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EDITORIALE

Il progetto Migraine Care Alcmeone:
modello di rete organizzativa e gestionale
per migliorare le strategie terapeutiche
nell’emicrania

Rosario Iannacchero, Francesca Migliazza, Amerigo Costa

Centro Cefalee e Disordini Adattativi a riferimento regionale
Azienda Ospedaliera “Pugliese - Ciaccio” di Catanzaro

Gli obiettivi della ricerca nel campo delle cefalee
primarie sono rappresentati dall’individuazioni di
modelli gestionali di percorsi diagnostici terapeutici
territoriali per la cura delle cefalee; le cosiddette reti
cefalee, e lo sviluppo di terapie specifiche d’attacco
e di profilassi per la cura dell’emicrania.
L’emicrania ¢ una condizione comune € spesso gra-
vemente disabilitante con prognosi a lungo termine
fortemente variabile, correlata con gravi complican-
ze che implicano specifici presidi terapeutici farma-
cologici e non.

La cura dell’emicrania ha tradizionalmente coin-
volto sia trattamenti acuti allo scopo di bloccare gli
attacchi emicranici in corso, sia trattamenti di profi-
lassi per prevenire o ridurre la disabilita associata ai
singoli attacchi emicranici.

Mentre questi trattamenti rimangono i cardini cen-
trali del trattamento dell’emicrania, ¢ sempre piu
chiaro che la diminuzione del peso globale della
patologia, e quindi il miglioramento della qualita di
vita, deve includere il trattamento delle comorbilita
concomitanti, dei tratti comportamentali e dei fattori
di rischio per la cronicizzazione delle forme emicra-
niche.

I meccanismi per lo sviluppo della malattia vasco-
lare ischemica nei pazienti con emicrania non sono
chiari, ma esiste un’evidenza secondo cui la fisiopa-
tologia sottostante nella vascolarizzazione di questi
pazienti possa predisporli a eventi come polimor-
fismo genetico, dissezione arteriosa, forame ovale
pervio, disfunzione endoteliale.

Esiste notoriamente una relazione bidirezionale tra
le condizioni dolorose croniche, particolarmente
emicrania cronica, ¢ condizioni psicopatologiche
di tipo depressione e ansia. Rispetto all’emicrania
episodica, quella cronica ¢ associata ad una compro-

missione significativamente maggiore della capacita
funzionale quotidiana e ad un livello superiore di di-
sabilita, fattori che possono influenzare lo sviluppo
delle concomitanze psicopatologiche.

Esiste una robusta associazione in letteratura tra la
frequenza emicranica iniziale ed il rischio di progres-
sione dall’emicrania episodica a quella cronica. Una
delle ipotesi prevalenti per spiegare 1’associazione
tra frequenza della cefalea e progressione dell’emi-
crania ¢ che una percentuale di pazienti che soffrono
di emicrania sperimenti a ogni attacco una sensi-
bilizzazione periferica e centrale. I test sensoriali
quantitativi e la RMN funzionale hanno dimostrato
alterazioni coerenti con la sensibilizzazione centrale
nei soggetti emicranici, confermando le osservazioni
cliniche che secondo cui 2/3 dei pazienti emicranici
sperimentano allodinia cutanea durante gli attacchi
di emicrania e sostenendo I’ipotesi che 1’efficacia
del trattamento in acuto richieda un intervento pre-
coce nel tempo. Sebbene non siano ancora disponi-
bili studi prospettici che valutano la capacita delle
terapie di profilassi di ridurre 1’incidenza dell’emi-
crania cronica, 1’attitudine degli attacchi ripetuti di
emicrania associata alla sensibilizzazione centrale,
conferma I’opportunita dell’uso dei trattamenti di
profilassi da utilizzare precocemente soprattutto nei
pazienti con frequenza di attacchi elevati (>6-7 crisi/
mese). I pazienti devono comprendere che 1’effica-
cia richiede tempo ed ¢ cumulativa, pertanto ¢ possi-
bile che gli effetti completi della terapia preventiva
non si realizzano prima di un periodo di sei mesi. Ai
pazienti deve essere spiegato che gli effetti avversi
tendono ad essere transitori e si attenuano verosi-
milmente con il passare del tempo. Un aumento im-
provviso nella frequenza degli attacchi in pazienti
precedentemente controllati sotto terapia preventi-



va, puo essere correlato ad una modifica della loro
condizione di vita o presenza di nuovi fattori scate-
nanti piuttosto che ad una diminuzione dell’efficacia
del trattamento. Il comportamento dei pazienti con-
trasta spesso con le aspettative , soprattutto perché
1 pazienti desiderano essere “certi” che la loro pato-
logia sia un emicrania e sufficientemente grave da
giustificarne il trattamento. Le strategie terapeutiche
farmacologiche sono potenziate, nella prevenzione
degli attacchi emicranici, da interventi psicologici
come la consulenza psico-educativa e psico-riabi-
litativa, la psicoterapia individuale, le tecniche di
rilassamento, il training autogeno, il biofeedback e
gli interventi psicologici mirati alla gestione dello
stress; Importanti anche 1 trattamenti con botulino,
le tecniche di neurostimolazione e pratiche comple-
mentari quali agopuntura, osteopatia e omeopatia.
E’ necessario nella pratica clinica quotidiana indi-
viduare le numerose barriere chiave del headache
disease management sia a livello del medico che del
paziente: accuratezza della diagnosi dell’emicrania
di nuova presentazione, comunicazione efficace tra
paziente e sanitari, regolarita dei follow-up e appli-
cazioni delle conoscenze sulle strategie attuali per
ottimizzare gli esiti del trattamento e impostazione
di obiettivi raggiungibili attraverso un percorso te-
rapeutico.

Da queste premesse ¢ nato il progetto Migraine Care
Alcmeone della Regione Calabria con la costituzio-
ne una rete cefalee di strutture pubbliche secondo il
modello Hub & Spoke. Sono stati realizzati nell’ul-
timo quinquennio degli ambulatori spoke all’interno
di strutture sanitarie pubbliche, accreditati secon-
do le linee guida della Societa Italiana Studio Ce-
falea e dotati di requisiti strutturali alla diagnosi e
trattamento dei pazienti emicranici. In un ottica di

integrazione territoriale questi ambulatori si raccor-
dano con i medici di medicina generale per attivita
diagnostiche-terapeutiche, di formazione e di con-
sulto clinico. All’apice di questa piramide ¢ presen-
te il Centro Cefalee dell’ Azienda Ospedaliera “Pu-
gliese - Ciaccio” di Catanzaro, Hub regionale che
si relazione con tutti gli ambulatori spoke, offre la
possibilita di attivita clinica alternativa day service
al regime di ricovero ordinario/day hospital, prende
in carico 1 pazienti emicranici cronici affetti dalle
comorbilita neurovascolari, psicocomportamentali,
internistiche e si occupa di riabilitazione e disas-
suefazione farmacologica.

Fondamentale in questo sistema ¢ il ruolo del medi-
co di medicina generale nel ruolo di operatore di un
quasi incondizionato indirizzo di percorsi diagnosti-
co-terapeutici del paziente emicranico.

