logiche dalla nuova classificazione che
caratterizza e descrive in dettaglio le
due forme.

10.3.3 CEFALEA DA ENCEFALOPATIA IPERTEN-
SIvA. Tale cefalea si presenta in stretta
relazione temporale con l'aumento
della pressione arteriosa, la cui persi-
stenza a livelli >160/120 mmHg si ac-
compagna ad almeno due delle se-
guenti condizioni: confusione, riduzio-
ne del livello di coscienza, disturbi vi-
sivi distinti dall’aura, che includono
amaurosi e crisi epilettiche. Si tratta di
un dolore diffuso a tutta la testa, di
qualita pulsante, aggravato dall’attivi-
ta fisica che sirisolve entro 3 mesi dal-
la dal trattamento efficace dell'iper-
tensione. Nei commenti si riporta 1'i-
potesi patogenetica alla base della ce-
falea da encefalopatia ipertensiva,
cioe la perdita dei meccanismi di auto-
regolazione del flusso ematico cere-
brale, quando cioé la vasocostrizione
cerebrale non ¢ in grado piu di contra-
stare l'ipoperfusione cerebrale che si
instaura per l'incremento della pres-
sione sanguigna. In questa condizione
si ha un aumento della permeabilita
dell’endotelio vascolare cerebrale re-
sponsabile di edema cerebrale, che e
piu evidente, all’'esame di Risonanza
Magnetica cerebrale, nella sostanza
bianca parieto-occipitale. Sempre nei
commenti si precisa che, se un'ence-
falopatia ipertensiva pud presentarsi
in pazienti con ipertensione arteriosa
cronica per aumenti della pressione
diastolica >120 mm Hg e in presenza
di una retinopatia ipertensiva di grado
2 o0 3, essa puo instaurarsi anche in
soggetti precedentemente normotesi,
anche per incrementi di pressione
>160/100 ed in assenza di reitnopatia
ipertensiva.

10.3.4 CEFALEA DA PRE-ECLAMPSIA. Nella
classificazione IHS essa non era sepa-
rata dalla cefalea da eclampsia. Nella
revisione della classificazione si defi-
nisce cefalea da pre-eclampsia una
cefalea che si presenta in corso di
gravidanza o puerperio (fino a 7 gior-
ni dall’'espletamento del parto) com-
plicati da preeclampsia. Questa ulti-
ma e definita dalla presenza di iper-
tensione (140/90 mm Hg) documenta-
ta da due misurazioni della pressione
arteriosa a distanza di quattro ore e
dalla presenza di proteinuria >0,3 mg
nelle 24 ore. La cefalea insorge in con-
comitanza con l'incremento della
pressione arteriosa e si risolve nei 7
giorni successivi alla normalizzazione
della pressione arteriosa in seguito a
trattamento efficace. Caratteristiche
della cefalea sono la bilateralita, la
qualita pulsante del dolore e l'aggra-
vamento con l'attivita fisica. E’ fonda-
mentale per la diagnosi l'esclusione,
attraverso indagini appropriate, del-
l'assunzione di sosntanze vasoattive,
farmaci o la presenza di un feocromo-
citoma. Si sottolinea nei commenti il
ruolo fondamentale della placenta
quale fattore responsabile della pre-
eclampsia, attraverso una potente ri-
sposta infiammatoria materna che co-
involge il sistema immunitario ed un
interessamento multisistemico con
ipertensione, proteinuria, edema tis-
sutale, trombocitopenia, alterazione
della funzionalita epatica.

10.3.5. CEFALEA DA ECLAMPSIA. Essa si ve-
rifica in corso di gravidanza o puerpe-
rio (fino a 4 settimane dall’espleta-
mento del parto) complicati da eclamp-
sia. Quest'ultima e definita, oltre che
dai criteri gia riportati per la pree-
clampsia (presenza di ipertensione ar-
teriosa lieve con valori pressori di
140/90 mm Hg confermati da due mi-
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surazioni della pressione arteriosa a di-
stanza di quattro ore e dalla presenza
di proteinuria >0,3 mg nelle 24 ore), dal
verificarsi di un attacco epilettico. Le
caratteristiche sono simili a quelle del-
la cefalea da preeclampsia (localizza-
zione bilaterale, qualita pulsante del
dolore, aggravamento con l'attivita fi-
sica) e come questa si risolve nei 7
giorni successivi alla normalizzazione
della pressione arteriosa in seguito a
trattamento efficace. Come per la cefa-
lea da pre-eclampsia & necessaria, per
la diagnosi, I'esclusione, attraverso in-
dagini appropriate, dell’assunzione di
sostanze vasoattive e di farmaci o del-
la presenza di un feocromocitoma ed
aggiunta. A questo si aggiunge l'e-
sclusione di ictus cerebri.

10.3.6 CEFALEA DA RISPOSTA PRESSORIA ACU-
TA AD AGENTI ESOGENI. Nella precedente
classificazione era classificata al punto
6.8.1 con la stessa denominazione. Nel-
la revisione & descritta come una cefa-
lea con caratteristiche aspecifiche che
si sviluppa in stretta relazione tempo-
rale con l'innalzamento della pressione
arteriosa che si verifica dopo sommini-
strazione o ingestione di farmaci o
agenti tossici ad azione vasoattiva.
Questi includono la cocaina (codificata
altrove come 8.1.6 cefalea indotta da
cocaina) o altri agenti vasoattivi come
farmaci simpaticomimetici o anfetami-
ne ed infine inibitori delle monoami-
noossidasi, nel caso in cui si verificano
interazioni con cibi contenenti tirami-
na. Se nella precedente classificazione
la cefalea poteva presentarsi in conco-
mitanza di un aumento improvviso del-
la pressione diastolica > 25% , nei com-
menti della revisione si specifica che
non vi sono evidenze scientifiche suffi-
cienti per stabilire di quale entita deb-
ba essere il rialzo pressorio responsa-
bile di cefalea. Come nella classifica-
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zione IHS 1988, ¢ inserito un criterio ar-
bitrario per aumentare la specificita
diagnostica cioe la risoluzione della ce-
falea 24 ore dalla normalizzazione del-
la pressione arteriosa. Devono essere
infine esclusi altri meccanismi alla ba-
se della cefalea.

10.4 CEFALEA DA IPOTIROIDISMO. E’ I'unica
cefalea associata ad una patologia en-
docrina che ¢ stata introdotta nella
nuova classificazione per la maggiore
ricchezza di evidenze cliniche ed epi-
demiologiche. E' una cefalea bilaterale,
non pulsante, continua che si verifica
nel 30% dei pazienti con ipotiroidismo
confermato con opportune indagini. Ha
una prevalenza nel sesso femminile ed
€ spesso preceduta da una storia di
emicrania. Il meccanismo patogenetico
non e noto. La cefalea si sviluppa entro
due mesi dal momento in cui si eviden-
ziano i sintomi della patologia endocri-
na e si risolve entro due mesi dal suo
trattamento efficace. Nei commenti si
sottolinea la non associazione con nau-
sea e vomito.

10.5 CEFALEA DA DIGIUNO. Si tratta di una
cefalea con localizzazione frontale o
diffusa, qualita non pulsante del dolo-
re, intensita lieve o moderata che si
presenta, durante un digiuno di piu di
16 ore e che si risolve entro 72 ore dal-
la riassunzione di cibo. Nei commenti
si sottolinea che la cefalea da digiuno &
piu comune nei soggetti emicranici, in
particolare senza aura. La probabilita
che si sviluppi aumenta con la durata
del digiuno. Non sembra essere corre-
lata alla durata del sonno, alla sospen-
sione o assunzione di caffeina o all'ipo-
glicemia. La cefalea da ipoglicemia era
riportata nella precedente classifica-
zione tra le cefalee associate a patolo-
gie metaboliche al punto 10.4. Quale
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unico criterio diagnostico era riportata
una glicemia al di sotto di 2.2. mmol/L.
Le evidenze cliniche disponibili non
hanno pero permesso di dimostrare un
rapporto causale tra calo della glice-
mia e insorgenza della cefalea, sebbe-
ne non si possa escludere il suo verifi-
carsi in corso di disfunzione cerebrale
indotta da ipoglicemia. Sono necessari
quindi ulteriori studi a riguardo per for-
nire una risposta definitiva. A favore di
una definizione di cefalea da digiuno vi
sono le osservazioni cliniche che mo-
strano il suo ricorrere in assenza di va-
riazioni della glicemia, il fatto che I'ipo-
glicemia indotta da insulina non deter-
mina cefalea in soggetti emicranici ed
inoltre 'evidenza che la cefalea non fa
parte del corteo sintomatologico dei
pazienti che si presentano al Pronto
Soccorso con ipoglicemia sintomatica.
Nel caso in cui l'ipoglicemia precipita
un attacco di emicrania quest'ultima si
codifica in accordo al suo sottotipo e I'i-
poglicemia e considerata quale fattore
scatenante.

10.6 CEFALEA CARDIOGENA. Questa entita
nosografica, non presente nella prece-
dente classificazione, € descritta co-
me una cefalea di intensita forte, ag-
gravata dallo sforzo fisico ed accompa-
gnata da nausea, che si sviluppa in
concomitanza ad un'ischemia cardiaca,
confermata da prove da sforzo o con
radionuclidi. Nei commenti si sottoli-
nea la necessita di differenziarla da at-
tacchi di emicrania senza aura (en-
trambe sono caratterizzate da dolore
cefalico inteso, aggravato dallo sforzo
fisico, accompagnato da nausea), So-
prattutto perché i farmaci indicati per
I'attacco emicranico, come i triptani e i
derivati dell'ergot, sono controindicati
in pazienti con patologie cardio-vasco-
lari. Sempre nei commenti si precisa

che una cefalea con caratteristiche si-
mil-emicraniche pu0 insorgere in pa-
zienti con angina in seguito a tratta-
mento con nitroglicerina.

10.7 CEFALEA ATTRIBUITA AD ALTRI DISTURBI
DELL'OMEOSTASI. In questo gruppo ven-
gono classificate le cefalee che si svi-
luppano entro due mesi dall’esordio di
ogni altro disturbo dell’'omeostasi non
contemplato nel capitolo 10 e che si ri-
solvono entro 3 mesi dalla risoluzione
di tale disturbo.

Appendice della classificazione

L'appendice alla classificazione ripor-
ta un ulteriore sottotipo nell’ambito
del punto 10.7: il sottotipo A10.7.1.
Cefalea attribuita ad altre malattie
metaboliche o patologie sistemiche.
Le malattie o condizioni patologiche
elencate in questo gruppo sono nume-
rose: anemia, ipercapnia, insufficien-
za adrenocorticale, deficienza di mi-
neralcorticoidi, iperaldosteronismo,
policitemia, sindrome da iperviscosita,
porpora trombotica trombocitopenica,
sindrome da iperviscosita, plasmafere-
si, sindrome da anticorpi anticardioli-
pina, Malattia di Cushing, iponatre-
mia, ipertiroidismo, iperglicemia, iper-
calcemia, lupus eritematosus sistemi-
co, sindrome da fatica cronica, fibro-
mialgia. Per tutte queste patologie o
condizioni patologiche si sottolinea la
necessita di definire studi prospettici
ben controllati per definire l'incidenza
e le caratteristiche della cefalea even-
tualmente associata.

