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Editorial

Zum dritten Mal wird nun seit 1988 die komplette
Kopfschmerzklassifikation der International Hedache Society vorgelegt. Es
hat sich diese Mal um einen sehr langwierigen Prozess gehandelt, der
schon vor 2013 begann und mit einer ersten beta-Version (publiziert in
2013) seine erste Stufe erreichte. In den Jahren danach wurden erstmals
sogenannte Feldstudien durchgefiihrt, die in einige Revisionen der
Kriterien auf Grundlage dieser wissenschaftlichen Ergebnisse mindeten.
Dies fuhrte zur Publikationen der endgiiltigen 3. Auflage der
Kopfschmerzklassifikation im Januar 2018. Bereits davor, aber
insbesondere danach folgte eine sehr detaillierter, professionell
unterstiitzter Ubersetzungsprozess, der sich eng an den Originaltext hielt,
aber auch einige Besonderheiten der deutschen Sprache mit
berlcksichtigte. Ich bin sehr stolz darauf, dass ich diesen Prozess
organisieren durfte, sodass nun ein fur den medizinischen und
wissenschaftlichen Gebrauch hilfreicher Text vorliegt.

Stefan Evers
Generalsekretar der International Headache Society
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Vorwort

Ich bin stolz darauf, im Namen des Klassifikationskomitees der
Internationalen Kopfschmerzgesellschaft die 3. Auflage der
Internationalen Klassifikation von Kopfschmerzerkrankungen (ICHD-3)
prasentieren zu kénnen.

Diese folgt auf die Verotffentlichung der ICHD-3 beta 2013. Die Idee hinter
der Beta-Version war, vor der Vorlage der endglltigen ICHD-3 eine
weitere Validierung in der Praxis zu fordern, was gut funktioniert hat. Es
wurden mittlerweile hervorragende Feldstudien verdffentlicht, u. a. zur
Migrane mit Aura, zum Clusterkopfschmerz, zur idiopathischen
intrakraniellen Druckerhéhung und zur Trigeminusneuralgie. Es wurde
zum Beispiel dokumentiert, dass die im Anhang aufgefihrten Kriterien flr
eine Al1.2 Migrdane mit Aura den Kriterien flir eine 1.2 Migrdne mit Aura im
Haupttext der ICHD-3 beta zur besseren Abgrenzung dieser Erkrankung
von transitorischen ischamischen Attacken Uberlegen waren. Feldversuche
zu den neuen assoziierten Merkmalen unter Kriterium C1 fUr einen 3.
Clusterkopfschmerz, Gesichtsrétung und ein Vdéllegeflihl ergaben, dass
diese nicht zur Diagnose beitrugen. Dementsprechend werden diese
Symptome nur in den Anhang zur ICHD-3 aufgenommen, wo sie zu
weiteren Untersuchungen einladen. Dies sind Beispiele flr den
evidenzbasierten Prozess der Klassifikation von Erkrankungen, der nun
das Grundprinzip bei allen kiinftigen Anderungen an der Internationalen
Klassifikation von Kopfschmerzerkrankungen darstellt.

Ein Grund flr die Beta-Version war, so unsere Vorstellung, dass in die
ICHD-3 die Verschlisselungen der Internationalen Klassifikation der
Krankheiten, 11. Fassung (ICD-11) der Weltgesundheitsorganisation
(WHO) mit aufgenommen werden kdnnten, sobald diese verdéffentlicht
waren. Wir gingen davon aus, dass die ICD-11 2016 vorliegen wirde,
leider jedoch gab es lange und unerwartete Verzégerungen, so dass die
endgultigen Verschllsselungen der Diagnosen noch immer nicht verfigbar
sind. Also mussen wir die ICHD-3 ohne sie vertffentlichen.

Die ICHD-3 wird als 1. Ausgabe der Zeitschrift Cephalalgia 2018
veroffentlicht, exakt 30 Jahre nach der 1. Fassung der Internationalen
Klassifikation von Kopfschmerzerkrankungen, ICHD-1, wie wir sie heute
nennen. Diese 1. Fassung stitzte sich primar auf Expertenmeinungen,
erwies jedoch nichtsdestotrotz in groBen Teilen ihre Glltigkeit. In die
ICHD-2, verdffentlicht 2004, wurde eine Reihe von Veranderungen
aufgenommen, die teils durch neue Erkenntnisse veranlasst und teils auf
mittlerweile revidierte Expertenmeinungen zurickgingen. Neue
wissenschaftliche Erkenntnisse spielten bei den an der ICHD-3 beta
vorgenommenen Anderungen eine vergleichsweise gréBere Rolle, und alle
weiteren in die ICHD-3 aufgenommenen Neuerungen basieren auf
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derartigen Erkenntnissen. Die Kopfschmerzklassifikation stltzt sich also
heute voll und ganz auf die Forschung und wird dies auch kunftig tun.

Mit der Veroéffentlichung der ICHD-3 geht eine lange Reise zu Ende, die
2010 begann, doch auf das gegenwartige Komitee wartet auch in den
nachsten Jahren noch einiges an Arbeit. Die ICHD-3 beta wurde in viele
Sprachen (ibersetzt, und diese Ubersetzungen gilt es zu aktualisieren,
bevor die ICHD-3 bald in den entsprechenden Sprachen verdéffentlicht
werden kann. Es steht zu hoffen, dass noch viele weitere Ubersetzungen
herauskommen, so dass die ICHD-3 in allen gelaufigen und sogar in
vielen weniger gangigen Sprachen zuganglich ist. Eine elektronische
Version der ICHD-3, die bereits unter der Leitung von Professor Hartmut
Gobel erstellt wurde, wird auf ICHD-3 aktualisiert werden. In Planung ist
ferner in Zusammenarbeit zwischen Prof. Morris Levin und Prof. Jes
Olesen die Herausgabe eines Fallbuchs. Und dann wird schlieBlich von
Prof. Timothy Steiner und Prof. Jes Olesen noch eine Brlicke zwischen der
ICHD-3 und der ICD-11 der WHO hergestellt werden, sobald die
Verschlisselungen flr die ICD-11 zur Verfligung stehen.

Wie sieht dann also die Zukunft der Kopfschmerzklassifikation aus? Eine
Klassifikation muss im Prinzip konservativ ausgerichtet sein. Sobald an
einer Klassifikation gréBere Veranderungen vorgenommen werden,
mussen alle vorangegangenen Untersuchungen, bei denen auf diese nun
geanderten Teile der Klassifikation zurtickgegriffen wurde, noch einmal
aufgegriffen werden. Medikamentenstudien zum Beispiel, die nach den
vorherigen diagnostischen Kriterien durchgefiihrt wurden, mussen
wiederholt werden, falls sich bei den diagnostischen Kriterien gréBere
Veranderungen ergeben, da die Patienten, die unter die neue Diagnose
fallen, sich von denen unterscheiden werden, die unter die vorherige
Diagnose fielen. Meine Hoffnung ist, dass die aktiven Feldstudien und die
wissenschaftliche Analyse, die flr die ICHD-3 vorgenommen wurden
weitergehen und es so erméglichen, dass kiinftige Anderungen voll und
ganz evidenzbasiert sein werden. Der Tradition entsprechend werden bis
zur ICHD-4 10-15 Jahre ins Land gehen, doch werden unterdessen etliche
Feldstudien erstellt werden. Modifizierte diagnostische Kriterien der ICHD-
IT far eine 1.3 chronische Migrédne wurden in der Zeitschrift Cephalalgia
verdffentlicht, das Klassifikationskomitee stimmte diesen Anderungen zu
und bat um ihre sofortige Anwendung, obwohl sie noch nicht in die
Internationale Klassifikation von Kopfschmerzerkrankungen aufgenommen
worden waren, bevor Jahre spater die ICHD-3 beta erschien. Ein klnftiges
Kopfschmerzklassifikationskomitee sollte auf dhnliche Weise in der Lage
sein, der Festlegung neuer oder Uberarbeiteter diagnostischer Kriterien
vor der Verdffentlichung der ICHD-4 zuzustimmen und diese zu
unterstitzen, wenn diese durch gute in der Zeitschrift Cephalalgia
veroffentlichte Feldstudien untermauert werden.
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Mit der Kopfschmerzklassifikation in der ICHD-1 wandelten sich
Kopfschmerzen von den mit am schlechtesten klassifizierten
neurologischen Erkrankungen zu den bestklassifizierten. Wir haben diese
Dynamik 30 Jahre lang beibehalten, und die Uberlegenheit unserer
Klassifikation zeigte sich neulich im Rahmen der Arbeit des Komitees in
Genf am neurologischen Teil der ICD-11. Keine andere Fachrichtung
innerhalb der Neurologie verfligt liber eine derartige systematische
Klassifikation samt expliziten Diagnosekriterien fir jede Krankheitsentitat.
Ich hoffe aufrichtig, dass sich diese Tradition in der Zukunft
aufrechterhalten lasst und dass die Kopfschmerzklassifikation so zur
Wegbereiterin fur die Klassifikation neurologischer Erkrankungen
schlechthin wird.

Jes Olesen

Vorsitzender des
Kopfschmerzklassifikationskomitees der
Internationalen Kopfschmerzgesellschaft
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Vorwort der Prasidentin und Prasidenten der drei
deutschsprachigen Kopfschmerzgesellschaften
zur 3. Auflage

Im Januar 2018 wurde die endgiiltige 3. Auflage der Internationalen
Kopfschmerzklassifikation (ICHD-3) publiziert. Fir die DMKG war es eine
Selbstverstandlichkeit nun rasch fiir eine offizielle Ubersetzung ins
Deutsche zu sorgen. Herr Prof. Dr. Dr. Stefan Evers hat alle nétigen
Rechte fiir die offizielle Ubersetzung bei der IHS beantragt und er hat
nach Genehmigung durch die IHS im Weiteren auch die Koordination der
Ubersetzungsarbeiten und deren Publikation ibernommen. Herrn Prof. Dr.
Dr. Stefan Evers gebuhrt hierfiir hochster Dank. Mit dem Prasidium der
DMKG wurde entschieden, die Hauptarbeit der Ubersetzung in die Hande
einer anerkannten Ubersetzerin zu legen. Frau Silvia Autenrieth wurde
damit beauftragt, den englischen Originaltext ins Deutsche zu bringen und
dabei die deutsche Nomenklatur der 2. Auflage zu bericksichtigen. Flr
die Orthographie der medizinischen Fachausdriicke erfolgte die Festlegung
auf die Schreibweise nach Pschyrembel. Danach wurde diese erste
Version von Mitgliedern aus dem DMKG Prasidium auf inhaltliche
Besonderheiten gegen gelesen und fachlich abgestimmt. Namentlich
erwahnt seien hier PD Dr. Charly Gaul, PD Dr. Jan Hoffmann, Prof. Dr.
Martin Marziniak, PD Dr. Ruth Ruscheweyh und PD Dr. Stefanie
Férderreuther. Ubergeordnetes Ziel war basierend auf der deutschen
Ubersetzung der 2. Auflage nun wiederum einen in sich schliissigen Text
mit einheitlichem Duktus zu schaffen. Die diagnostischen Begriffe der 2.
Auflage wurden so weit wie mdglich ibernommen, um eine sprachliche
Kontinuitat zu gewahrleisten. Es wurde aber auch entschieden, neben der
deutschen Nomenklatur zugleich die inzwischen vielerorts etablierten
Anglizismen zu nennen und international wie national etablierte
Abklrzungen, die auf die englische Nomenklatur zurtickgehen, ohne
Anpassung an die Deutsche Nomenklatur zu belassen.

Wie schon in der 2. Auflage zeichnen die drei deutschsprachigen
wissenschaftlichen Fachgesellschaften aus Deutschland, Osterreich und
der Schweiz gemeinsam fiir die Inhalte der Ubersetzung verantwortlich.
Inhaltliche Fragen, die im Zusammenhang mit der deutschen Ubersetzung
stehen, sind daher an eine der 3 nationalen Fachgesellschaften zu richten.
Das Copyright fiir die deutsche Ubersetzung liegt bei der DMKG, die auch
die Kosten fir die Ubersetzung iibernommen hat. Dem Thieme Verlag
danken wir dafir, dass er fir die deutsche Ubersetzung ein Sonderheft
der Nervenheilkunde herausgeben hat und den Text in ein ansprechendes
Layout gebracht hat.

Wir hoffen, dass die offizielle Ubersetzung der ICHD-3 weite Verbreitung
findet und Ihnen die klinische und wissenschaftliche Arbeit erleichtert.
Dies umso mehr, als die im Vergleich zur 2. Auflage deutlich
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umfassendere und zum Teil detailliertere Klassifikation nichts von ihrer
praktischen Anwendbarkeit verloren hat. So bleibt uns nur zu wiinschen,
dass die 3. Auflage der Klassifikation so wie ihre Vorversionen weiter
entwickelt wird, zu einer noch besseren Versorgung der Patienten beitragt
und vor allem auch neue Impulse fiir wissenschaftliche Kopf- und
Gesichtsschmerzprojekte liefert.

Stefanie Forderreuther
Prasidentin der Deutschen Migrane und Kopfschmerzgesellschaft

Gregor Brossner
Prasident der Osterreichischen Kopfschmerzgesellschaft

Andreas Gantenbein
Prasident der Schweizerischen Kopfwehgesellschaft
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Vorwort zur 1. Auflage (1988)

Das vorliegende Dokument ist das Ergebnis sehr intensiver Bemuhungen.
Die Arbeit bendétigte fast drei Jahre. An ihr waren nicht nur die Mitglieder
des Klassifikationskomitees selbst beteiligt, sondern auch die vielen
Mitglieder der zwoélf Subkomitees. Die Beratungen erfolgten 6ffentlich, so
dass alle Entwdlrfe flr jeden zuganglich waren, der dies winschte. Im
Marz 1987 hatten wir ein zweitagiges Treffen Uber die
Kopfschmerzklassifikation durchgeflihrt, das fir jeden interessierten
Kollegen offenstand. Am Ende des 3. Internationalen
Kopfschmerzkongresses in Florenz im September 1987 wurde der Entwurf
der Klassifikation 6ffentlich vorgestellt und diskutiert. Eine weitere
offentliche Tagung fand am 20. und 21. Februar 1988 in San Diego statt.

Trotz aller Anstrengungen sind Fehler wohl nicht zu vermeiden. Sie
werden bei Benutzung der Klassifikation auftauchen und mussen in
folgenden Auflagen korrigiert werden. Auch sollte darauf aufmerksam
gemacht werden, dass viele Teile der Arbeit wegen des Fehlens
hinlanglicher veroéffentlichter Befunde auf der Erfahrung der im Komitee
arbeitenden Experten basieren. Es kann jedoch die Erwartung geduBert
werden, dass das Vorhandensein praktikabler diagnostischer Kriterien,
wie sie in dieser Arbeit nun vorgelegt werden, eine zunehmende
nosologische und epidemiologische Forschungsaktivitat anregen wird.

Wir bitten alle Wissenschaftler, die sich mit Kopfschmerz beschaftigen,
sich aktiv an der Testung und Weiterentwicklung der Klassifikation zu
beteiligen. Senden Sie bitte Ihre Meinungen, Argumente und
Sonderdrucke an den Vorsitzenden des Klassifikationskomitees. Eine
zweite Auflage der Klassifikation ist flr das Jahr 1993 geplant. Wir hoffen,
dass die revidierte Auflage dann auf neuen Befunden aufbauen kann.

Die International Headache Society sieht die Klassifikation und die
Erstellung von diagnostischen Kriterien als eine sehr wichtige Aufgabe an.
Auch wenn das Dokument noch weiterer Erprobung und Veranderung
bedarf, empfehlen wir die umgehende Anwendung bei wissenschaftlichen
Vorhaben. Dies gilt nicht nur fir Medikamentenversuche, sondern auch
biochemische und physiologische Studien.

James W. Lance
Prasident der
Internationalen Kopfschmerzgesellschaft

Jes Olesen
Vorsitzender des
Kopfschmerzklassifikationskomitees
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Vorwort zur 2. Auflage

Klassifikationen von Erkrankungen und ihre diagnostischen Kriterien
werden von der arztlichen Gemeinde oftmals mit Skepsis aufgenommen
und haufig kaum genutzt. Es war daher eine freudige Uberraschung zu
sehen, wie wohlwollend die erste Auflage der Internationalen
Klassifikation von Kopfschmerzerkrankungen aufgenommen wurde.
Sie wurde praktisch sofort weltweit flir Forschungszwecke akzeptiert. So
wurde die groBe Welle der Triptanstudien mit Patienten durchgefiihrt, die
nach den Kriterien der Internationalen Klassifikation von
Kopfschmerzerkrankungen diagnostiziert worden waren. Langsam,
aber sicher haben die Prinzipien der Klassifikation auch die klinische
Praxis verandert. Viel unndtige Fragen zur Einordnung von primaren
Kopfschmerzen werden in der Anamnese nicht mehr gestellt, wohingegen
neue Kriterien wie eine Verstarkung durch kérperliche Aktivitat allmahlich
in den klinischen Alltag Einzug finden. Die Klassifikation wurde in mehr als
20 Sprachen Ubersetzt und steht damit der Mehrzahl der Mediziner auf
der ganzen Welt zur Verfliigung.

Als die erste Auflage der Internationalen Klassifikation von
Kopfschmerzerkrankungen veréffentlicht wurde, erwartete man, dass
eine zweite Auflage innerhalb von 5 Jahren folgen wirde, da groBe Teile
eher auf der Meinung der Experten als auf verdffentlichten Daten
beruhten. Dennoch dauerte es 15 Jahre bis zur Prasentation der zweiten
Auflage. Daflr gibt es mehrere gute Grinde: Es gab relativ wenig Kritik,
die eine Revision erforderlich gemacht hatte. Nosographische
Untersuchungen, die eine bessere Beschreibung der klinischen Merkmale
verschiedener Kopfschmerzerkrankungen erlaubt hatten, erschienen nur
langsam und waren nicht ausreichend, um eine vollstandig
evidenzbasierte Klassifikation zu ermdéglichen. Die Verbreitung der
englischen Fassung der ersten Auflage und ihre Ubersetzung in mehr als
20 verschiedene Sprachen dauerte langer als erwartet. Langsam mehrten
sich jedoch Vorschlage flr eine Revision und nosographisches Wissen
wuchs in dem MaBe, dass es sinnvoll erschien, die Arbeiten fiir eine
zweite Auflage zu beginnen.

Wie bei der ersten Auflage, hatte ich auch diesmal das Privileg des
Vorsitzenden, die Mitglieder des Komitees zu benennen. Obwohl das erste
Komitee seine Arbeit hervorragend gemacht hatte, war ich der Meinung,
dass ein groBerer Austausch der Mitglieder des Klassifikationskomitees
stattfinden sollte, um sicherzustellen, dass die nachste Generation von
Kopfschmerzforschern ausreichend reprasentiert ware. Daher waren
Guiseppe Nappi, James W. Lance und ich selbst die einzigen im ersten
und zweiten Komitee vertretenen Mitglieder. Wir waren damit fur die
Kontinuitat verantwortlich. Bei der Benennung der neuen Mitglieder habe
ich in erster Linie die persdnliche Qualifikation bertcksichtigt.
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Geographische Reprasentation und der Wunsch, Personen einzuschlieBen,
die konstruktive Kritik an der ersten Auflage gelibt hatten, wurden ebenso
berlicksichtigt. Ich glaube sagen zu kdnnen, dass sich die Rekrutierung
nach diesen Prinzipien als erfolgreich erwiesen hat. Jedes Mitglied hat
lebhaftes Interesse gezeigt, war freimUtig und hat gut argumentiert. Vor
dem Hintergrund der vom Komitee der ersten Auflage geleisteten
gewaltigen Arbeit wurde vom Komitee der zweiten Auflage Uber jeden
Aspekt der Kopfschmerzklassifikation offen debattiert. Aufgrund der
sorgfaltigen Arbeit und der vielen fruchtbaren Diskussionen brauchte die
zweite Auflage deutlich langer als erwartet. Jeder einzelne Satz von
Kriterien, jede Nummer und jedes Wort wurden sorgfaltig abgewogen,
enorme Bemuhungen und Gedanken wurden in die vorliegende
Vero6ffentlichung eingebracht. Alle Meinungen jedes einzelnen Mitgliedes
konnten nicht berlicksichtigt werden, aber jedes Mitglied hatte einen
betrachtlichen Einfluss auf die Klassifikation.