I frutti di questo modello gestionale non si esauri-
scono nel migliorare il rapporto di cura con i singoli
pazienti ma tendono a ridurre 1’uso inappropriato di
risorse economiche.

Inoltre si tende a spostare 1 servizi sanitari verso gli
utenti, rivalutando e potenziando la tutela e la pre-
venzione della salute in tutte le forme organizzative
del territorio.

L’emicrania ¢ un malattia complessa che richiede
un approccio terapeutico di tipo multidisciplinare
sia negli aspetti clinici che organizzativi. Siamo tutti
consapevoli dei numeri epidemiologici relativi alle
patologie emicraniche e anche della portata dell’im-
patto negativo in molti ambiti esistenziali nella vita
dei nostri pazienti. Fortunatamente, i significativi
progressi scientifici e clinici dell’ultimo venten-
nio, fondamentalmente in ambito fisiopatologico e
all’interno delle discipline che interfacciano medici-
na e scienze sociali, hanno migliorato moltissimo il
nostro grado di conoscenza e le possibilita di tratta-
mento di questa sindrome.

Se da un lato, infatti, abbiamo una sempre migliore
comprensione delle vie neuronali e della fisiopatolo-
gia sottostante questa sindrome neurovascolare, con
importanti ricadute sulla qualita dei trattamenti cli-
nici, dall’altro negli ultimi decenni ¢ profondamente
cambiato il modo di intendere 1 concetti di salute,
malattia e cura: infatti il modello biomedico di ma-
lattia, riduzionista in quanto considera i1 linguaggi
della chimica e della fisica sufficienti per spiegare i
fenomeni biologici e patologici, € stato progressiva-
mente sostituito da una prospettiva che considera, in
aggiunta ai fattori biologici, le variabili soggettive
e socio-culturali come determinanti nell’insorgere,



nel mantenersi, nel decorso e nella risoluzione delle
patologie, il cosiddetto modello biopsicosociale. Si
definiscono con sempre maggiore chiarezza, trami-
te questo modello, 1 rapporti tra risposta cefalalgica
e problematiche psico-sociali, tratti di personalita,
caratteristiche cognitive, abitudini disfunzionali,
modalita di gestione dello stress, qualita delle reti
sociali e dei presidi istituzionali di sostegno: i vari
livelli sono visti come interconnessi € capaci, in
ottica di sistema, di influenzarsi in qualunque mo-
mento. Quindi la varieta di fattori di rischio, disturbi
concomitanti € comportamenti controproducenti del
paziente influenzano la progressione dell’emicrania
e complicano gli esiti clinici. Identificare i fattori di
rischio per la progressione, modificarli ogniqualvol-
ta possibile e fornire ai pazienti orientamenti sugli
aspetti della loro condizione che comportano un ri-
schio di progressione dell’emicrania e comparsa di
altre malattie devono far parte di una strategia ge-
stionale e terapeutica completa per tutti 1 soggetti
affetti da emicrania. Questo modello di cura, con-
formato alle pratiche di presa in carico in un’ottica
biopsicosociale, che si sta validando nella regione
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Calabria, puo interrompere potenzialmente il ciclo
di progressione e disabilita; migliorare la qualita di
vita dei pazienti emicranici, ma in particolare au-
mentare il numero dei pazienti affetti di emicrania
curate in specifiche strutture sanitarie regionali.
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AGGIORNAMENTI

La nuova classificazione
delle cefalee ICHD-3 beta

Michele Viana

Headache Science Center, IRCCS Fondazione Istituto Neurologico Nazionale “C. Mondino” - Pavia
Gruppo Italofono - International Headache Society

“E pronta ed & pubblicata! Invitiamo caldamente
tutti ad iniziare ad usare I’lCHD-III beta da subito!”.
Cosi il Prof Jes Olesen dell’Universita di Copena-
ghen, ha presentato al Congresso Internazionale del-
le Cefalee tenutosi a Boston il 27 giugno scorso,la
Versione Beta della III edizione della Classificazio-
ne Internazionale delle Cefalee (ICHD-III beta).

Ci sono voluti piu di 3 anni e mezzo di lavoro, svolto
daun comitato che ha coinvolto un centinaio di esperti
mondiali. Dopo 2 precedenti edizioni ecco finalmente
la terza. A questo proposito il Prof. Olesen ha sottoli-
neato come le precedenti siano state cruciali per faci-
litare non solo la pratica clinica ma anche la ricerca.
Esse infatti hanno permesso la produzione di un con-
sistente corpo di evidenze scientifiche fondamentali
per sviluppare 'ICHD-III beta. Il valore scientifico

di questa versione ¢ quindi ancora maggiore della II
edizione (ove molti criteri erano basati su opinioni di
esperti piuttosto che su evidenze). Tuttavia, proprio
perché questa nuova classificazione abbia il massimo
valore scientifico e la piu vasta condivisione, ¢ stato
deciso di promulgare una versione beta, quindi prov-
visoria. La versione definitiva verra pubblicata invece
tra circa 2 anni, per lasciare il tempo ai ricercatori ¢
ai clinici di utilizzare la beta versione, poterla testare,
criticare, e quindi migliorarla ulteriormente. A tal fine
il sottocomitato Italofono della THS si ¢ immediata-
mente attivato per tradurre i nuovi criteri e render-
li fruibili a tutti 1 nostri colleghi Italiani, facilitando
questa operazione di condivisione.

Ma quali sono i cambiamenti sostanziali nella nuova
edizione? Vediamo capitolo per capitolo.



Come prima cosa ¢ bene ribadire che ¢ rimasta la
regola basilare che sancisce che ¢ necessario porre
una diagnosi per ogni tipo di cefalea (o preferirei
dire di “attacco di cefalea”) che un paziente presen-
ta. Potra quindi ancora accadere che un soggetto ri-
ceva 2 o 3 diagnosi differenti.

Cefalee primarie: Nel Capitolo 1,“emicrania”,
I’*emicrania cronica” ha acquisito una sua digni-
ta autonoma (1.3), uscendo dalle “complicanze
dell’emicrania”. L’emicrania con aura ¢ suddivisa
in “emicrania con aura tipica” (a sua volta suddivisa
in “aura non seguita da cefalea” o “aura seguita da
cefalea” - non vi ¢ piu la distinzione tra cefalea emi-
cranica e non) ¢ le altre forme meno tipiche come
I’emicrania emiplegica, basilare e da ora anche
quella retinica (prima entita a parte). Il punto 1.6
“sindromi periodiche dell’infanzia come possibili
precursori dell’emicrania” ¢ stato ridefinito come
“sindromi episodiche che possono essere associa-
te all’emicrania” rendendo implicito il fatto che al-
cune manifestazioni possono essere presenti anche
tra gli adulti. In appendice ¢ stata aggiunta infatti
I’emicrania vestibolare (che tra i criteri diagnostici
vede la presenza di sintomi vestibolari della durata
variabile da 5 minuti a 72 ore, associati in almeno
il 50% dei casi a cefalea con alcune caratteristiche
emicraniche). Al punto 1.6 inoltre ¢ stato aggiun-
to il torcicollo parossistico benigno. Per le cefalee
autonomico-trigeminali (TACs) la maggiore novita
¢ stata lo spostamento in questo capitolo dell’hemi-
crania continua (in precedenza nel capitolo 4). Per
quanto riguarda la cefalea a grappolo viene definito
che al dolore tipico (invariato per fenotipo e presen-
tazione temporale) si possono associare i tipici sin-
tomi autonomici locali e/o irrequietezza/agitazione.
Quindi in linea teorica se ad un dolore tipico del
grappolo si associa irrequietezza ma non i sintomi
autonomici locali, la diagnosi pué comunque essere
formulata.