Un ulteriore sottotipo suggerito nel-
I’Appendice della classificazione ¢
A10.8 Cefalea cronica conseguente a
un disturbo dell’'omeostasi. Si tratta di
una cefalea che ¢ stata attribuita ad
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un disturbo dell’omeostasi ma che per-
siste dopo 3 mesi dal suo trattamento
efficace o dalla sua risoluzione sponta-
nea. Si sottolinea, anche in questo caso
la necessita di svolgere studi sistema-
tici sull'argomento, data la scarsita
delle evidenze disponibili.

Conclusioni

11 capitolo 10 nella nuova classificazione
rappresenta sicuramente un avanza-
mento sia per la migliore caratterizza-
zione dei disturbi gia previsti nella pre-
cedente classificazione che per l'intro-
duzione di nuove forme e la ricollocazio-
ne di entita nosografiche inserite sotto
altri gruppi ma sicuramente rapportabili
a patologie sistemiche. C’'e ancora molto
da fare, in termini di studi clinici ed epi-
demilogici, allo scopo di confermare la
presenza di cefalee attribuite ad altre
patologie metaboliche non contemplate
nella attuale revisione e di cefalee attri-
buite alla maggior parte delle patologie
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endocrine, ad esclusione dell'ipotiroidi-
smo. Ulteriori patologie sistemiche per
le quali esistono solo riscontri limitati
dovrebbero far parte di questo capitolo
come suggerito in appendice. E' un ca-
pitolo quindi ancora in completa evolu-
zione ed il fervore dei lavori attualmen-
te in corso ne sottolineano l'interesse
notevole da parte della comunita scien-
tifica, non esclusivamente limitato agli
studiosi dedicati alle cefalee.

Bibliografia

1. Headache Classification Committee of the
International Headache Society. Classifica-
tion and diagnostic criteria for headache
disorders, cranial neuralgias and facial
pain. Cephalalgia 1988; (suppl 7):1-97.

2. Headache Classification Subcommittee of
the International Headache Society. The In-
ternational Classification of Headache Dis-
orders ICDH 2004. Cephalalgia 2004;24
(Suppl. 1):1-162

Corrispondenza: headache@unipg.it




L.M. Bianchini. L'Ospedale “San Salvatore” di Pesaro...

L'Ospedale “San Salvatore” Di Pesaro. Quasi novecento

anni di storia

Luigi Maria Bianchini

Divisione di Neurologia, A.O. Ospedale S. Salvatore, Pesaro

La storia dell’ospedale pesarese risale
a oltre ottocento anni fa, traendo origi-
ne dalle istituzioni sanitarie dei primi
secoli dell’era cristiana, ricordando
sempre, pero, che la mutua assistenza,
gli ospedali, i medici di quartiere gia
esistevano nella Roma imperiale.
Pesaro era un comune medio-piccolo
con qualche migliaio di abitanti e, co-
me in tutto I'occidente cristiano, 1'origi-
ne dell’'ospedale & anche qui nelle con-
fraternite, che, grazie a devoluzioni
volontarie, testamenti, lasciti, erano or-
ganizzate in luoghi laicali dipendenti
dalla Comunita e che avevano come
scopo di soccorrere le persone meno
abbienti, dare sepoltura ai morti pove-
1i, accogliere pellegrini e romei, curare
i malati che non potevano pagare i me-
dici privati.

Tra 1200 e 1300, compare la condotta:
il Comune stipulava un contratto con
un medico che conduceva nel paese
per curare i malati poveri, ecc. Le con-
gregazioni avevano una sede propria,
perlopiu presso chiese, da cui traevano
il nome, e questi luoghi di accoglienza
prendevano il nome di hospitali, in cui
all’assistenza inizialmente religiosa si
sostitui progressivamente quella laica
dei condotti, esterni alla struttura, aiu-
tati all'interno dai conversi, con funzio-
ni similinfermieristiche.

La prima citazione storica relativa al-
I'ospedale di Pesaro € del 1154, quan-
do Adriano VI, Nicola Breakspear, fino-

ra 'unico inglese salito al soglio ponti-
ficio, in una bolla cita un ospedale del-
la Serra degli Olmi, di cui non si han-
no altre notizie. Un documento del 25
ottobre 1183 menziona la vendita di un
terreno presso la chiesa di S. Ermete a
Gabicce -paese a pochi chilometri dal-
la citta-, appezzamento che confinava
con un Campus Hospitalis, I' Ospedale
dei Pellegrini, in cui alloggiavano i
viandanti, i maschi a piano terra, le
femmine nel solaio. Nel 1374 in un
istromento e citato I'hospitalis Cande-
larie, a Candelara, nei colli pesaresi.
A Pesaro citta, la chiesa di S. Agostino,
allora intitolata a S. Lorenzo, eretta nel
1257, era loco d’ospedale; poi sara tra-
sferito a S. Spirito, ove, come S. Maria
delle Fabbrecce, trovavano ricovero i
pellegrini. Nel 1263, Andrea del fu To-
lomeo dona 2 soldi agli ospedali citta-
dini di S. Claudio, e S. Giovanni; come
pure nel 1330, un tale Uomosanto di
Giacomo, istitul un ospedale nella stes-
sa sede in cui ora si trova la Pescheria
Monumentale, ampliando l'ospedale
preesistente. Di fronte a questo, venti-
cinque anni dopo fu edificato un altro
ospedale piu grande che prese il nome
di S. Maria della Misericordia. Un al-
tro ospedale, presso la chiesa di S. An-
tonio Vecchio, si trovava in fondo a via
Branca, presso Porta Collina o Curina.
Le confraternite con finalita stretta-
mente connesse con l'assistenza ospe-
daliera erano numerose: della Nunzia-
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ta - fondata nel 1347 dai beati Cecco e
Michelina, sepolta in S. Francesco in
una tomba fatta edificare da Pandolfo
Malatesta, scampato a un naufragio-,
della Misericordia, di S. Andrea, di S.
Antonio, del Buon Gesu, che si fuse
con quella del Sacramento.

Negli hospitali erano ricoverati poveri,
pellegrini, trovatelli, malati poveri e
ognuno aveva una specializzazione: a
esempio, quelli affetti da morbo pesti-
fero andavano, assieme ai viandanti,
all’ospedale della Pieta, in Valmanen-
te; il Lazzaretto, o Casone, era fuori
Porta Fanestra o Fanese, alla fine di via
S. Francesco.

Nel 1469, per le cattive condizioni eco-
nomiche dei vari ospedali, fu presenta-
ta ad Alessandro Sforza per I'assunzio-
ne della gravezza delle spese: il duca
decise di unire le forze delle fratrie,
dalla cui fusione nacque 1'Ospedale
dell’Unione del San Salvatore. In quel
periodo ospedali maggiori, dalla fusio-
ne di altri piu piccoli nascevano in tut-
t'Italia (Milano, Ferrara, Pavia, Manto-
va, ecc.). La direzione era esercitata da
dieci deputati, due per confraternita;
fu concessa 1'esenzione dalle tasse, ma
fu revocata gia nel 1472. Costanzo,
Giovanni Sforza, Cesare Borgia dal
1550 al 1503, di nuovo Giovanni, il fi-
glio Costanzo II, Giuliano Della Rovere,
nipote di Giulio II, Lorenzino de’ Medi-
ci - padre di Caterina di Francia -, ni-
pote di Leone X , Giulio de’ Medici e di
nuovo Francesco Maria II e Federico
Ubaldo, che mori prima del padre, alla
cui scomparsa, nel 1631, il ducato pas-
sO alla diretta amministrazione dello
Stato della Chiesa.

Nel 1468 e istituito il Monte di Pieta;
nel 1513 furono istituite le figure dei
due revisori dei conti; nel 1514 la cari-
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ca di rettore e quella dei fattori che so-
vrintendevano ai beni agricoli e alle
strutture murarie. Nel 1532, i rettori
dell'ospedale diventano dodici. Nel
1582, Vittoria Farnese, moglie di Gui-
dubaldo II, fonda il Conservatorio del-
le Zitelle, l'istituto che accoglieva le
trovatelle.

Francesco Maria fu il primo a promul-
gare un regolamento scritto: Capitoli
per il governo dell’Hospitale di Pesaro
mandati con lettera da S.A.S. il Signor
Duca, Ii X aprile 1606. I nomi dei retto-
ri erano inseriti in un bussolo da cui ne
erano estratti tre che avrebbero tenuto
quattro mesi ciascuno le chiavi di mas-
serizie, olio, grano, farina, carne, ecc.,
avrebbero dovuto pagare i salariati e
uisitare spesso la casa e almeno due
volte la settimana, I’'Hospitale per ve-
dere da vicino come passano le cose, et
imparticolare dell’Infermi.

Nel 1689, nuovo regolamento, i rettori
non giuravano piu in mano del Cancel-
liere della camera, ma del Cancellerie
della Citta, venendo confermati non
dal duca, ma dall'’ Eminentissimo Lega-
to pro tempore: i reggenti restavano in
carica due anni, visitavano le inferme-
rie due volte la settimana; il priore —un
laico, non un religioso-, che doveva ba-
dare in particolare che la Cucineria
eserciti la sua carica con puntualita, e
carita, a cio li poveri infermi sijno ben
serviti,presentava loro settimanalmen-
te il rendiconto. Doveva anche recarsi
mattina e sera nelle infermerie, per
controllare se ai malati occorra cosa al-
cuna, se gl'infermieri esercitano il loro
debito, et obbligo, se fossero in ordine
gl'unguenti, acque, ceroti, et ogn’altro,
che dalla Spetieria sara dato per gl'In-
fermi, sij di tutta perfettione e di pro-
fitto per li amalati o feriti. Ricoverava
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gli ammalati inviati da’ signori Medici,
o Chirurghi, che godono la condotta di
questa citta di Pesaro, assisteva alla lo-
10 svestizione, prendeva in consegna
tutte le robbe di ognuno, mettendole in
una cassa (compiti svolti nell’800 dal
Chirurgo Astante). Annesso all’ospe-
dale era I'orfanotrofio, suo compito era
anche di cura, et disciplina, d’educare
le Putte, e 1 Gioueni, che dimorano nel-
I’'Hospedale con farle applicare alli la-
vori del telaro, filare, far calzetti et
ogn’altra cosa per sparagno della Casa
e per loro amaestramento, evitando di
frequentare chiunque (huomini, don-
ne, balie) e ogni quindici giorni si reca-
va a controllare Putti e Putte affidati al-
le nutrici, se lattanti, o alle famiglie cui
erano stati affidati.

Dai Regolamenti del 1837, apprendia-
mo che i posti di ricovero erano cin-
quanta per maschi e femmine, divisi in
due corsie. Il personale era costituito
da impiegati: priore, segretario, com-
putista, depositario o cassiere, chirur-
go astante —in sostanza, un medico di
guardia ventiquattr'ore su ventiquat-
tro-, cappellano delle infermerie, con-
fessore del conservatorio, coadiutore
del cappellano, priora del conservatorio
—sempre laica-, fattore spenditore e
magazziniere, fattore sorvegliante; in-
servienti: tre infermieri per la camerata
degli uomini, due infermiere per quella
delle donne, un barbiere, una balia per
1 neonati esposti, un chierico della chie-
sa, un becchino, una becchina.

La visita e le cure erano praticate da
medico e chirurgo condotti di Pesaro,
coadiuvati dall’astante sempre presen-
te, che, quando gli ammalati si aggra-
vavano particolarmente, li ricoverava-
no per seguirli in ricovero. L'ospedale
disponeva di una propria farmacia cui

faceva ricorso anche la cittadinanza,
ma la cura essenziale era rappresenta-
ta dall’'alimentazione e per la carenza
di terapie e per essere molto spesso la
fame alla base di molte patologie. Le
diete erano distinte in Dieta, Quarta,
Mezza, Tre quarti, Intera, contenenti
tutte minestra, carne, pane, vino in
quantita diverse a seconda delle diete,
delle stagioni, ecc.