Flr jeden Bereich der Medizin ist es wichtig, eine allgemein akzeptierte
Klassifikation zu haben, die weltweit genutzt wird. Dies ist insbesondere
wichtig fur Kopfschmerzen als junges und sich noch entwickelndes
Forschungsgebiet, gibt es doch noch viele Vorurteile gegentber
Kopfschmerzerkrankungen. Deshalb ist es extrem wichtig, dass die
Kopfschmerzgemeinde im allgemeinen und die Kopfschmerzforscher im
speziellen den Einsatz von Die Internationale Klassifikation von
Kopfschmerzerkrankungen, 2. Auflage unterstitzen. Keine Zeitschrift
sollte eine Arbeit Uber Kopfschmerzen veréffentlichen, die nicht diese
Klassifikation und die damit verbundenen Kriterien nutzt oder untersucht.
Auf der anderen Seite ist es nicht unsere Absicht, die
Kopfschmerzforschung einzuengen. Wir richten daher die groBe Bitte an
die Kopfschmerzforscher dieser Welt, diese zweite Auflage
wissenschaftlich zu Uberprifen. Um solche Untersuchungen anzuregen,
haben wir einen Anhang aufgenommen, in dem eine Zahl stiefmutterlich
behandelter Erkrankungen beschrieben sind, die einer Validierung
bendtigen. Wir haben auch einige alternative Kriterien aufgefthrt, die im
Vergleich zu den offiziellen getestet werden kénnen.

Ich hoffe aufrichtig, dass diese zweite Auflage der Klassifikation von der
Kopfschmerzgemeinde in der ganzen Welt positiv angenommen wird und
dass sie in noch mehr Sprachen als die erste Version Ubersetzt wird. Ich
hoffe auch, dass sie Grundlage flr die Lehre der
Kopfschmerzklassifikation und Kopfschmerzdiagnostik weltweit wird und
dass damit auch die Kopfschmerzbehandlung profitiert. Die International
Headache Society hat das Ziel, die Diagnostik, die Behandlung und die
Versorgung von Kopfschmerzpatienten weltweit zu verbessern. Sie
arbeitet aber auch daran, Kopfschmerzpatienten zu entstigmatisieren und
die Anerkennung dieser Erkrankung als neurobiologische Stérung zu
bewirken - eine Erkrankung, die den Patienten, ihren Verwandten und der
Gesellschaft eine groBe Last auferlegt. Fir den Erfolg dieser Bemihungen
ist es unerlasslich, dass Forscher und Kliniker ein einziges diagnostisches



System nutzen und dass dieses System so prazise wie maoglich ist. Auf
diesem Weg hat die erste Auflage der Internationalen Klassifikation
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von Kopfschmerzerkrankungen ein betrachtliches Stiick zurlickgelegt.

Diese zweite Auflage wird hoffentlich die Einheit noch weiter férdern, mit
der wir Kopfschmerzen weltweit klassifizieren, diagnostizieren und
behandeln.

Jes Olesen
Vorsitzender des Kopfschmerzklassifikationskomitees der
Internationalen Kopfschmerzgesellschaft
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Vorwort der Prasidenten der drei
deutschsprachigen Kopfschmerzgesellschaften
zur 2. Auflage

Mit der deutschen Ubersetzung der 2. Auflage der Internationalen
Klassifikation von Kopfschmerzerkrankungen wird einer guten Tradition
gefolgt, nachdem bereits die erste Auflage der Klassifikation in einem
Sonderheft der Nervenheilkunde 1989 publiziert worden war.

Neu ist jedoch, dass nunmehr die drei deutschsprachigen
wissenschaftlichen Fachgesellschaften aus Deutschland, Osterreich und
der Schweiz gemeinsam fiir diese Ubersetzung verantwortlich zeichnen.
Als nationale Mitgliedsgesellschaften der International Headache Society
haben die Deutsche Migrane- und Kopfschmerzgesellschaft, die
Osterreichische Kopfschmerzgesellschaft und die Schweizerische
Kopfwehgesellschaft das Copyright fiir diese Ubersetzung tibernommen.
Alle Anfragen in Zusammenhang mit der deutschen Ubersetzung sind
jeweils an eine dieser drei zustdndigen nationalen Fachgesellschaften zu
richten.

Die Hauptlbersetzungsarbeit wurde von Herrn Prof. Dr. H. Gébel
zusammen mit seiner Mitarbeiterin Frau Dr. K. Heinze-Kuhn und seinem
Mitarbeiter Herrn Dr. A. Heinze geleistet. Die Organisation des
Ubersetzungs- und Publikationsablaufs wurde von Herrn PD Dr. Dr. S.
Evers koordiniert. Ihnen geblUhrt insbesondere der Dank der drei
Fachgesellschaften.

Ziel war es, einen einheitlichen deutschen Text zu entwickeln, der es den
in der Kopfschmerzbehandlung und Kopfschmerzforschung Tatigen
ermdglicht, anhand operationalisierter Kriterien exakte Diagnosen zu
stellen. Dabei konnten regionale oder umgangssprachliche
Besonderheiten in der Bezeichnung verschiedener Kopfschmerzformen
keine Berucksichtigung finden; in der Orthographie wurde der jingsten
Rechtschreibreform nach dem Duden gefolgt. Ziel war es auch, die
diagnostischen Begriffe der ersten Auflage so weit wie mdglich zu
ibernehmen, d.h. keine unnétigen Anderungen einzufiihren. Anderungen
der originalen englischen Begriffe wurden jedoch nachvollzogen.

Wir wiinschen uns eine weite Verbreitung dieser deutschen Ubersetzung
zum Nutzen der Patientinnen und Patienten, die an den vielen
verschiedenen Kopfschmerzarten leiden, und zur Weiterentwicklung der
Kopfschmerzforschung, die letztlich ja wiederum diesen Patientinnen und
Patienten nutzen soll.
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Dem Schattauer Verlag sei fur seine unkomplizierte Kooperation und
Hilfsbereitschaft bei der Erstellung dieses Sonderhefts der
Nervenheilkunde gedankt.

Prof. Dr. G. Haag
Prasident der Deutschen Migrane- und Kopfschmerzgesellschaft

Univ.-Prof. Dr. Peter Wessely
Prasident der Osterreichischen Kopfschmerzgesellschaft

Dr. C. Meyer
Prasident der Schweizerischen Kopfwehgesellschaft
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Die deutschsprachige Ubersetzung der 2. Auflage
der Kopfschmerzklassifikation der International
Headache Society - Einleitung

Stefan Evers!
Hartmut Gobel?

IKlinik und Poliklinik fiir Neurologie, Universitatsklinikum Mlnster
2Neurologisch-verhaltensmedizinische Schmerzklinik Kiel

Die International Headache Society (IHS) hat auf ihrem Kongress im
September 2003 in Rom die neue Klassifikation der
Kopfschmerzerkrankungen vorgestellt. Sie folgt der ersten Fassung aus
dem Jahr 1988 (Cephalalgia 1988; 8 Suppl. 7: 1-92), die 1989 in ihrer
deutschen Version erschienen ist (Nervenheilkunde 1989; 8: 161-203)
und 1999 erstmalig in adaptierter Form offiziell von der
Weltgesundheitsorganisation in deutscher Sprache publiziert worden ist
(ICD-10-Richtlinien fur die Klassifikation und Diagnostik on
Kopfschmerzen. Berlin: Springer-Verlag 1999). Die Klassifikation ist auch
unter Beteiligung von Kollegen aus Deutschland, Osterreich und der
Schweiz entstanden, diese sind namentlich in der Einleitung zum Hauptteil
aufgefuhrt.

Zeitnah wird nun auch von der zweiten Fassung eine deutschsprachige
Ubersetzung verdffentlicht, die sich direkt an der englischsprachigen
Originalfassung orientiert, die in der Zeitschrift Cephalalgia verdéffentlicht
worden ist. In dieser Einleitung sollen die wichtigsten Aspekte, die bei
dieser Ubersetzung eine Rolle gespielt haben, skizziert werden.

In der deutschen Fassung der Kopfschmerzklassifikation ist in
gréBtmoglicher Ubereinstimmung mit dem englischsprachigen Originaltext
erarbeitet worden. Bei einigen Begriffen wurde auf deutsche
Umschreibungen zurickgegriffen, die besser als eine woértliche
Ubersetzung des englischsprachigen Begriffs in der Lage sind, das
entsprechende Kopfschmerzsyndrom zu bezeichnen. An manchen Stellen
wurde dagegen die englischsprachige Originalbezeichnung beibehalten
(insbesondere bei Akronymen), da sich keine adaquate deutschsprachige
Ubersetzung finden lieB. Im Aufbau wurde keine Anderung im Vergleich
zur Originalversion vorgenommen.

Das grundsatzliche Ziel der Klassifikation ist es, diagnostische
Bezeichnungen und explizite Kriterien zur Verfligung zu stellen, mit denen
international verbindlich eindeutige Diagnosen formuliert werden kénnen
und mit denen die Kopfschmerzforschung mdglichst einheitliche
Untersuchungsgruppen rekrutieren kann. Gerade Letzteres bedeutet, dass
im Konfliktfall der Spezifitat einer Diagnose mehr Gewicht verliehen
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worden ist als der Sensitivitat. Die Systematik der Diagnosen folgt auch
weiterhin der Semiologie der Kopfschmerzen, d.h. sie ist
phanomenologisch und nicht atiologisch orientiert. Auch die
deutschsprachige Ubersetzung hat diesen Grundprinzipien der
Klassifikation Rechnung getragen. Dies macht eine sorgfaltige
Formulierung der Kriterien umso wichtiger, da die Diagnosestellung
entscheidend von den Angaben der Patienten und nicht von
objektivierbaren Untersuchungsergebnissen abhangt. An einigen Stellen
fordert die Klassifikation jedoch apparative Zusatzdiagnostik (bei
primaren Kopfschmerzen zum Ausschluss anderer Ursachen, bei
sekundaren Kopfschmerzen zum Nachweis der Erkrankung, auf die die
Kopfschmerzen zurlickgefihrt werden kénnen).

Wie auch in der ersten Fassung teilt die Gberarbeitete Klassifikation in
primare und sekundare Kopfschmerzformen ein. Die sprachliche
Unterteilung in idiopathische und symptomatische Kopfschmerzen wurde
aufgegeben zugunsten einer konsequenten Verwendung der
Bezeichnungen primar versus sekundar. Dem ist in der deutschsprachigen
Ubersetzung gefolgt worden. Die sekundéren Kopfschmerzen werden in
der englischsprachigen Version als ,attributed to™ bezeichnet; dies 10st die
Formulierung ,associated with™ ab. Damit soll zum Ausdruck gebracht
werden, dass eine pathophysiologische Beziehung zwischen dem
Kopfschmerz und der zugrundeliegenden Erkrankung, Stérung oder
Bedingung vorliegen muss. Der Zusammenhang muss also Uber eine
einfache Assoziation (z.B. rein zeitlicher Natur) hinausgehen. In der
deutschsprachigen Fassung wird dies durch den Begriff ,zurlickzuflhren
auf® zum Ausdruck gebracht. Damit ist gemeint, dass eine direktionale
Beziehung zwischen Kopfschmerzsymptom und zugrundeliegender
Erkrankung, Stérung oder Bedingung vorliegen muss. Bei den meisten
sekundaren Kopfschmerzen ist die ursachliche Verkntpfung zwischen
einer durch die klinischen oder durch die weiterfihrenden
Untersuchungsergebnisse fassbaren Erkrankung und den bestehenden
Kopfschmerzen ausreichend gut nachgewiesen. Die Ubersetzer und die
herausgebenden Fachgesellschaften sind sich dariber im Klaren, dass die
Formulierung ?zurtckzufihren auf" im klinischen Alltag umstandlich und
manchmal wenig praktikabel ist. Formulierungen wie ,,aufgrund" oder
~bedingt durch®, die im klinischen Alltag verwendet werden mdgen, sind
aber weniger geeignet, die Intention des englischsprachigen
Originaltextes wiederzugeben.

In der Strukturierung der einzelnen Kapitel wurden als neue Gruppe die
Kopfschmerzen eingefihrt, die auf eine psychiatrische Stérung
zurtckzufthren sind. Die Definition der psychiatrischen Stérung folgt
dabei dem DSMIV und nicht dem sonst in Deutschland ublichen ICD10.
Die Gesichtsneuralgien und zentralen Ursachen von Kopfschmerzen sind
in einen eigenstandigen dritten Abschnitt Gbernommen worden und nicht
mehr Teil der sekundaren bzw. symptomatischen Kopfschmerzen.
AuBerdem wurde neu ein Anhang formuliert, in dem zum einen
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Kopfschmerzdiagnosen libernommen worden sind, die zwar in der ersten
Fassung der Klassifikation verzeichnet waren, flir deren Entitat es aber
nicht gentigend wissenschaftliche Belege gibt. Zum anderen finden sich
darin Kopfschmerzdiagnosen, fir die es noch nicht gentigend
wissenschaftliche Evidenz gibt, die aber mdglicherweise in einer
zukunftigen Klassifikation zu bertcksichtigen sind. AuBerdem werden
alternative diagnostische Kriterien vorgestellt, die vor allem flr
Forschungszwecke gedacht sind.

Die IHS stellt das Copyright der Ubersetzung ihren jeweiligen nationalen
Mitgliedsgesellschaften zur Verfligung. Die Deutsche Migrane- und
Kopfschmerzgesellschaft (DMKG) hat dies fiur Deutschland Ubernommen.
In Absprache mit der Osterreichischen Kopfschmerzgesellschaft und der
Schweizerischen Kopfwehgesellschaft wurde eine einheitliche Ubersetzung
angefertigt, die im gesamten deutschsprachigen Raum verwendet werden
soll. Das Copyright fur die einzelnen Lander liegt somit bei den jeweiligen
nationalen Fachgesellschaften. Es ist zu hoffen, dass die anderen
medizinischen Fachgesellschaften sich an dieser Ubersetzung orientieren
werden. Nicht zuletzt daflir ist eine Synopsis mit dem ICD10 ebenfalls
Bestandteil der Klassifikation.

Die vollstdndige Ubersetzung der englischsprachigen Originalversion
erfolgte durch Dr. Katja Heinze-Kuhn und Dr. Axel Heinze aus der
Schmerzklinik Kiel und Leitung von Prof. Dr. H. Gébel, der auch Mitglied
des Klassifikationskomitees der IHS ist. Die Hintergrinde verschiedener
Formulierungen, deren Zielrichtung und die Konsensbildung wahrend der
insgesamt vierjahrigen Arbeit des Klassifikationskomitees konnten
dadurch bei der deutschen Ubersetzung zusétzlich beriicksichtigt werden.
Diese immense Arbeitsleistung hat erst die deutschsprachige
Vero6ffentlichung unmittelbar nach der englischsprachigen Erstpublikation
ermadglicht.

Von der DMKG wurde PD Dr. Dr. S. Evers beauftragt, die notwendigen
organisatorischen Voraussetzungen flr eine endgultige Publikation zu
schaffen. Der abschlieBende Text der Ubersetzung ist in den zusténdigen
Gremien der Fachgesellschaften zirkuliert und von diesen akzeptiert
worden.

In der Einleitung zur englischsprachigen Version wird vielen Menschen,
die zum Gelingen der neuen Klassifikation beigetragen haben, Dankt
gesagt. Diesem Dank kdnnen sich die Bearbeiter der deutschsprachigen
Version nur anschlieBen. Zusatzlich seien hier aber auch diejenigen
Personen genannt, die zur Publikation der deutschsprachigen Ubersetzung
beigetragen haben. Hierzu gehdren Prof. Dr. D. Soyka, der als ehemaliger
Prasident der DMKG, als Ehrenprasident der IHS und als Herausgeber der
Nervenheilkunde dem Projekt seine volle Unterstitzung gegeben hat. Der
Schattauer-Verlag, namentlich Frau S. Friedel, hat das Projekt sehr
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kooperativ begleitet und eine Publikation innerhalb klirzester Zeit mdglich
gemacht.

Korrespondenzadresse:

PD Dr. med. Dr. phil. Stefan Evers
Klinik und Poliklinik flir Neurologie
Universitatsklinikum Munster
Albert-Schweitzer-Str. 33

48129 Mlnster

Tel. +49-251-8348016

Fax +49-251-8348181

Email everss@uni-muenster.de
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Anleitung zum Gebrauch der Klassifikation

Dieses umfassende Werk ist nicht zum Auswendiglernen gedacht. Selbst
die Mitglieder des Kopfschmerzklassifikationskomitees durften wohl kaum
in der Lage sein, sich an alle Details zu erinnern. Vielmehr versteht es
sich als Standardwerk, das bei Bedarf immer wieder konsultiert werden
kann. Auf diese Weise wird man Stulck fir Stlick die diagnostischen
Kriterien flr eine 1.1 Migrédne ohne Aura, eine 1.2 Migrédne mit Aura, die
wichtigsten Subtypen des 2. Kopfschmerzes vom Spannungstyp und des
3.1 Clusterkopfschmerzes sowie einiger anderen Kopfschmerztypen
kennenlernen. Die Ubrigen Kopfschmerztypen wird man immer
nachschlagen muissen. Im klinischen Alltag wird sich die Klassifikation
etwa bei einer eindeutigen Migrane oder einem eindeutigen Kopfschmerz
vom Spannungstyp ertbrigen. Nutzlich ist sie aber stets dann, wenn die
Diagnose unsicher ist. Unentbehrlich ist die Klassifikation fur
wissenschaftliche Zwecke. Jeder Patient, der in ein Studienprojekt
aufgenommen werden soll, sei es in eine Medikamentenstudie, eine
pathophysiologische Untersuchung oder eine Studie zur Biochemie von
Kopfschmerzen, muss bestimmte diagnostische Kriterien erfillen.

1. Die Klassifikation ist hierarchisch gegliedert und der Anwender muss
im Einzelfall selbst entscheiden, wie detailliert seine Diagnose
ausfallen soll = von der ersten Stelle bis zur flinften. Die erste Stelle
bietet eine grobe Einordnung des Kopfschmerzes in eine bestimmte
Diagnosekategorie. Handelt es sich z. B. um eine 1. Migréne, einen 2.
Kopfschmerz vom Spannungstyp oder einen 3. Clusterkopfschmerz
bzw. einen anderen trigemino-autonomen Kopfschmerz? Die weiteren
Stellen beinhalten dann detailliertere Informationen zur Diagnose.
Die gewlnschte Detailtiefe hangt vom Zweck ab. In der Praxis des
Allgemeinmediziners werden in der Regel nur Diagnhosen benétigt
werden, die auf die 1. oder 2. Stelle exakt sind, wahrend spezielle
Fachpraxen oder Kopfschmerzzentren Diagnosen auf der Ebene der
4. oder 5. Stelle verwenden werden.