Rispetto al capitolo 4 “altre cefalee primarie” vi
sono alcune segnalazioni. Cefalea associata ad at-
tivita sessuale: sono stati eliminati i sottotipi preor-
gasmico e orgasmico. Cefalea a rombo di tuono: il
dolore deve durare almeno 5 minuti mentre ¢ stato
eliminato il criterio che sanciva che la cefalea non
si sarebbe dovuta ripresentare in maniera regolare
nelle settimane o nei mesi successivi. Cefalea ipni-
ca: Sono stati tolti il limite dei 50 anni e la qualita
“sorda del dolore” mentre ¢ stato aggiunto il limite
massimo di 4 ore di durata. New Daily Persistent

Headache: sono state eliminate le caratteristiche fe-
notipiche della cefalea. Il punto chiave che viene
enfatizzato ¢ questa cefalea deve avere un giorno
di esordio distinto e deve essere ricordato con chia-
rezza. In appendice per questo capitolo ¢ stata ag-
giunta I’epicrania fugax, caratterizzata da “attacchi
ricorrenti della durata di 1-10 sec di dolore cefali-
co trafittivo che € percepito spostarsi attraverso un
emiscalpo con una traiettoria lineare o a zig-zag,
iniziando e terminando nei territori di nervi diffe-
renti”.

Cefalee secondarie: Oltre ad alcune modifiche mi-
nori in relazioni ad alcune entita nosologiche e/o
criteri diagnostici, ¢ bene sottolineare che ¢ stato
sancito che non ¢ piu necessario che I’agente cau-
sale venga rimosso per poter formulare la diagnosi
e che non vi sono piu cefalee “probabilmente se-
condarie” (definizione spesso usata appunto quan-
do il criterio della “rimozione dell’agente causale”
non poteva essere confermato). Questo punto rende
la ICHD-III beta molto piu pratica (il clinico ora
puo formulare la diagnosi quando si trova di fron-
te al paziente per la prima volta). Alcune note: per
le cefalee post-traumatiche viene specificato che
la cefalea deve iniziare 7 giorni dopo il trauma o
“7 giorni dopo la ripresa di coscienza successiva al
trauma o dopo la sospensione dei farmaci in gra-
do di compromettere la possibilita per il paziente
di riportare o percepire il dolore cranico”. La cefa-
lea attribuita ad angiopatia benigna (o reversibile)
del sistema nervoso centrale ¢ stata meglio definita
e ora ¢ denominata “sindrome da vasocostrizione
cerebrale reversibile”. Cefalea da uso eccessivo di
farmaci (MOH): rispetto all’ ICHD-II non ¢ piu spe-
cificato il fenotipo della cefalea e non serve piu che
la cefalea migliori dopo la sospensione del farmaco
“abusato”. Quest’ultimo criterio ¢ stato tolto, in li-
nea con il criterio generale delle cefalee secondarie,
per evitare di aspettare 2 mesi prima di poter for-
mulare la diagnosi. Viene inoltre evidenziato che se
la diagnosi differenziale include un’altra forma di
cefalea, ad esempio I’emicrania cronica, vanno for-
mulate entrambe le diagnosi (non associando piu la
“probabile MOH”). I termini temporali e il numero
di giorni delle sostanze assunte/mese sono invece
rimaste invariate. Rispetto al capitolo 10 “cefalee
attribuite a disordini dell’omeostasi” segnalo che ¢
stata introdotta al punto 10.1.2 la “cefalea da viag-
gio in aeroplano”, frutto di un importante lavoro
scientifico effettuato dai colleghi della Sezione Tri-



veneta della SISC, guidati dal Prof. Zanchin, il cui
primo autore ¢ stato F. Mainardi.

Per quanto riguarda le forme di cefalea dell’ap-
pendice il Prof. Olesen ha ribadito che queste
possono essere utilizzate e testate in ambito di
ricerca, ma non sono valide per 1’uso clinico rou-
tinario, perché non sono ancora disponibili evi-
denze scientifiche sufficienti. Nell’appendice vi
sono anche criteri alternativi di alcune cefalee gia
note ¢ codificate (emicrania con aura e emicrania
cronica), perché vengano opportunamente testati
e confrontati con i criteri “ordinari”.

Come detto in precedenza il sottocomitato lin-
guistico Italofono dell’IHS ¢ al lavoro per la
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traduzione della versione beta in Italiano, che
a breve sara disponile a tutti. Come membro di
tale sottocomitato, mi auguro che questo lavoro
possa essere un supporto € un incentivo perché
la nuova classificazione venga usata dal maggior
numero di colleghi. Come detto dal Prof Olesen,
¢ fondamentale che venga usata da subito. Chi
avesse delle critiche da muovere o delle propo-
ste da fare ¢ invitato a scrivere ai responsabili di
ogni capitolo (che verranno indicati anche sulla
versione italiana). Penso realmente che questa sia
una grande opportunita per rendere la classifica-
zione piu completa, corretta ma soprattutto piu
condivisa.

L’evoluzione/involuzione del concetto

di emicrania cronica
Andrea Negro

Ricercatore TD in Medicina Interna, Dipartimento di Medicina Clinica e Molecolare,
Sapienza Universita di Roma

Il concetto di emicrania cronica (CM) ¢ stato in-
trodotto nell’ICHD-2 con lo scopo di etichettare il
maggior numero di pazienti che si rivolgono a un
centro per le cefalee di livello lamentando dolore
presente almeno per la meta del tempo [1].

Dato che la maggior parte dei casi di CM inizia
come emicrania senza aura, I’ICHD-2 considerava
la cronicita come una complicazione dell’emicrania
episodica.

Per fare la diagnosi di CM erarichiestauna frequenza
>15 giorni al mese con caratteristica di un’emicra-
nia senza aura sul dato che la maggior parte dei casi
di CM evolve da questa. Se all’alta frequenza delle
crisi si accompagna un abuso di farmaci, la diagnosi
diventa cefalea da abuso di farmaci (MOH). MOH ¢
una cefalea presente per 15 o piu giorni al mese che
si sviluppa come conseguenza di un regolare abuso
di farmaci acuti o sintomatici per la cefalea (in > 10
o in > 15 giorni al mese, in base al tipo di farmaco)
per piu di tre mesi.

