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}  Prevalenza stimata intorno allo 0,1% nella popolazione, ma... 
}  Uno studio recente (Russell MB, 2004) almeno 1 persona su 500. 

Cefalea a Grappolo (CG) – Prevalenza  



CG – stagionalità  

equinozio equinozio 

solstizio 
solstizio 

Rozen & Fishman, 2012 



Cefalea a Grappolo – Genere  
}  Colpisce prevalentemente il sesso maschile con un rapporto M:F di 

circa 3:1, dato esattamente opposto a quanto riscontrato per 
l’emicrania.  

}  Questo tipo di cefalea può manifestarsi a tutte le età, sebbene il 
picco di esordio sia collocato fra i 20 e i 50 anni.  

Rozen & Fishman, 2012 
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3.1 Cluster headache 
A. At least 5 attacks fulfilling criteria B-D 
B. Severe or very severe unilateral orbital, supraorbital and/or 

temporal pain lasting 15-180 min (when untreated) 
C. Either or both of the following: 

1. ≥1 of the following ipsilateral symptoms or signs:  
a) conjunctival injection and/or lacrimation; b) nasal 
congestion and/or rhinorrhoea; c) eyelid oedema; d) fore-
head and facial sweating; e) forehead and facial flushing;  
f) sensation of fullness in the ear; g) miosis and/or ptosis 
2.  a sense of restlessness or agitation 

D. Frequency from 1/2 d to 8/d for > half the time when active 
E. Not better accounted for by another ICHD-3 diagnosis 
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3.1 Cluster headache 

3.1.1   Episodic cluster headache 
A.  Attacks fulfilling criteria for 3.1 Cluster headache and 

 occurring in bouts (cluster periods) 
B.  ≥2 cluster periods lasting 7 d to 1 y (when untreated) 

 and separated by pain-free remission periods of  ≥1 mo 

3.1.2   Chronic cluster headache 
A.  Attacks fulfilling criteria for 3.1 Cluster headache and 

 criterion B below 
B.  Occurring without a remission period, or with 

 remissions lasting <1 mo, for ≥1 y 
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3. Trigeminal autonomic 

cephalalgias (TACs) 
 
3.1  Cluster headache 
3.2  Paroxysmal hemicrania 
3.3  Short-lasting unilateral neuralgiform headache 

attacks 
3.4  Hemicrania continua  
3.5  Probable trigeminal autonomic cephalalgia 



CG episodica e cronica 
}  Nei pazienti con cefalea a grappolo episodica vi è un picco di 

insorgenza a 20 anni. 
}  L’insorgenza della cefalea a grappolo cronica riconosce un 

andamento bimodale con due picchi di incidenza: nelle fasce di età 
di: 
}  10-29 anni  
}  50-60 anni 

}  La storia naturale della cefalea a grappolo episodica (80% dei casi) è 
caratterizzata da periodi attivi con elevata frequenza di attacchi, 
separati da mesi o anni di remissione.  

}  La cefalea a grappolo cronica può derivare da una forma episodica o 
nascere ab initio come cronica.  

}  Circa il 13% della forma episodica si trasforma nella forma cronica. 



Cefalea a Grappolo – impatto sociale 
}  LAVORO 
}  In USA: 

}  il 17% dei pazienti ha perso il lavoro a causa della CG 
}  il 47% perde ogni anno 10 giorni di lavoro  
}  il 21% almeno 11 giorni di lavoro 
}  l’11% riferisce di essere stato letteralmente legato a letto 

per almeno 31 giorni 
}  Procedure invasive  

}  5% sono stati sottoposti ad estrazioni dentarie 
}  8% al blocco del nervo occipitale 
}  7% ad interventi di otorinolaringoiatrici 
}  1% a gammaknife o chirurgia del nervo trigeminale 

Rozen & Fishman, 2012 



CG – impatto personale 
}  SUICIDIO   
}  Il 55% dei pazienti hanno idee suicidarie, il 2% ha tentato il 

suicidio.  
}  Inoltre il 50% dei pazienti riferisce autolesionismo 

durante gli attacchi 

}  Effetti cognitivi  
}  I pazienti con CG presentano una peggiore working 

memory rispetto ai controlli sani 

Rozen & Fishman, 2012; Torkamani et al., 2015 





Sarchielli at al, Journal of Headache and Pain, 2012 



Oxygen by inhalation 
}  The efficacy of oxygen inhalation at the flow of 7 l/min for 15 min has been 

shown in dated open studies and in a more recent controlled crossover 
study versus room air [Fogan L, 1985].  