2. Die Patienten erhalten eine Diagnose entsprechend der
Kopfschmerzphanomenologie, die aktuell auftritt oder im Verlauf des
letzten Jahres bestand. Fur genetische und andere Zwecke werden
auch Kopfschmerzen herangezogen, die im Laufe des Lebens
aufgetreten sind.

3. Jeder einzelne bei einem Patienten bestehende Kopfschmerztyp muss
diagnostiziert und kodiert werden. So erhalten schwer betroffene
Patienten eines spezialisierten Kopfschmerzzentrums haufig drei
Diagnosen: 1.1 Migrédne ohne Aura, 1.2 Migrédne mit Aura und 8.2
Kopfschmerzen zurlickzufiihren auf einen
Medikamentenibergebrauch.
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Falls ein Patient mehr als eine Diagnose erhalt, sollten diese in der
Reihenfolge ihrer Bedeutung flir den Patienten aufgelistet werden.

Falls der Kopfschmerz eines Patienten die diagnostischen Kriterien flr
zwei verschiedene Kopfschmerzentitaten erflllt, sollten alle
verfligbaren Informationen hinzugezogen werden, um zu
entscheiden, welche der beiden Diagnosen die tatsachliche oder
zumindest wahrscheinlichere ist. Von Interesse kann der Verlauf der
Kopfschmerzerkrankung sein: Wie begannen die Kopfschmerzen?
Aber auch die Familienanamnese, die Wirksamkeit von
Medikamenten, die Beziehung zur Menstruation, das Alter,
Geschlecht und eine Reihe andere Merkmale sollten bericksichtigt
werden. Sind die Kriterien einer 1. Migréne, eines 2. Kopfschmerzes
vom Spannungstyp, einer 3. trigemino-autonomen
Kopfschmerzerkrankung oder einer ihrer Subtypen vollstandig erfillt,
stechen diese Diagnosen immer die am Ende der betreffenden Kapitel
angefuhrten wahrscheinlichen diagnostischen Kategorien. Falls ein
Patient z.B. einen Kopfschmerz aufweist, der sowohl die Kriterien flr
eine 1.5 wahrscheinliche Migrédne als auch fur einen 2.1 selten
auftretenden episodischen Kopfschmerz vom Spannungstyp erfullt,
sollte eine Kodierung unter letzterer Diagnose erfolgen. Es sollte
jedoch auch bedacht werden, dass einige Attacken die Kriterien einer
Kopfschmerzform und andere Attacken die Kriterien einer anderen
erflllen kdnnen. In diesem Fall sollten zwei Diagnosen vergeben
werden.

Um eine Kopfschmerzdiagnose zu erhalten, muss der Patient in
vielen Fallen bereits eine bestimmte Anzahl an Attacken (oder Tagen)
mit diesem Kopfschmerz gehabt haben. Die genaue Anzahl ist fur
jeden Kopfschmerztyp bzw. -subtyp in den diagnostischen Kriterien
definiert. Die Kopfschmerzen missen weiter eine Reihe von
Bedingungen erflllen, die unter alphabetischen Gliederungspunkten
beschrieben sind: A, B, C, etc. Hinter einigen dieser
Gliederungspunkte verbirgt sich eine einzelne Bedingung, die
zutreffen muss, hinter anderen findet sich eine Auflistung von
Punkten, von denen eine bestimmte Anzahl erfillt sein muss, z.B.
zwei von vier Charakteristika.

Ein vollstandiger Kriterienkatalog findet sich bei einigen
Kopfschmerzformen nur bis zur Ebene der ersten oder zweiten Stelle.
Die diagnostischen Kriterien der dritten, vierten und gelegentlich
finften Stelle fordern dann als Kriterium A, dass die Kriterien der
Ebenen 1 und/oder 2 erflllt sind, um ab Kriterium B die weiteren
Kriterien zu spezifizieren, die erfullt sein mussen.

Die Frequenz primarer Kopfschmerzen kann von einer Attacke in
einem oder zwei Jahren bis zum taglichen Auftreten variieren. Auch
die Intensitat der Kopfschmerzen kann sehr unterschiedlich sein. Die
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Internationale Klassifikation von Kopfschmerzerkrankungen, 3.
Auflage bietet keine grundsatzliche Mdéglichkeit, die Frequenz oder
Intensitat der Kopfschmerzen zu kodieren, empfiehlt aber, dass
Frequenz und Intensitat im freien Text spezifiziert werden.

Primé&rer und/oder sekundédrer Kopfschmerz: Tritt ein neuer
Kopfschmerz erstmals in engem zeitlichen Zusammenhang zu einer
bekannten Kopfschmerzursache auf, sollte dieser Kopfschmerz der
ursachlichen Erkrankung entsprechend als sekundarer Kopfschmerz
kodiert werden. Dies ist auch der Fall, wenn der Kopfschmerz das
klinische Bild eines primaren Kopfschmerzes (einer Migrane, eines
Kopfschmerzes vom Spannungstyp oder eines Clusterkopfschmerzes
bzw. einer anderen trigemino-autonomen Kopfschmerzerkrankung)
aufweist. Wenn ein vorbestehender primarer Kopfschmerz in engem
zeitlichen Zusammenhang zu einer bekannten Kopfschmerzursache
chronisch wird, sollte der Patient die Diagnose des vorbestehenden
primaren Kopfschmerzes wie auch die des sekundaren
Kopfschmerzes erhalten. Wenn sich ein vorbestehender primarer
Kopfschmerz in engem zeitlichem Zusammenhang zu einer
bekannten Kopfschmerzursache deutlich verschlechtert
(Ublicherweise definiert als eine mindestens zweifache Steigerung der
Haufigkeit und/oder Intensitat), sollte sowohl die Diagnose des
vorbestehenden primaren Kopfschmerzes als auch die des
sekundaren Kopfschmerzes vergeben werden, sofern gute Hinweise
darauf bestehen, dass die verdachtigte Stérung Kopfschmerzen
hervorrufen kann.

Das letzte Kriterium flr fast alle Kopfschmerzerkrankungen lautet:
"Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose”. Die
Berucksichtigung anderer mdéglicher Diagnosen (die
Differenzialdiagnose) ist routinemaBig Bestandteil der klinischen
Diagnostik. Wenn ein Kopfschmerz die Kriterien flr eine bestimmte
Kopfschmerzerkrankung zu erflillen scheint, erinnert dieses letzte
Kriterium daran, immer andere Diagnosen in Betracht zu ziehen, die
den Kopfschmerz besser erklaren kénnten.

Dies gilt vor allem flr die Beurteilung, ob ein sekundarer oder ein
primarer Kopfschmerz vorliegt. Es kann auch flr alternative
ursachliche Stérungen gelten: zum Beispiel kann ein Kopfschmerz,
der in engem zeitlichen Zusammenhang mit einem akuten
ischamischen Infarkt auftritt, nicht Folge des Hirninfarkts sein,
sondern seiner Ursache (z. B. Dissektion).

Viele Patienten, die die diagnostischen Kriterien einer
Kopfschmerzerkrankung erflillen, kennen in der Regel auch ahnliche
Kopfschmerzen, die die Kriterien nicht ganz erfillen. Dies kann u.a.
auf eine Behandlung zurlckzuflhren sein, aber auch auf die
Unfahigkeit, Symptome genau zu erinnern oder andere Faktoren.
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Man sollte den Patienten bitten, eine typische unbehandelte oder
unzureichend behandelte Attacke zu beschreiben und man sollte
sicherstellen, dass eine ausreichende Anzahl davon abgelaufen ist,
um eine Diagnose stellen zu kdnnen. Die weniger typischen Attacken
kdnnen dann bei der Beschreibung der Attackenhaufigkeit mitgezahlt
werden.

Falls der Verdacht besteht, dass ein Patient mehr als nur einen
Kopfschmerz oder eine Kopfschmerzform aufweist, ist das Flihren
eines diagnhostischen Kopfschmerzkalenders unbedingt
empfehlenswert, in dem flr jede Kopfschmerzepisode die wichtigsten
Merkmale vermerkt werden. Es konnte gezeigt werden, dass
Kopfschmerzkalender die diagnostische Genauigkeit erhéhen und
auch eine genauere Beurteilung des Medikamentenkonsums
erlauben. SchlieBlich hilft dieses Tagebuch, die genaue Haufigkeit von
zwei oder mehr verschiedenen Kopfschmerzformen oder -subtypen
zu beurteilen, und es erleichtert dem Patienten, zwischen den
verschiedenen Kopfschmerzformen, z.B. einer Migrane ohne Aura
und einem episodischen Kopfschmerz vom Spannungstyp, zu
unterscheiden.

In jedem Kapitel zu sekundaren Kopfschmerzen werden die am
besten bekannten und anerkannten Ursachen erwahnt und
entsprechende Kriterien aufgefiihrt. In vielen Kapiteln gibt es jedoch
eine schier unendliche Zahl an mdglichen Ursachen, so z.B. bei 9.
Kopfschmerzen zuriickzufiihren auf eine Infektion. Um hier sehr
lange Ursachenlisten zu vermeiden, sind nur die wichtigsten erwahnt.
Bei diesem Beispiel werden seltenere ursachliche Infektionen der
Diagnose 9.2.3 Kopfschmerzen zuriickzufihren auf eine andere
systemische Infektion zugeordnet. Dasselbe System wird auch in
anderen Kapiteln mit sekundaren Kopfschmerzen angewandt

Die diagnostischen Kriterien fur sekundare
Kopfschmerzerkrankungen fordern nicht mehr die Remission oder
deutliche Besserung der ursachlichen Grunderkrankung, bevor die
Kopfschmerzdiagnose gestellt werden kann. Die diagnostischen
Kriterien der ICHD-3 kdnnen bereits bei Auftreten des Kopfschmerzes
oder unmittelbar nach Bestatigung der Grunderkrankung angewandt
werden. Kriterium A ist das Vorliegen des Kopfschmerzes; Kriterium
B ist das Vorliegen der ursachlichen Stérung; Kriterium C ist der
Nachweis des ursachlichen Zusammenhangs. Im Akutfall reicht oft
ein enger zeitlicher Zusammenhang zwischen dem Beginn des
Kopfschmerzes und dem Beginn der verdachtigten ursachlichen
Stérung, wahrend in weniger akuten Fallen Ublicherweise weitere
ursachliche Nachweise erforderlich sind. In allen Fallen muss das
letzte Kriterium gepruft werden: ,Nicht besser erklart durch eine
andere ICHD-3-Diagnose".
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In einigen Fallen von sekundaren Kopfschmerzen, der 5.2
anhaltender Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine traumatische
Verletzung des Kopfes ist hier ein gutes Beispiel, wird das Auftreten
von anhaltenden Kopfschmerztypen oder -subtypen anerkannt; das
heiBt, ein Kopfschmerz, fir den zunachst eine andere Stérung
ursachlich war, verschwindet nicht, nachdem diese Erkrankung nicht
mehr vorliegt. In solchen Fallen verandert sich die Diagnose nach
einem spezifizierten Zeitraum (bei diesem Beispiel 3 Monate) vom
akuten Typ (d.h. 5.1 akuter Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine
traumatische Verletzung des Kopfes) zum anhaltenden Typ (5.2
anhaltender Kopfschmerz zurtlickzuftihren auf eine traumatische
Verletzung des Kopfes). Der Nachweis eines ursachlichen
Zusammenhangs hangt von der ehemaligen Erflillung der Kriterien
fir eine Diagnose des akuten Typs ab und vom Fortbestehen der
gleichen Kopfschmerzen.

Die meisten derartigen Diagnosen finden sich im Anhang, da ihre
Existenz nur unzureichend belegt ist. Sie werden nicht haufig
gebraucht, sollen aber zur wissenschaftlichen Erforschung
ursachlicher Zusammenhange und Ermittlung besserer diagnostischer
Kriterien anregen.

Der Anhang ist zu Forschungszwecken beigefigt. Er hilft klinischen
Wissenschaftlern, seltene Krankheitsentitaten flr eine spatere
Einbeziehung in (oder in einigen Fallen einen Ausschluss aus) dem
Hauptteil der Klassifikation zu untersuchen. Die meisten Diagnosen
und diagnostischen Kriterien im Anhang sind entweder neu oder
Alternativen zu Kriterien im Hauptteil. Einige sind alte Entitaten, die
noch nicht ausreichend validiert sind; diese werden aller Voraussicht
nach in der nachsten Uberarbeitung der ICHD geléscht werden,
sofern kein diesbezliglicher Nachweis erbracht wird.



Klassifikation

ICHD-3
Code

2.1.1

Diagnose

Migrane
Migrane ohne Aura

Migrane mit Aura

Migrane mit typischer Aura
Typische Aura mit Kopfschmerz
Typische Aura ohne Kopfschmerz
Migrane mit Hirnstammaura
Hemiplegische Migrane
Familiare hemiplegische Migrane (FHM)
Familidre hemiplegische Migrane Typ 1 (FHM1)
Familidre hemiplegische Migrane Typ 2 (FHM2)
Familidre hemiplegische Migrane Typ 3 (FHM3)
Familiare hemiplegische Migrane, andere Genloci
Sporadische hemiplegische Migrane (SHM)
Retinale Migrane

Chronische Migrane

Migranekomplikationen

Status migranosus

Anhaltende Aura ohne Hirninfarkt

Migranéser Infarkt

Epileptischer Anfall, durch Migraneaura getriggert

Wahrscheinliche Migrane

Wahrscheinliche Migrane ohne Aura
Wahrscheinliche Migrane mit Aura

Episodische Syndrome, die mit einer Migrane
einhergehen kénnen

Rezidivierende gastrointestinale Stérungen
Zyklisches Erbrechen
Abdominelle Migrane
Gutartiger paroxysmaler Schwindel
Gutartiger paroxysmaler Tortikollis

Kopfschmerz vom Spannungstyp

Selten auftretender episodischer Kopfschmerz vom
Spannungstyp

Selten auftretender episodischer Kopfschmerz vom
Spannungstyp mit perikranieller
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Schmerzempfindlichkeit

Selten auftretender episodischer Kopfschmerz vom
Spannungstyp ohne perikranielle
Schmerzempfindlichkeit

Haufig auftretender episodischer Kopfschmerz vom
Spannungstyp

Haufig auftretender episodischer Kopfschmerz vom
Spannungstyp mit perikranieller
Schmerzempfindlichkeit

Haufig auftretender episodischer Kopfschmerz vom
Spannungstyp ohne perikranielle
Schmerzempfindlichkeit

Chronischer Kopfschmerz vom Spannungstyp

Chronischer Kopfschmerz vom Spannungstyp mit
perikranieller Schmerzempfindlichkeit

Chronischer Kopfschmerz vom Spannungstyp ohne
perikranielle Schmerzempfindlichkeit

Wahrscheinlicher Kopfschmerz vom Spannungstyp

Wahrscheinlicher selten auftretender, episodischer
Kopfschmerz vom Spannungstyp

Wahrscheinlicher haufig auftretender episodischer
Kopfschmerz vom Spannungstyp

Wahrscheinlicher chronischer Kopfschmerz vom
Spannungstyp

Trigemino-autonome
Kopfschmerzerkrankungen(TAK)

Clusterkopfschmerz

Episodischer Clusterkopfschmerz
Chronischer Clusterkopfschmerz

Paroxysmale Hemikranie

Episodische paroxysmale Hemikranie
Chronische paroxysmale Hemikranie

Short-lasting unilateral neuralgiform headache attacks

Short-lasting unilateral neuralgiform headache
attacks with conjunctival injection and tearing
(SUNCT-Syndrom)

Episodisches SUNCT-Syndrom
Chronisches SUNCT-Syndrom

Short-lasting unilateral neuralgiform headache
attacks with cranial autonomic symptoms (SUNA-
Syndrom)

Episodisches SUNA-Syndrom
Chronisches SUNA-Syndrom
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Hemicrania continua

Wahrscheinliche trigemino-autonome
Kopfschmerzerkrankung

Wahrscheinlicher Clusterkopfschmerz

Wahrscheinliche paroxysmale Hemikranie

Wahrscheinliche Short-lasting unilateral neuralgiform
headache attacks

Wahrscheinliche Hemicrania continua

Andere primdre Kopfschmerzen

Primarer Hustenkopfschmerz
Wahrscheinlicher primarer Hustenkopfschmerz
Primarer Anstrengungskopfschmerz
Wahrscheinlicher primarer
Anstrengungskopfschmerz
Primarer Sexualkopfschmerz
Wahrscheinlicher primarer Sexualkopfschmerz
Primarer Donnerschlagkopfschmerz

Kaltebedingter Kopfschmerz

Kopfschmerzen zurlickzufihren auf einen duBeren
Kaltereiz

Kopfschmerzen zurlickzufihren auf Einnahme oder
Inhalation eines Kaltereizes

Wahrscheinlicher kaltebedingter Kopfschmerz
Kopfschmerzen wahrscheinlich zurlickzufihren auf
einen auBeren Kaltereiz
Kopfschmerzen wahrscheinlich zurlckzufihren auf
Einnahme oder Inhalation eines Kaltereizes

Kopfschmerz durch Einwirkung von Druck oder Zug auf
den Kopf

Kopfschmerz durch duBeren Druck
Kopfschmerz durch auBeren Zug
Wahrscheinlicher Kopfschmerz durch Einwirkung von
Druck oder Zug auf den Kopf
Wahrscheinlicher Kopfschmerz durch auBeren
Druck
Wahrscheinlicher Kopfschmerz durch auBeren Zug

Primarer stechender Kopfschmerz
Wahrscheinlicher primarer stechender Kopfschmerz
Minzkopfschmerz (engl. Nummular headache)
Wahrscheinlicher Minzkopfschmerz
Schlafgebundener Kopfschmerz (engl. Hypnic
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headache)
Wahrscheinlicher schlafgebundener Kopfschmerz

Neu aufgetretener taglicher anhaltender Kopfschmerz
(engl. New daily persistent headache)

Wahrscheinlicher neu aufgetretener taglicher
anhaltender Kopfschmerz

Kopfschmerz zuriickzufithren auf eine Verletzung
oder ein Trauma des Kopfes und/oder der HWS

Akuter Kopfschmerz zuriickzufihren auf eine
traumatische Verletzung des Kopfes

Akuter Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine
mittlere oder schwere traumatische Verletzung des
Kopfes

Akuter Kopfschmerz zurtckzufihren auf eine leichte
traumatische Verletzung des Kopfes

Anhaltender Kopfschmerz zurlickzufiihren auf eine
traumatische Verletzung des Kopfes

Anhaltender Kopfschmerz zurlickzufiihren auf eine

mittlere oder schwere traumatische Verletzung des
Kopfes

Anhaltender Kopfschmerz zurickzufihren auf eine
leichte traumatische Verletzung des Kopfes

Akuter Kopfschmerz zurickzufihren auf ein HWS-
Beschleunigungstrauma

Anhaltender Kopfschmerz zurlckzuflihren auf ein
HWS-Beschleunigungstrauma

Akuter Kopfschmerz zurickzufihren auf eine
Kraniotomie

Anhaltender Kopfschmerz zurickzuflihren auf eine
Kraniotomie

Kopfschmerz zuriickzufiihren auf GefaBstorungen
im Bereich des Kopfes und/oder des Halses