Mentre CM era considerata come una complicazio-
ne dell’emicrania episodica, MOH era inserita tra le
forme secondarie di cefalea, nella sezione dedicata
alle cefalee attribuite a una sostanza o alla sua so-
spensione.

Una volta testate sul campo ¢ stato presto eviden-

te che criteri cosi rigorosi erano soddisfatti solo da
pochi pazienti, nella pratica clinica come nei trials
clinici.

In realta gia durante gli stessi lavori del secondo
Comitato Internazionale per la Classificazione delle
cefalee, il termine di CM e i suoi criteri classificati-
vi furono oggetto di critiche.

La sua complessita rendeva necessari specifici dati
del paziente per confermare la diagnosi, comportan-
do spesso la compilazione di un diario delle cefalee
per catturare informazioni dettagliate sulle carat-
teristiche dei singoli attacchi (presenza/assenza di
sintomi di accompagnamento, intensita e durata del
dolore, etc.) per permettere al medico di confermare
che la fenomenologia della malattia risponda alla
diagnosi.

Le critiche all’ICHD-2 non si sono limitate all’emi-
crania cronica ma hanno riguardato anche MOH,
pur rimanendo questo uno dei principali successi
del’ICHD-2 - almeno per la sua definizione gene-
rale.

ICHD-2 richiede che MOH si sviluppi o peggiori
durante il periodo dell’abuso farmacologico, e si ri-
solva o ritorni al profilo precedente entro due mesi
dalla cessazione del farmaco abusato. In altre paro-
le un paziente non puo ricevere diagnosi di MOH



quando questa ¢ presente, bensi solo quando non
I’ha piu. Vale a dire che la diagnosi di MOH era
intesa come retrospettiva.

Alla base di questo contorto processo vi era la con-
statazione che non tutti 1 pazienti migliorano dopo
aver cessato 1’abuso di farmaci per gli attacchi acu-
ti. Inoltre la cronicizzazione indotta dall’abuso far-
macologico potrebbe essere permanente, cio¢ non
piu reversibile.

Per cercare di superare alcuni di questi problemi
nel 2005 furono pubblicati dei criteri revisionati per
MOH [2]. I principali cambiamenti erano 1’elimina-
zione delle caratteristiche della cefalea per ciascun
sottotipo di MOH, e I’inclusione di un sottotipo
chiamato MOH attribuita a combinazione di farmaci
sintomatici. Anche in questo caso era previsto un pe-
riodo di due mesi dalla sospensione del farmaco pri-
ma che si potesse fare diagnosi definitiva di MOH.
La difficile applicazione dei criteri stabiliti
dall’ICHD-2 ha portato nel 2006 alla pubblicazione
di una ulteriore revisione (ICHD-2R) [3] che tra i
vari cambiamenti proponeva anche nuovi criteri per
CM e MOH.

CM era definita da una frequenza di >15 giorni al
mese di cefalea in pazienti che abbiano sperimen-
tano almeno 5 attacchi di emicrania senza aura, e
che presentino sintomi di emicrania per >8 giorni
al mese e siano stati trattati o alleviati dall’uso di
triptani o ergotaminici. Anche nel’ICHD-2R ¢ sor-
prendentemente ribadito il concetto che per fare la
diagnosi non pud esserci contemporanea presenza
di abuso farmacologico.

L’equiparazione degli attacchi di emicrania e di
quelli di cefalea tensiva al fine del computo globale
dei giorni di cefalea fu proposto in parte sulla base
dei risultati di studi efficacia della terapia con trip-
tani. Fu notato che pazienti emicranici che trattano
attacchi che soddisfano fenomenologicamente 1 cri-
teri per cefalea tensiva mostrano spesso una buo-
na risposta ai triptani [4]. Questo dato, anche se in
contrasto con 1 risultati di osservazioni precedenti
[5], suggeriva che in emicranici un certo numero di
cefalee che soddisfano i criteri per cefalea tensiva
potrebbero di fatto essere degli attacchi di emicra-
nia di lieve entita.

Una visione di questo tipo era stata in realta gia in-
trodotta con la creazione del termine emicrania tra-
sformata che teneva conto della ben nota tendenza
della cefalea all’evoluzione nel corso del tempo.
Nella pratica clinica pero la diagnosi € spesso for-

mulata a distanza di anni dalla presunta trasforma-
zione [6]. Il problema insito in questa definizione ¢
che la diagnosi di emicrania trasformata era riser-
vata solo a quei pazienti che erano capaci di fornire
una storia dettagliata di come la loro cefalea fosse
evoluta. Anche in questo caso era necessario che
I’evoluzione non fosse dovuta all’abuso di farmaci.
Considerando queste ragioni il Comitato dell’THS
per la Classificazione ha suggerito, a parere di molti
erroneamente, che il termine emicrania trasformata
fosse abbandonato, e che lo stesso si facesse - su
chiare connotazioni di geopolitica - per quello di
CDH. Infatti, per quanto la diagnosi di emicrania
trasformata presentasse da un punto di vista clas-
sificativo delle intrinseche difficolta, da un punto
di vista fenomenologico - e per traslazione anche
patofisiologico - aveva il merito di dare risalto alle
sovrapposizioni esistenti tra emicrania e cefalea di
tipo tensivo.

I problemi con I’'ICHD-2R - come avvenuto con la
versione precedente - si sono palesati quando i cri-
teri sono applicati alla pratica clinica.

Il criterio C2 ¢ problematico perché ¢ pressoché im-
possibile per un paziente determinare se una cefalea
trattata con un triptano o un ergot-derivato sareb-
be altrimenti evoluta in emicrania. In aggiunta, in
caso un paziente trattasse con un FANS una cefalea
da lui creduta un’emicrania traendone beneficio, il
suddetto criterio non consente che quella sia consi-
derata emicrania. Considerando le differenze globa-
li nella gestione terapeutica e dell’accesso alle cure,
questo criterio rende particolarmente difficoltoso
standardizzare la diagnosi di emicrania cronica.
Riguardo MOH, I’'ICHD-2R ha riproposto 1’estrema
importanza clinica di una corretta diagnosi conside-
rando che raramente pazienti rispondono a terapia
preventive se vi in corso un abuso di farmaci acuti.
Un’importante modifica ¢ stata 1’eliminazione del
criterio per cui era necessario che la cefalea si risol-
vesse entro 2 mesi dalla sospensione del farmaco
abusato.

L’ICHD-2R preclude la diagnosi di ogni altro tipo
di cefalea, altra che MOH, se il paziente sta abusan-
do di medicine acute.

Un altro importante limite del’ ICHD-2R - presente
gia nell’ICHD-2 - ¢ che laddove CM, cefalea tensiva
cronica (CTTH), emicrania continua (HC), cefalea
quotidiana persistente (NDPH) e CDH sono classifi-
cate come cefalee primarie, MOH ¢ invece classifica-
ta come una cefalea secondaria “indipendente”.
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Un merito, a parere di molti, sia dell’ICHD-2 che
delICHD-2R ¢ il non aver incluso il termine o crite-
11 per emicrania trasformata. Questo termine ¢ stato
usato per anni con quelli di CDH e CM in modo in-
terscambiabile generando confusione nella comuni-
ta clinica circa la diagnosi e il trattamento di questa
categoria di pazienti.