Ancora non c¢’'erano le cartelle cliniche,
che erano sostituite da module indica-
te con lettere diverse (A, biglietto di ri-
covero, B registro generale dei ricove-
rati, H per I'ordinazione delle diete ali-
mentari, K per la spesa quotidiana, G
con tutti 1 malati defunti, addirittura
una, la I, che era un Registro nosogra-
fico in cui dal Chirurgo astante del
Ven. Ospedale di San Salvatore di Pe-
saro vengono notati 1 principali, e piu
singolari casi di malattie sofferte da-
gl'Infermi che furono ricevuti, e curati
nello Spedale medesimo, ecc.).

L'11 settembre 1860 le truppe italiane
entrarono in Pesaro, a novembre le
Marche furono annesse al Regno d'Ita-
lia mediante plebiscito. Con decreto 24
ottobre 1860 i luoghi pii furono sotto-
posti all’amministrazione della Con-
gregazione di Carita; nel 1863 vennero
rivisti gli statuti. I primi cinque anni fu-
rono impiegati a prendere possesso
dei vari istituti di beneficenza senza
apportare modifiche. Nei vent'anni
successivi si procedette alla sistema-
zione amministrativa e al concentra-
mento dei vari servizi e al raggruppa-
mento dei vari uffici, delle contabilita
riducendo a sette i conti che per lo in-
nangzi erano ben ventuno.

Nel 1877 s'instaurd un regolare regi-
stro patrimoniale dell’ospedale. Si ac-
corciarono le degenze, si aumento il
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numero dei ricoveri. Nel 1888 erano
stati forniti non solo dei moderni appa-
recchi chirurgici, ma dei ferri operatori
piu comuni, di cui si era del tutto sfor-
niti, si erano costruite due case coloni-
che e risanati parecchi debiti e il bilan-
cio era sostanzialmente in pareggio
(entrate  61.217,23 lire, uscite
62.015,30). Per ogni malato cronico, il
comune corrispondeva 40 cent. al gior-
no, per i soldati da 1,30 a 1,50 lire.

11 28 novembre 1889 il consigliere co-
munale Alessandro Simoncelli pronun-
cio un discorso sulla necessita di un
nuovo nosocomio a Pesaro, non piu
sufficiente per le mutate esigenze del-
la citta e per i nuovi livelli di terapie. La
struttura era sempre quella primitiva
di Corso XI settembre ed era ormai ca-
rente e inadeguata. La riforma sanita-
ria del 1888 e le modifiche degli anni
successivi comportarono grossi pro-
gressi su tutto il territorio nazionale.
Fu indetta una pubblica sottoscrizione
tra la popolazione, ci furono i sostan-
ziali contributi della Cassa di Rispar-
mio e della famiglia Albani.

Nel 1903 iniziarono i lavori per la rea-
lizzazione del nuovo ospedale nella se-
de in cui ancora si trova, al posto del
convento dei Cappuccini, la cui prima
pietra era stata posta nel 1656 dalla re-
gina Cristina di Svezia.

Domenica 5 agosto 1906 fu inaugurato
il nuovo ospedale, che mantenne lo
stesso nome San Salvatore: primo pre-
sidente Dante Oliva, primo direttore
Artirolo Venturoli. Erano state abolite
le grandi corsie, sostituite da stanze
con piu letti, ma anche singole per i pa-
ganti., i padiglioni erano organizzati
secondo le moderne concezioni dell'in-
gegneria sanitaria. Pronto Soccorso,
gabinetto idroterapico, sezione milita-
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re, sala operatoria, stanza per la steri-
lizzazione di medici e infermieri opera-
tori, per la sterilizzazione dei ferri, per
le medicazioni, la cucina, la dispensa,
la cantina, il guardaroba (tutte le atti-
vita relative alle ultime quattro, in pre-
cedenza, erano state svolte nel Conser-
vatorio delle Zitelle, adiacente al vec-
chio ospedale). Illuminazione a gas,
addirittura, impianto telefonico, cam-
panelli elettrici; I'acqua proveniva da
due fonti. Un gabinetto d’analisi, con
un microscopio e un apparecchio cen-
trifugatore; l'elettroterapia e il gabi-
netto radiologico sarebbero stati rea-
lizzabili solamente nel 1921 (contributi
ancora di Cassa di Risparmio e Alba-
ni); sempre nel '21, la farmacia, fonda-
ta nel 1746, esterna all'ospedale, data
sempre in affitto, fu gestita diretta-
mente.

Costo dell'ospedale 300.000 lire, ne
erano state raccolte 170.000.

Nel 1923 i consiglieri divennero 9: 5
eletti dalla prefettura, 4 dal comune.
Un’altra camera operatoria e ristruttu-
razione e ampliamenti nel 1934, co-
struzione del padiglione per i tuberco-
losi: complessivamente 200 posti letto.
Mille interventi I'anno, 40.000 giornate
di degenza: disponeva di beni per
7.095.534,60 lire.

Nel '35: categoria I, malati a carico del
Comune: retta di 10 lire; categoria II,
poveri di altri Comuni lire 18 per la me-
dicina, 20 per la chirurgia; categoria
III, paganti in proprio con ulteriori sud-
divisioni dalla I alla III classe, se resi-
denti e da quanto tempo a Pesaro, ecc.
Salvo le urgenze, si veniva ricoverati di
pomeriggio, si pagava una tassa d’in-
gresso e una tassa di cura medica o di
operazione chirurgica, suddivisa in 316
voci (prezzo massimo, 480 lire per la



L.M. Bianchini. L'Ospedale “San Salvatore” di Pesaro...

prostatectomia per tumore maligno
della prostata). La quota andava per il
41 % all’'amministrazione, per il 50 % al
primario, per il 5 % all'aiuto, per il 4 %
all'assistente. Presidente G. Maurel.
Nel '37, nasce I'ECA, ente comunale
d’assistenza, al posto della Congrega-
zione di Carita. Nel ‘39, I'ospedale, 1'or-
fanotrofio, gli ospizi, i ricoveri di men-
dicita, ecc. confluirono nell'IRAB (Isti-
tuzioni Riunite di Assistenza e Benefi-
cenza di Pesaro): 'ospedale € classifi-
cato di seconda categoria. Fu erronea-
mente bombardato durante 1'ultima
guerra.

Nel periodo postbellico, oltre Medicina,
Chirurgia, Malattie Infettive, Laborato-
rio, Radiologia, Farmacia, comparvero
Otorinilarigoiatria, Oculistica, Ostetri-
cia, Pneumologia, Ortopedia, Urolo-
gia, Nefrologia, il Servizio Autonomo
di Pronto Soccorso, Rianimazione, Neu-
rologia, Ematologia, Psichiatria, Pneu-
mologia, Dermatologia.

Nel '78, con la legge 833 scomparve
I'Ente Ospedaliero, assorbito dalle Uni-
ta Sanitarie Locali (USL), 24 nelle mar-
che, la numero 3, quella di Pesaro.

Nel 1993 l'ospedale San Salvatore e
stato giudicato uno dei pochi nella no-
stra regione in grado di divenire azien-
da ospedaliera capace di amministra-
zione autonoma e, dal 1° febbraio 1995,
ha assunto la denominazione di Azien-
da Ospedaliera — Ospedale San Salva-
tore, separandosi amministrativamen-
te dalla USL n° 3, diventa, a sua volta,
ASL n°1.

Sempre nel 1995, alcuni medici dell’'o-
spedale hanno fondato la rivista scien-
tifica medica Diario del San Salvatore,
che con cadenza quadrimestrale, ha
pubblicato articoli originali di speciali-
sti dei vari reparti dello stesso, ma an-

che di altri nosocomi e universita della
regione e di molte altre citta italiane -
Roma, Ancona, Bologna, Urbino, Fano,
ecc.-. La rivista, finanziata da sponso-
res privati o enti -Fondazione Cassa di
Risparmio di Pesaro, Ordine dei Medi-
ci, AIL, Comune di Gabicce, Fondazio-
ne Berloni, ecc.-, era inviata a tutti i
medici della provincia di Pesaro e Urbi-
no. La pubblicazione € cessata dopo
sette anni, quando il direttore del gior-
nale ha chiesto all’Azienda Ospedalie-
ra, proprietaria della testata, di assu-
merne 'onere in prima persona.
L'ottimismo non manca...
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Reliability of the nitroglycerin
provocative test in the diagnosis
of neurovascular headaches
Sances G, Tassorelli C, Pucci E,
Ghiotto N, Sandrini G, Nappi G

La somministrazione di nitroglicerina
(NTG) € in grado di scatenare, se som-
ministrata a soggetti affetti da emicra-
nia e da cefalea a grappolo (CG), crisi
di cefalea del tutto sovrapponibili, dal
punto di vista sintomatologico, agli at-
tacchi spontanei e per questo motivo &
stata ampiamente utilizzata per crea-
re modelli sperimentali per lo studio di
queste forme di cefalea primaria.
L'obiettivo di questo studio e valutare
la possibilita di utilizzare il test di pro-
vocazione degli attacchi con NTG co-
me indagine di supporto alla diagnosi
di alcune forme di cefalea primaria che
vedono coinvolto, nella patogenesi
delle crisi, il sistema neuro-vascolare.
L'affidabilita della metodica & stata te-
stata in un campione costituito da 197
emicranici, 42 soggetti con CG e 53
controlli sani. Nei pazienti con emicra-
nia senz’aura la sensibilita del test con
NTG e pari a 82.1%, la specificita a
96.2% e 'accuratezza a 85.5%, mentre
in soggetti affetti da emicrania con au-
ra I'utilita del test si e rivelata inferio-
re (sensibilita: 13.6%, specificita:
96.2%, accuratezza: 72.0%). Nel grup-
po di pazienti affetti da CG ¢ stata cal-
colata una sensibilita dell’'80.6%, la
specificita € 100% e l'accuratezza e
92.9%. Considerando questi risultati e
possibile concludere che il test con
NTG, essendo di facile esecuzione,
economico ed affidabile pud essere
considerato un utile ausilio alla formu-
lazione della diagnosi di emicrania
senz'aura e di CG.