}  In a further randomized study using an oxygen mask and oxygen flow of 12 
l/min a complete remission of cluster headache attacks both in the episodic 
and chronic forms was obtained within 15 min in 78% of cases versus 20% 
for room air [Cohen AS et al, 2009].  

}  In the case of no response to usual recommended flow it may be increased 
to 14–15 l/min [Rozen TD, 2004]. 

Sarchielli at al, Journal of Headache and Pain, 2012 





Cefalea nell’adulto Linee guida nazionali di riferimento per la 
prevenzione e la terapia, settembre 2011 



Hardinge M. et al. British Thoracic Society Home Oxygen Guideline Development Group; British Thoracic Society 
Standards of Care Committee. British Thoracic Society guidelines for home oxygen use in adults. Thorax. 2015 



Leone, Proietti Cecchini, Neurology 2015 



Ossigenoterapia	  nel	  tra.amento	  
dell’a.acco	  acuto	  di	  Cefalea	  a	  

Grappolo	  

Situazione	  fotografata	  dall’O.U.C.H.	  
Italia	  onlus,	  associazione	  di	  sofferen?	  

O.U.C.H. Italia 
onlus 



Cos’è	  la	  CH?	  
“Probabilmente	  il	  più	  grave	  dolore	  che	  gli	  umani	  possano	  
provare.	  Mi	  rendo	  conto	  che	  è	  un’affermazione	  molto	  

forte,	  ma	  se	  doveste	  chiedere	  ai	  pazien?	  affeI	  da	  questa	  
patologia	  se	  abbiano	  mai	  provato	  dolore	  peggiore,	  vi	  
risponderanno	  universalmente	  di	  no.	  Le	  donne	  che	  

soffrono	  di	  cefalea	  a	  grappolo	  vi	  diranno	  che	  è	  peggiore	  
del	  dare	  alla	  luce	  un	  figlio.	  Pertanto	  potrete	  immaginare	  
che	  queste	  persone	  sopportano	  l’equivalente	  di	  un	  parto,	  

senza	  anestesia	  di	  alcun	  genere,	  una	  o	  due	  volte	  al	  
giorno,	  per	  sei,	  o.o,	  dieci	  seImane	  alla	  volta,	  per	  poi	  

prendersi	  una	  pausa.	  E’	  semplicemente	  orribile.”	  
Peter	  J.	  Goadsby	  

O.U.C.H. Italia 
onlus 



L’ossigenoterapia	  nella	  CH:	  come?	  

Ai	  primissimi	  sintomi	  dell’a.acco,	  in	  posizione	  
seduta	  con	  schiena	  ere.a,	  inalare	  ossigeno	  puro	  
al	  100%,	  con	  una	  maschera	  non-‐rebreathing,	  ad	  
un’erogazione	  minima	  di	  7	  litri/minuto	  fino	  ad	  
arrivare	  anche	  a	  15	  litri/minuto	  per	  circa	  15-‐20	  
minu?.	  	  
Non	  si	  conoscono	  controindicazioni	  alla	  
somministrazione	  di	  ossigeno.	  	  	  	  

