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1. Préambule

1.1. Demandeur

Ces  recommandations  ont  été  élaborées  à  la  demande  de
la  Société  française d’étude  des  migraines  et  des  céphalées
(SFEMC).

1.2. Thème des recommandations

Les  recommandations  concernent  le  diagnostic  et  la  prise  en
charge  de  l’algie  vasculaire  de  la  face.

1.3. Patients concernés

Les  recommandations  concernent  les  patients  adultes.

1.4. Professionnels concernés

Les  recommandations  sont  destinées  aux  professionnels
impliqués  dans  la  prise  en  charge  des  patients  présentant
une  algie  vasculaire  de  la  face  :  médecins  généralistes  et
spécialistes,  pharmaciens  d’officine.

1.5. Grade des recommandations et
méthodologie de travail

Les  recommandations  proposées  ont  été  classées  en  grade
A,  B  ou  C  selon  les  modalités  suivantes  :
• une  recommandation  de  grade  A  est  fondée  sur  une

preuve  scientifique  établie  par  des  études  de  fort  niveau
de  preuve  comme  des  essais  comparatifs  randomisés  de
forte  puissance  et  sans  biais  majeur  et/ou  méta-analyse
d’essais  comparatifs  randomisés,  analyse  de  décision
basée  sur  des  études  bien  menées  ;

• une  recommandation  de  grade  B  est  fondée  sur  une  pré-
somption  scientifique  fournie  par  des  études  de  niveau
intermédiaire  de  preuve,  comme  des  essais  comparatifs
randomisés  de  faible  puissance,  des  études  comparatives
non  randomisées  bien  menées,  des  études  de  cohorte  ;

• une  recommandation  de  grade  C  est  fondée  sur  des  études
de  moindre  niveau  de  preuve,  comme  des  études  cas-
témoins,  des  séries  de  cas.

En  l’absence  de  précisions,  les  recommandations  pro-
posées  sont  fondées  sur  un  accord  professionnel  entre  les
membres  du  groupe  de  travail.

L’absence  de  niveau  de  preuve  ne  signifie  pas  que  les
recommandations  élaborées  ne  sont  pas  pertinentes  et

utiles.  L’absence  de  preuve  doit  inciter  à  engager  des  études
complémentaires  lorsque  cela  est  possible.

Ces  recommandations  ont  été  réalisées  par  la  SFEMC,  en
respectant  la  méthodologie  AGREE.  Les  axes  de  travail  ont
été  ainsi  répartis  au  sein  du  groupe  de  travail  :
• définition  —  épidémiologie  —  retentissement  (Geneviève

Demarquay  —  Evelyne  Guegan  —  Massardier)  ;
• diagnostic  positif  et  différentiel-dépistage  (question-

naires)  (Malou  Navez  —  Pierric  Giraud)  ;
• traitements  de  la  crise  (Anne  Ducros  —  Christian  Lucas)  ;
• traitements  transitionnels  (Dominique  Valade)  ;
• traitements  de  fond  (Anne  Donnet  —  Gilles  Géraud)  ;
• traitements  des  formes  réfractaires  (Michel  Lan-

teri  —  Minet).

Un  groupe  de  lecture  composé  de  membres  de  la  SFEMC
et  de  professionnels  de  santé  indépendants  de  cette  société
(notamment  de  médecins  généralistes  pratiquant  en  exer-
cice  libéral,  de  pharmaciens)  et  de  membres  d’association
de  patients  a  été  constitué.

2. Algie vasculaire de la face

2.1. Définitions et épidémiologie

2.1.1. Définition
L’algie  vasculaire  de  la  face  (AVF)  est  une  céphalée  pri-
maire  appartenant  aux  céphalées  trigémino-autonomiques
(CTA)  regroupées  au  sein  du  troisième  groupe  de  la  clas-
sification  internationale  des  céphalées  ICDH  [1].  Les  CTA
sont  caractérisées  par  une  céphalée  unilatérale,  associée  à
des  signes  d’hyperactivité  parasympathiques  homolatéraux
[2].

Bien  que  considérée  comme  une  maladie  orpheline,  l’AVF
est  la  plus  fréquente  des  CTA.  Elle  se  caractérise  par
des  crises  douloureuses  stéréotypées,  d’intensité  sévère
à  très  sévère,  qui  durent  de  15  à  180  minutes.  Elles  ont
une  stricte  latéralisation,  une  topographie  le  plus  souvent
périorbitaire  et/ou  temporale  et  sont  associées  à  des  signes
dysautonomiques  homolatéraux,  qui  traduisent  toujours  une
hyperactivité  parasympathique  et  parfois  une  hypoactivité
sympathique.  Ces  crises,  qui  s’accompagnent  d’une  agi-
tation  motrice,  se  répètent  quasi-quotidiennement,  voire
pluri-quotidiennement,  parfois  avec  une  périodicité  cir-
cadienne,  les  crises  survenant  tous  les  jours  aux  mêmes
horaires.  L’AVF  est  le  plus  souvent  épisodique,  la  maladie
s’exprimant  avec  une  périodicité  circannuelle,  caractérisée
par  l’alternance  de  périodes  douloureuses  avec  répétition
des  crises,  et  de  périodes  de  rémission  sans  aucune  crise.
Plus  rarement,  l’AVF  est  chronique,  la  maladie  se  carac-
térisant,  pendant  au  moins  une  année,  par  l’absence  de
rémission  ou  des  rémissions  de  durée  inférieure  à  un  mois
[1].  Les  critères  diagnostiques  de  la  classification  inter-
nationale  des  céphalées  sont  présentés  dans  l’Encadré  1
[1].

L’AVF  est  considérée  comme  le  modèle  des  CTA.  Ses
mécanismes  physiopathologiques  ont  été  précisés,  sans  être
totalement  élucidés  [3].  La  crise  d’AVF  est  expliquée  par
une  activation  du  système  trigémino-vasculaire,  qui  induit
une  vasodilatation.  Une  activation  réflexe  du  système  para-
sympathique  s’y  associe  et  entraîne  les  principaux  signes
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