Cephalalgia 2004;24:110-9

Clinical features, effectiveness of
drug-based treatment, and prognosis
of new daily persistent headache
(NDPH): 30 cases in Japan

Takase Y, Nakano M, Tatsumi C,
Matsuyama T

La New Daily Persistent Headache
(NDPH) e stata descritta per la prima
volta da Vanast nel 1986. E’ una for-
ma di cefalea ad andamento cronico-
quotidiano ab initio, senza alcun in-
tervallo libero. Il paziente € general-
mente in grado di riportare il giorno
esatto di inizio del disturbo anche a
distanza di molti anni e, in circa il
30% dei casi, 1'esordio ¢ in stretta re-
lazione temporale con un episodio
influenzale o infettivo. Nonostante la
NDPH sia considerata una forma di
cefalea refrattaria ai trattamenti far-
macologici, l'efficacia delle terapie
sintomatiche e preventive e la pro-
gnosi di questa entita clinica non so-
no state estensivamente studiate. Al
fine di valutare l'effetto del tratta-
mento farmacologico, gli autori han-
no considerato 17 uomini e 13 donne
affetti da NDPH in accordo con i cri-
teri diagnostici della seconda edizio-
ne della International Classification
of Headache Disorders trattati per 4
anni (da novembre 1997 a ottobre
2002) all’'ospedale municipale di To-
yonaka. L'eta media di esordio € 35.0
anni (min. 13 anni, max 73 anni): nel
20% (n = 6) dei casi l'insorgenza del-
la NDPH é correlata ad eventi stres-
santi, mentre nell’'80% (n = 24) dei
soggetti non € stato identificato al-
cun fattore “scatenante” 1'esordio
della cefalea. Per quel che riguarda
la terapia, i miorilassanti sono stati
somministrati come prima scelta e,
se non vi era beneficio, sono stati
utilizzati gli antidepressivi triciclici,
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gli inibitori selettivi del reuptake
della serotonina e gli antiepilettici;
non vengono indicati i nomi dei prin-
cipi attivi prescritti. I1 27% (n = 8) del
campione ha definito il trattamento
“molto efficace”, il 3% (n = 1) “me-
diamente efficace”, il 20% (n = 6)
“poco efficace” e il 50% (n = 15)
“inefficace”. Benché non si tratti di
uno studio farmacologico in senso
stretto, i risultati di questa indagine
confermano che la NDPH rappresen-
ta una cefalea “ribelle” alle terapie
farmacologiche attualmente utilizza-
te e sono necessari ulteriori studi per
individuare molecole efficaci.

Cephalalgia 2004;24:955-959

Cluster headache and right-to-left
shunt on contrast transcranial doppler
Finocchi C, Del Sette M, Angeli S,
Rizzi D, Gandolfo C

La pervieta del forame ovale (PFO)
sembra essere piu frequente nei sog-
getti affetti da emicrania con aura ri-
spetto ai controlli sani, anche se la
definizione del rapporto tra queste
due patologie e controversa e ancora
oggetto di discussione tra gli esperti
del settore. In questo studio sono
stati considerati 40 pazienti con ce-
falea a grappolo (CG) (32 maschi e 8
femmine — 38 con CG episodica e 2
con CG cronica) afferiti al Centro Ce-
falee dell’'Universita di Genova e 40
pazienti neurologici, appaiati per
sesso ed eta (+ b anni), non affetti da
CG@G, da altre cefalee primarie e da pa-
tologie cerebrovascolari. Tutti i sog-
getti sono stati sottoposti ad un dop-
pler transcranico con iniezione di
mezzo di contrasto gassoso e la pre-
senza di almeno una microbolla a li-
vello dell’arteria cerebrale media,
entro 22 secondi dalla somministra-
zione della soluzione salina miscela-
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ta con aria a livello della vena anti-
cubitale, & stata considerata indica-
tiva della presenza di uno shunt de-
stro-sinistro. Il numero di microbolle
e stato registrato a riposo e dopo
esecuzione di manovra di Valsalva.

Nel 42.5% dei casi con CG e stato ri-
levato uno shunt destro-sinistro,
mentre solo il 17.5% dei controlli ne
e risultato portatore (p = 0.029; OR =
3.48; IC 95% 1.13-10.69). Il numero
medio di microbolle registrato & pari
a 4.2 + 6.7 nei pazienti con CG e 3.7
+ 1.1 nei controlli. Durante l'esecu-
zione della manovra di Valsalva il
numero medio di microbolle & mag-
giore negli affetti da CG (13.3 £ 13.7
vs 3.7 £ 1.1) rispetto ai controlli, an-
che se la differenza non e statistica-
mente significativa. Gli autori com-
mentano che I'associazione tra CG e
PFO potrebbe essere geneticamente
determinata sulla base delle seguen-
ti considerazioni: a) anche nell’emi-
crania con aura e stata ipotizzata
un'associazione con il PFO genetica-
mente determinata; b) recentemente
Leone et al. hanno osservato una fa-
miliarita positiva in 44 dei 220 pa-
zienti con CG considerati ed hanno
concluso che il rischio di ammalare
di CG nei parenti di primo grado de-
gli affetti (39 su 1135 soffrivano di
CG) é ben 39 volte superiore rispetto
alla popolazione generale; c) il PFO e
stato descritto come disordine fami-
liare. La logica conseguenza di que-
sta ipotesi e che il PFO, se genetica-
mente associato alla CG, non puo es-
sere implicato nell’eziologia e tanto-
meno nella fisiopatologia di questa
forma di cefalea. Come ipotesi alter-
nativa, gli autori suggeriscono che la
presenza di uno shunt destro-sini-
stro, associato ad apnee ostruttive
notturne, pud causare un livello di
ipossiemia tale da favorire l'insor-
genza delle crisi di CG. Saranno ne-
cessari ulteriori studi per verificare
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I'effettiva presenza dell’associazione
descritta e per accertare le ipotesi
che ne derivano.

Neurology 2004;63:1300-1310

Individualizing treatment with vera-
pamil for cluster headache patients
Blau JN, Engel HO

Il verapamil rappresenta attualmente il
farmaco di prima scelta nel trattamento
preventivo della cefalea a grappolo
(CG). In letteratura solitamente viene
riportato che un dosaggio variabile da
240 mg a 480 mg, in tre somministra-
zioni giornaliere, determina la riduzio-
ne o la scomparsa delle crisi nel 50-80%
dei soggetti. Alcuni autori hanno de-
scritto l'utilizzo di dosaggio superiori
(720-1200 mg/die di verapamil) e solo
in pochi casi 120 mg/die si sono dimo-
strati efficaci. Nella pratica clinica Blau
e Engel hanno osservato la necessita di
adattare la somministrazione del far-
maco agli orari di insorgenza delle crisi
e, in particolare, l'utilita di impiegare
un dosaggio maggiore prima di andare
a dormire per evitare gli attacchi not-
turni. Gli autori hanno pertanto svilup-
pato uno schema di incremento del do-
saggio del verapamil da applicare fino
al completo controllo delle crisi di CG.
L'obiettivo di questo studio & identifica-
re il minimo dosaggio efficace sulla ba-
se della valutazione del singolo indivi-
duo e del conseguente aggiustamento
della dose. Sono stati considerati 70
soggetti con CG (52 con CG episodica e
18 con CG cronica) afferiti consecutiva-
mente ad un Centro Cefalee londinese,
trattati inizialmente con 40 mg di vera-
pamil al mattino, 80 mg nel primo po-
meriggio e 80 mg prima di coricarsi.
Tutti i pazienti sono stati istruiti ad in-
dicare in un diario giornaliero della ce-
falea I'orario di insorgenza delle crisi, la
durata e l'intensita del dolore. Per quel
che riguarda l'’eventuale aggiustamen-

to della terapia sono state date le se-
guenti indicazioni verbali e scritte: au-
mentare di 40 mg a giorni alterni in ba-
se agli orari di insorgenza delle crisi —
se le crisi erano notturne l'incremento
doveva essere inizialmente nelle ore
serali e successivamente nel primo po-
meriggio; se gli attacchi si presentava-
no al risveglio o subito dopo l'assunzio-
ne doveva avvenire due ore prima 1'o-
rario usuale del risveglio. Sono state
fissate delle visite di controllo settima-
nali fino al completo controllo delle cri-
si e, per gli affetti da CG episodica, una
visita alla fine del periodo attivo in cui
veniva consigliato di continuare ad as-
sumere il farmaco per altre 2 settimane
prima di iniziare una graduale riduzio-
ne della dose fino alla sospensione. Il
controllo competo delle crisi & stato os-
servato nel 94% (n = 49) dei pazienti
con CG episodica e nel 55% (n = 10) di
quelli con CG cronica (nel 69% degli uo-
mini e nel 20% delle donne). Nella mag-
gior parte dei casi sono stati necessari
200 mg due volte al giorno, mentre in 9
pazienti affetti da CG episodica e in 3
con CG cronica sono stati somministra-
ti da 520 a 960 mg/die per ottenere la
soppressione del dolore. In 10 soggetti
(2 con CG episodica e 8 con CG cronica)
€ stato necessario aggiungere un altro
principio attivo — carbonato di litio, su-
matriptan oppure valproato di sodio.
Due pazienti hanno sospeso il tratta-
mento a causa, rispettivamente, del-
I’eccessiva stanchezza e dello sviluppo
della sindrome di Stevens-Johnson.
Considerando i risultati ottenuti, gli au-
tori concludono che il verapamil puo es-
sere considerato altamente efficace nel
trattamento della CG episodica e la ri-
cerca del dosaggio adeguato per il sin-
golo paziente determina, nella maggior
parte dei soggetti, il completo controllo
degli episodi di cefalea. Nella forma
cronica il farmaco si € dimostrato meno
efficace soprattutto nelle donne.

Headache 2004;44:1013-1018
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Medication overuse headache from
antimigraine therapy: clinical featu-
res, pathogenesis and management
Smith TR, Stoneman J

La cefalea associata ad “overuse” di
farmaci sintomatici (MOH) € un’entita
clinica di frequente riscontro nei Centri
Cefalee e negli ambulatori di neurolo-
gia. In accordo con i criteri diagnostici
della seconda edizione della Interna-
tional Classification of Headache Dis-
orders, alla prima osservazione € pos-
sibile formulare solo una diagnosi di
probabilita, mentre la diagnosi certa di
MOH puo essere fatta solo dopo 1'os-
servazione dell’andamento clinico a 2
mesi dall'interruzione dell’”overuse”.
Dal punto di vista clinico, nella mag-
gior parte dei casi la MOH deriva dalla
trasformazione dell’emicrania senz’au-
ra in una forma cronica quotidiana in
seguito all'uso frequente di farmaci
sintomatici, in particolare gli analgesi-
ci di combinazione che contengono
barbiturici e caffeina. Alla luce di re-
centi osservazioni anche i triptani de-
vono essere considerati farmaci che
potenzialmente portano allo sviluppo
di MOH. Le teorie in merito all'eziopa-
togenesi della MOH non sono univoche
e includono: a) il fenomeno della sensi-
bilizzazione centrale dovuto all’attiva-
zione ripetitiva dei circuiti nocicettivi;
b) I'effetto diretto dei farmaci sintoma-
tici sulla capacita del cervello di inibire
la percezione del dolore; ¢) la riduzione
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della concentrazione ematica della se-
rotonina dovuta all'up-regulation dei
recettori serotoninici conseguente alla
somministrazione frequente e prolun-
gata di farmaci sintomatici; d) i feno-
meni di adattamento cellulare; f) i cam-
biamenti strutturali a livello della so-
stanza grigia periacqueduttale dovuti
probabilmente al ripetersi delle crisi di
emicrania. L'approccio terapeutico
principale consiste nell'interruzione
dell'"overuse” dei farmaci in quanto
dall'esperienza clinica emerge chiara-
mente che & molto difficile ottenere la
riduzione della frequenza delle crisi
con il solo utilizzo dei trattamenti pre-
ventivi. La sospensione dei farmaci
sintomatici, che determina spesso 1l'in-
sorgenza di una cosiddetta “cefalea da
rimbalzo” difficilmente controllabile,
dovrebbe essere seguita dal tempesti-
vo inizio di un trattamento farmacolo-
gico di tipo profilattico associato ad
una terapia di supporto non farmacolo-
gica. Un elemento fondamentale per il
successo del trattamento & la consape-
volezza del paziente del ruolo negativo
che gioca la frequente assunzione dei
farmaci sintomatici e la fiducia nella te-
rapia preventiva. Naturalmente, la co-
noscenza di questa forma di cefalea
deve portare al tentativo di prevenire
I'instaurarsi dell'"overuse” e lo svilup-
po di un andamento cronico quotidia-
no, ogni volta che si € in presenza di
possibili fattori di rischio per la MOH.