O.U.C.H. Italia 
onlus 



L’ossigenoterapia	  è	  efficace?	  
•  Le	  linee	  guida	  internazionali	  EFNS	  descrivono	  l’ossigenoterapia	  come	  

tra.amento	  di	  prima	  scelta	  nell’episodio	  acuto	  di	  cefalea	  a	  grappolo.	  
•  Le	  linee	  guida	  italiane	  descrivono	  l’ossigenoterapia	  come	  tra.amento	  di	  

prima	  scelta	  nell’episodio	  acuto	  di	  cefalea	  a	  grappolo.	  
•  In	  le.eratura	  esistono	  mol?	  studi	  che	  descrivono	  l’ossigenoterapia	  come	  

efficace	  nel	  tra.amento	  dell’a.acco	  acuto	  di	  cefalea	  a	  grappolo.	  
•  L’O.U.C.H.	  Italia	  conta	  innumerevoli	  tes?monianze	  dire.e	  di	  sofferen?	  che	  

descrivono	  l’ossigenoterapia	  come	  efficace	  nel	  tra.amento	  dell’a.acco	  
acuto	  di	  cefalea	  a	  grappolo.	  

	  

E	  ALLORA	  QUAL	  E’	  IL	  
PROBLEMA?	  

O.U.C.H. Italia 
onlus 



FAQ	  sull’ossigenoterapia	  sul	  forum	  
O.U.C.H.	  

•  Perché	  il	  neurologo	  non	  mi	  ha	  parlato	  dell’ossigeno?	  
Non	  sappiamo	  rispondere.	  

•  Perché	  il	  medico	  di	  base	  non	  mi	  prescrive	  l’ossigeno?	  
Non	  sappiamo	  rispondere.	  

•  In	  che	  modo	  posso	  o.enere	  l’ossigeno	  in	  farmacia?	  
Non	  sappiamo	  rispondere.	  

•  Dove	  si	  compra	  la	  maschera	  non-‐rebreathing?	  
Non	  sappiamo	  rispondere,	  ma	  L’O.U.C.H.	  Italia	  le	  ha	  
o>enute	  da	  una	  fabbrica	  estera	  e	  se	  ci	  dai	  il	  tuo	  

indirizzo	  te	  la	  spediamo	  gratuitamente…	  	  	  	  
O.U.C.H. Italia 
onlus 



I	  sofferen?	  sono	  disorienta?	  

Non	  esiste	  un’unica	  direIva	  per	  il	  reperimento	  
di	  ossigeno	  per	  la	  CH.	  Le	  modalità	  variano	  da	  
regione	  in	  regione,	  da	  ci.à	  in	  ci.à,	  da	  paese	  in	  
paese,	  da	  medico	  in	  medico,	  da	  farmacia	  in	  
farmacia,	  da	  distributore	  in	  distributore.	  In	  
questo	  modo	  i	  sofferen?,	  dopo	  anche	  il	  

con?ngentamento	  del	  sumatriptan,	  hanno	  solo	  
armi	  spuntate	  per	  comba.ere	  il	  loro	  dolore.	  	  

	  
O.U.C.H. Italia 
onlus 
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Cluster Card – motivazioni del progetto 
}  Il paziente con cefalea a grappolo, soprattutto in occasione del primo grappolo, 

raramente si reca dal proprio medico curante; più spesso si reca al Pronto Soccorso 
o direttamente da uno specialista.  

}  La prima diagnosi corretta di cefalea a grappolo avviene, in media, dopo anni dal 
primo episodio. 

}  Posta la diagnosi ed in assenza di un percorso ad hoc, il paziente può trovarsi in 
grande difficoltà nell’ottenere le cure adeguate:. Questo soprattutto per: 

}  le resistenze dei medici curanti alla prescrizione delle quantità necessarie di 
sumatriptan fiale s.c. ovvero dell’ossigenoterapia, fondamentali per il trattamento 
delle crisi  

}  la difficoltà oggettiva nel prenotare visite di controllo periodiche (neurologiche, 
cardiologiche, etc.) necessarie per monitorare l’effetto delle terapie impostate 

}  la difficoltà nella reperibilità dell’ossigeno: 
}  in assenza di appropriate normative nazionali e regionali 
}  in assenza di un ruolo definito del farmacista, della farmacia territoriale, del 

MMG, etc             



Cluster Card – motivazioni del progetto 
}  Situazione diversa nella varie Regioni: 

}  Lazio: 
}  PDTA su cefalea cronica in revisione da parte della Regione Lazio 
}  Assenza di normativa specifica per la CG 
}  Collaborazione delle farmacie e dei MMG ‘a macchia di leopardo’ 

}  Lombardia 
}  Circolare n. 8 del 14.12.2006 D.G. Famiglia e Solidarietà Sociale; Circolare n. 

