
CEFALEE UNILATERALI CON SEGNI AUTONOMICI
(TACs)

INTRODUZIONE

Le Cefalee Unilaterali con Segni Autonomici (Trigeminal Autonomic Ce-
phalalgias – TACs nella letteratura anglosassone) come la Cefalea a Grap-
polo, l’Emicrania Cronica Parossistica, l’Emicrania Episodica Parossistica,
le Cefalee Neuralgiformi di breve durata, unilaterali con iniezione congiun-
tivale e lacrimazione (SUNCT) sono un gruppo relativamente eterogeneo di
sindromi dolorose unilaterali tutte caratterizzate da attacchi dolorosi nell’a-
rea facciale innervata dalla 1a branca del trigemino e segni autonomici nello
stesso lato del capo variamente rappresentati a seconda del tipo nosografico
in esame.
Nel loro insieme, tali cefalee sembrano avere, come meccanismo patogene-
tico comune, l’attivazione del sistema trigeminale e del sistema autonomico
sulla base di un arco riflesso trigeminale-autonomico. L’attivazione del si-
stema autonomico non sembra essere dipendente dalla intensità del
dolore.
Rispetto all’emicrania con e senza aura, i livelli di calcitonin gene-related
peptide (CGRP) e peptide intestinale vasoattivo (VIP) nella cefalea a grap-
polo e nell’emicrania cronica parossistica sono notevolmente più elevati du-
rante la fase dolorosa. Tali forme hanno in comune, quindi, la brevità dell’e-
pisodio doloroso (comunque con durata diversa nelle diverse forme) e la
presenza di segni autonomici locali che sono gli elementi su cui si basano i
criteri diagnostici specifici.
La Classificazione Internazionale delle Cefalee IHS 1988 (1), identifica in
questo gruppo due entità nosografiche rappresentate dalla Cefalea a Grap-
polo (nelle forme episodica e cronica) e l’Emicrania Cronica Parossistica
(ECP) (Chronic Paroxysmal Hemicrania = CPH nella terminologia interna-
zionale) attualmente inserite nel gruppo 3. A questo proposito, si propone la
modifica della definizione di tale gruppo di cefalee idiopatiche in Cefalee
Unilaterali con Segni Autonomici (TACs), anziché Cefalea a Grappolo ed
Emicrania Cronica Parossistica, nella previsione di poter includere anche al-
tre forme nell’ambito dello stesso gruppo.
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Pur restando i criteri diagnostici invariati rispetto alla classificazione
internazionale, per la ECP si propone di modificarne il commento.
Per quanto riguarda la SUNCT, questa forma può sin da ora essere presa in
considerazione ed inclusa nell’ambito Cefalee Unilaterali con Segni Auto-
nomici, vista l’ampia letteratura disponibile e le caratteristiche cliniche che
sono sufficientemente omogenee per definire criteri diagnostici precisi.
Resta ancora aperto il dibattito sull’inclusione dell’Emicrania Episodica Pa-
rossistica e dell’Emicrania Continua, forme che necessitano di un amplia-
mento di casistica e di una revisione critica della letteratura.
La presenza di quadri clinici analoghi ma secondari a patologia organica,
impone per tutte le forme inquadrabili come TACs l’esecuzione di adeguate
indagini strumentali.

PROPOSTA DI MODIFICAZIONE APPLICABILE SIN DA ORA
PER LA CEFALEA A GRAPPOLO, L’EMICRANIA CRONICA PA-
ROSSISTICA E SUNCT AL PUNTO 3 DELLA CLASSIFICAZIONE
IHS (1):

3. Cefalee Unilaterali con Segni Autonomici (TACs)

3.1 Cefalea a Grappolo – nell’attuale Classificazione IHS

3.2 Emicrania Cronica Parossistica

A. Almeno 50 attacchi che soddisfano i criteri B-E.
B. Dolore di intensità severa, con localizzazione unilaterale orbitaria,

sovraorbitaria e/o temporale sempre dallo stesso lato.
C. Frequenza > 5 attacchi al giorno per più della metà del tempo.
D. Dolore associato ad almeno uno dei seguenti segni nel lato del

dolore:
• iniezione congiuntivale
• lacrimazione
• congestione nasale
• rinorrea
• ptosi
• edema palpebrale.
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E. Risposta assoluta all’indometacina.
F. Esclusione di cause organiche mediante diagnostica strumentale.

3.3 SUNCT

A. Almeno 50 attacchi che soddisfino i criteri B-E.
B. Attacchi di dolore unilaterale nel territorio di distribuzione della

prima branca del nervo trigemino.
C. La durata degli attacchi è compresa tra 5 secondi e 3 minuti.
D. Gli attacchi posseggono almeno 3 delle seguenti 4 caratteristiche:

1. Dolore di tipo trafittivo e/o urente e/o nevralgico (a scossa
elettrica)

2. Dolore di intensità da moderata a molto severa
3. Frequenza variabile da meno di 1 al giorno a più di 30

all’ora
4. Scatenamento delle crisi da parte di zone trigger trigeminali o

extratrigeminali.
E. Il dolore è accompagnato da lacrimazione e iniezione congiuntivale

dal lato sintomatico.
F. Esclusione di cause organiche mediante diagnostica strumentale.

Sono segnalati rari casi senza segni autonomici che necessitano di revisione
e di un ampliamento della casistica. Sono segnalati rari casi di mancata ri-
sposta all’indometacina che necessitano di conferma. La letteratura riporta
alcuni casi di forme episodiche che potrebbero rappresentare forme pre-cro-
niche della stessa malattia. I dati sono al momento insufficienti per descri-
vere la forma episodica come entità nosograficamente distinta.