Nel complesso, comunque, I’ICHD-2R stabiliva dei
criteri per CM e MOH che tenevano maggior conto
della pratica clinica di quanto non facesse la classi-
ficazione precedente.

Mentre alcuni clinici hanno considerato come validi
1 criteri revisionati nel 2006, dato il loro endorse-
ment da parte del Comitato per la Classificazione,
altri hanno pensato che questi criteri non fossero
validi fino al loro inserimento nel corpo principale
del’ICHD. Il Comitato della Classificazione di con-
seguenza ammette che qual ora si vedano necessari
dei cambiamenti, questi vengano inseriti come Ap-
pendici, e quindi testati per alcuni anni prima di ve-
nire inclusi in una revisione di quella stessa edizione
della classificazione.

Loscorso luglio, in occasione del Congresso dell’THS
tenutosi a Boston, ¢ stato presentata ’ICHD-3 in una
versione non definitiva, denominata beta [7].
L’ICHD-3 ha, di fatto, assorbito le principali modi-
fiche proposte nel’ICHD-2R introducendo impor-
tanti novita. Riguardo CM, 1l criterio B che prevede-
va almeno 5 attacchi di emicrania senza aura ¢ stato
modificato includendo la possibilita che tali attacchi
possano essere di emicrania con aura.

Mentre I’ICHD-2 classificava CM come una compli-
cazione dell’emicrania, nell’ICHD-3  CM ¢ rimossa
dalle complicazioni e considerata un’entita a sé.

E’ mantenuto il criterio introdotto dall’ICHD-2R
che prevede la risposta degli attacchi ai triptani o ai
derivati ergotaminici - con i limiti concettuali che
ci0 comporta e discussi in precedenza - ma ¢ ag-
giunta - inopinatamente - la frase che “il paziente lo
creda all’inizio un attacco emicranico”.

Riguardo MOH, I'ICHD-3B ha inoltre assorbito
la proposta presentata dall’lCHD-2R di abolire i
due mesi che la precedente classificazione indica-
va come condicio sine qua non per una diagnosi di
MOH, e quindi ammettendo che anche dopo la so-
spensione non sempre la cefalea torna al suo pattern
originale. Altre modifiche sono state 1’introduzione
di sottodiagnosi per I’abuso di analgesici, cosi come
il bizantinismo di due nuove classi di MOH.

I pazienti che soddisfano i criteri sia per CM e MOH
ricevono entrambe le diagnosi.
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Al momento CM ¢ la sfida maggiore in un centro per
le cefalee di III livello perché la maggior parte dei
pazienti che vi afferiscono hanno gia provato tutte
le terapie preventive disponibili senza beneficio,
e hanno spesso gia iniziato un abuso di analgesici
per mitigare le ripercussioni che le crisi hanno sullo
svolgimento della vita quotidiana [8].

I pazienti con una frequenza di cefalea intermedia di
6-9 giorni/mese sono quelli a piu alto rischio di pro-
gressione in CM [9]. Quando la frequenza diventa
pressoché giornaliera, in alcuni casi la sintomatolo-
gia si allontana da quella tipica di un attacco emicra-
nico ed ¢ probabile che vi sia abuso di farmaci.

E’ innegabile che i classificatori abbiano inspiegabil-
mente scotomizzato il fatto che MOH non potendosi
ovviamente presentare mai come situazione indi-
pendente, de novo, dovrebbe almeno essere conside-
rata una complicazione di CM e non semplicemente
una forma di cefalea secondaria, come nell’ ICHD-2,
o peggio indipendente, come attualmente previsto
dall’ICHD-38 [10].

Pur mancando protocolli terapeutici standardizzati e
linee guida per la MOH, la sospensione dell’abuso
- possibilmente accompagnato da una procedura ria-
bilitativa infusionale - ¢ da considerare un passaggio
obbligato ristabilire un profilo clinico di un’emicra-
nia ad alta/media frequenza [11].

La mancanza di un accordo generale sulla nomen-
clatura e 1 criteri diagnostici ha limitato i nostri
progressi nella comprensione della popolazione
di pazienti emicranici. Forse la principale conse-
guenza negativa di questa mancanza di uniformita
¢ che gli studi condotti in un quarto di secolo han-
no portato a pubblicazioni che sono difficilmente
comparabili.

Se I'ICHD-3p va considerato come la summa del
nostro sapere su questi argomenti, c’¢ provocato-
riamente da chiedersi se non sarebbe piu opportuno
tornare negli ambulatori e semplicemente descrivere
cio che potremmo incontrare.

In un suo saggio il filosofo Umberto Galimberti
scrive “nell’arretramento dell’esistenza si nasconde
il senso profondo della malattia, in cui il malato si
scopre attento al proprio corpo invece che al mondo,
e, sempre piu incapace di trovare uno sbocco sulle
cose, dimora in sé¢” [12]. Questo senso di alienazio-
ne diventa pervasivo nel tempo, la speranza del mi-
glioramento si affievolisce, il tempo si destruttura, il
domani diventa come ieri, e la vita assapora la mo-
notonia della ripetizione e constatazione del proprio
malessere, e in un certo senso del proprio non esse-



re. | pazienti che soffrono di CM non sono efficien-
ti nelle loro attivita quotidiane, non sono ottimisti,
semplicemente non sono persone felici, ancora piu
semplicemente non sono, esplicitando questo estre-
mo disagio in una consequenziale elevata ideazione
suicidaria [13].

Ultima nota ¢ da dedicare al capitolo inspiegabil-
mente ancora tutto aperto e di estrema attualita,
quello delle forme refrattarie e resistenti alle terapie,
pagina bianca nella ICHD3 3.
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NOVITA DAI CONGRESSI

XXVII Congresso Nazionale della Societa
Italiana per lo Studio delle Cefalee

Perugia, 26-28 settembre 2013
Stefano Caproni', Paola Sarchielli’,

Giorgio Bono?, Paolo Calabresi'?

!Centro Cefalee, Clinica Neurologica, Universita degli Studi di Perugia;
’Centro Cefalee / Sez. UCADH, Universita degli Studi dell’Insubria, Varese;
3IRCCS Fondazione ““S. Lucia”, Roma

I1 XXVII Congresso Nazionale della Societa Italia-
na per lo Studio delle Cefalee si ¢ tenuto dal 26 al
28 settembre a Perugia, presso le strutture didatti-
che della Facolta di Medicina e Chirurgia. Durante
il Congresso sono stati affrontati alcuni argomenti
principali in sessioni dedicate, con particolare inte-
resse per le nuove evidenze nel campo della gene-
tica, per i meccanismi fisiopatologici, per le forme
di dolore cronico e per i recenti sviluppi nel campo
delle terapie farmacologiche. Il Congresso ha anche
previsto sessioni congiunte con la Societa Italiana
di Neurofisiologia Clinica e con il gruppo di Neu-
roscienze e Dolore della Societa Italiana di Neuro-
logia, cosi come due corsi professionalizzanti dal
titolo “Le cefalee nella pratica clinica” per Medici
di Medicina Generale e “Le cefalee in eta evolutiva:
dalla teoria alla clinica” per Pediatri, Neuropsichia-
tri Infantili e Psicologi.