Drugs 2004;64:2503-14
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Numero speciale dedicato alla

settimana della cefalea
2004—I1II edizione

Venerdi 21 mag-
gio 2004 si & inau-
gurata, nella riden-
te cittadina di Cer-
via, la Settimana

della Cefalea - “a
- headache break”,

iniziativa di diffu-
sione culturale,
promossa da Alle-
anza Cefalalgici,
Al.Ce. Group-
CIRNA Founda-

tion, giunta alla sua
terza edizione e
presieduta dal prof.
Giuseppe Nappi di
Pavia e dal prof. Emilio Sternieri di Mode-
na. Introducendo i lavori, il prof. Sternieri
ha posto l'accento sullimportanza delle
associazioni di pazienti e sulla spinta che
esse possono dare alla diffusione di infor-
mazioni in ambito sanitario; questo & vero
anche per la cefalea, patologia ormai mol-
to conosciuta e studiata ma ancora ritenu-
ta una malattia di serie B pur creando una
disabilita superiore ad altre patologie cro-
niche come il diabete e I'asma. Dopo il
benvenuto ed il saluto delle Autorita locali,

ww.cefalea.it

Giugno 2004
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settimana della cefalea 2004

News 3

Concorso fotografico “Cefalee 4
in Cerca d’autore” -l vincitore

il prof. Nappi, presidente della Fondazio-
ne CIRNA, ha evidenziato limportanza
della collaborazione fra cittadino e medi-
co nel campo della cefalea, che oltre ad
un problema biologico / farmacologico &
anche uno scambio attivo fra paziente e
curante; a questo proposito, ha auspicato
'apertura di una scuola per pazienti cefa-
lalgici ed ha ricordato il ruolo che il sito
www.cefalea.it ha svolto nella diffusione
di informazioni scientifiche con un lin-
guaggio accessibile a tutti nel web. Anche
lintervento del prof. Bertolini, nel’ambito
di una visione globale del malato, ha sot-
tolineato I'importanza del fattore “umano”
e, pertanto, la necessita di una sempre
maggiore iperspecializzazione che coin-
volga un team di esperti di diverse bran-
che della medicina e della psicologia. La
prima sessione dei lavori ha toccato un
argomento molto spinoso ma di enorme
interesse, la quantificazione della disabili-
ta prodotta dalla cefalea e gli aspetti me-
dico-legali ed assicurativi. La dr.ssa Ca-
tarci (Roma) ha approfondito con molta
chiarezza il concetto di disabilita ed i me-
todi di misura della stessa, ponendo l'ac-
cento sul fatto che non vi siano, al mo-
mento, scale comprensive di tutti gl
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aspetti ma strumenti parziali di quantifica-
zione. Il dr. Venturini (Ferrara) ha poi fatto

un quadro del variegato mondo dei trauma-
tismi cranio-cervicali e del loro riflesso sulle
sindromi dolorose del capo e del collo, indi-
cando alcuni aspetti medico-legali del pro-
blema ma anche I'importanza di un lavoro

di collaborazione tra il medico e altre figure
emergenti di supporto nella diagnosi, come
ad esempio l'ingegnere meccanico. A se-
guire, il prof. Beduschi (cattedra di Medicina
Legale a Modena) ha polemicamente sotto-
lineato i possibili aspetti di simulazione
che, a volte, si celano in contenziosi nell’-
ambito lavorativo (assenteismo) o in riven-
dicazioni post-trauma (risarcimento). A con-
clusione della sessione il dr. Tronconi, giuri-
sta pavese, ha dissertato su potenzialita e
prospettive di assicurazione sanitaria per
colmare un gap dovuto alle sempre piu
scarse risorse statali stanziate per alcune

patologie come la cefalea, non ritenute di

grande rilevanza. La discussione che &
scaturita successivamente, moderata dal
prof. Avato (cattedra di medicina legale a

Ferrara), & stata molto movimentata ed ha
visto la partecipazione attiva di alcuni dei

pazienti intervenuti al convegno, che hanno
voluto portare il loro contributo ed il loro

punto di vista in un argomento che si presta
a facili equivoci. La mattinata di sabato 22
maggio e stata incentrata su un argomento
vasto ed in continua evoluzione: “Terapie

farmacologiche versus terapie complemen-
tari”. L'avvio & stato dato dal prof. Manzoni
(Parma), che ha illustrato indicazioni e limiti
delluso dei triptani nellemicrania e nella

cefalea a grappolo, seguito dal dr. Maggioni
(Padova) sulle terapie di profilassi conven-
zionali delle cefalee primarie. Innovativo
l'intervento del dr. Morazzoni (Indena), che
si & soffermato sugli studi pit recenti relativi
all'uso dei fitofarmaci (salice, ginger, tana-
ceto, hypericum perforatum), mercato in
crescita, visto anche il crescente interesse
e le richieste dei pazienti. Ultima, ma non

certo meno interessante, la presentazione
della dr.ssa Isabella Neri di Modena che ha
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illustrato i possibili trattamenti non farma-
cologici per le cefalee, quali biofeedback/
terapia cognitivo—comportamentale/ ago-
puntura / TENS. Dopo lunga e animata
discussione, si & aperta una sessione
per le comunicazioni libere ad invito

(vedi box).

Nell'ambito del Convegno ci sono state anche
delle sessioni con comunicazioni libere ad invito
su argomenti specifici di ricerca, clinica e diagno-
si, aspetti di sanita pubblica, casi interessanti
nell’ambito dell'argomento cefalea:

- Cinetica dell'indometacina in pazienti cefalalgici
utilizzatori abituali di ICP (Leone)

- Trattamento di profilassi dell'emicrania in eta
pediatrica con associazione di Magnesio e
Tartufano (Tamburi)

- Emicrania e sclerosi multipla (Maneschi)

- La cefalea nel dipartimento di emergenza
(Querzani)

- Cefalea ipnica, lo stato dell'arte (Natascia
Ghiotto)

- Il gene WFS1, un possibile candidato nel
determinismo della comorbidita psichiatrica
dell'emicrania (Cherubino Di Lorenzo)

- Case report: un insolito caso di cefalea
secondaria (Pasquinelli)

A seguire, pranzo in onore del vincitore
del concorso fotografico, Paolo Gasco,
che ha immortalato magistralmente, in
una foto, il disagio dei soggetti sofferenti
di emicrania con aura visiva; al vincitore
sono stati consegnati una targa, offerta
dal fotografo Trentani (Pavia) ed un pre-
mio della rivista fotografica Reflex. Nella
sessione scientifica del sabato pomerig-
gio & stato sviluppato il tema delle cefa-
lee croniche e delle cefalee da uso ec-
cessivo di farmaci sintomatici, capitolo
molto dibattuto nel corso dei lavori del-
I'ultima classificazione internazionale
delle cefalee. Il primo intervento (dr.ssa
Paola Torelli di Parma) ha riguardato lo
stato dell'arte sulle cefalee croniche; di
seguito la dr.ssa Sances (Pavia) ha pre-
sentato una revisione critica del capitolo
specifico sulle cefalee da uso eccessivo
di farmaci sintomatici. Per finire, la dr.ssa
Ferrari (Modena) ha sviluppato il concet-
to di comela cefalea possa essere
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anche un effetto secondario di alcuni farma-
ci e di loro interazioni. Alla fine la discussio-
ne € stata animata da numerosi interventi
su questo capitolo molto controverse ma di
rilevanza notevole sia per problemi di in-
quadramento diagnostico che per la sanita
pubblica. In contemporanea, brillante tavola
rotonda su “Attivita scolastica e cefalee”
coordinata dal prof. Vincenzo Guidetti
(Roma) e dal giornalista Luciano Lombardi
(Milano); ampia relazione in merito apparira
sul prossimo numero di Cefalee Today. La
seconda meta del pomeriggio ha visto il
varo del gruppo di sostegno www.cefalea. i,
coordinato dalla dr.ssa Sances e dal dr.
Paolo Rossi di Roma; l'idea della creazione
di gquesto gruppo & nata dal successo che
sul sito web ha avuto la sezione | vostri
commenti’, dove i naviganti giornalmente si
incontrano e dialogano non solo di mal di
testa. Hanno partecipato il dr. Rossi
(approfondita disamina di importanza, limiti,
pericoli e prospettive dei forum nel web);
Lara Merighi, nota sul nostro sito web come
“‘mammalara” con una commovente testi-
monianza a nome anche degli altri frequen-
tatori del forum; Carmelo Buono, rappre-
sentante Al.Ce. Sicilia, che ha lanciato l'ide-
a di un passaporto “medico” per i cefalalgici
ed ha fatto notare come gli incontri sul web
diano origine anche ad una terminologia
propria sull'argomento cefalea (es. il mal di
testa & definito MDT); la dr.ssa Ferrari ha
ribadito I'importanza di aprire delle scuole
per pazienti che potrebbero anche passare
per il web; Renata Golinelli (Al.Ce. Emilia
Romagna) con parole semplici ha immor-
talato il percorso umano e doloroso tipico
del paziente cefalico, ribadendo I'importan-
za della sensibilizzazione dell'opinione pub-
blica su un argomento cosi spinoso. Per
finire la dr.ssa Verticale (psicologa a Pavia)
ha sorpreso i presenti esponendo in alcune
diapositive una serie di aspetti statistici e di
comportamento dei naviganti del forum sul
nostro sito, dei quali ha osservato e studiato
i messaggi, sottolineando [limportanza dei

gruppi di sostegno self-health e della
comunicazione non verbale. Al termine
dei lavori, cena sociale dedicata ai vinci-
tori delle precedenti edizioni dei premi
letterari “Cefalee in cerca d’Autore”, rap-
presentati da Anna Gasparrini e Rosaria
Grillo. Domenica 23 maggio, sotto una
pioggia torrenziale, sessione dedicata a
cefalee ed ormoni femminili, con inter-
venti sullemicrania mestruale (dr.ssa
Cupini di Roma), sulle comorbilita di que-
sta forma (prof. Facchinetti di Modena) e
su emicrania e contraccettivi orali, meno-
pausa, trattamenti sostitutivi (dr.ssa Ros-
sella Nappi, Pavia). Ognuno dei relatori
si & soffermato brillantemente su aspetti
specifici che interessano un gran numero
di pazienti, dal momento che I'emicrania
& una patologia tipicamente femminile.
L'ultima sessione, dedicata alle indica-
zioni e ai limiti dei trattamenti antidolorifi-
ci per le cefalee, ha portato 'argomento
sull'uso e, a volte, il “mal uso” dei farma-
ci sintomatici per il trattamento acuto di
varie forme di cefalea. Sono intervenuti il
prof. Bertolini, il prof. Sternieri, la dr.ssa
Buzzi, ognuno dei quali ha portato il con-
tributo scientifico sulle differenti catego-
rie farmacologiche in commercio (FANS,
COX-2 selettivi, farmaci con associazio-
ne di sostanze, triptani). A conclusione,
meeting satellite (coordinato da Nappi e
Sternieri) con il giornalisti di settore su
“Cefalee e disordini adattativi: ruolo del
magnesio”, con le relazioni dei proff.
Facchinetti, Guidetti, Sandrini.

Arrivederci all'anno prossimo!!!!