Kopfschmerz zurlckzuflihren auf ein zerebrales
ischamisches Ereignis
Kopfschmerz zurlickzufiihren auf einen ischamischen
Infarkt (zerebraler Infarkt)
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6.3

6.3.1

6.3.2
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6.3.4

6.3.5

6.4
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6.5.1

6.5.1.1

6.5.1.2

Akuter Kopfschmerz zurickzufihren auf einen
ischamischen Infarkt (zerebraler Infarkt)
Anhaltender Kopfschmerz zurlickzuflhren auf
einen friheren ischamischen Infarkt (zerebraler
Infarkt)
Kopfschmerz zurlckzuflihren auf eine transitorische
ischamische Attacke (TIA)

Kopfschmerz zuriickzufihren auf eine nicht-
traumatische intrakranielle Blutung

Akuter Kopfschmerz zurtckzufihren auf eine nicht-
traumatische intrazerebrale Blutung

Kopfschmerz zurlickzufihren auf eine nicht-
traumatische Subarachnoidalblutung (SAB)

Akuter Kopfschmerz zurtckzufihren auf ein nicht-
traumatisches akutes Subduralhamatom (aSDH)

Anhaltender Kopfschmerz zurickzufihren auf eine
frihere nicht-traumatische intrakranielle Blutung

Kopfschmerz zurlckzuflihren auf eine nicht-rupturierte
GefaBfehlbildung

Kopfschmerz zuriickzufihren auf ein nicht-
rupturiertes sackférmiges Aneurysma

Kopfschmerz zurtckzuflihren auf eine arterio-venése
Malformation (AVM)

Kopfschmerz zuriickzufihren auf eine durale arterio-
venose Fistel (dAVF)

Kopfschmerz zurlckzufihren auf ein kaverndses
Angiom

Kopfschmerz zuriickzufihren auf eine enzephalo-
trigeminale oder leptomeningeale Angiomatose
(Sturge-Weber-Syndrom)

Kopfschmerz zurlckzuflihren auf eine Arteriitis

Kopfschmerz zuriickzufihren auf eine
Riesenzellarteriitis (RZA)

Kopfschmerz zurlckzufihren auf eine primare
Vaskulitis des ZNS

Kopfschmerz zuriickzufihren auf eine sekundare
Vaskulitis des ZNS

Kopfschmerz zurlckzuflihren auf eine Stérung der A.
carotis oder A. vertebralis

Kopf-, Gesichts- oder Halsschmerz zurtckzufihren
auf eine Dissektion der A. carotis oder vertebralis
Akuter Kopf-, Gesichts- oder Halsschmerz
zuruckzufihren auf eine arterielle Dissektion
Anhaltender Kopf-, Gesichts- oder Halsschmerz
zurickzufihren auf eine frihere arterielle
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Dissektion
Kopfschmerz zuriickzufihren auf eine
Endarteriektomie
Kopfschmerz zurlickzufiihren auf eine Carotis- oder
Vertebralis-Angioplastie oder Stentimplantation

Kopfschmerz zurlickzufihren auf eine
Hirnvenenerkrankung

Kopfschmerz zurlickzufihren auf eine
Hirnvenenthrombose

Kopfschmerz zuriickzufihren auf Stentimplantation
eines venosen Hirnsinus

Kopfschmerz zurlckzuflihren auf eine sonstige akute
intrakranielle Stérung

Kopfschmerz zuriickzufiihren auf einen
intrakraniellen endarteriellen Eingriff
Kopfschmerz zurlickzufihren auf Angiographie
Kopfschmerz zurtickzufihren auf ein reversibles
zerebrales Vasokonstriktionsyndrom (engl.
Reversible cerebral vasoconstriction syndrome -
RCVS)
Akuter Kopfschmerz zurtckzufihren auf ein
reversibles zerebrales Vasokonstriktionsyndrom
(RCVS)
Akuter Kopfschmerz wahrscheinlich
zurickzuftihren auf ein reversibles zerebrales
Vasokonstriktionsyndrom (RCVS)
Anhaltender Kopfschmerz zurlickzuflihren auf ein
friheres reversibles zerebrales
Vasokonstriktionsyndrom (RCVS)
Kopfschmerz zurlckzufihren auf eine arterielle
Dissektion

Kopfschmerz und/oder migraneartige Aura
zuruckzuftihren auf eine chronische intrakranielle
Vaskulopathie

Kopfschmerz zurlckzufihren auf eine zerebrale
autosomal dominante Arteriopathie mit
subkortikalen Infarkten und Leukenzephalopathie
(engl. Cerebral autosomal dominant arteriopathy
with subcortical infarcts and leukoencephalopathy -
CADASIL)

Kopfschmerz zurtckzufihren auf eine mitochondriale
Enzephalopathie, Laktatazidose und Schlaganfall-
ahnlichen Episoden (engl. mitochondrial
encephalopathy, lactic acidosis and stroke-like
episodes - MELAS)

Kopfschmerz zurlickzuflihren auf eine Moyamoya-
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Angiopathie
Migraneartige Aura zurltckzufiihren auf eine
zerebrale Amyloidangiopathie
Kopfschmerz zurlickzuflihren auf ein retinales
Vaskulopathie-Syndrom mit zerebraler
Leukenzephalopathie und systemischen
Manifestationen (engl. Retinal vasculopathy with
cerebral leukoencephalopathy and systemic
manifestations)
Kopfschmerz zurlckzuflihren auf eine sonstige
genetisch bedingte Vaskulopathie

Kopfschmerz zuriickzufihren auf einen
Hypophyseninfarkt

Kopfschmerz zuriickzufiihren auf nichtvaskulare
intrakranielle Storungen

Kopfschmerz zurlckzuflihren auf eine
Liquordrucksteigerung

Kopfschmerz zurlckzuflhren auf eine idiopathische
intrakranielle Hypertension (IIH)

Kopfschmerz zurickzuflihren auf eine sekundare
Liquordrucksteigerung metabolischer, toxischer
oder hormoneller Genese

Kopfschmerz zurickzuflihren auf eine sekundare
Liquordrucksteigerung infolge einer
Chromosomenstérung

Kopfschmerz zuriickzufihren auf eine sekundare
Liquordrucksteigerung bei Hydrozephalus

Kopfschmerz zuriickzufiihren auf einen
Liquorunterdruck

Postpunktioneller Kopfschmerz

Kopfschmerz bei Liquorfistel

Kopfschmerz zurlckzuflihren auf ein spontanes
Liquorunterdrucksyndrom

Kopfschmerz zurlckzuflihren auf nichtinfektiése
entzindliche Erkrankungen

Kopfschmerz zurlckzufihren auf eine
Neurosarkoidose

Kopfschmerz zurtckzufihren auf eine aseptische
(nichtinfektidse) Meningitis

Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine andere nicht-
infektiése entzlndliche Erkrankung

Kopfschmerz zurlckzuflihren auf eine lymphozytare
Hypophysitis

Syndrom der voribergehenden Kopfschmerzen mit
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neurologischen Defiziten und Liquorlymphozytose
(engl. Headache and neurological deficits with
cerebrospinal fluid lymphocytosis - HaNDL)

Kopfschmerz zurlckzuflihren auf ein intrakranielles
Neoplasma

Kopfschmerz zurlckzufihren auf ein intrakranielles
Neoplasma
Kopfschmerz zurlickzufiihren auf eine Kolloidzyste
des dritten Hirnventrikels
Kopfschmerz zurlckzuflihren auf eine Meningeosis
carcinomatosa
Kopfschmerz zurlickzufihren auf eine
hypothalamische oder hypophyséare Uber- oder
Unterfunktion

Kopfschmerz zurlickzuflihren auf eine intrathekale
Injektion

Kopfschmerz zuriickzufihren auf einen epileptischen
Anfall

Iktaler Kopfschmerz bei Epilepsie
Postiktaler Kopfschmerz

Kopfschmerz zuriickzufihren auf eine Chiari-
Malformation Typ I (CM1)

Kopfschmerz zurickzuflihren auf eine andere
nichtvaskulare intrakranielle Stérung

Kopfschmerz zuriickzufiihren auf
eine Substanz oder deren Entzug

Kopfschmerz zurlckzuflihren auf Substanzgebrauch oder
Substanzexposition

Kopfschmerz induziert durch Stickoxid (NO)-Donatoren
Sofortiger Kopfschmerz induziert durch Stickoxid
(NO)-Donatoren
Verzdgerter Kopfschmerz induziert durch Stickoxid
(NO)-Donatoren

Kopfschmerz induziert durch Phosphodiesterase (PDE)-

Hemmer

Kopfschmerz induziert durch Kohlenmonoxid (CO)

Kopfschmerz induziert durch Alkohol
Sofortiger Kopfschmerz induziert durch Alkohol
Verzogerter Kopfschmerz induziert durch Alkohol

Kopfschmerz induziert durch Kokain

Kopfschmerz induziert durch Histamin
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8.3
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Sofortiger Kopfschmerz induziert durch Histamin
Verzogerter Kopfschmerz induziert durch Histamin
Kopfschmerz induziert durch Calcitonin-Gene-Related
Peptide (CGRP)
Sofortiger Kopfschmerz induziert durch CGRP
Verzdgerter Kopfschmerz induziert durch CGRP
Kopfschmerz zuriickzufihren auf einen akuten
Blutdruckanstieg durch eine exogene Substanz
Kopfschmerz zurlickzufihren auf den gelegentlichen
Gebrauch einer nicht gegen Kopfschmerz eingesetzten
Medikation
Kopfschmerz zurlickzufihren auf eine nicht gegen
Kopfschmerz eingesetzte Dauermedikation
Kopfschmerz zurlckzuflihren auf den Gebrauch oder
Exposition einer anderen Substanz

Kopfschmerz zurickzuflihren auf einen
Medikamentenlubergebrauch

Kopfschmerz zurickzuflihren auf einen
Ergotaminlibergebrauch
Kopfschmerz zuriickzufihren auf einen
TriptanUbergebrauch
Kopfschmerz zuriickzufiihren auf einen Ubergebrauch
von Nicht-Opioid-Analgetika
Kopfschmerz zuriickzufiihren auf einen Ubergebrauch
von Paracetamol
Kopfschmerz zuriickzufiihren auf einen Ubergebrauch
von nicht-steroidalen Antirheumatika (NSAR)
Kopfschmerz zurickzufihren auf einen
Ubergebrauch von Acetylsalicylsdure
Kopfschmerz zuriickzufiihren auf einen Ubergebrauch
von anderen Nicht-Opioid-Analgetika
Kopfschmerz zuriickzufihren auf einen
Opioidubergebrauch
Kopfschmerz zuriickzufiihren auf einen Ubergebrauch
von Schmerzmittelmischpraparaten
Kopfschmerz zuriickzufiihren auf einen Ubergebrauch
von Medikamenten aus mehreren Klassen, ohne
Ubergebrauch der Einzelsubstanzen
Kopfschmerz zurlckzufihren auf einen unspezifizierten
oder unbestétigten Ubergebrauch von Medikamenten
aus mehreren Klassen
Kopfschmerz zuriickzufiihren auf einen Ubergebrauch
einer anderen Medikation

Kopfschmerz zurlckzuflihren auf den Entzug einer
Substanz

Koffeinentzugskopfschmerz
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9.1.1

9.1.1.1

9.1.1.2

9.1.1.3

9.1.2

9.1.2.1

9.1.2.2

9.1.3

9.1.3.1

9.1.3.2

9.1.4

9.2

9.2.1

9.2.1.1

9.2.1.2

9.2.2

9.2.2.1

Opioidentzugskopfschmerz

Ostrogenentzugskopfschmerz

Kopfschmerz zurlckzufihren auf den Entzug anderer
dauerhaft eingenommener Substanzen

Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine Infektion

Kopfschmerz zurlickzufihren auf eine intrakranielle
Infektion

Kopfschmerz zurlickzufihren auf eine bakterielle
Meningitis oder Meningoenzephalitis
Akuter Kopfschmerz zurlickzufiihren auf eine
bakterielle Meningitis oder Meningoenzephalitis
Chronischer Kopfschmerz zurtckzufiihren auf eine
bakterielle Meningitis oder Meningoenzephalitis
Anhaltender Kopfschmerz zurickzufihren auf eine
frihere bakterielle Meningitis oder
Meningoenzephalitis
Kopfschmerz zurtckzufiihren auf eine virale
Meningitis oder Enzephalitis
Kopfschmerz zurickzuflihren auf eine virale
Meningitis
Kopfschmerz zurtckzufihren auf eine virale
Enzephalitis
Kopfschmerz zurlickzufihren auf eine intrakranielle
Pilz- oder andere parasitare Infektion
Akuter Kopfschmerz zurtckzufiihren auf eine
intrakranielle Pilz- oder andere parasitare
Infektion
Chronischer Kopfschmerz zurlickzufihren auf eine
intrakranielle Pilz- oder andere parasitare
Infektion
Kopfschmerz zurlckzuflihren auf eine lokalisierte
Hirninfektion

Kopfschmerz zurlckzuflihren auf eine systemische
Infektion

Kopfschmerz zurlckzuflihren auf eine systemische
bakterielle Infektion
Akuter Kopfschmerz zurickzufiihren auf eine
systemische bakterielle Infektion
Chronischer Kopfschmerz zurlickzufihren auf eine
systemische bakterielle Infektion
Kopfschmerz zurtckzufihren auf eine systemische
virale Infektion
Akuter Kopfschmerz zurlickzufiihren auf eine
systemische virale Infektion
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Chronischer Kopfschmerz zurlickzufihren auf eine
systemische virale Infektion

Kopfschmerz zuriickzufihren auf eine andere

systemische Infektion

Akuter Kopfschmerz zurickzufiihren auf eine
andere systemische Infektion
Chronischer Kopfschmerz zurlickzufihren auf eine
andere systemische Infektion

Kopfschmerz zuriickzufiihren eine Stérung der
Homoostase

Kopfschmerz zurlickzufihren auf eine Hypoxie
und/oder Hyperkapnie

Héhenkopfschmerz

Kopfschmerz zurlickzufihren auf eine Flugreise

Taucherkopfschmerz

Kopfschmerz zurlickzufihren auf ein Schlafapnoe-
Syndrom

Dialysekopfschmerz

Kopfschmerz zurtckzuflihren auf eine arterielle
Hypertonie

Kopfschmerz zurtckzufihren auf ein
Phdochromozytom

Kopfschmerz zurlckzuflihren auf eine hypertensive
Krise ohne hypertensive Enzephalopathie

Kopfschmerz zurlckzufihren auf eine hypertensive
Enzephalopathie

Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine Praeklampsie
oder Eklampsie

Kopfschmerz zuriickzufihren auf eine autonome
Dysreflexie

Kopfschmerz zuriickzufihren auf eine Hypothyreose
Kopfschmerz zuriickzufihren auf Fasten

Kopfschmerz zurlckzufihren auf eine kardiale
Erkrankung

Kopfschmerz zurlickzuflihren auf eine andere Stérung
der Homodostase
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Kopf- oder Gesichtsschmerzen zuriickzufiihren
auf Erkrankungen des Schdadels sowie von Hals,
Augen, Ohren, Nase, Nebenhohlen, Zahnen,
Mund und anderen Gesichts- oder
Schadelstrukturen

Kopfschmerz zurlickzuflihren auf Erkrankungen der
Schadelknochen

Kopfschmerz zurlckzuflihren auf Erkrankungen des
Halses

Zervikogener Kopfschmerz

Kopfschmerz zuriickzufihren auf eine
retropharyngeale Tendinitis

Kopfschmerz zurtckzufihren auf eine
kraniozervikale Dystonie

Kopfschmerz zurtckzufihren auf Erkrankungen der
Augen
Kopfschmerz zurtckzufihren auf ein akutes
Engwinkelglaukom
Kopfschmerz zuriickzufihren auf einen
Brechungsfehler
Kopfschmerz zurtckzuflihren auf eine entzindliche
Erkrankung des Auges
Trochlearis-Kopfschmerz

Kopfschmerz zurtckzufihren auf Erkrankungen der
Ohren

Kopfschmerz zurlckzuflihren auf Erkrankungen der
Nase oder der Nasennebenhdhlen

Kopfschmerz zuriickzufihren auf eine akute
Rhinosinusitis

Kopfschmerz zuriickzufihren auf eine chronische
oder rezidivierende Rhinosinusitis

Kopfschmerz zurlckzuflihren auf Erkrankungen der
Zahne

Kopfschmerz zurlickzuflihren auf Erkrankungen des
Kiefergelenkes

Kopf- oder Gesichtsschmerz zurtckzufiihren auf
Entziindungen des Ligamentum stylohyoideum

Kopf- oder Gesichtsschmerz zurickzufihren auf andere
Erkrankungen des Schadels sowie von Hals, Augen,
Ohren, Nase, Nebenhdhlen, Zahnen, Mund oder
anderen Gesichts- oder Schadelstrukturen
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12.1
12.2
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13.1
13.1.1
13.1.1.1
13.1.1.1.1
13.1.1.1.2
13.1.1.2
13.1.1.2.1
13.1.1.2.2
13.1.1.2.3
13.1.1.3
13.1.1.3.1
13.1.1.3.2
13.1.2
13.1.2.1
13.1.2.2
13.1.2.3
13.1.2.4
13.1.2.5
13.2
13.2.1
13.2.1.1
13.2.1.2

Kopfschmerz zuriickzufiithren auf psychiatrische
Storungen

Kopfschmerz zurlickzufihren auf eine
Somatisierungsstorung

Kopfschmerz zuriickzufihren auf eine psychotische
Stérung

Schmerzhafte Lasionen der Hirnnerven und
andere Gesichtsschmerzen

Schmerzen zurickzufihren auf eine Lasion oder
Erkrankung des N. trigeminus

Trigeminusneuralgie
Klassische Trigeminusneuralgie
Klassische Trigeminusneuralgie, rein
paroxysmal
Klassische Trigeminusneuralgie mit
Dauerschmerz
Sekundare Trigeminusneuralgie
Trigeminusneuralgie zurtuckzufihren auf
Multiple Sklerose
Trigeminusneuralgie zurtickzufihren auf eine
raumfordernde Lasion
Trigeminusneuralgie zurickzufihren auf eine
andere Ursache
Idiopathische Trigeminusneuralgie
Idiopathische Trigeminusneuralgie, rein
paroxysmal
Idiopathische Trigeminusneuralgie mit
Dauerschmerz
Schmerzhafte Trigeminusneuropathie
Schmerzhafte Trigeminusneuropathie
zurlckzufihren auf Herpes zoster
Postherpetische Trigeminusneuralgie
Schmerzhafte posttraumatische
Trigeminusneuropathie
Schmerzhafte Trigeminusneuropathie
zurluckzuftihren auf eine andere Erkrankung
Idiopathische schmerzhafte
Trigeminusneuropathie

Schmerz zurtckflihren auf eine Lasion oder Erkrankung

des N. glossopharyngeus
Glossopharyngeusneuralgie
Klassische Glossopharyngeusneuralgie
Sekundare Glossopharyngeusneuralgie
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Idiopathische Glossopharyngeusneuralgie
Schmerzhafte Glossopharyngeusneuropathie
Schmerzhafte Glossopharyngeusneuropathie
zurlckzufthren auf eine bekannte Ursache
Idiopathische schmerzhafte
Glossopharyngeusneuropathie

Schmerz zuriickzufihren auf eine Lasion oder
Erkrankung des N. intermedius

Intermediusneuralgie
Klassische Intermediusneuralgie
Sekundare Intermediusneuralgie
Idiopathische Intermediusneuralgie

Schmerzhafte Intermediusneuropathie
Schmerzhafte Intermediusneuropathie
zurltckzuflihren auf einen Herpes zoster
Postherpetische Intermediusneuralgie
Schmerzhafte Intermediusneuropathie
zurickzuftihren auf eine andere Erkrankung
Idiopathische schmerzhafte

Intermediusneuropathie

Okzipitalisneuralgie

Nacken-Zungen-Syndrom (engl. Neck-tongue-
syndrome)

Schmerzhafte Optikusneuritis

Kopfschmerz zurlckzuflihren auf eine ischamische
Lahmung des N. oculomotorius

Tolosa-Hunt-Syndrom

Paratrigeminales okulosympathisches (Raeder-)
Syndrom

Rezidivierende schmerzhafte ophthalmoplegische
Neuropathie

Syndrom des brennenden Mundes (engl. Burning
mouth syndrome - BMS)

Anhaltender idiopathischer Gesichtsschmerz (engl.
Persistent idiopathic facial pain - PIFP)

Zentraler neuropathischer Schmerz

Zentraler neuropathischer Schmerz zurickzufihren
auf Multiple Sklerose (MS)

Zentraler neuropathischer Schmerz nach Hirninfarkt
(engl. Central post stroke pain - CPSP)
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14.1
14.2

Al.