L’inaugurazione del Congresso con il saluto del Pre-
sidente ha avuto come cornice i magnifici affreschi
della Sala dei No-
tari del Palazzo dei
Priori, nel centro
storico di Perugia
ed ¢ stata precedu-
ta dalla relazione
delle Sezioni Re-
gionali SISC (mo-
derata dallo stesso
Presidente), dalla
relazione introdut-
tiva sulla nuova
versione ICHD-3
Beta della Classifi-
cazione Internazio-
nale delle Cefalee

(Cristina Tassorelli - Pavia), dalla Sessione Scienti-
fica “Emicrania e Donna” e dalla Lettura Magistra-
le “Federigo Sicuteri”, tenuta dalla Prof. Daniela
Pietrobon (Padova), intitolata “Emicrania: un disor-
dine del bilancio eccitatorio-inibitorio cerebrale?”.
A seguire, la Sessione “Comorbidita nelle cefalee”,
in cui sono stati affrontati gli aspetti psicopatologi-
ci (Riccardo Torta - Torino), i disturbi del sonno
(Maria Pia Prudenzano - Bari), le relazioni tra epi-
lessia e cefalea (Ettore Beghi - Mario Negri, Mila-
no), le patologie disimmuni (Roberto Gerli - Peru-
gia), le connessioni con I’ictus ischemico (Simona
Sacco - L’Aquila) e il ruolo delle comorbidita con
la fibromialgia (Maria Adele Giamberardino - Chie-
ti). La Prof. Maria Del Zompo (Cagliari) ha quin-
di presentato nella lettura “Farmacogenomica delle
cefalee” le evidenze piu recenti e gli ambiti delle
ricerche future.

Dopo I’inaugurazione il Prof. Ferdinando Nicoletti
(Roma) ha tenuto la Lettura Magistrale “Alessandro
Agnoli”, quest’an-
no dedicata ai vec-
chi e nuovi target
farmacologici della
modulazione  del
dolore, con uno
stimolante  excur-
sus sulle evidenze
riguardo il ruolo
nella modulazione
del dolore di vari
farmaci, alcuni dei
quali appartenenti
a classi farmacolo-
giche insolite.
Venerdi 27 settem-



bre 1 lavori sono iniziati con la Sessione “Aspetti
patogenetici delle cefalee”, in cui sono stati trattati il
ruolo dei canali TRP (Pierangelo Geppetti - Firenze),
dell’importanza della genetica (Innocenzo Rainero -
Torino), della Cortical Spreading Depression (Cin-
zia Costa - Perugia) e del recente interesse che stan-
no suscitando genomica e proteomica nelle cefalee
(Luigi Alberto Pini - Modena). Successivamente la
Lettura “L’emicrania ¢ una malattia?”, presentata da
Prof. Pietro Cortelli (Universita di Bologna), in cui ¢
stato discussa I’ipotesi alla base dell’emicrania di un
meccanismo allostatico che porta a un mal adatta-
mento in risposta agli stimoli ambientali. E seguito
il Simposio “La tossina botulinica di tipo A Allergan
per una nuova gestione del paziente con emicrania
cronica”, in cui si € discusso di dolore neuro-infiam-
matorio (C. Tassorelli - Pavia), del paradigma PRE-
EMPT (P. Sarchielli - Perugia) e del percorso del
paziente affetto da emicrania cronica (G. Zanchin
- Padova). Il Prof. Giuseppe Nappi ha quindi presen-
tato la Lettura “Neuroimmagini funzionali nelle ce-
falee”, tenuta dall’ospite Prof. Gioacchino Tedeschi
(Universita di Napoli), che ha affrontato il contribu-
to delle recenti tecniche di neuroradiologia funzio-
nale alla comprensione dei momenti fisiopatologici
dell’emicrania. La mattinata si € poi conclusa con il
Simposio “Emicrania e triptani: novita e controver-
sie”, in cui sono stati approfonditi 1’uso dei tripta-
ni nell’emicrania con aura (F. Mainardi - Venezia),
la recidiva dell’attacco (M.P. Prudenzano - Bari) e
I’emicrania del week-end (C. Lisotto - Pordenone).
Dopo la discussione dei Poster, nella Sessione con-
giunta SISC/Gruppo Neuroscienze e Dolore, ¢ sta-
ta presentata la Lettura “La terapia farmacologica
del dolore neuropatico. Le attuali conoscenze e le
prossime novita” (Prof. G. Cruccu - Universita di
Roma), con il successivo confronto tra autosufficien-
za dell’approccio clinico nella diagnosi (M.R. Lace-
renza - Milano) e la necessita degli esami neurofi-
siologici (M. Valeriani - Roma). Seguiva la Lettura
intitolata “La responsabilita nella prescrizione del
farmaco”, tenuta da Andrea Castelnuovo (Torino),
caratterizzata da un interessante excursus nel mondo
della giurisprudenza, che ha toccato temi etici e casi
concreti della pratica clinica quotidiana.

Il programma del pomeriggio ¢ poi proseguito con
ben sette sessioni in parallelo dedicate alle comuni-
cazioni orali, stante il grande numero di adesioni e
contributi inviati al congresso. In particolare, sono
stati affrontati i temi degli aspetti patogenetici, clini-
ci e terapeutici delle cefalee, dell’eta evolutiva, delle

cefalee croniche, dei casi clinici e del dolore croni-
co. A seguire, in sessione plenaria, il Prof. France-
sco Pierelli (Latina) ha presentato la Lettura “Non-
invasive neuromodulation in primary headaches”,
tenuta da J. Schoenen (Liége, Belgio), che ha forni-
to un completo aggiornamento dello stato dell’arte
delle recenti tecniche di neuro-modulazione, pre-
sentando numerosi studi condotti in collaborazione
con molti centri italiani, rappresentati al congresso.
Il pomeriggio si ¢ quindi concluso con la Sessione
Congiunta SISC-SINC “Up-date sulla fisiopatologia
dell’emicrania: il contributo della neurofisiologia” e,
in parallelo, dall’incontro con le Associazioni laiche
(Al.Ce., LIC, OUCH), le quali sempre piu collabo-
rano con i Centri Cefalee nell’approccio multidisci-
plinare al paziente.