Marianna Loi

Il Presidente di A!Ieanza Cefalalgici (Al.Ce.
Group), prof. Damiano é stato eletto
wcepresrdente dell ordlne del giornahstl della
Lombardia, in rappresentanza dei pubblicisti
(giornalisti che hanno un altro lavoro, al quale
affiancano ['attivita giornalistica).
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CONCORSO FOTOGRA

Concorso
Fotografico
“Cefalee in
cerca
d’autore”-
re I Edizione

D

§ Edvzsome

"UN COMMENTO"

Servendosi di una fotocamera digitale I'au-
tore ha voluto descrivere, immortalando il
ritratto di un uomo, in maniera metafisica, lo
stato di dolore e lo stato di disagio psicolo-
gico di chi soffre di emicrania.

La stranezza delle coincidenze ha voluto
che il vincitore fosse non solo un medico,
ma anche un appartenente al “club” degli
emicranici e questo spiega la facilita con la
quale ha descritto fotograficamente il dolo-
re.

Il termine “metafisico” non & preso a caso,
in quanto il grande artista Giorgio De Chiri-
co ha sicuramente creato gran parte delle
sue opere ripercorrendo mentalmente le
visioni irreali che gli apparivano durante gli
attacchi di emicrania.

Il confronto tra il grande maestro e il vincito-
re del concorso fotografico, anche se ardito,
ha come comune denominatore la creativita
che spesso e con facilita gli emicranici rie-
scono ad esprimere.

Ora ci attende un altro anno e un'altra edi-
zione della “Settimana della cefalea” per
raccogliere consensi e adesioni al concorso
fotografico che sara alla seconda edizione,
con l'augurio che i partecipanti siano sem-
pre pill numerosi.

Carmelo Buono
Al.Ce. Sicilia
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1° Classificato:
Paolo Gasco (Casale Monferrato - AL)

L'aura visiva svela il nulla dentro la realta

La motivazione della giuria & stata la se-
guente:

“Per aver interpretato in maniera metafisica
I'espressione del dolore con limmagine
della realta, elaborata con sapiente tecnica
fotografica senza eccessivi artifizi digitali.
Ha saputo cogliere in un fotogramma uno
dei momenti tipici dell'emicranico: l'aura,
espressione di sofferenza e disagio fisico e
psichico”,
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TAVOLA ROTONDA "Attivita scolastica e
cefalee: interazione tra le équipes

psico- medico- pedagogiche della scuola e i
Cervia, 22.05. 04

medici curanti”,

Dalrincontro di specialisti e giornalisti del
settore sono emersi alcuni dati interessan-
ti sulla cefalea del bambino e dell'adole-
scente. Da un punto di vista epidemiologi-
co si & sottolineato come la cefalea inte-
ressi circa il 20-25% delle persone e che |l
4-5% ne soffra in modo continuativo e
frequente. Anche in eta evolutiva & un
disturbo molto diffuso e circa il 30% dei
bambini in etd scolare soffre di qualche
forma di mal di testa. La cefalea colpisce
tutte le fasce di eta ed &€ molto frequente
anche fra i pit piccoli, ma risulta difficile
da classificare nei bambini in eta prescola-
re. Infatti, spesso i bambini non sanno
esprimere con precisione il tipo di dolore
che provano e non sempre risulta facile ai
genitori capire che si tratta di mal di testa.
Un argomento che ha suscitato molto inte-
resse e stato quello dell’approccio tera-
peutico, che richiede, oltre al corretto in-
quadramento diagnhostico, la rassicurazio-
ne dei pazienti e dei genitori, I'individua-
zione degli eventuali fattori scatenanti, la
valutazione degli aspetti emotivi e relazio-
nali, una corretta igiene di vita e una soli-
da alleanza terapeutica.

e-bulletin WWW- cefalea.it

Agosto 2004

Sommario

Tavola rotonda: Attivita scola- | 1-2
stica e cefalee: integrazione...

Testimonianza da Cervia... 2-3
In Pubblicazione 3
Cefalee attribuite a disordini 4
psichiatrici

Nel campo della terapia sintomatica
dell'attacco emicranico, esistono linee
guida condivise e studi controllati che
hanno dimostrato lefficacia di diversi
principi attivi farmacologici.

Per quanto riguarda, invece, la profilassi
farmacologica, disponiamo di pochi e
“datati” studi controllati, per cui molte
indicazioni derivano maggiormente dall’e-
sperienza clinica.

Attivita scolastica e cefalee: interazione
tra le équipes psico-medico-pedagogiche
della scuola ed | medid curanti

Tavola rotonda

Vincenza Guidetti, foma - Ludana Lombardi, Misee

6. Barancelli, Bywvenva - O, Ferrant Ginevrs, fvia

€. Maiori, favenns - D, Moscate, fams - G Pasciullo, Modens
C. Termine, varese - P Tued, Freney

+ Epidemiologia in Italia & in altri paesi

+ Genitori, Insegnanti, Curanti: aspetti relazionall
delle cefales in eta evolutiva

+ Terapie farmacologiche e farmac adiuvanti

+ Esperienze di terapie di gruppo con psicologi ed
educatori

« Cefalee e stress in eta giovanile
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Infatti, molti dei
farmaci profilattici
per l'emicrania, di
provata  efficacia P
negli adulti, non ks
sono stati testati
adeguatamente nei
bambini. L'ambito della cefalea tensiva ri-
sulta addirittura praticamente inesplorato,
sia per quanto riguarda la terapia dell’attac-
co sia per la profilassi. Si & quindi giunti alla
conclusione (considerando i dati di efficacia
delle terapie farmacologiche al momento
disponibili e tenendo conto che in eta evolu-
tiva le percentuali di risposta al placebo

sono pil elevate rispetto a quelle dell'adul-
to) che non di rado vi sia un frequente ricor-
so a farmaci adiuvanti e non convenzionali.

Per questo motivo, spesso vale la regola

del “fai da te”; infatti sono stati riportati dati
riguardanti pit di un migliaio di adolescenti
e giovani modenesi, di eta compresa tra i
14 e i 20 anni, intervistati per mezzo di un
questionario appositamente preparato dal
gruppo di ricerca. Si & evidenziata una
grande diffusione dell'automedicazione in
caso di cefalea (57,7% dei soggetti intervi-
stati), con una netta prevalenza dell'uso di
analgesici tra le femmine (63%) rispetto ai
maschi (52,5%). L'intervento del pediatra

ha evidenziato come si riscontrino delle
difficolta nell’approccio con questi soggetti,
soprattutto nell’'ambito della formulazione di
una diagnosi differenziale corretta. Inoltre,

quando un ragazzino viene portato in am-
bulatorio, i genitori accettano piu facilmente
una patologia di base che giustifichi la cefa-
lea, piuttosto che considerare la cefalea
come un sintomo. Il pediatra deve stare

molto attento a non indurre I'automanteni-
mento del sintomo stesso o a trattare la
cefalea come una malattia e a far assumere
al ragazzo ed alla famiglia comportamenti
che evocano uno stato di malattia perma-
nente. E importante che I'alleanza terapeu-
tica fra il pediatra, lo specialista neuropsi-
chiatra infantile, il bambino e la sua famiglia
rappresenti uno strumento sicuramente
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non nuovo, ma indispensabile per affron-
tare questa patologia.

Un intervento originale & stato poi pre-
sentato al termine della tavola rotonda;
sottolineando ancora l'importanza della
collaborazione tra i diversi operatori che
hanno a che fare con l'adolescente o il
bambino, si & parlato di un esperimento
di pet therapy. E questa una terapia
comportamentale organizzata con ani-
mali e psicoterapeuti competenti, che &
stata proposta ai soggetti cefalalgici in
cui la patologia era prevalentemente
legata al disagio. Si & riscontrato un no-
tevole miglioramento sia della cefalea
che delle condizioni psicologiche dei
pazienti.

Oreste Ferrari Ginevra

TESTIMONIANZA da Cervia di
una “navigante” di www.cefalea.it

Sono diretta al Convegno sulla cefalea
che si svolgera a Cervia.

Durante il viaggio di andata, penso alle
motivazioni che mi hanno portata ad intra-
prendere questo viaggio.

Sono motivazioni molto valide: vado a
portare la testimonianza mia e dei miei
amici. Amici incontrati nel sito
www.cefalea.it.

Ci incontriamo quotidianamente sul sito,
usando lo spazio riservato ai commenti e
ogni giorno ci raccontiamo le nostre gioie
e i nostri dolori, ci aggrega un grosso pro-
blema, il MDT (mal di testa). Porto con
me tutti i loro
messaggi e so-
no loro che mi,
danno la forza di|
continuare lal
strada senza
invertire il senso
di marcia .




Cefalee Today “33”

Arrivo, sistemo le cose in modo che tutto
sia in ordine (caratteristica del cefalalgico,
tutto deve avere la giusta collocazione),
raggiungo la sala dove si tiene il convegno.
Ho passato quel giorno e i due giorni suc-
cessivi, ad ascoltare dei medici che lavora-
no e studiano per riuscire a migliorarci la
vita .

Molti sono stati gli interventi che ho ascol-
tato e mai un istante & diminuita la mia
attenzione .

Cosa porto a casa dopo questa esperienza
che serva a me e al gruppo di amici che
frequento sul sito?

Porto a casa e nel cuore la serenita. Porto
a casa la consapevolezza che molti medici
specialisti stanno lavorando per alleggerirci
il cammino.

Porto a casa la consapevolezza che loro
da soli non possono farcela, serve l'aiuto
della societa, fondi per la ricerca... Senza
dimenticare inoltre che a nulla servirebbe
ogni aiuto a medici, specialisti e ricercatori
senza la nostra collaborazione. Noi pazienti
dobbiamo metterci del nostro, collaborando
con i medici che c¢i hanno in cura, amando
noi stessi accettando la nostra malattia,
educando chi ci circonda spiegando loro
che siamo persone speciali, dotate di una
particolare sensibilita e con noi le emozioni
si esprimono usando il linguaggio del dolo-
re.

Sono certa che i benefici di questa espe-
rienza mi saranno utili per molti anni e non
saranno utili solo a me perché cerchero di
trasmetterli in futuro a tutte le persone con
questa malattia.

Rinnovo la mia gratitudine alle persone
che hanno reso possibile tutto questo, an-
che a nome di tutti gli amici del sito.

Grazie, di vero cuore.
Ferrara, 24/05/2004

Mammalara ( Lara Merighi )

IN PUBBLICAZIONE

Nappi G, Manzoni GC.}
Con la collaborazione di C. Manuale
Tassorelli e P. Torelli. == Cefalee
MANUALE DELLE
CEFALEE

Masson Editore, Milano 2004

Lo studio delle cefalee rappresenta un’op-
portunita stimolante, con traguardi sempre
nuovi per il medico che si dedichi non solo
alla diagnosi e al trattamento delle varie

forme, ma anche alla ricerca scientifica

nel settore. Sono tre le date fondamentali
per capire la rapida evoluzione in campo
scientifico del concetto di cefalea primaria:
il 1982, anno in cui fu fondata a Londra la
Societa Internazionale delle Cefalee
(IHS); il 1988, anno in cui fu pubblicata la
prima classificazione IHS, che rappresen-
{0 una novita assoluta nel campo delle

cefalee, in quanto, per la prima volta, furo-
no individuati precisi criteri per porre dia-
gnosi delle varie forme di cefalea, basati
su dati empirici o sul consenso degli e-
sperti; infine il 2004, anno in cui si & ap-
prodati alla seconda edizione della classi-
ficazione IHS, dopo quindici anni di studi

mirati a vagliare, validare ed integrare la

prima versione.