Emicrania Parossistica (Cronica ed Episodica) (2-137)

Sebbene l’ECP sia definita anche dalla presenza di segni autonomici di ac-
compagnamento, sono descritti in letteratura alcuni casi che non presentano
tali segni (8, 12, 46). Analogamente, manca, in alcuni casi descritti in lette-
ratura, l’assoluta risposta all’indometacina (altro criterio di classificazione)
oppure, nello stesso paziente, è descritta la necessità di incrementare il do-
saggio di indometacina in periodi successivi (13, 123). Tale segnalazione
impone la necessità di rivedere la diagnosi in pazienti scarsamente respon-
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sivi e di procedere all’esclusione di cause organiche, qualora tale criterio
non sia stato precedentemente rispettato.
L’assenza di risposta all’indometacina potrebbe essere elemento discrimi-
nante nei confronti di forme di confine con la cefalea a grappolo. Infatti l’e-
sistenza di forme di ECP in cui gli episodi di dolore siano a bassa frequenza
e lunga durata, ad esempio 5 episodi/die della durata di 45 minuti, suggeri-
sce questa possibilità. In tali condizioni potrebbe essere opportuno utilizzare
anche test diagnostici farmacologici quali il test di induzione alla trinitrina e
la valutazione della risposta clinica al sumatriptan s.c. o alla terapia
steroidea.
La letteratura descrive casi di Emicrania Parossistica apparentemente non
cronici. È stata pertanto prospettata l’ipotesi di inquadrare tale forma come
entità nosografica a sè stante (analogamente alla cefalea a grappolo). La
mancanza di un follow-up a lungo termine non consente di verificare la sta-
bilità di tale forma in episodica nello stesso paziente o di poter dire se questa
rappresenti una fase pre-cronica della già descritta ECP.

SUNCT

La forma definita come SUNCT (attualmente non inserita nella classifica-
zione IHS) (1) è stata ripetutamente descritta in letteratura (123, 138-176) e
l’omogeneità dei quadri clinici suggerisce di inquadrare tale forma nella
classificazione delle Cefalee Unilaterali al punto 3.3. La durata del dolore
(non più di 180 secondi) è caratteristica in questi pazienti.
Rari pazienti presentano una durata delle crisi più lunga, rendendo difficile
la diagnosi differenziale con episodi di ECP molto brevi. In tal caso la rispo-
sta assoluta all’indometacina, a cui la SUNCT non è sensibile, dovrebbe ser-
vire a discriminare le due forme. È caratteristica, infatti, in tale forma la
mancata risposta all’indometacina o ad altri trattamenti, mentre sembra dare
risultati promettenti la terapia con lamotrigina.
Nei casi descritti in letteratura, la lacrimazione e l’iniezione congiuntivale
sembrano essere i segni autonomici più frequenti (45).
Anche per questa forma (come nelle altre unilaterali) si considera necessaria
l’esclusione di cause organiche (forme secondarie sono già descritte in lette-
ratura) (45).
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Emicrania Continua

Un’ulteriore entità clinica, descritta in letteratura, è rappresentata dall’emi-
crania continua (3, 4, 5, 6-9, 177-226). Tale entità merita di essere inqua-
drata nelle Cefalee Unilaterali per le caratteristiche di localizzazione del do-
lore. Il dolore viene descritto come continuo e di intensità moderata con
‘‘esacerbazioni’’ che hanno talora caratteristiche (sintomatologiche e di du-
rata) più tipiche del dolore emicranico o di tipo cefalea a grappolo, con segni
autonomici di accompagnamento. A rigore, solo queste ultime hanno diritto
di essere classificate come Cefalee Unilaterali con Segni Autonomici.
La cefalea di fondo, infatti, non è mai accompagnata da segni autono-
mici.
È opportuno che tali ‘‘esacerbazioni’’ vengano meglio caratterizzate e pos-
sibilmente considerate nell’ottica di crisi cefalalgiche sovra-imposte al do-
lore di fondo. Potrebbe, infatti, essere possibile riconoscere in esse alcune
delle entità nosografiche già codificate nella classificazione IHS (emicrania
o cefalea a grappolo) o non ancora inserite in tale classificazione (SUNCT,
cefalea trafittiva idiopatica). In tal senso è opportuno instaurare una terapia
di profilassi per tali forme sovra-imposte e verificare le caratteristiche del-
l’eventuale cefalea residua.
L’osservazione che l’indometacina è in grado di eliminare il dolore di fondo
e le ‘‘esacerbazioni’’ fa ritenere che l’insorgenza di queste ultime sia facili-
tata dal dolore cronico di fondo.
Il dolore dell’emicrania continua può presentarsi anche in modo discontinuo
non periodico e in circa il 20% dei casi descritti in letteratura non sono pre-
senti ‘‘esacerbazioni’’ (22, 112).
I criteri di classificazione e le raccomandazioni per la emicrania continua
inseribile nel gruppo 3 potrebbero essere pertanto i seguenti:

3.4 Emicrania continua

3.4.1 Emicrania continua

3.4.2 Emicrania discontinua
A. Cefalea presente da almeno tre mesi.
B. Localizzazione del dolore strettamente unilaterale.
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C. Dolore con le seguenti caratteristiche:
• continuo ma fluttuante
• intensità moderata almeno per metà del tempo
• assenza di meccanismi precipitanti.

D. Sono frequenti ‘‘esacerbazioni’’ del dolore con o senza segni au-
tonomici nel lato del dolore.

E. Assoluta risposta all’indometacina.
F. Esclusione di cause organiche mediante diagnostica strumen-

tale.
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