Al.1

Al.1.1
Al1.1.2
Al1.1.3

Al.2

Al.
Al.
Al.

Al.3

Al1.3.1
Al1.3.2

Al.4

Al1.4.5
Al.4.6

Al.6
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Al1.6.4
Al1.6.5
Al1.6.6

A2.

A3.

A3.1
A3.2
A3.3
A3.4
A3.6

Andere Kopfschmerzerkrankungen

Kopfschmerz nicht anderweitig klassifiziert
Kopfschmerz nicht spezifiziert

Anhang
Migrane

Migrane ohne Aura

Rein menstruelle Migrane ohne Aura
Menstruationsassoziierte Migrane ohne Aura
Nicht-menstruationsassoziierte Migrane ohne Aura

Migrane mit Aura

Rein menstruelle Migrane mit Aura
Menstruationsassoziierte Migrane mit Aura
Nicht menstruationsassoziierte Migrane mit Aura

Chronische Migrane (alternative Kriterien)

Chronische Migrane mit schmerzfreien Perioden
Chronische Migrane mit Dauerschmerz

Migranekomplikationen

Migraneaurastatus
Visual Snow

Episodische Syndrome, die potenziell mit Migrane
einhergehen

Infantile Koliken
Alternierende Hemiplegie des Kindesalters
Vestibulare Migrane

Kopfschmerz vom Spannungstyp (alternative
Kriterien)

Trigemino-autonome Kopfschmerzerkrankungen
(TAK)

Clusterkopfschmerz (alternative Kriterien)
Paroxysmale Hemikranie (alternative Kriterien)
SUNA-Syndrom (alternative Kriterien)
Hemicrania continua (alternative Kriterien)

Undifferenzierte trigemino-autonome
Kopfschmerzerkrankung
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A4.
A4.11

A5.

A5.1

A5.1.1.1

A5.1.2.1

A5.2

A5.2.1.1

A5.2.2.1

A5.7

A5.8

A5.9

A6.

A6.10

A7.

A7.6

A7.6.3

Andere primdre Kopfschmerzen

Epicrania fugax

Kopfschmerz zuriickzufithren auf ein Trauma
oder eine Verletzung des Kopfes und/oder der
HWS

Akuter Kopfschmerz zurickzufihren auf eine
traumatische Verletzung des Kopfes

Verzogert auftretender akuter Kopfschmerz
zurickzuflhren auf eine mittelschwere oder
schwere traumatische Verletzung des Kopfes
Verzégert auftretender akuter Kopfschmerz
zurlickzufthren auf eine leichte traumatische
Verletzung des Kopfes

Anhaltender Kopfschmerz zurickzufihren auf eine
traumatische Verletzung des Kopfes

Verzégert auftretender anhaltender Kopfschmerz
zurickzufthren auf eine mittelschwere oder
schwere traumatische Verletzung des Kopfes
Verzégert auftretender anhaltender Kopfschmerz
zurlckzuflhren auf eine leichte traumatische
Verletzung des Kopfes

Kopfschmerz zurtckzufiihren auf einen
radiochirurgischen Eingriff am Gehirn

Akuter Kopfschmerz zurickzufihren auf ein anderes
Kopf- und/oder HWS-Trauma oder eine andere Kopf-
und/oder HWS-Verletzung

Anhaltender Kopfschmerz zurickzufihren auf ein
anderes Kopf- und/oder HWS-Trauma oder eine
andere Kopf- und/oder HWS-Verletzung

Kopfschmerz zuriickzufiithren auf GefaBstorungen
im Bereich des Kopfes und/oder des Halses

Anhaltender Kopfschmerz zurickzuflihren auf frihere
GefaBstdérungen im Bereich des Kopfes und/oder des
Halses

Kopfschmerz zuriickzufiihren auf nichtvaskuldre
intrakranielle Stéorungen

Kopfschmerz zurlckzuflihren auf einen epileptischen
Anfall

Kopfschmerz nach Elektrokrampftherapie



A7.9

AS8.

A8.4

A9.
A9.1

A9.1.3.3

A9.1.6

A9.3

A10.

A10.7

A10.8

A10.8.1

A10.8.2

A10.9

Al1l.

Al11.2

Al11.2.4

A11.2.5
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Anhaltender Kopfschmerz zurickzufihren auf eine
frihere nichtvaskulare intrakranielle Stérung

Kopfschmerz zuriickzufithren auf eine Substanz
oder deren Entzug

Anhaltender Kopfschmerz zuriickzuflhren auf friheren
Substanzgebrauch oder frihere Substanzexposition

Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine Infektion

Kopfschmerz zurlickzufihren auf eine intrakranielle
Infektion

Anhaltender Kopfschmerz zurickzufihren auf eine
frihere intrakranielle Pilz- oder andere parasitare
Infektion
Kopfschmerz zurickzuflihren auf eine andere
raumfordernde infektidse Lasion

Kopfschmerz zurtckzufihren auf eine HIV-Infektion

Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine Stérung
der Homoostase

Kopf- und/oder Nackenschmerzen zurickzufiihren auf
eine orthostatische (posturale) Hypotonie

Kopfschmerz zurlckzuflihren auf eine andere Stérung
der Homobostase

Kopfschmerz zuriickzufihren auf einen Aufenthalt im
Weltraum

Kopfschmerz zurlckzufihren auf andere
metabolische oder systemische Stérungen

Anhaltender Kopfschmerz zuriickzufihren auf eine
frihere Stérung der Homdostase

Kopf- oder Gesichtsschmerzen zuriickzufiihren
auf Erkrankungen des Schadels sowie von Hals,
Augen, Ohren, Nase, Nebenhohlen, Zahnen,
Mund und anderen Gesichts- oder
Schadelstrukturen

Kopfschmerz zurlckzufliihren auf Erkrankungen des
Halses
Kopfschmerz zurlckzuflihren auf eine Radikulopathie
der oberen HWS
Kopfschmerz zurlickzufiihren auf ein zervikales
myofasziales Schmerzsyndrom
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Al11.3 Kopfschmerz zurlckzuflihren auf Erkrankungen der
Augen
Al11.3.5 Kopfschmerz zurlckzufihren auf Heterophorie oder
Heterotropie
Al11.5 Kopfschmerz zurlckzuflihren auf Erkrankungen der
Nase oder der Nasennebenho6hlen
A11.5.3 Kopfschmerz zurlckzuflihren auf Erkrankungen der

Nasenschleimhaut, der Nasenmuscheln oder der
Nasenscheidewand

Al12. Kopfschmerz zuriickzufiithren auf psychiatrische
Storungen
A12.3 Kopfschmerz zurickzufihren auf eine
Somatisierungsstorung
Al2.4 Kopfschmerz zurtckzufihren auf eine Stérung mit
Trennungsangst
Al12.5 Kopfschmerz zurtckzuflihren auf eine Panikstérung
Al12.6 Kopfschmerz zuriickzufihren auf eine spezifische
Phobie
Al2.7 Kopfschmerz zurtckzufiihren auf eine soziale
Angststdorung (soziale Phobie)
Al12.8 Kopfschmerz zurlckzuflihren auf eine generalisierte
Angststorung
A12.9 Kopfschmerz zurlckzuflihren auf eine posttraumatische

Belastungsstérung (PTBS)

A12.10 Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine akute
Belastungsstérung



TEIL EINS

PRIMARER KOPFSCHMERZ

1. Migrane
2.Kopfschmerz vom Spannungstyp
3. Trigemino-autonome Kopfschmerzerkrankungen

4. Andere primare Kopfschmerzen
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1. Migrane
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Migréane ohne Aura

Migrane mit Aura

Migrane mit typischer Aura
Typische Aura mit Kopfschmerz
Typische Aura ohne Kopfschmerz
Migrane mit Hirnstammaura
Hemiplegische Migrane
Familiare hemiplegische Migrane (FHM)
Familiare hemiplegische Migrane Typ 1 (FHM1)
Familidre hemiplegische Migrane Typ 2 (FHM2)
Familidre hemiplegische Migrane Typ 3 (FHM3)
Familidre hemiplegische Migrane, andere Genloci
Sporadische hemiplegische Migrane (SHM)
Retinale Migrane

Chronische Migrane

Migranekomplikationen

Status migranosus

Anhaltende Aura ohne Hirninfarkt

Migranoser Infarkt

Epileptische Anfalle, durch Migraneaura getriggert
Wahrscheinliche Migrane

Wahrscheinliche Migrane ohne Aura
Wahrscheinliche Migrane mit Aura

Episodische Syndrome, die potenziell mit Migrane
einhergehen

Rezidivierende gastrointestinale Stérungen
Zyklisches Erbrechen
Abdominelle Migrane
Gutartiger paroxysmaler Schwindel
Gutartiger paroxysmaler Tortikollis

An anderer Stelle kodiert:

Migraneartige Kopfschmerzen als sekundare Folge einer anderen
Erkrankung (symptomatische Migrdne) werden als auf diese Erkrankung
zurluckzufliihrende sekundare Kopfschmerzen kodiert.
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Allgemeiner Kommentar

Primarer und/oder sekundéarer Kopfschmerz?

Flr migraneartige Kopfschmerzen gelten je nach den Umstanden drei
Regeln:

1. Tritt ein neuer Kopfschmerz mit den Charakteristika einer Migréne
erstmalig in engem zeitlichen Zusammenhang mit einer anderen
Erkrankung auf, die als Ursache von Kopfschmerzen angesehen wird
oder sonstige Kriterien erflllt, die flr diese Erkrankung als Ursache
sprechen, sollte der neue Kopfschmerz entsprechend der
ursachlichen Erkrankung als sekundarer Kopfschmerz kodiert
werden.

2. Wenn eine vorbestehende Migrédne in engem zeitlichen
Zusammenhang mit einer solchen Erkrankung, die als Ursache von
Kopfschmerzen angesehen wird, chronisch wird, sollte der Patient
sowohl die Ausgangsdiagnose einer Migrane erhalten als auch die
Diagnose eines sekundaren Kopfschmerzes. Ein besonders wichtiges
Beispiel hierfur ist 8.2 Kopfschmerz zuriickzufiihren auf einen
Medikamentenibergebrauch: bei vorliegendem
MedikamentenlUbergebrauch sollte der Patient sowohl die Diagnose
einer Migrane (episodisch oder chronisch) als auch die Diagnose 8.2
Kopfschmerz zurlickzufiihren auf einen Medikamenteniibergebrauch
erhalten.

3. Bei deutlicher Verschlechterung einer vorbestehenden Migrédne
(gewdhnlich gleichbedeutend mit einer mindestens zweifachen
Zunahme der Haufigkeit und/oder der Intensitat) in engem
zeitlichen Zusammenhang mit einer solchen ursachlichen
Erkrankung sollte der Patient sowohl die Ausgangsdiagnose einer
Migrane erhalten als auch die Diagnose eines sekundaren
Kopfschmerzes, vorausgesetzt, es gibt gute Hinweise darauf, dass
die betreffende Erkrankung Kopfschmerzen hervorrufen kann.

Einleitung

Die Migrane ist eine haufige, stark behindernde primare
Kopfschmerzerkrankung. Etliche epidemiologische Studien belegen ihre
hohe Pravalenz und die immensen soziodkonomischen und persénlichen
Auswirkungen. In einer Studie zur globalen Krankheitslast (Global Burden
of Disease Survey 2010, GBD2010) wurde diese als das weltweit
dritthaufigste Krankheitsbild eingestuft. In der GBD2015 wurde ihr
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weltweit bei Mannern wie auch bei Frauen unter 50 Jahren der Rang der
dritth6chsten Ursache von Behinderungen zuerkannt.

Die Migrane kann in zwei Haupttypen unterteilt werden: Die 1.1 Migrédne
ohne Aura ist ein klinisches Syndrom, fir das ein typisches
Kopfschmerzbild und die entsprechenden Begleiterscheinungen
charakteristisch sind. Die 1.2 Migrdne mit Aura ist vornehmlich durch
voribergehende fokale neurologische Symptome gekennzeichnet, die den
Kopfschmerzen meist vorangehen oder sie begleiten. Einige Patienten
berichten darlber hinaus Uber eine Vorbotenphase, die den
Kopfschmerzen Stunden oder Tage vorausgehen kann, und/oder einer
Erholungsphase nach Verschwinden des Kopfschmerzes. Zu den
Symptomen der Vorboten- und Resolutionsphase zahlen Hyper- und
Hypoaktivitat, Depression, HeiBhunger auf bestimmte Nahrungsmittel,
wiederholtes Gahnen, Mudigkeit und Nackensteifheit und/oder -
schmerzen.

Erflillt ein Patient die Kriterien flir mehr als einen Migranetyp bzw. -
subtyp, sollten diese alle diagnostiziert und kodiert werden. So sollte ein
Patient, der in der Regel Attacken mit Aura aufweist, bei dem es aber
auch zu Migraneattacken ohne Aura kommt, unter 1.2 Migréne mit Aura
und 1.1 Migrdne ohne Aura kodiert werden. Da jedoch die diagnostischen
Kriterien flr 1.3 chronische Migrédne Attacken aller Typen und Subtypen
umfassen, ist flr episodische Migranesubtypen eine zusatzliche Kodierung
erforderlich.

1.1 Migrane ohne Aura

Friiher verwendete Begriffe

Einfache Migrane; Hemikranie.

Beschreibung:

Wiederkehrende Kopfschmerzerkrankung, die sich in Attacken von 4 bis
72 Stunden Dauer manifestiert. Typische Kopfschmerzcharakteristika sind
einseitige Lokalisation, pulsierender Charakter, maBige bis starke
Intensitat, Verstarkung durch kérperliche Routineaktivitaten und das
begleitende Auftreten von Ubelkeit und/oder Licht- und
LarmUberempfindlichkeit.
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Diagnostische Kriterien:

A. Mindestens finf Attacken!, welche die Kriterien B bis D erfillen

B. Kopfschmerzattacken, die (unbehandelt oder erfolglos behandelt) 4
bis72 Stunden 2:3 anhalten

C. Der Kopfschmerz weist mindestens zwei der folgenden vier
Charakteristika auf:
1. einseitige Lokalisation
2. pulsierender Charakter
3. mittlere oder starke Schmerzintensitat
4, Verstarkung durch kérperliche Routineaktivitaten (z.B. Gehen

oder Treppensteigen) oder flhrt zu deren Vermeidung
Wahrend des Kopfschmerzes besteht mindestens eines:
1. Ubelkeit und/oder Erbrechen
2. Photophobie und Phonophobie

E. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

Anmerkung:

1. Die Differenzierung einer einmaligen oder von vereinzelten
Migraneattacken von symptomatischen migraneartigen Attacken
kann schwierig sein. Daruber hinaus kann die Natur einer
einmaligen oder die von vereinzelten Attacken schwer zu erfassen
sein. Daher werden mindestens funf Attacken gefordert. Patienten,
die ansonsten die Kriterien fur 1.1 Migrdne ohne Aura erflllen, aber
bisher weniger als finf Attacken erlitten haben, sollten unter 1.5.1
Wahrscheinliche Migrdne ohne Aura kodiert werden.

2. Schlaft ein Patient wahrend einer Migrane ein und erwacht
kopfschmerzfrei, gilt als Attackendauer die Zeit bis zum Erwachen.

3. Bei Kindern und Jugendlichen (im Alter von unter 18 Jahren)
kdnnen Migraneattacken 2 bis 72 Stunden dauern (eine
unbehandelte Dauer von unter 2 Stunden bei Kindern bedarf noch
weiterer wissenschaftlicher Untermauerung).

Kommentar:

Bei Kindern und Jugendlichen (unter 18 Jahren) sind
Migranekopfschmerzen haufiger beidseitig als bei Erwachsenen; das
Erscheinungsbild eines einseitigen Kopfschmerzes entwickelt sich meist in
spaten Jugend- oder friihen Erwachsenenalter. Migranekopfschmerzen
sind in der Regel frontotemporal lokalisiert. Okzipitale Kopfschmerzen sind
bei Kindern selten und erfordern besondere diagnostische Vorsicht. Bei
einer Untergruppe von ansonsten typischen Patienten ist der Schmerz im
Gesicht lokalisiert, in der Literatur ,faziale Migrane™ genannt; es findet
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sich kein Hinweis darauf, dass diese Patienten eine eigene Untergruppe
von Migranepatienten bilden.

Die Prodromalsymptome kénnen Stunden oder ein bis zwei Tage vor den
sonstigen Symptomen einer Migraneattacke ohne Aura auftreten. Zu
ihnen zahlen diverse Kombinationen von Midigkeit,
Konzentrationsschwierigkeiten, Nackensteifheit, Licht- und/oder
Gerauschempfindlichkeit, Ubelkeit, verschwommenes Sehen, Gdhnen und
Blasse. Die Postdromalsymptome, unter denen Midigkeit und ein
Stimmungshoch oder -tief am haufigsten sind, kénnen auf das
Verschwinden des Kopfschmerzes folgen und bis zu 48 Stunden anhalten;
diese mlssen noch grindlicher untersucht werden.

Migraneattacken kdnnen mit kranio-autonomen Symptomen und mit
Symptomen einer kutanen Allodynie verbunden sein.

Bei kleinen Kindern lasst sich Licht- und Gerauschempfindlichkeit aus
ihrem Verhalten ableiten.

Eine Minderheit (<10%) von Frauen erleidet Migraneattacken in
Verbindung mit einem GroBteil ihrer Menstruationszyklen; die meisten
dieser Attacken erfolgen ohne Aura. Attacken wahrend der Menstruation
sind tendenziell 1dnger und von heftigerer Ubelkeit begleitet als Attacken
auBerhalb des Menstruationszyklus'. Die ICHD-3 bietet Kriterien an flr
eine Al1.1.1 rein menstruelle Migrédne ohne Aura, eine A1.1.2
menstruationsassoziierte Migréne ohne Aura und eine Al1.1.3 nicht-
menstruelle Migréne ohne Aura, jedoch ausschlieBlich im Anhang, da
weiter Unklarheit darltber besteht, ob es sich um separate Entitaten
handelt. Zudem werden Kriterien fur eine A1.2.0.1 rein menstruelle
Migrane mit Aura, eine A1.2.0.2 menstruationsassoziierte Migrane mit
Aura und eine A1.2.0.3 nicht-menstruationsassoziierte Migrédne mit Aura
angeboten, um zu einer besseren Charakterisierung dieser weniger
gangigen Subtypen anzuregen, sofern es sich um separate Entitaten
handelt.