Gli autori, esperti internazionalmente rico-
nosciuti, hanno ritenuto fondamentale
rivedere organicamente le informazioni
scientifiche acquisite in questo ultimo de-
cennio. Il risultato & questo manuale, e-
saustivo e di facile consultazione, ricco di
grafici e tabelle a supporto della trattazio-
ne.

Lo specialista potra trarne grande vantag-
gio sia nella pratica clinica sia come sti-
molo per future ricerche; il medico di me-
dicina generale potra invece utilizzarlo nel
processo di inquadramento nosografico
delle varie forme di cefalea.
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CEFALEE ATTRIBUITE A
DISORDINI PSICHIATRICI

Le cefalee sono generalmente associate
ad una varieta di disordini psichiatrici, tutta-
via resta argomento di studio se vi sia una
relazione causale e quale ne sia la direzio-
nalita. Si ritiene che, nella maggior parte dei
casi, le cefalee associate a disturbi psichia-
trici siano molto probabilmente espressione
di comuni fattori di rischio o di eziologia. Le
cefalee che riconoscono una causa attribui-
bile ad un disordine psichiatrico (cefalee
sintomatiche / anche dette secondarie) so-
no estremamente rare; vi sono assai limita-
te evidenze a supporto di una causalita
psichiatrica della cefalea. Le uniche catego-
rie diagnostiche incluse nel nuovo capitolo
12 della nuova classificazione IHS (ICHD-II)
sono quelle rare forme note per manifestar-
si sintomatologicamente con ‘cefalea’, quali
i disturbi psicotici ed i disturbi di somatizza-
zione (ad esempio pazienti che riferiscono
cefalea nella falsa convinzione di avere una
“placca metallica che é stata inserita subdo-
lamente nella testa”, oppure come manife-
stazione di un Disturbo di Somatizzazione
secondo i criteri del DSM-IV). Le cefalee da
disturbo psichiatrico sono presenti solo in
concomitanza dello stesso e scompaiono (o
hanno un netto miglioramento) dopo un
efficace trattamento o per remissione spon-
tanea del disturbo stesso. La grande mag-
gioranza delle cefalee che occorrono in
concomitanza con i pilt comuni disordini
psicopatologici della serie ansioso-
depressiva (disturbo depressivo maggiore,
disturbo da attacchi di panico, disturbo
d'ansia generalizzata disturbo somatoforme
indifferenziato, fobia sociale, disturbo di
separazione, disturbo da stress post trau-
matico), non sono correlate da un nesso
causale ma, piuttosto, rappresentano una
condizione di comorbilita, indicando proba-
bilmente un substrato biologico comune.
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In tali casi si deve formulare sia la diagno-
si di cefalea “primaria” sia quella del disor-
dine psichiatrico concomitante. Vi sono
evidenze secondo cui la concomitanza di
un disturbo psichiatrico tende a peggiora-
re la prognosi della cefalea (emicrania e
cefalea di tipo tensivo) con aumento della
frequenza ed intensita delle crisi, che ri-
sultano, inoltre, piu resistenti ai trattamenti
e spesso complicate da un elevato consu-
mo di farmaci sintomatici. Per un’appro-
priata gestione della cefalea &, quindi,
importante il riconoscimento di ogni condi-
zione psichiatrica concomitante. Al fine di
incoraggiare ulteriori ricerche in questo
ambito, sono stati proposti criteri diagno-
stici per individuare le possibili relazioni
causali tra disturbi psichiatrici e cefalee.

Bibliografia:

Olesen J, Bousser MG, Diener H, Dodick D,
First M, Goadsby P, Gébel H, Lainez M, Lance
J, Lipton R, Nappi G, Sakai F, Schoenen J,

Silberstein S, Steiner T, for the International
Headache  Society. The  Intemational
Classification of Headache Disorders. 2nd
Edition (2004). Cephalalgia 24 (Suppi 1):1-160

G. Nappi, A. Proietti Cecchini

Cefalee Today

- Bollettino di informazione bimestrale a cura della
Fondazione CIRNA
- Organo ufficiale di Alleanza Cefalalgici (Al.Ce.)
Redattore Responsabile: Grazia Sances (Pavia)
Comitato Editoriale: M. Gabriella Buzzi (Roma);
Teresa Catarci (Roma); Alfredo Costa (Pavia);
Silvano Cristina (Pavia); Anna Ferrari (Modena);
Oreste Ferrari Ginevra (Pavia); Natascia Ghiotto
(Pavia); Pasquale Marchione (Roma); Enrico
Marchioni (Pavia); Alberto Proietti Cecchini
(Pavia); Ennio Pucci (Pavia); Paolo Rossi
(Roma); Cristina Tassorelli (Pavia); Paola Torelli
(Parma)
Segreteria: Silvana Bosoni (Pavia)
Partnering: Roberto Nappi (Pavia

Per informazioni: Alleanza Cefalalgici (Al.Ce.)
Via Palestro, 3- 27100 Pavia
Fax. 0382- 380369

E-mail: alcegroup@tin.it




CIRNA FOUNDATION
FOR THE RESEARCH ON HEADACHE AND BEHAVIOURAL NEUROLOGY

Anno 6, Numero 34

LA CEFALEA ORTOSTATICA

La cefalea ortostatica & un mal di testa
che si manifesta quando il soggetto & in
posizione eretta (seduta o in piedi) e si
riduce o scompare in posizione sdraiata.
Tanto pit a lungo il paziente mantiene la
posizione eretta, tanto maggiore & la dura-
ta della cefalea. La seconda edizione della
classificazione delle cefalee della Societa
internazionale della cefalee (IHC 2™ Ed.
2004) definisce i criteri diagnostici della
cefalea ortostatica. Si tratta di una cefalea
che si manifesta o peggiora 15 minuti do-
po aver assunto la posizione eretta e mi-
gliora e/o regredisce entro 15 minuti dal-
'assunzione della posizione orizzontale.
La forma pil frequente di cefalea ortostati-
ca & quella che si manifesta in soggetti
sottoposti a puntura lombare, anestesia
spinale. In questi casi generalmente la
cefalea insorge dopo circa 48 ore dalla
esecuzione della puntura lombare, ma puo
comparire anche piu tardi fino a 12 giorni
dopo. Si manifesta in circa il 30% dei casi
e regredisce spontaneamente, con il ripo-
so a letto, in circa il 70% dei casi entro 7
giorni dall’'esordio, raramente pud durare 2
settimane. |l dolore si localizza general-
mente in sede occipito-nucale-frontale, di
solito di tipo pulsante o gravativo (come

Ottobre 2004

Sommario
La Cefalea Ortostatica 1-2
Traduzione italiana a cura di: 3.4

Italian Linguistic
Subcommittee of the Interna-
tional Headache Society

un peso sulla testa), si manifesta o peg-
giora in posizione eretta e migliora o
scompare quando il paziente si sdraia. |l
dolore aumenta con lo scuotimento della
testa, spesso si accompagna a nausea,
vertigini, ronzii auricolari, fastidio per la
luce, annebbiamento visivo. Tali sintomi
si risolvono di solito dopo alcuni giorni,
talvolta possono persistere per qualche
settimana. Questa cefalea sarebbe cau-
sata dalla perdita di liquor cerebro-
spinale. Il liquido cerebro-spinale (LCS) &
limpido, incolore, si comporta come una
sorta di “camicia d’acqua” per il midollo
spinale ed il cervello, proteggendoli da
colpi potenzialmente dannosi alla colonna
vertebrale o al cranio. Inoltre fornisce una
spinta idrostatica al cervello con effetto
di sostegno sullo stesso. Un cervello di
1500 grammi, sospeso nel LCS, pesa
solo 50 grammi, galleggiando cosi nel
suo involucro liquido. La fuoriuscita di
LCS nei tessuti lombari attraverso il foro
provocato sulla dura madre (la membrana
che avvolge e protegge il midollo spinale)
dall’'ago durante I'esecuzione della puntu-
ra lombare provoca la cefalea ortostatica.
La perdita di LCS determina cosl unha
diminuzione del volume del LCS e, ge-
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neralmente, anche della
pressione liquorale che
causa una riduzione dell’-
effetto di sostegno eserci-
tato sul cervello da parte
del liquido cerebro-
spinale. Cio & evidente in posizione eretta
quando si manifesta uno spostamento in
basso del cervello. Cid provoca mal di testa
a causa della trazione e distorsione delle
strutture di ancoraggio del cervello nel cra-
nio, soprattutto le vene cerebrali che termi-
nano nei seni venosi durali cerebrali (seno
longitudinale superiore, retto e laterali), che
sono sensibili al dolore. Anche la dilatazione
stessa delle vene cerebrali, specie delle
vene meningee, e dei seni venosi durali ce-
rebrali, che avviene per compensare la ridu-
zione del volume di LCS contribuisce a sca-
tenare la cefalea ortostatica. La cefalea orto-
statica pud essere provocata anche da una
sindrome rara (la sindrome da ipotensione
liquorale spontanea) che & causata sempre
dalla perdita di LCS a livello spinale. La ce-
falea ha le stesse caratteristiche e gli stessi
sintomi di accompagnamento della cefalea
post-puntura lombare. In tale patologia la
lacerazione della dura madre spinale, che
determina la perdita liquorale, sarebbe non
provocata dalla puntura lombare ma spon-
tanea a causa di una fragilita costituzionale
della dura madre. Alcune volte la causa sca-
tenante di tale sindrome pud essere uno
sforzo fisico, un trauma, un colpo di tosse o
starnuto di notevole entita, spesso la causa
scatenante non & nota. In tali casi la pressio-
ne liquorale & bassa (uguale o inferiore a 60
mmH20 in posizione orizzontale) o addirittu-
ra non misurabile. La sede della perdita di
LCS & difficile da evidenziare, nella maggior
parte dei casi avviene a livello cervicale o
cervico-dorsale. A volte si verifica a livello di
cisti meningee spinali che sono frequenti in
alcune malattie del tessuto connettivo. La
cefalea ortostatica si pud manifestare anche
nei pazienti portatori di derivazione ventrico-
lo-peritoneale, posizionata per trattare l'idro-
cefalo (dilatazione delle cavita ventricolari
cerebrali).
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In questi casi I'eccessivo funzionamento
della valvola della derivazione causa una
notevole eliminazione di LCS nella cavita
peritoneale causando la cefalea ortosta-
tica con lo stesso meccanismo del mal di
testa provocato dalla puntura lombare.
La prognosi della cefalea ortostatica
post-puntura lombare & di solito buona;
la cefalea, come detto sopra, scompare
entro 7 giorni con il riposo a letto ed idra-
tazione abbondante per bocca. In rari
casi la cefalea pud persistere per alcune
settimane ed allora viene trattata con |l
tampone (patch) di sangue extradurale
che consiste nell'iniettare circa 10 cc di
sangue dello stesso paziente nello spa-
zio extradurale lombare. Con efficacia
nella quasi totalita dei casi. Anche la
cefalea ortostatica provoca-
[‘f}é ta_l dalla _sindrome da ipoten-
’Q’ sione liquorale spontanea
N } 3\ generalmente guarisce con
: l‘ﬂ%:: ] lo stesso trattamento della
: cefalea postpuntura lomba-
re. Perd di solito dura pit a lungo ed &
piu frequente il ricorso al trattamento con
patch di sangue che a volte deve anche
essere ripetuto due o tre volte. In rari
casi quando il trattamento con patch &
inefficace e si & ben localizzato il sito di
perdita di LCS pud essere necessario
l'intervento chirurgico per chiudere il foro
durale spinale. La cefalea ortostatica
provocata dall'eccessivo funzionamento
della derivazione ventricolo-peritoneale
richiede invece l'intervento del neurochi-
rurgo per tarare la valvola.
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Gruppi di lavoro