Sabato 28 settembre, dopo I’ Assemblea dei Soci, il
Prof. Umberto Balottin (Pavia) ha tenuto la Lettu-
ra Magistrale “G. Lanzi” dal titolo “Cefalee in eta
evolutiva e comorbilita psichiatrica”. Successiva-
mente, nel Focus on “Neurostimolazione nell’emi-
crania cronica refrattaria”, sono stati affrontati i
criteri di selezione dei pazienti per questo approc-
cio terapeutico (Paolo Martelletti - Roma) e le mo-
dalita di intervento (Stefano Palmisani - Londra).
Il programma ¢ quindi proseguito con la Sessio-
ne Scientifica “Aspetti terapeutici delle cefalee”,
in cui si € discusso della responsivita ai triptani
nei pazienti emicranici (Michele Viana - Pavia),
dell’effetto di alte dosi di corticosteroidi e vera-
pamil nella cefalea a grappolo episodica (Giorgio
Zanchin - Padova), dell’impatto delle linee guida
nazionali sull’utilizzo dei farmaci nell’attacco di
emicrania senza aura (Monica Margoni - Padova),
dei problemi e delle soluzioni nella gestione del-
le cefalee croniche (Anna Ferrari - Modena) e del
trial clinico, multicentrico, randomizzato, control-
lato verso placebo SAMOHA, volto a verificare
I’efficacia e la sicurezza del valproato di sodio nel
trattamento della cefalea cronica da uso eccessivo
di farmaci sintomatici (Stefano Caproni - Perugia).
Il Congresso si ¢ quindi nuovamente diviso in cin-
que Sessioni di Comunicazioni Orali in parallelo,
che hanno trattato di aspetti clinici delle cefalee,
eta evolutiva, cefalee croniche, scienze di base e
dolore cronico. Successivamente, il Prof. Fabio
Antonaci (Pavia) ha presentato il “G. Nappi Clu-
ster Headache Award”, quest’anno assegnato allo
studio “Lateralized central facilitation of trigemi-
nal nociception in cluster headache” (D. Holle et
al - Essen, Germania). Sono stati quindi premiati
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1 migliori poster: “Un caso di cefalea a grappolo
trattato con rotigotina: correlati clinici e neurofi-
siologici” (C. Di Lorenzo et al - Roma); “Fatica
ed emicrania senz’aura: occorrenza e correlazione
con i principali descrittori di malattia” (C. Lucchesi
et al - Pisa); “Studio clinico, neurofisiologico e di
biopsia di cute in pazienti con neuropatia dolorosa
associata a crioglobulinemia da HCV” (S. La Cesa
et al - Roma); “Il progetto ARTe Cluster: la cefalea
a grappolo - dal dolore all’ispirazione...” (P. Rossi
et al - Grottaferrata); “Terapia farmacologica delle
cefalee primarie in eta evolutiva: uno studio multi-
centrico italiano” (Padova, Milano, Palermo, Vero-
na, Napoli, Firenze, Bari, Perugia, Pavia, L’Aquila,
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Roma, Cagliari). Infine, ¢ stato assegnato il Pre-
mio Puca 2013 a Ilaria Tiraferri (Modena), per il
progetto intitolato “Deciphering molecular genetic
mechanisms in cluster headache: a genome wide
association and copy-number variation study”.

Il Congresso si ¢ quindi concluso con i due Cor-
si Professionalizzanti, indirizzati rispettivamente
ai Medici di Medicina Generale, coordinato da G.
Bono (Varese), P. Sarchielli (Perugia) e T. Scarpo-
ni (Perugia), e ai Pediatri, Neuropsichiatri Infantili
e Psicologi coordinato da P.A. Battistella (Padova),
G. Castellucci (Perugia), V. Guidetti (Roma) e G.
Mazzotta (Terni).

I XXVII Congresso SISC ha rappresentato una
splendida occasione di riunione e
discussione per i soci, ma anche per
professionisti interessati alla materia,
studenti e laici appartenenti alle asso-
ciazioni dei pazienti. La grande ade-
sione riscontrata (circa 500 presenti)
¢ la prova tangibile del successo del
Congresso e dei suoi contenuti scien-
tifici, come auspicato dagli Organiz-
zatori Prof. Giorgio Bono (Varese) e
Prof. Paolo Calabresi (Perugia).

Il prossimo Congresso Nazionale
SISC si terra nel mese di giugno 2014
a Milano.

Un caso di cefalea a grappolo episodica
responsiva alla rotigotina

Cherubino Di Lorenzo

Fondazione Don Carlo Gnocchi Onlus

Abstract

Background: Episodic cluster headache (ECH)
is characterized by recurrent bouts of facial pain
lasting up to 180 minutes in a limited time span,
followed by a long remission period. Case: We
report the case of a 33-year-old male patient
with ECH co-morbid with familial restless legs
syndrome, who improved with administration of
transdermal rotigotine. Conclusions: We support
a previous suggestion that rotigotine could repre-

sent a further therapeutic option in the treatment
of ECH.

Riassunto

Premessa: La cefalea a grappolo episodica (CGE) ¢
caratterizzata da accessi di dolore facciale, della du-
rata massima di 180 minuti ricorrenti in un periodo
di tempo limitato, seguito da lunghi periodi di remis-
sione. Caso: descriviamo il caso di un paziente tren-
tatreenne affetto da CGE comorbida con una sindro-
me delle gambe senza riposo familiare, migliorato
con la somministrazione di rotigotina transdermica.
Conclusione: La nostra osservazione ulteriormente
supporta una precedente osservazione sull’efficacia
della rotigotina nella cefalea a grappolo.



Key words: Cefalea a Grappolo, Sindrome delle
Gambe Senza Riposo, Rotigotina, Dopamino Ago-
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Introduzione

La cefalea a grappolo (CG) ¢ una grave e rara for-
ma di cefalea primaria, caratterizzata da dolore uni-
laterale a localizzazione periorbitaria, associata ad
almeno un sintomo autonomino (iniezione congiun-
tivale, lacrimazione, congestione nasale, rinorrea,
iperidrosi facciale, miosi, ptosi ed edema palpebra-
le), agitazione ed incapacita a restare fermi. Ciascun
attacco puo durare dai 15 ai 180 minuti e presentarsi
con una frequenza fino ad 8 attacchi al di, per perio-
di di durata di settimane o mesi, seguiti da lunghe
remissioni totali nella forma episodica (CGE), o in
assenza di remissioni nella piu rara forma cronica
(CGC) (1). La terapia sintomatica si basa sull’uso
di triptani subcutanei o intranasali, o sull’ossigeno-
terapia, mentre la terapia di profilassi sull’uso del
verapamil e del prednisone (2).

Qui riportiamo il caso di un paziente affetto da CGE
e da una forma familiare di sindrome delle gambe
senza riposo (SGSR), una comune condizione neu-
rologica sensori-motoria, trattato con successo con
rotigotina (3), farmaco recentemente mostratosi ef-
ficace in un caso di CGC (4).