Sehr haufig auftretende Migraneattacken werden nun als 1.3 chronische
Migréne hervorgehoben. Besteht in Verbindung mit diesen ein
Medikamentenubergebrauch, sollten beide Diagnosen, 1.3 chronische
Migréne und 8.2 Kopfschmerz zurlickzuftuhren auf einen
Medikamentenibergebrauch, zur Anwendung kommen. 1.1 Migrédne ohne
Aura ist die Erkrankung, die am anfalligsten dafur ist, bei zu haufigem
Gebrauch von symptomatischer Medikation zuzunehmen.

Der regionale zerebrale Blutfluss zeigt wahrend Migraneattacken der
Kategorie 1.1 Migréne ohne Aura keine Veranderungen, die auf eine
»cortical spreading depression (CSD)" hinweisen, auch wenn
Veranderungen des Blutflusses im Hirnstamm ebenso auftreten kénnen
wie kortikale Veranderungen als Folge der Schmerzaktivierung. Dies steht
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im Gegensatz zur pathognomonischen ,spreading oligaemia" bei 1.2
Migrédne mit Aura. Wahrend ein GroBteil der Literatur zu dem Schluss
gelangt, dass eine CSD bei 1.1 Migrdne ohne Aura nicht auftritt,
widersprechen dem einige neuere Studien. Dartber hinaus wurde die
Theorie aufgestellt, dass bei 1.1 Migrdne ohne Aura gliale Kalziumwellen
oder andere kortikale Phanomene beteiligt sein konnten. Dagegen sind
die Botenmolekiile Stickoxid (NO), Serotonin (5-Hydroxytryptamin; 5-HT)
und Calcitonin-Gene-Related Peptide (CGRP) mit Sicherheit involviert.
Galt dieses Krankheitsbild in der Vergangenheit noch als rein vaskular
bedingt, rlickte die Wichtigkeit der Sensibilisierung von Schmerzbahnen
und die Mdéglichkeit, dass Attacken im Zentralnervensystem generiert
werden, in den letzten Jahrzehnten zunehmend in den Mittelpunkt des
Interesses. Zur gleichen Zeit sind die Verschaltungen des
Migraneschmerzes, das trigemino-vaskulare System und diverse Aspekte
der Neurotransmission peripher und im Nucleus caudatus n. trigemini,
dem zentralen mesenzephalischen Héhlengrau und Thalamus aufgedeckt.
Hochgradig rezeptorspezifische Akutmedikationen, darunter die 5-HT1s/p-
Rezeptoragonisten (Triptane), 5-HT1ir Rezeptoragonisten und CGRP-
Rezeptorantagonisten haben ihre klinische Wirksamkeit bei der
Behandlung akuter Migraneattacken bewiesen. Aufgrund ihrer hohen
Rezeptorspezifitat erlaubt ihr Wirkmechanismus neue Einsichten in die
pathophysiologischen Ablaufe der Migrane. Es ist heute unstrittig, dass
1.1 Migrédne ohne Aura eine neurobiologische Erkrankung ist. Sowohl die
klinische als auch die neurologische Grundlagenforschung erweitern unser
Wissen Uber die Migranemechanismen derzeit mit zunehmender
Geschwindigkeit.

1.2 Migrane mit Aura

Friiher verwendete Begriffe

Klassische Migrane; ophthalmische, hemiparasthetische, hemiplegische
oder aphasische Migrane; migraine accompagnée; komplizierte Migrane.

Beschreibung:

Wiederkehrende, fur Minuten anhaltende Attacken mit einseitigen,
komplett reversiblen visuellen, sensorischen oder sonstigen Symptomen
des Zentralnervensystems, die sich in der Regel allmahlich entwickeln und
denen in der Regel Kopfschmerzen und damit verbundene
Migranesymptome folgen.
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Diagnostische Kriterien:

A. Mindestens zwei Attacken, die das Kriterium B und C erflllen
B. Ein oder mehrere der folgenden vollstandig reversiblen
Aurasymptome:
1. visuell
sensorisch
Sprechen und/oder Sprache
motorisch
Hirnstamm
. retinal
indestens drei der folgenden sechs Merkmale sind erfllt:
wenigstens ein Aurasymptom entwickelt sich allmahlich Uber
>5 Minuten hinweg
zwei oder mehr Aurasymptome treten nacheinander auf
jedes Aurasymptom halt 5 bis 60 Minuten?! an
mindestens ein Aurasymptom ist einseitig?
mindestens ein Aurasymptom ist positiv3
die Aura wird von Kopfschmerz begleitet, oder dieser folgt ihr
innerhalb von 60 Minuten
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

HFXoUhwWN
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Anmerkung:

1. Treten wahrend einer Aura zum Beispiel drei Symptome auf, so
betragt die maximal akzeptable Dauer 3 x 60 Minuten. Motorische
Symptome kénnen bis zu 72 Stunden anhalten.

2. Eine Aphasie gilt immer als einseitiges Symptom; bei einer
Dysarthrie kann, aber muss es nicht so sein.

3. Flimmerwahrnehmungen sowie nadelstichartige Parasthesien sind
Positivsymptome einer Aura.

Kommentar:

Viele Patienten, die Migraneattacken mit Aura haben, erleben auch
Attacken ohne Aura; diese sollten sowohl als 1.2 Migréne mit Aura als
auch als 1.1 Migréne ohne Aura kodiert werden.

In Feldstudien wurden die diagnostischen Kriterien flr eine 1.2 Migrédne
mit Aura im Hauptteil der ICHD-3 beta mit denen flr eine Al1.2 Migrédne
mit Aura im Anhang verglichen. Letztere schnitt besser ab, wenn es
darum ging, eine Migrane mit Aura von einer transitorischen ischamischen
Attacke zu unterscheiden. Diese Unterscheidung wird nun in der ICHD-3
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Ubernommen, die keine im Anhang angeflihrten Kriterien flr diese
Erkrankung mehr ausweist.

Die Aura ist ein neurologischer Symptomkomplex, der in der Regel
unmittelbar vor dem Kopfschmerz bei 1.2 Migrdne mit Aura auftritt, kann
jedoch auch nach Beginn der Kopfschmerzphase einsetzen oder sich bis in
die Kopfschmerzphase hinein fortsetzen.

Die visuelle Aura ist der haufigste Auratyp, der bei mehr als 90% der
Patienten mit einer 1.2 Migrdne mit Aura zumindest bei einigen Attacken
auftritt. Haufig stellt sie sich in Form eines Fortifikationsspektrums dar.
Man versteht darunter eine Zickzack-Figur nahe dem Fixationspunkt, die
sich allmahlich nach rechts oder links ausbreitet, eine lateralkonvexe
Form mit gezackter flimmernder Randzone annimmt und in ihrem
Zentrum ein graduell unterschiedliches absolutes oder relatives Skotom
hinterlasst. In anderen Fallen tritt ein Skotom ohne positive visuelle
Phanomene auf, dessen Beginn oft akut beschrieben wird, bei genauerer
Analyse aber doch eine allmahliche GréBenzunahme aufweist. Bei Kindern
und Jugendlichen treten weniger typische bilaterale visuelle Symptome
auf, die eine Aura darstellen. Es wurde eine Bewertungsskala flr die
visuelle Aura mit hoher Spezifitat und Sensitivitat entwickelt und validiert.

Nachsthaufiges Aurasymptom sind Sensibilitatsstérungen in Form von
nadelstichartigen Parasthesien, die sich langsam vom Ursprungsort
ausbreiten und gréBere oder kleinere Teile einer Kdrperhalfte
einschlieBlich des Gesichtes und/oder der Zunge erfassen kdnnen. In der
Folge dieser Sensibilitatsstérung kann ein sensibles Defizit zurickbleiben,
es kann aber auch als alleiniges Symptom auftreten.

Weniger haufig sind Sprachstérungen, Ublicherweise aphasische
Stérungen, die jedoch meist schwer einzuordnen sind.

Systematische Studien konnten zeigen, dass viele Patienten mit einer
visuellen Aura gelegentlich auch Aurasymptome im Bereich der
Extremitaten und/oder sprachbezogene Symptome haben. Umgekehrt
scheinen bei Patienten mit Symptomen in den Extremitaten und/oder
Symptomen im Hinblick auf Sprechen oder Sprache fast immer
wenigstens bei einigen Attacken visuelle Aurasymptome aufzutreten. Eine
Abgrenzung einer Migrane mit visueller Aura, Migrane mit
hemiparasthetischer Aura und Migrane mit einer Aura bezogen auf
Sprechen und/oder Sprache ware deshalb wahrscheinlich artifiziell und
unterbleibt daher in dieser Klassifikation: sie werden alle als eine 1.2.1
Migréne mit typischer Aura kodiert.

Multiple Aurasymptome folgen gewdhnlich aufeinander, beginnend mit
visuellen Symptomen, gefolgt von Sensibilitatsstérungen und
gegebenenfalls der Aphasie. Eine umgekehrte Reihenfolge oder eine
andere Reihung ist jedoch auch beschrieben. Die anerkannte Dauer
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betragt flr die meisten Aurasymptome eine Stunde, motorische
Symptome halten jedoch haufig langer an.

Patienten mit im Hirnstamm entstehenden Aurasymptomen werden unter
1.2.2 Migrdne mit Hirnstammaura kodiert, weisen jedoch fast immer
zusatzliche typische Aurasymptome auf. Beinhaltet die Aura eine
motorische Schwache, sollte die Erkrankung als 1.2.3 hemiplegische
Migrédne oder eine ihrer Subtypen kodiert werden. Die 1.2.3
hemiplegische Migrdne wird aufgrund genetischer und
pathophysiologischer Unterschiede im Vergleich zu einer 1.2.1 Migréne
mit typischer Aura als separater Subtyp klassifiziert. Patienten mit einer
1.2.3 hemiplegischen Migréne weisen oft zusatzlich Hirnstammsymptome
auf.

Wenn Patienten Schwierigkeiten bei der Beschreibung ihrer Symptome
haben, sollten sie angeleitet werden, den Zeitablauf und die Symptome
aufzuzeichnen. Ubliche Fehler sind ungenaue Angabe Uber die
Lateralisation der Kopfschmerzen, Angaben eines plétzlichen anstatt eines
tatsachlichen graduellen Beginns der Aurasymptome, Angabe von
monokuldaren anstatt tatsachlichen homonymen visuellen Stérungen,
ungenaue Angaben Uber die Dauer der Aura sowie irrtimliche Annahme
einer motorischen Schwache bei einem tatsachlichem sensiblen Defizit.
Nach dem Erstgesprach kann der Gebrauch eines Aurakalenders die
Diagnose erhellen.

Mitunter geht die Migraneaura mit einem Kopfschmerz einher, der nicht
die Kriterien fur eine 1.1 Migrdne ohne Aura erfillt, dieser gilt aufgrund
seiner Beziehung zur Aura aber dennoch als Migranekopfschmerz. In
anderen Fallen kann eine Migraneaura auch ohne Kopfschmerz auftreten.

Vor oder zeitgleich mit dem Beginn der Aurasymptome ist die regionale
Hirndurchblutung in der klinisch betroffenen Region vermindert, schlieBt
aber oft auch groBere Areale ein. Die Durchblutungsminderung beginnt
Ublicherweise im hinteren Kortex und dehnt sich dann nach vorne aus. Sie
liegt dabei gewdhnlich Uber der ischamischen Schwelle. Nach einer oder
mehreren Stunden entwickelt sich allmahlich in der gleichen Region eine
Hyperamie. Ledos Cortical Spreading Depression (CSD) wurde mit diesem
Geschehen in Verbindung gebracht.

Die friheren Begriffe einer Migrdne mit prolongierter Aura und einer
Migrdne mit akutem Aurabeginn wurden aufgegeben. Nicht selten halt
eine Aura mehr als eine Stunde an, doch in der Mehrzahl der Falle haben
Patienten mit dieser Art von Attacken auch solche, die mindestens zwei
weitere Merkmale von Kriterium C erflllen. Selbst wenn ein GroBteil der
Attacken, die ein Patient erlebt, Kriterium C nicht erflllt, verhalt es sich in
der Regel so, dass andere Attacken Kriterien flr eine der anerkannten
Subtypen einer 1.2 Migrdne mit Aura erfillen, so dass dies die zu
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stellende Diagnose ware. Der Rest sollte unter 1.5.2 mégliche Migrédne mit
Aura kodiert und dabei die atypischen Besonderheiten (prolongierte Aura
oder Migrane mit akutem Aurabeginn) in Klammern beigefligt werden. Die
Diagnose erschlieBt sich gewbhnlich erst nach sorgfaltiger Anamnese,
obwohl es in seltenen Fallen sekundare Imitationen der Symptome durch
andere Erkrankungen wie eine Dissektion der A. carotis, eine arterio-
vendse Malformation oder einen epileptischen Anfall gibt.

Vorbotensymptome der Migrane treten einige Stunden bis zwei Tage vor
den sonstigen Symptomen einer Migraneattacke mit Aura auf. Diese
beinhalten in unterschiedlicher Kombination Beschwerden wie Midigkeit,
Konzentrationsstérungen, Nackensteifigkeit, Licht- oder
Larmiberempfindlichkeit, Ubelkeit, Verschwommensehen, Gédhnen oder
Blasse. Der Begriff ,,Prodrom", der an die Stelle von ,Vorwarnphase"™ oder
~Vorwarnsymptome" getreten ist, schlieBt keine Aura mit ein. Der
Kopfschmerzresolution kénnen in der Nachphase postdromale Symptome
folgen, am haufigsten Midigkeit und ein Stimmungshoch oder
Stimmungstief. Diese kénnen bis zu 48 Stunden bestehen bleiben und
wurden bislang weniger gut untersucht.

1.2.1 Migrane mit typischer Aura

Beschreibung:

Migrane mit Aura, bei der die Aura aus visuellen Symptomen und/oder
Sensibilitatsstérungen und/oder Symptomen rund um Sprechen/Sprache
besteht, jedoch ohne motorische Schwache, und von einer allmahlichen
Entstehung, einem maximal einstliindigen Fortbestand eines jeden
Symptoms, einer Mischung aus Positiv- und Negativmerkmalen sowie
vollstandiger Reversibilitat gekennzeichnet ist.

Diagnostische Kriterien:

A. Die Attacken erflillen die Kriterien fur eine 1.2 Migrdne mit Aura und

Kriterium B unten

B. Aura mit den beiden folgenden Merkmalen:

1. vollstandig reversible visuelle Symptome,
Sensibilitatsstérungen und/oder Symptome rund um
Sprechen/Sprache

2. keine motorischen, Hirnstamm- oder retinalen Symptome.
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1.2.1.1 Typische Aura mit Kopfschmerz

Beschreibung:

Migrane mit typischer Aura, bei der die Aura von einem Kopfschmerz mit
oder ohne Migranecharakteristik begleitet wird oder dieser innerhalb von
60 Minuten auf diese folgt.

Diagnostische Kriterien:

A. Die Attacken erflllen die Kriterien flr eine 1.2.1 Migréne mit
typischer Aura und Kriterium B unten

B. Die Aura tritt in Begleitung von Kopfschmerz mit oder ohne
Migranecharakteristik auf oder dieser folgt ihr innerhalb von 60
Minuten.

1.2.1.2 Typische Aura ohne Kopfschmerz

Beschreibung:

Migrane mit typischer Aura, bei der die Aura nicht von Kopfschmerz
welcher Art auch immer begleitet ist oder der kein Kopfschmerz welcher
Art auch immer folgt.

Diagnostische Kriterien:

A. Die Attacken erflillen die Kriterien fur eine 1.2.1 Migrdne mit
typischer Aura und Kriterium B unten

B. Die Aura tritt nicht in Begleitung von Kopfschmerz auf und es folgt
ihr auch innerhalb von 60 Minuten kein solcher.

Kommentar:

Bei einigen Patienten folgen einer typischen Aura immer
Migranekopfschmerzen. Viele Patienten weisen jedoch zusatzlich Attacken
mit Aura auf, denen Kopfschmerzen folgen, die nicht migranetypisch sind
oder bei denen die Kopfschmerzen ganzlich fehlen. Eine Reihe von
Patienten weisen ausschlieBlich eine 1.2.1.2 typische Aura ohne
Kopfschmerz auf.

Die Tatsache, dass kein Kopfschmerz vorliegt, der die Kriterien flr eine
1.1 Migréne ohne Aura erflllt, erschwert die genaue Diagnose der Aura
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und ihre Abgrenzung von Imitationen der Symptome, die eine ernsthafte
Erkrankung anzeigen kénnen (z.B. eine transitorische ischamische
Attacke) und kann oft weitere Untersuchungen erforderlich machen. Bei
erstmaligem Auftreten der Aura nach dem 40. Lebensjahr, bei
ausschlieBlichen Negativsymptomen (z.B. Hemianopie) oder bei
prolongierter oder sehr kurz andauernder Aura sollten andere Ursachen,
vor allem transitorische ischamische Attacken, ausgeschlossen werden.

1.2.2 Migrane mit Hirnstammaura

Friiher verwendete Begriffe

Basilarisarterienmigrane; Basilarismigrane; Migrane vom Basilaristyp.

Beschreibung:

Eine Migrane, bei der die Aurasymptome eindeutig dem Hirnstamm
zuzuordnen sind und keine motorische Schwache vorhanden ist.

Diagnostische Kriterien:

A. Attacken, die die Kriterien fur eine 1.2 Migrédne mit Aura und
Kriterium B unten erflllen
B. Aura, bei denen beide untenstehenden Punkte erflllt sind:
1. Mindestens 2 der folgenden vollstandig reversiblen
Hirnstammsymptome:
a) Dysarthriel
b) Schwindel?
c) Tinnitus
d) Hoérminderung?3
e) Doppelbildert
f)  Ataxie, die nicht auf ein sensibles Defizit zurlckzuflhren
ist
g) Bewusstseinsstérung (GCS <13)°
2. Keine motorischen® oder retinalen Symptome.

Anmerkung:

1. Es sollte die Abgrenzung einer Dysarthrie von einer Aphasie
erfolgen.

2. Schwindel beinhaltet keine Benommenheit und ist von dieser

abzugrenzen.
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3. Dieses Kriterium ist nicht erfillt, wenn Patienten von einem
,Vollegefuhl™ im Ohr berichten.

4, Diplopie umfasst kein Verschwommensehen (oder schlieBt dieses
aus).
5. Eine Abschatzung der Bewusstseinsstérung nach der Glasgow Coma

Scale (GCS) mag bereits bei Aufnahme erfolgt sein; alternativ
erlauben eindeutig vom Patienten geschilderte Defizite eine GCS-
Einstufung.

6. Bei Vorliegen motorischer Symptome wird die Erkrankung unter
1.2.3 hemiplegische Migrédne kodiert.

Kommentar:

Urspringlich wurden die Begriffe Basilarisarterienmigrdne oder
Basilarismigrédne verwendet, da aber eine Beteiligung der Basilarisarterie
unwahrscheinlich ist, sollte der Begriff Migrane mit Hirnstammaura
bevorzugt werden.