1. Emicrania

Coordinatore: M.G. Buzzi, IRCCS Santa Lu-
cia (Roma) e Centro Interuniversitario Cefa-
lee e Disordini Adattativi (UCADH)

Membri: A. Alberti (Perugia), T. Catarci
(Roma), F. Pierelli (Roma/Pozzilli), G. San-
ces (Pavia), C. Tassorelli (Pavia), S. Gori
(Pisa)

2. Cefalea di tipo tensivo

Coordinatore: L. Savi, Dipartimento di Neuro-
scienze dell'Universita di Torino

Membri: F. Granella (Parma), V. Guidetti
(Roma), G. Sances (Pavia), G. Sandrini
(Pavia), G. Zanchin (Padova), |. Rainero
(Torino)

3. Cefalea a grappolo ed altre cefalalgie
autonomico-trigeminali

Coordinatore: C. Tassorelli, IRCCS Istituto
Neurologico Fondazione C. Mondino (Pavia)
e UCADH

Membri: F. Antonaci (Pavia), V. Gallait
(Perugia), G.C. Manzoni (Parma), P. Rossi
(Grottaferrata), M. Fanciullacci (Firenze), P.
Torelli (Parma)

4. Altre cefalee primarie

Coordinatore: G. Zanchin, Dipartimento di

Neuroscienze dell'Universita di Padova e
UCADH
Membri: F. Antonaci (Pavia), L.M. Cupini

(Roma), F. Maggioni (Padova), P. Rossi
(Grottaferrata), P. Torelli (Parma), M.
Trucco (Pietra Ligure)

5. Cefalea attribuita a trauma cranico
elo cervicale

Coordinatore: G. Bono, Dipartimento di
Neurologia dell'Universita dell'Insubria
(Varese) e UCADH

Membri: D. Bettucci (Novara), P. Cheru-
bino (Varese), R. Formisano (Roma), A.
Mazzucchi (Parma), G. Tomei (Varese),
M. Tavani (Varese)

6. Cefalea attribuita a disturbi vasco-
lari cranici o cervicali

Coordinatore: A. Carolei, Dipartimento di
Neurologia dell'Universita de L'Aquila
Membri: G. Bono (Varese), |. Ciancarelli
(L'Aquila), M. Paciaroni (Perugia), V. Di
Piero (Roma), A. Tessitore (Napoli), P.
Giacomini (Roma)

7. Cefalea attribuita a disturbi intra-
cranici non vascolari

Coordinatore: S. Bastianello, IRCCS
Fondazione Istituto Neurologico C. Mon-
dino e Universita di Pavia

Membri: M. Ceroni (Pavia/Monza), E.
Ferrante (Milano), A. Magaudda
(Messina), F. Tomasello (Messina), C.
Uggetti (Pavia), A. Romorini (Magenta)
8. Cefalea attribuita all'uso di una so-
stanza o alla sua sospensione
Coordinatore: E. Sternieri, Sezione di
Farmacologia Clinica e Tossicologia
dell'Universita di Modena-Reggio Emilia
e UCADH

Membri. A. Bertolini (Modena), A. Ferrari
(Modena), T. Catarci (Roma), P.L. Cano-
nico (Novara), G. Sances (Pavia), P.
Torelli (Parma)

9. Cefalea attribuita a infezione
Coordinatore: M. De Marinis, Dipartimen-
to di Scienze Neurologiche dell'Universi-
ta "La Sapienza" (Roma)

Membri: G. Bono (Varese), F. Di Sabato
(Roma), L. Minoli (Pavia), P. Sarchielli
(Perugia), E. Sinforiani (Pavia), E. Mar-
chioni (Pavia)
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0. Cefalea attribuita a disturbi dell'omeo-
stasi

Coordinatore: P. Sarchielli, Dipartimento di
Neuroscienze dell'Universita degli Studi di
Perugia

Memobri: M. De Marinis (Roma), G.B. La Pe-
gna (Caltanissetta), M.P. Prudenzano (Bari),
G. Sances (Pavia), P. Tamburo (Chieti), V.
Gallait (Perugia)

11. Cefalea o dolori facciali attribuiti a
disturbi di cranio, collo, occhi, orecchie,
naso, seni paranasali, denti, bocca o altre
strutture facciali o craniche

Coordinatore: G. Sandrini, IRCCS Fondazio-
ne Istituto Neurologico C. Mondino (Pavia) e
UCADH

Membri: G. Bono (Varese), E. Pacella
(Roma), F. Pacella (Roma), P. Turchetti
(Roma), A. Librando (Roma), S. Masieri
(Roma), T. Forciniti (Pavia), G. lannetti
(Roma), M. Galli (Roma)

12. Cefalea attribuita a disturbo psichiatri-
co

Coordinatore: M. Guazzelli, Dipartimento di
Psichiatria dell'Universita di Pisa

Membri: G. Perugi (Pisa), P. Pietrini (Pisa),
M.P. Prudenzano (Bari), P. Sarchielli
(Perugia), P. Scapicchio (Roma), E. Smeraldi
(Milano)

13. Nevralgie craniche e dolori facciali di
origine centrale

Coordinatore: G. Cruccu, Dipartimento di
Scienze Neurologiche dell'Universita "La
Sapienza" (Roma)

Membri: G. Sandrini (Pavia), M. Leandri
(Roma), P. Marchettini (Milano), |. Pagani
(Pavia), A. Giorgetti (Legnhano), A. Proietti
Cecchini (Pavia)

14. Altre cefalee, nevralgie craniche e do-
lori facciali di origine centrale o primari
Coordinatore: T. Catarci, UCADH

Membri: G. Dalla Volta (Brescia), F. Fiacco
(Bergamo), F. Granella (Parma), C. Lisotto
(San Vito al Tagliamento) .
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Scopo della rivista

La rivista e dedicata allo studio interdisciplinare delle sindromi cefalalgiche e dei disordini adattativi; essa pub-
blica contributi provenienti da esperti delle branche principali della medicina e da cultori di altre discipline che
si interessano al problema del dolore cefalico. L'obiettivo del giornale e quello di costituire un forum in cui idee
e competenze diverse possano confrontarsi, nella convinzione che un aperto dialogo fra esperti di differenti di-
scipline possa contribuire in modo sostanziale all’avanzamento delle conoscenze nonché a costituire un profi-
cuo incontro culturale. La rivista ha periodicita quadrimestrale e contiene articoli originali, casi clinici di inte-
resse e casi impossibili (ovvero storie cliniche di casi rari, complessi o comunque difficili da diagnosticare), ras-
segne, editoriali, note terapeutiche e storiche, recensioni su congressi.

Norme per gli autori

La rivista pubblica articoli originali o su invito del Comitato Scientifico e/o di Consulenza. I testi inviati devono
essere inediti. La proprieta letteraria degli articoli viene ceduta alla Casa Editrice; ne ¢ vietata la riproduzione
anche parziale senza autorizzazione della Redazione e senza citarne la fonte. Gli Autori si assumono la piena re-
sponsabilita scientifica per quanto riportano nel testo e si impegnano a fornire permessi scritti per ogni mate-
riale grafico o di testo tratto da altri lavori pubblicati o inediti. La Redazione dopo aver eventualmente consul-
tato i Referees siriserva la facolta di: accettare gli articoli; accettarli con la riserva che vengano accettate le mo-
difiche proposte; rifiutarli, esprimendo un parere motivato. I dattiloscritti dovranno essere inviati alla Segrete-
ria Editoriale: dr.ssa Silvia Molinari, Direzione Scientifica, “Istituto Neurologico C. Mondino “, via Palestro, 3 -
27100 Pavia. L'articolo deve essere inviato in triplice copia accompagnato da una lettera con gli estremi per po-
ter contattare facilmente gli Autori. Alla versione cartacea andra allegato un floppy disk contenente i seguenti
files:

- il testo del manoscritto in formato Word versione per Windows;

- le tabelle in formato Word o Excel versione per Windows;

- i grafici in formato Power Point versione per Windows.

I successivi “revised” potranno essere inviati tramite posta elettronica sempre nei formati sopra indicati (e-mail:
confinia@mondino.it). Il testo non deve superare le 10 cartelle dattiloscritte (formato A4, doppio spazio, 30 ri-
ghe per pagina, 60 caratteri); per i casi clinici la lunghezza massima e prevista in 5 cartelle. La prima pagina de-
ve contenere il titolo in lingua italiana e in lingua inglese, il nome per esteso ed il cognome degli Autori, gli Isti-
tuti di appartenenza, l'indirizzo del primo Autore, il riassunto in lingua italiana e inglese della lunghezza mas-
sima di 10 righe e almeno tre Key Words in lingua italiana e inglese. Gli articoli devono essere di norma suddi-
visi in: introduzione, materiale e metodi o caso clinico, risultati, discussione.

TABELLE - Le tabelle (in numero non eccedente la meta delle pagine di testo) devono avere un titolo conciso ed
essere numerate con numeri romani. Ogni tabella deve essere scritta su un foglio separato. Tutte le abbrevia-
zioni usate devono essere chiaramente definite.

FIGURE - I grafici ed i disegni devono essere di qualita professionale; le fotografie devono essere inviate su co-
pia cartacea o diapositiva. Sia per i disegni che per le fotografie devono essere inviate tre copie di cui una in ori-
ginale; le restanti due copie possono essere fotoriproduzioni. Le figure devono essere numerate con numeri ara-
bi; sul retro delle illustrazioni vanno riportati a matita il relativo numero progressivo, il nome del primo Autore
e l'indicazione del lato superiore. Le didascalie delle figure devono essere scritte in ordine progressivo su un fo-
glio separato; tutte le abbreviazioni ed i simboli che compaiono nelle figure devono essere adeguatamente spie-
gati nelle didascalie. Le figure devono essere in numero non superiore alla meta delle pagine di testo.

BIBLIOGRAFIA - I riferimenti bibliografici devono essere segnalati nel testo tra parentesi e in numero (es:
..."come recentemente riportato” (1) oppure (1,2)..). Le voci bibliografiche devono essere riportate alla fine del-
l'articolo e numerate consecutivamente nell’'ordine in cui sono menzionate per la prima volta nel testo. Nella bi-
bliografia vanno riportati:

1) tutti gli Autori eventualmente citati nel testo e nelle didascalie di tabelle/figure;

2) tutti gli Autori fino a un massimo di sei. Se sono in un numero superiore, riferire il nome dei primi tre segui-
ti dalla dicitura “et al.”;

3) i titoli delle riviste abbreviati seguendo la convenzione in uso nell'Index Medicus (Medicine). I periodici non
indicizzati da questo repertorio devono avere il titolo per esteso. Si invitano gli Autori ad attenersi ai seguenti
esempi:

per riviste

1) Anthony M, Hinterberger H, Lance JW. Plasma serotonin in migraine and stress. Arch Neurol 1967; 16:544-
552.

per libri

2) Kudrow L. Cluster headache: mechanism and management. New York: Oxford University Press 1980; 1-18.
3) Barzizza F, Cresci R, Lorenzi A. Alterazioni ECGrafiche in pazienti con cefalea a grappolo. In: Richichi I. &
Nappi G. eds. Cefalee di interesse cardiovascolare. Roma: Cluster Press 1989; 7:133-137.

per abstract
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