Caso Clinico

Un paziente di 33 anni ¢ giunto alla nostra osserva-
zione per la riattivazione del periodo stagionale di
CGE. Fin dall’eta di 26 anni ha avuto tutte le pri-
mavere un periodo di 4-6 settimane caratterizzato
da ricorrenti (2 - 3/die) attacchi di dolore periorbita-
rio monolaterale sinistro con irradiazione a fronte e
tempia, accompagnato da lacrimazione, rinorrea ed
iniezione congiuntivale. Il primo anno il disturbo
fu inquadrato come una manifestazione allergica,
trattato con cortisone ed antistaminici, con parziale
beneficio. 11 secondo anno, durante il trattamento
con cortisone fu riscontrato un aumento delle tran-
saminasi ad un occasionale controllo degli esami
ematici, attribuito dal curante proprio alla terapia
steroidea. Pertanto la terapia fu sospesa ed il pa-
ziente inviato da uno specialista otorinolaringoiatra.
Quest’ultimo, dopo aver visitato il paziente, formu-
10 la diagnosi di CG (ormai in fase di remissione)
ed indirizzo il paziente presso un Centro Cefalee. Il
terzo anno il paziente si rivolse al Centro Cefalee
ove fu tentata nuovamente la terapia steroidea con
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prednisone (50 mg/die), efficace ma sospeso dopo
una settimana per un nuovo rialzo degli enzimi epa-
tici, e pizotifene (fino alla dose di 2 mg/die), ineffi-
cace. Al bisogno il paziente assumeva sumatriptan
6 mg s.c. con beneficio. Al successivo grappolo, il
paziente si rivolse al nostro Centro Cefalee, gli fu
confermata la diagnosi ¢ la terapia sintomatica e fu
tentata una profilassi con verapamil, previo nullao-
sta cardiologico, con soddisfacente risposta a partire
dai 300 mg/die (rare crisi molto attenuate; la terapia
non fu ulteriormente aumentata per 1’effetto bradi-
cardizzante del farmaco, cui il paziente era partico-
larmente sensibile). Negli anni successivi, ad ogni
riattivazione della CGE, fu ripetuta la terapia con
verapamil 300 mg/die, in associazione a pregabalin
225 mg/die, con un totale controllo delle crisi.
All’eta di 33 anni il paziente si presentd presso il
nostro Centro per I’ennesima riattivazione. Raccor-
dando I’anamnesi ci fu riferita la recente insorgenza
di un disturbo parestesico doloroso agli arti inferio-
ri, prevalentemente serale/notturno, sensibilmente
attenuato dal movimento. Soffrendo anche la madre
dello stesso disturbo, il paziente gia sapeva trattarsi
di una SGSR e chiese, se possibile di poter trattare
anche questo secondo disturbo neurologico.
Avendo il nostro Gruppo recentemente pubblicato
un caso clinico di CGC responsiva alla rotigotina
trans dermica (4), ed essendo questo farmaco indi-
cato pure nella SGSR (3), decidemmo di instaurare
tale terapia. Partimmo dalla dose minima quoti-
diana di 2 mg/die, con I’intenzione di aumentarla
settimanalmente di 2 mg/die, sino a raggiungere 1
6 mg/die (dose efficace nel caso precedentemente
descritto). A partire dal primo giorno di applicazio-
ne, il paziente non ebbe piu né il fenomeno pare-
stesico doloroso, né gli attacchi di CG, pertanto la
dose non fu mai aumentata. A distanza di due mesi
dall’applicazione del cerotto (data di presunta usci-
ta dal grappolo), il trattamento fu sospeso, senza
riattivazione della cefalea. Tuttavia, per la persi-
stenza della SGSR, il trattamento fu ripreso, nuo-
vamente con totale beneficio da parte del paziente.

Discussione

Con questo caso, abbiamo confermato la precedente
osservazione che la rotigotina sia efficace nel tratta-
mento della CG. Questo paziente era affetto da una
CGE, e non da una forma cronica, come il soggetto
descritto nella nostra precedente pubblicazione.

La rotigotina ¢ un agonista D3-like di tipo non ergo-
linico (5), caratterizzato da un’emivita molto breve



e una buona tollerabilita (6). Una compromissione
del sistema dopaminergico nei pazienti con CG era
gia stato segnalato in precedenza (7), pertanto que-
sto coinvolgimento potrebbe fornire il razionale per
giustificare I’efficacia del trattamento qui proposto.
Sebbene ancora manchi un corpus di evidenze tale
da giustificare la generalizzazione dell’uso della ro-
tigotina nel trattamento della CG, questo caso raffor-
za la precedente osservazione fatta sull’argomento e
ci spinge a ritenere che tale molecola vada studiata
maggiormente per questa particolare indicazione, al
fine di ridurre il numero di pazienti oggi giudicati
farmacoresistenti.
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L’Epicrania Fugax ¢ una cefalea primaria di recente
descrizione, proposta come entita clinica autonoma
da Pareja et al. nel 2008, e inclusa nelle “Epicra-
nie”, sindromi dolorose originate dai tessuti epicra-
nici e comprendenti anche la cefalea nummulare, la
nevralgia occipitale e la nevralgia sovraorbitaria.
E’ stata recentemente inserita nell’ Appendice della

nuova Classificazione ICHD-3 beta, che come nel-
la precedente Edizione raccoglie entita cliniche non
ancora sufficientemente validate. Tuttavia in biblio-
grafia dell’ Appendice sono presenti ben sette artico-
li dedicati a questa cefalea. Il lavoro qui analizzato
apporta ulteriori 19 osservazioni, con i quali il totale
dei pazienti descritti sale a 66.

Tale cefalea comprende brevi parossismi di dolore
cranico, a carattere di scossa elettrica o trafittivo,
di intensitda moderata o severa, sotto forma di una
traiettoria lineare o piu raramente a zig-zag colle-
gante due punti distanti della superficie cranica,
strettamente unilaterali, a crisi della durata di 1-10
secondi. La traiettoria del dolore in genere muove
anteriormente, piu raramente in direzione posterio-
re. Possono associarsi segni autonomici omolatera-
li simil-cluster. Prevalenza femminile (1.9:1), eta
d’esordio adulta o anziana (23-84 anni). La frequen-
za degli attacchi ¢ estremamente variabile, da un at-
tacco all’anno a vari attacchi al giorno. In circa un
quarto dei pazienti gli attacchi possono essere sca-
tenati dal toccamento locale, movimenti del collo o



degli occhi, attivita fisica, Valsalva, stress emotivo.
Spesso una sensazione dolorosa o disestesica persi-
ste nell’area di partenza del dolore.

La qualita del dolore e la presenza di una circoscritta
area superficiale d’origine dello stesso sono a favo-
re di una patogenesi periferica. L’irradiazione del-
lo stesso potrebbe essere dovuta a una trasmissione
efaptica aberrante o transdiploica. Nei pazienti con
sintomi autonomici locali ¢ necessario ipotizzare
un circuito centrale attivante un riflesso trigemino-
facciale.

Le terapie finora riconosciute efficaci si avvalgono
principalmente di antiepilettici, in base alla loro ef-
ficacia sul dolore neuropatico (gabapentin, lamotri-
gina, pregabalin, levetiracetam e carbamazepina). In
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altri casi sono stati utilizzati amitriptilina, indome-
tacina e blocchi anestetici con efficacia di breve o
lungo termine.

Queiroz LP. Unusual headache syndromes. Head-
ache 2013; 53: 12-22
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DW. Reversible Cerebral Vasoconstriction Syn-
drome. Headache Currents 2013; 53: 570-576
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