Wahrend der meisten Attacken kommt es zusatzlich zu den
Hirnstammsymptomen zu typischen Aurasymptomen. Viele Patienten, die
Attacken mit Hirnstammaura haben, berichten auch von anderweitigen
Attacken mit typischer Aura. Hier sollte sowohl unter 1.2.1 Migrédne mit
typischer Aura als auch 1.2.2 Migréne mit Hirnstammaura kodiert werden.

Viele der unter Kriterium B1 aufgelisteten Symptome kénnen
fehlinterpretiert werden, da sie auch in Verbindung mit Angst und
Hyperventilation auftreten kénnen.

1.2.3 Hemiplegische! Migrdne

Beschreibung:

Migrane mit Aura, die eine motorische Schwache einschlieBt.

Diagnostische Kriterien

A. Attacken erflllen die Kriterien fur eine 1.2 Migrdne mit Aura und
Kriterium B unten
B. Aura, bei der die beiden untenstehenden Punkte erfillt sind:
1. Vollstéandig reversible motorische Schwéache?
2. Vollstandig reversible visuelle, sensible und/oder sprech-
/sprachbezogene Symptome.
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Anmerkung:

1. Der Begriff plegisch bezeichnet in den meisten Sprachen eine
Lahmung, die meisten Attacken sind jedoch von motorischer
Schwache gekennzeichnet.

2. Die motorischen Symptome halten im Allgemeinen weniger als 72
Stunden an, bei manchen Patienten kann die motorische Schwache
jedoch Uber Wochen fortbestehen.

Kommentar:

Es ist teilweise schwer, zwischen einer muskularen Schwache und einem
Sensibilitatsverlust zu unterscheiden.

1.2.3.1 Familiare hemiplegische Migriane (FHM)

Beschreibung:

Migrane mit Aura, die eine motorische Schwache einschlieBt. Wenigstens
ein Verwandter ersten oder zweiten Grades weist ebenfalls Migraneauren
mit einer motorischen Schwache auf.

Diagnostische Kriterien:

A. Die Attacken erflillen die Kriterien fur eine 1.2.3 hemiplegische
Migréne

B. Wenigstens ein Verwandter ersten oder zweiten Grades hat
ebenfalls Attacken gehabt, die die Kriterien fir eine 1.2.3
hemiplegische Migrdne erfullen

Kommentar:

Neuere genetische Daten erlauben heute eine prazisere Definition der
1.2.3.1 familidGren hemiplegischen Migréane als zuvor. Spezifische
genetische Subtypen konnten identifiziert werden: Bei der FHM1 finden
sich Mutationen im CACNA1A Gen (Kodierung flr einen Kalziumkanal) auf
Chromosom 19 und bei FHM2 Mutationen im ATP1A2 Gen (Kodierung flr
eine K/Na-ATPase) auf Chromosom 1; und bei der FHM3 liegen
Mutationen im SCN1A Gen (Kodierung flr einen Natriumkanal) auf
Chromosom 2vor. Mdéglicherweise existieren noch weitere, bislang nicht
identifizierte Genloci.
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Wurde eine genetische Untersuchung durchgeflihrt, sollte der genetische
Subtyp (sofern ermittelt) an der finften Stelle angegeben werden.

Es konnte gezeigt werden, dass bei der 1.2.3.1 familidren hemiplegischen
Migrdne zusatzlich zu den typischen Aurasymptomen sehr oft
Hirnstammsymptome auftreten und dass Kopfschmerzen praktisch immer
vorhanden sind. In seltenen Fallen kénnen wahrend einer FHM-Attacke
Bewusstseinsstorungen (bis zum Koma), Verwirrtheitszustande, Fieber
und eine Liquorpleozytose auftreten.

Die 1.2.3.1 familidgre hemiplegische Migrdane wird haufig mit einer
Epilepsie verwechselt und als solche (erfolglos) behandelt. FHM1-Attacken
kdnnen durch (leichte) Schadel-Hirn-Traumen getriggert werden. In
ungefahr 50% der Familien mit FHM ritt unabhangig von den
Migraneattacken eine chronische progressive zerebellare Ataxie auf.

1.2.3.1.1 Familiare hemiplegische Migrane Typ 1 (FHM1)

Diagnostische Kriterien:

A. Die Attacken erflillen die Kriterien fur eine 1.2.3.1 familidre
hemiplegische Migrdéne
B. Nachgewiesene Mutation im CACNA1A-Gen.

1.2.3.1.2 Familiare hemiplegische Migrane Typ 2 (FHM2)

Diagnostische Kriterien:

A. Die Attacken erflillen die Kriterien fur eine 1.2.3.1 familidre
hemiplegische Migrdéne
B. Nachgewiesene Mutation im ATP1A2 Gen.

1.2.3.1.3 Familidre hemiplegische Migriane Typ 3 (FHM3)

Diagnostische Kriterien:

A. Die Attacken erfillen die Kriterien fur eine 1.2.3.1 familidre
hemiplegische Migréne
B. Nachgewiesene Mutation im SCN1A Gen.
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1.2.3.1.4 Familidare hemiplegische Migriane, andere Genloci

Diagnostische Kriterien:

A. Die Attacken erflillen die Kriterien fur eine 1.2.3.1 familidre

hemiplegische Migréne

B. Genetische Untersuchungen ergaben keine Mutation in den
CACNA1A, ATP1A2 oder SCN1A Genen.

1.2.3.2 Sporadische hemiplegische Migrane (SHM)

Beschreibung:

Migrane mit Aura, die eine motorische Schwache einschlieBt. Kein
Verwandter ersten oder zweiten Grades weist ebenfalls Migraneauren mit
einer motorischen Schwache auf.

Diagnostische Kriterien:

A. Die Attacken erfillen die Kriterien flir eine 1.2.3 hemiplegische
Migréne

B. Kein Verwandter ersten oder zweiten Grades erflllt die Kriterien flr
eine 1.2.3 hemiplegische Migréane.

Kommentar:

Epidemiologische Untersuchungen konnten zeigen, dass die sporadischen
Falle mit ungefahr der gleichen Haufigkeit wie die familiaren Falle
vorkommen.

Bei einer 1.2.3.2 sporadischen hemiplegischen Migréne zeigen die
Kopfschmerzattacken die gleichen klinischen Merkmale wie bei der 1.2.3.1
familiaren hemiplegischen Migrdne. Bei einigen scheinbar sporadischen
Falle finden sich bekannte FHM-Mutationen und, bei einigen ein
Verwandter ersten oder zweiten Grades, der spater eine hemiplegische
Migrane entwickelt, womit die Kriterien fir eine 1.2.3.1 familidre
hemiplegische Migréne vervollsténdig erfillt sind und eine Anderung der
Diagnose erforderlich ist.

Die sporadische Form macht jedoch grundsatzlich eine zerebrale
Bildgebung und weitere Untersuchungen zum Ausschluss einer anderen
Ursache erforderlich. Eine Lumbalpunktion sollte durchgefliihrt werden,
um ein 7.8 Syndrom der voriibergehenden Kopfschmerzen mit
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neurologischen Defiziten und Liquorlymphozytose (HaNDL)
auszuschlieBen.

1.2.4 Retinale Migrdne

Beschreibung:

Wiederholte Anfalle von monokularen visuellen Phanomenen wie
Flimmern, Skotomen oder Erblindung in Verbindung mit
Migranekopfschmerzen.

Diagnostische Kriterien:

A. Attacken, die die Kriterien flr eine 1.2 Migrédne mit Aura und
Kriterium B unten erflllen
B. Eine Aura, auf welche die beiden folgenden Punkte zutreffen:
1. vollstandig reversible, monokulare, positive und/oder negative
visuelle Phanomene (z. B. Flimmern, Skotome oder Blindheit).
Der Befund sollte wahrend der Attacke auf einem der beiden
folgenden Wege oder durch beide bestatigt werden:
a) arztliche Untersuchung des Gesichtsfelds
b) Zeichnung eines monokuldaren Gesichtsfelddefekts durch
den Patienten (nach vorangehender genauer Instruktion)
2. Es ist wenigstens einer der folgenden Punkte erfullt:
a) entwickelt sich allmahlich Gber =5 Minuten hinweg
b) Symptome halten 5 bis 60 Minuten an
c) begleitet oder innerhalb von 60 Minuten gefolgt von
Kopfschmerzen
C. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose. Andere
Ursachen einer Amaurosis fugax wurden ausgeschlossen.

Kommentar:

Einige Patienten, die eine monokulare Sehstérung beschreiben, haben in
Wirklichkeit eine Hemianopie. Es wurde Uber einige Falle ohne begleitende
Kopfschmerzen berichtet, bei denen der ursachliche Zusammenhang mit
einer Migrane jedoch nicht gesichert ist.

Die 1.2.4 retinale Migréne ist eine auBerordentlich seltene Ursache eines
vortibergehenden monokularen Sehverlusts. Es wurden auch bereits Falle
eines dauerhaften monokularen Sehverlusts in Verbindung mit Migrane
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beschrieben. Es sind geeignete Untersuchungen durchzuflihren, um
andere Ursachen einer transienten monokularen Blindheit auszuschlieBBen.

1.3 Chronische Migrane

Beschreibung:

Kopfschmerz, der Uiber mehr als 3 Monate an 15 oder mehr Tagen/Monat
auftritt und der an mindestens 8 Tagen/Monat die Merkmale eines
Migranekopfschmerzes aufweist.

Diagnostische Kriterien:

A.

B.

Kopfschmerz (migraneartig oder spannungstypartig!) an =15

Tagen/Monat Gber >3 Monate, welcher Kriterium B und C erfillt

Auftreten bei einem Patienten, der mindestens funf Attacken gehabt

hat, welche die Kriterien B bis D flr eine 1.1 Migrédne ohne Aura

und/oder die Kriterien B und C fur eine 1.2 Migrdne mit Aura erfillt

An =8 Tagen/Monat Uber >3 Monate, wobei einer der folgenden

Punkte erflllt ist?:

1. Kriterium C und D fur eine 1.1 Migrdne ohne Aura

2. Kriterium B und C flr eine 1.2 Migrdne mit Aura

3. Der Patient geht bei Kopfschmerzbeginn von einer Migrane aus
und der Kopfschmerz lasst sich durch ein Triptan- oder
Ergotaminderivat lindern

Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose3i4:>,

Anmerkung:

1.

Der Grund, warum die 1.3 chronische Migrédne von episodischen
Migranetypen abgehoben wird ist der, dass es unmadglich ist, die
einzelnen Kopfschmerzepisoden bei Patienten mit derart haufigen
oder standigen Kopfschmerzen voneinander abzugrenzen.
Tatsachlich kann sich der Kopfschmerzcharakter nicht nur von
einem Tag zum anderen, sondern sogar innerhalb desselben Tages
andern. Bei solchen Patienten ist es auBerordentlich schwer, auf
eine medikamentdse Behandlung zu verzichten, um die natdrliche
Kopfschmerzgeschichte zu beobachten. In dieser Situation werden
Attacken mit wie auch ohne Aura gezahlt, ebenso wie sowohl
migraneartige als auch spannungstypartige Kopfschmerzen (nicht
jedoch sekundare Kopfschmerzen).
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Eine Charakterisierung eines haufig wiederkehrenden
Kopfschmerzes erfordert in der Regel das Flihren eines
Kopfschmerztagebuchs, in dem Informationen zum Schmerz und
den mit ihm verbundenen Symptomen mindestens einen Monat lang
tagtaglich aufgezeichnet werden.

Da Kopfschmerz vom Spannungstyp den diagnostischen Kriterien
flr eine 1.3 chronische Migrédne entspricht, schlieBt diese Diagnose
die Diagnose eines 2. Kopfschmerzes vom Spannungstyp oder seine
Typen aus.

Ein 4.10 neu aufgetretener téglicher Kopfschmerz kann Merkmale
aufweisen, die auf eine 1.3 chronische Migrdne hindeuten. Letztere
ist ein Krankheitsbild, das sich im Laufe der Zeit aus einer 1.1
Migréne ohne Aura und/oder 1.2 Migréne mit Aura entwickelt. Wenn
diese Kriterien A bis C also von einem Kopfschmerz erflllt sind, der
eindeutig taglich auftritt und ab <24 Stunden nach seinem
erstmaligen Auftreten nicht nachlasst, sollte er unter 4.10 neu
aufgetretener taglicher Kopfschmerz kodiert werden. Wenn keine
Erinnerung an den Beginn der Erkrankung besteht oder dieser
anderweitig ungewiss ist, sollte sie als 1.3 chronische Migréne
kodiert werden.

Die haufigste Ursache von Symptomen, die auf eine chronische
Migrane hindeuten, ist Medikamentenibergebrauch geman
Definition unter 8.2 Kopfschmerz zurlickzufiihren auf einen
Medikamentenibergebrauch. Rund 50% der Patienten, die
vermeintlich eine 1.3 chronische Migrédne aufweisen, kehren nach
dem Entzug zu einem episodischen Migranetyp zurtck; bei diesen
Patienten wird die gewissermaBen unberechtigte Diagnose einer 1.3
chronischen Migréne gestellt. GleichermaBen gebessert sich der
Zustand vieler Patienten mit offensichtlichem
MedikamentenlUbergebrauch nach dem Entzug nicht; flr sie kann
die Diagnose eines 8.2 Kopfschmerzes zurlickzufiihren auf einen
Medikamentenibergebrauch unangemessen sein (ausgehend von
der Annahme, dass die durch Medikamententbergebrauch
induzierte Chronizitat immer reversibel ist). Aus diesen Grinden
und weil die allgemeine Regel fir alle relevanten Diagnosen gilt,
sollte bei Patienten, welche die Kriterien fir eine 1.3 chronische
Migréne und flur einen 8.2 Kopfschmerz zurlickzufiihren auf einen
Medikamentenibergebrauch erfillen, beides kodiert werden. Nach
dem Entzug wird die Migrane entweder zu einem episodischen Typ
zurlickkehren oder chronisch bleiben und sollte dementsprechend
neu diagnostiziert werden; bei Letzterem kann die Diagnose eines
8.2 Kopfschmerzes zurlickzufiihren auf einen
Medikamenteniibergebrauch aufgehoben werden.
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1.4 Migranekomplikationen

Kommentar:

Der Typ oder Subtyp von Migrane sowie die Komplikation sollten getrennt
kodiert werden.

1.4.1 Status migranosus

Beschreibung:

Stark beeintrachtigende Migraneattacke, die langer als 72 Stunden
andauert.

Diagnostische Kriterien:

A. Die Kopfschmerzattacke erftillt die Kriterien B und C

B. Sie tritt bei einem Patienten mit einer 1.1 Migrédne ohne Aura
und/oder 1.2 Migrdne mit Aura auf und ist typisch fir frihere
Attacken mit Ausnahme der Dauer und Intensitat

C. Der Kopfschmerz weist beide folgenden Merkmale auf:
1. Uber >72 Stunden anhaltend?
2. Der Schmerz und/oder die mit ihm verbundenen Symptome

sind stark beeintréchtigend?
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

Eine Unterbrechung durch Schlaf wird nicht bertcksichtigt, das gleiche gilt
fir kurze Unterbrechungen bedingt durch Medikation.

Anmerkung:

1. Remissionen von bis zu 12 Stunden Dauer aufgrund von
Medikamentengabe oder Schlaf werden anerkannt.

2. Leichtere Verlaufe, die Kriterium C2 nicht erflllen, werden unter
1.5.1 wahrscheinliche Migréne ohne Aura kodiert.

Kommentar:

Ein Kopfschmerz mit den Merkmalen eines 1.4.1 Status migrdnosus wird
haufig durch einen Medikamentenutbergebrauch ausgelost. Erfillt der
Kopfschmerz unter diesen Umstanden die Kriterien flr einen 8.2
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Kopfschmerz zurtickzufiihren auf einen Medikamentenibergebrauch,
sollte er unter diesen Erkrankungen und dem entsprechenden Migranetyp
oder -subtyp kodiert werden, nicht jedoch unter 1.4.1 Status migranosus.
Besteht der Medikamententbergebrauch kirzer als 3 Monate, sollte der
Kopfschmerz lediglich unter dem entsprechenden Migranetyp oder
dem/den entsprechenden Subtyp(en) kodiert werden.

1.4.2 Anhaltende Aura ohne Hirninfarkt

Beschreibung:

Eine Woche oder langer anhaltende Aurasymptome, ohne dass mit
bildgebenden Verfahren ein Nachweis eines Hirninfarktes gelingt.

Diagnostische Kriterien:

A. Die Aura erflllt das Kriterium B

B. Die aktuelle Attacke bei einem Patienten mit 1.2 Migrdne mit Aura
ist typisch fur frihere Attacken mit der Ausnahme, dass ein oder
mehrere Aurasymptom(e) fir =1 Woche persistieren

C. Mit bildgebenden Verfahren gelingt kein Nachweis eines
Hirninfarktes

D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

Kommentar:

Anhaltende Aurasymptome sind selten, aber gut dokumentiert. Haufig
sind sie bilateral und halten tGber Monate bis Jahre an. Die Mindestdauer
von 1 Woche bei Kriterium B stutzt sich auf die Meinung von Experten und
sollte formal untersucht werden.

Die diagnostische Abklarung muss darauf abzielen, eine 1.4.2 anhaltende
Aura ohne Hirninfarkt von einem 1.4.3 migrandsen Infarkt abzugrenzen
sowie eine symptomatische Aura aufgrund eines Hirninfarkts aus anderen
Grunden auszuschlieBen. Attacken mit prolongierter Aura, die weniger als
eine Woche anhalten und nicht die Kriterien flr eine 1.2.1 Migréne mit
typischer Aura erflullen, sollten unter 1.5.2 wahrscheinliche Migréne mit
Aura kodiert werden.
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1.4.3 Migranoser Infarkt

Beschreibung:

Ein oder mehrere im Laufe einer typischen Migraneattacke mit Aura
einsetzende Aurasymptom(e) verbunden mit einer in der zerebralen
Bildgebung nachgewiesenen ischamischen Lasion in einem relevanten
Areal.

Diagnostische Kriterien:

A. Migraneattacke, die die Kriterien B und C erfllt

B. Die aktuelle Attacke bei einem Patienten mit 1.2 Migrdne mit Aura
ist typisch fir frihere Attacken, mit der Ausnahme, dass ein oder
mehrere Aurasymptom(e) fir >60 Minuten persistieren?

C. Die zerebrale Bildgebung zeigt einen ischamischen Infarkt in einem
relevanten Hirnareal

D. Nicht besser erklart durch eine andere Diagnose.

Anmerkung:

1. Es kann zum Auftreten zusatzlicher, auf den Hirninfarkt
zurtckzufihrender Symptome kommen.

Kommentar:

Ein ischamischer Infarkt bei Migranepatienten kann definiert sein als
Hirninfarkt aus anderen Grinden bei gleichzeitig bestehender 1. Migréne,
als Hirninfarkt aus anderen Grinden mit Symptomen, die einer 1.2
Migréne mit Aura ahneln oder als Hirninfarkt im Ablauf einer typischen
Attacke einer 1.2 Migrdne mit Aura. Nur letzteres erflllt die Kriterien
eines 1.4.3 migrandésen Infarkts.

Ein 1.4.3 migrdndéser Infarkt tritt meist in der posterioren Zirkulation und
bei jingeren Frauen auf.