30 del 14.12.2006; Oggetto: indicazioni operative per la valutazione delle 
cefalee nell’ambito dell’invalidità civile. 

}  Ossigeno off-label: assenza di una dizione specifica che salvaguardi il malato 
}  Emilia-Romagna 

}  DELIBERAZIONE DELLA GIUNTA REGIONALE 2 DICEMBRE 2013, N. 
1787 -Organizzazione dell’assistenza integrata al paziente con cefalea: 
Percorso Cefalea Approvazione linee guida per le Aziende Sanitarie della 
regione Emilia-Romagna 

}  Non si fa menzione di un percorso ad hoc per i pazienti con CG 





CG – Percorso  
Il percorso diagnostico terapeutico della cefalea a grappolo si articola su 2 livelli: 

}  I LIVELLO - visita specialistica dell’ambulatorio Aziendale Ospedaliero o territoriale dedicato 
alla cefalea 

}  Al I livello deve essere possibile fare diagnosi di cefalea a grappolo (gruppo 3 della ICHD-III) e 
deve essere gestita la terapia acuta e di prevenzione di prima scelta. 

}  A questo livello deve essere garantita la possibilità di accesso a: 
}  PS 

}  Esami neuroradiologici convenzionali (TC cranio, RM cerebrale) 

}  Consulenza cardiologica 

}  Terapia inalatoria con O2 .  

}  II LIVELLO - Centro cefalee di III o IV livello nella proposta alla Regione Lazio 

}  Sono da riferire,  per motivi diagnostici e terapeutici ad un centro specializzato i pazienti che 
necessitano di  
}  ricovero in DH,  

}  indagini diagnostiche complesse (Angio RM arteriosa e venosa, RM in spettroscopia e diffusione, neuroradiologia 
interventistica, angiografia) 

}  protocolli terapeutici speciali e/o innovativi (compresa neuromodulazione) 

}  trial di ricerca sull’efficacia di nuovi trattamenti 



Cluster Card 
}  Struttura della Cluster Card = tessera elettronica di diagnosi 
}  Generalità del Paziente  
}  Centro Cefalee che lo segue  
}  Diagnosi   
}  Terapia dell'attacco necessaria 



Cluster Card Regione Lazio 
}  Rapporti con Regione Lazio 

}  TUTTI i pazienti, con la loro documentazione,  devono essere inviati ad uno 
dei Centri di III livello individuati per il rilascio della CLUSTER CARD, 
consegnata al Paziente e la cui copia è trasmessa al MMG.  

}  Tale card, che NON costituirà titolo per esenzione ticket o per alcuna 
forma di invalidità, certifica che il paziente è affetto da Cefalea a Grappolo e 
dovrà facilitare la prescrizione, da parte del MMG dei presidi terapeutici 
necessari e la consegna da parte della farmacia della ossigenoterapia 
necessaria. 



Cluster Card Regione Lazio 
}  La CLUSTER CARD sarà rilasciata solo dai Centri di III livello della Regione 

Lazio (e si auspica che dovrà diventare riconosciuta su tutto il territorio 
nazionale).  

}  I 4 Centri regionali autorizzati a rilasciare la Cluster Card   
}  Policlinico Umberto I - Sapienza Università di Roma 
}  Ospedale S. Andrea - Sapienza Università di Roma 
}  Policlinico Universitario Campus Bio-Medico di Roma 
}  Sapienza Università di Roma Polo di Latina 
 

}  I ricoveri ordinari per Cefalea a Grappolo (in media 10-20/anno, in ambito 
regionale) potranno essere autorizzati presso L’Azienda Policlinico 
Umberto I. 