Ein zweifach erhdhtes Risiko flir ischamische Infarkte bei
Migranepatienten mit einer 1.2 Migréne mit Aura lieB sich in mehreren
bevdlkerungsbezogenen Studien nachweisen. Es ist jedoch festzuhalten,
dass es sich bei diesen Infarkten nicht um migranése Infarkte handelt.
Die Wirkmechanismen hinter dem erhdhten Risiko eines ischamischen
Infarkts bei Migranepatienten bleibt unklar; ebenso ist die Beziehung
zwischen erhdhtem Risiko, Aurahaufigkeit und der Natur der
Aurasymptome, die das héhere Risiko kennzeichnen, unbekannt. Die
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meisten Untersuchungen ergaben, dass ein Zusammenhang zwischen
einer 1.1 Migrdne ohne Aura und einem ischamischen Infarkt fehlt.

1.4.4 Epileptische Anfidlle, durch Migraneaura getriggert

Beschreibung:

Epileptischer Anfall, der durch eine Migrane mit Aura getriggert wurde.

Diagnostische Kriterien:

A. Ein epileptischer Anfall, der die diagnostischen Kriterien eines
Epilepsietyps sowie Kriterum B unten erflllt

B. Dieser epileptische Anfall ereignet sich bei einem Patienten mit 1.2
Migréne mit Aura wahrend oder innerhalb 1 Stunde nach einer
Migraneattacke mit Aura

C. Nicht besser erklart durch eine andere Diaghose.

Kommentar:

Migrane und Epilepsie sind Prototypen von paroxysmalen zerebralen
Anfallsleiden. Wahrend migraneahnliche Kopfschmerzen in der postiktalen
Phase bei Epilepsie relativ haufig sind, kénnen manchmal auch
epileptische Anfélle wahrend oder im Anschluss an eine Migrane auftreten.
Dieses seltene Phanomen, als Migralepsie bezeichnet, wurde zunachst bei
Patienten mit einer 1.2 Migrdne mit Aura beschrieben.

Belege fur einen Zusammenhang mit einer 1.1 Migrdne ohne Aura fehlen.

1.5 Wahrscheinliche Migrane

Friiher verwendeter Begriff:

Migraneartige Storung.

An anderer Stelle kodiert:

Migraneartige Kopfschmerzen als Folge einer anderen Erkrankung
(symptomatische Migrédne) werden entsprechend dieser Erkrankung
kodiert.
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Beschreibung:

Migraneartige Attacken, bei denen ein Merkmal fehlt, das erforderlich ist,
um die Kriterien eines der oben aufgefiihrten Migranetypen oder
Subtypen vollstandig zu erflillen und die nicht die Kriterien einer anderen
Kopfschmerzerkrankung erftllen.

Diagnostische Kriterien:

A. Attacken, die mit einer Ausnahme die Kriterien A bis D einer 1.1
Migréne ohne Aura oder mit einer Ausnahme die Kriterien A bis C
einer 1.2 Migrane mit Aura erfillen

B. Attacken, die nicht die ICHD-3-Kriterien einer anderen
Kopfschmerzerkrankung erfillen

C. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

Kommentar:

Beim Stellen einer Kopfschmerzdiagnose sollten Attacken, die sowohl die
Kriterien eines 2. Kopfschmerzes vom Spannungstyp als auch die flr eine
1.5 wahrscheinliche Migréne erfillen, gemaBl der allgemeinen Regel, dass
eine definitive Diagnose grundsatzlich Vorrang vor einer wahrscheinlichen
Diagnose hat, als Ersteres kodiert werden. Im Fall von Patienten, bei
denen jedoch bereits eine Migranediagnose vorliegt und bei denen es
darum geht, die Anzahl der erlittenen Attacken zu zahlen (z. B. zur
Ergebnismessung im Rahmen einer Arzneimittelstudie), sollten Attacken,
die die Kriterien fur eine 1.5 wahrscheinliche Migrédne erfillen, als Migrane
zahlen. Der Grund dafur ist der, dass leichtere Migraneattacken oder frih
behandelte Attacken oft nicht alle Merkmale aufweisen, die flir eine
Diagnose der Migraneattacke erforderlich sind, aber dennoch auf
bestimmte Migranebehandlungen ansprechen.

1.5.1 Wahrscheinliche Migrane ohne Aura

Diagnostische Kriterien:

A. Die Attacken erfullen mit einer Ausnahme die Kriterien A-D fur 1.1
Migréne ohne Aura

B. Die Attacken erflllen nicht die ICHD-3-Kriterien einer anderen
Kopfschmerzerkrankung

C. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.
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1.5.2 Wahrscheinliche Migrane mit Aura

Diagnostische Kriterien:

A. Die Attacken erflllen mit einer Ausnahme die Kriterien A-C flr 1.2
Migrédne mit Aura oder eines Subtyps von dieser

B. Die Attacken erflillen nicht die ICHD-3-Kriterien einer anderen
Kopfschmerzerkrankung

C. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

1.6 Episodische Syndrome, die mit einer Migrane in
Verbindung stehen konnen

Friiher verwendete Begriffe

Periodische Syndrome in der Kindheit; periodische Kindheitssyndrome.

Kommentar:

Diese Gruppe von Krankheitsbilder tritt bei Patienten auf, die auch eine
1.1 Migréne ohne Aura oder 1.2 Migréne mit Aura aufweisen oder bei
denen eine erhdhte Wahrscheinlichkeit besteht, dass sie eine dieser
beiden Stérungen entwickeln. Obwohl die Vorgeschichte deren Auftreten
in der Kindheit zeigt, kann beides auch im Erwachsenenalter auftreten.

Zu den weiteren Krankheitsbildern, die bei diesen Patienten auftreten
kdnnen, gehéren episodische Reiselbelkeit und periodische
Schlafstérungen wie Schlafwandeln, Sprechen im Schlaf, Pavor nocturnus
und Zahneknirschen.

1.6.1 Rezidivierende gastrointestinale Stérungen

Friiher verwendete Begriffe

Chronische Bauchschmerzen; funktionelle Bauchschmerzen; funktionelle
Dyspepsie; Reizdarmsyndrom; funktionelles Bauchschmerzsyndrom.
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Beschreibung:

Rezidivierende episodische Bauchschmerz- und/oder -
beschwerdeattacken, Ubelkeit und/oder Erbrechen, die unregelméBig,
chronisch oder in absehbaren Zeitabstanden auftreten und mit Migrane in
Verbindung stehen kdnnen.

Diagnostische Kriterien:

A. Mindestens 5 Attacken mit ausgepragten Attacken von
Bauchschmerzen und/oder Bauchbeschwerden und/oder Ubelkeit
und/oder Erbrechen

B. Normale Untersuchung und Beurteilung des Magen-Darm-Traktes

C. Nicht auf eine andere Erkrankung zurtckzufthren.

1.6.1.1 Zyklische Erbrechen

Beschreibung:

Episodisch wiederkehrende Attacken mit starker Ubelkeit und Erbrechen,
Ublicherweise mit stereotypischen Ablauf bei dem Betroffenen. Die
Attacken kénnen mit Blasse und Lethargie verbunden sein. Vollstandige
Ruckbildung der Symptome zwischen den Attacken.

Diagnostische Kriterien:

A. Mindestens 5 Attacken mit starker Ubelkeit und Erbrechen, welche
die Kriterien B und C erflillen

B. Beim Betroffenen stereotyp ablaufend und mit absehbarer
Periodizitat wiederkehrend

C. Alles von Folgendem:
1. Ubelkeit und Erbrechen treten mindestens viermal pro Stunde

auf

2. Attacken dauern =1 Stunde, bis zu 10 Tage
3. Attacken treten im Abstand von =1 Woche auf

D. Vollstandige Symptomfreiheit zwischen den Attacken
E. Nicht auf eine andere Erkrankung zurlickzufithrent.
Anmerkung:

1. Insbesondere ergibt die Vorgeschichte und kérperliche

Untersuchung keinen Hinweis auf eine gastrointestinale Erkrankung.
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Kommentar:

Das 1.6.1.1 Zyklische Erbrechen ist typischerweise eine sich selbst
limitierende episodische Erkrankung des Kindesalters. Zwischen den
einzelnen Episoden besteht véllige Beschwerdefreiheit. Kennzeichnend ist
seine zyklische Wiederkehr, und die Attacken sind absehbar.

Diese Erkrankung wurde in der ICHD-2 erstmals als periodisches Syndrom
in der Kindheit aufgeftihrt. Das klinische Bild ahnelt den
Begleitsymptomen der Migrane und vielfaltige Untersuchungen in den
letzten Jahren haben eine Verwandtschaft des 1.6.1.1 Zyklischen
Erbrechen mit der Migréane nahegelegt.

1.6.1.2 Abdominelle Migrédne

Beschreibung:

Idiopathische, wiederkehrende Stérung, die vor sich vor allem bei Kindern
in Form von mittellinienbetonten Bauchschmerzen manifestiert, welche 2
bis 72 Stunden anhalten. Der Schmerz ist von mittlerer bis schwerer
Intensitit und assoziiert mit vasomotorischen Symptomen, Ubelkeit und
Erbrechen. Kein Kopfschmerz zwischen diesen Episoden.

Diagnostische Kriterien:

A. Mindestens 5 Attacken mit abdominellen Schmerzen, welche die
Kriterien B-D erflllen

B. Die abdominellen Schmerzen weisen mindestens zwei der drei
folgenden Charakteristika auf:
1. Lokalisation im Bereich der Mittellinie, periumbilikal oder diffus
2. dumpfer oder ,wunder" Charakter
3. mittlere oder starke Schmerzintensitat

C. Wahrend der Attacken sind mindestens zwei der folgenden Punkte

erfallt:
1. Appetitlosigkeit
2. Ubelkeit
3. Erbrechen
4. Blasse
D. Attacken dauern unbehandelt oder erfolglos behandelt 2 bis 72
Stunden

m

Vollstandige Symptomfreiheit zwischen den Attacken
F. Nicht auf eine andere Erkrankung zurlickzufiihren?.
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Anmerkung:

1. Insbesondere ergibt die Vorgeschichte und kdrperliche
Untersuchung keinen Hinweis auf eine gastrointestinale oder renale
Erkrankung oder eine solche konnte durch geeignete
Untersuchungen ausgeschlossen werden.

Kommentar:

Der Schmerz bei einer 1.6.1.2 abdominellen Migrdne ist schwer genug,
um die normalen Alltagsaktivitdten zu beeintrachtigen.

Bei kleineren Kindern wird das Vorliegen von Kopfschmerzen oft
Ubersehen. Es ist eine sorgfaltige Anamnese zum Vorhandensein oder
Fehlen von Kopfschmerzen zu erheben. Werden Kopfschmerzen wahrend
der Attacken ermittelt, sollte die Diagnose einer 1.1 Migrdne ohne Aura in
Betracht gezogen werden.

Den Kindern fallt es hdufig schwer, zwischen Appetitlosigkeit und Ubelkeit
zu unterscheiden. Die Blasse ist haufig von dunklen Ringen unter den
Augen begleitet. Bei einigen Patienten ist eine Gesichtsrétung das
vorherrschende vasomotorische Phanomen.

Die meisten Kinder mit einer abdominellen Migrane entwickeln im Laufe
ihres Lebens Migranekopfschmerzen.

1.6.2 Gutartiger paroxysmaler Schwindel

Beschreibung:

Diese Stoérung ist durch wiederkehrende kurze Schwindelattacken
charakterisiert, die ohne Vorwarnung bei ansonsten gesunden Kindern
auftreten und sich spontan zuriickbilden.

Diagnostische Kriterien:

A. Mindestens 5 Attacken, welche die Kriterien B und C erfillen

B. Schwindelattacken?!, die ohne Vorwarnung auftreten, mit maximaler
Intensitat zu Beginn, und die sich ohne Bewusstseinsverlust
innerhalb von Minuten bis Stunden spontan zurlickbilden

C. Mindestens eines der folgenden assoziierten Symptome oder
Symptom:
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Nystagmus

Ataxie

Erbrechen

Blasse

. Angstlichkeit

D. Unauffalliger neurologischer Untersuchungsbefund und unauffallige
audiometrische und vestibulare Funktionen zwischen den Attacken

“hwN =

E. Nicht auf eine andere Erkrankung zurlickzufiihren?.
Anmerkung:
1. Jingere Kinder mit Schwindel sind unter Umstanden nicht in der

Lage, Schwindelsymptome zu beschreiben. Elterlicherseits
beobachtete episodische Perioden der Gangunsicherheit kénnen bei
jungeren Kindern als Schwindel interpretiert werden.

2. Insbesondere sind Tumore der hinteren Schadelgrube, epileptische
Anfalle und vestibuldare Stérungen auszuschlieBen.

Kommentar:

Die Beziehung zwischen einem 1.6.2 gutartigen paroxysmalen Schwindel
und einer A1.6.6 vestibuldren Migrédne (siehe Anhang) bedarf naherer
Untersuchung.

1.6.3 Gutartiger paroxysmaler Torticollis

Beschreibung:

Episodisch wiederkehrende Schragneigung des Kopfes zu einer Seite,
eventuell mit leichter Rotation, die sich spontan zurickbildet. Die
Erkrankung tritt bei Sauglingen und Kleinkindern auf und beginnt im
ersten Lebensjahr.

Diagnostische Kriterien:

A. Wiederkehrende Attacken! in der friithen Kindheit, welche die
Kriterien B und C erfillen

B. Schragneigung des Kopfes zu einer Seite, mit oder ohne leichte
Drehung, die nach Minuten bis Tagen zurlickgeht

C. Mindestens eines der folgenden assoziierten Symptome oder
Symptom:
1. Blasse
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2. Reizbarkeit

3. Unwohlsein

4. Erbrechen

5. Ataxie?
D. Normale neurologische Untersuchung zwischen den Attacken
E. Nicht auf eine andere Erkrankung zurlickzufithren3.
Anmerkung:

1. Attacken treten meist im Monatsabstand wieder auf.

2. Ataxie ist bei alteren Kindern innerhalb der betroffenen Altersgruppe
wahrscheinlicher.

3. Die differentialdiagnostische Abklarung umfasst die von
gastrodsophagealem Reflux, idiopathischer Torsionsdystonie und
komplexen partiellen Anféllen, besondere Aufmerksamkeit ist jedoch
der hinteren Schadelgrube und dem kraniozervikalen Ubergang
zuzuwenden, wo angeborene oder erworbene Lasionen einen
Torticollis bewirken kénnen.

Kommentar:

Der Kopf des Kindes lasst sich wahrend der Attacken in die
Neutralposition zurlickdrehen. Zwar kann ein gewisser Widerstand
vorhanden sein, dieser lasst sich jedoch Uberwinden.

Diese Beobachtungen bedlirfen einer weiteren Validierung mit Hilfe von
Patiententageblchern, strukturierten Interviews und einer Erhebung von
Langsschnittdaten.

Ein 1.6.3 gutartiger paroxysmaler Torticollis kann sich zu einem 1.6.2
gutartigen paroxysmalen Schwindel oder einer 1.2 Migrdne mit Aura
entwickeln (vor allem 1.2.2 Migrdne mit Hirnstammaura) oder ohne
weitere Symptome aufhdren.
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2. Kopfschmerz vom Spannungstyp

2.1 Selten auftretender episodischer Kopfschmerz vom
Spannungstyp
2.1.1 Selten auftretender episodischer Kopfschmerz vom
Spannungstyp mit perikranieller Schmerzempfindlichkeit
2.1.2 Selten auftretender episodischer Kopfschmerz vom

Spannungstyp ohne perikranielle
Schmerzempfindlichkeit

2.2 Haufig auftretender episodischer Kopfschmerz vom
Spannungstyp
2.2.1 Haufig auftretender episodischer Kopfschmerz vom
Spannungstyp mit perikranieller Schmerzempfindlichkeit
2.2.2 Haufig auftretender episodischer Kopfschmerz vom

Spannungstyp ohne perikranielle
Schmerzempfindlichkeit

2.3 Chronischer Kopfschmerz vom Spannungstyp
2.3.1 Chronischer Kopfschmerz vom Spannungstyp mit
perikranieller Schmerzempfindlichkeit
2.3.2 Chronischer Kopfschmerz vom Spannungstyp ohne
perikranielle Schmerzempfindlichkeit
2.4 Wahrscheinlicher Kopfschmerz vom Spannungstyp
2.4.1 Wahrscheinlicher selten auftretender, episodischer
Kopfschmerz vom Spannungstyp
2.4.2 Wahrscheinlicher haufig auftretender episodischer
Kopfschmerz vom Spannungstyp
2.4.3 Wahrscheinlicher chronischer Kopfschmerz vom
Spannungstyp

Friiher benutzte Begriffe:

Spannungskopfschmerz, Muskelkontraktionsschmerz, psychomyogener
Kopfschmerz, Stresskopfschmerz, gemeiner Kopfschmerz, essenzieller
Kopfschmerz, idiopathischer Kopfschmerz, psychogener Kopfschmerz.

An anderer Stelle kodiert:

Ahnliche Kopfschmerzen wie die vom Spannungstyp als sekundére Folge
einer anderen Erkrankung werden entsprechend dieser anderen
Erkrankung kodiert.
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Primarer und/oder sekundérer Kopfschmerz?

Je nach Umstand gelten fir den Kopfschmerz vom Spannungstyp drei
Regeln:

1. Tritt ein neuer Kopfschmerz mit den Charakteristika eines
Kopfschmerzes vom Spannungstyp zum ersten Mal in zeitlichem
Zusammenhang mit einer anderen Erkrankung auf, von der bekannt
ist, dass sie Kopfschmerzen hervorrufen kann oder dieser erflllt
sonstige Kriterien, die fur eine Verursachung durch diese andere
Erkrankung sprechen, wird dieser neu aufgetretene Kopfschmerz als
sekundarer Kopfschmerz zurtckzuflihren auf die ursachliche
Erkrankung kodiert.

2. Wenn aber ein vorbestehender Kopfschmerz vom Spannungstyp im
engen zeitlichen Zusammenhang mit einer solchen Erkrankung
chronisch wird, sollten beide Diagnosen, die urspringliche eines
Kopfschmerzes vom Spannungstyp und die sekundare
Kopfschmerzdiagnose, vergeben werden.

3. Wenn ein vorbestehender Kopfschmerz vom Spannungstyp sich
deutlich verschlechtert (Ublicherweise wird hierunter eine
Verdopplung der Haufigkeit und/oder der Intensitat verstanden) und
dies im engen zeitlichen Zusammenhang mit einer solchen
ursachlichen Erkrankung auftritt, wird sowohl der vorbestehende
Kopfschmerz vom Spannungstyp als auch der sekundare
Kopfschmerz diagnostiziert, wenn es Anhalt daftr gibt, dass diese
Erkrankung Kopfschmerzen hervorrufen kann.

Besteht ein chronischer Kopfschmerz vom Spannungstyp und ein
MedikamentenlUbergebrauch, ist der zeitliche Zusammenhang haufig
schwer nachzuweisen. Daher werden in solchen Fallen jeweils beide
Diagnosen, 2.3 chronischer Kopfschmerz vom Spannungstyp und 8.2
Kopfschmerz zurtickzufiihren auf einen Medikamentenibergebrauch
vergeben.

Einleitung

2. Kopfschmerz vom Spannungstyp ist sehr verbreitet, die
Lebenszeitpravalenz in der Allgemeinbevoélkerung reicht verschiedenen
Studien zufolge von 30% bis 78%. Der Kopfschmerz hat eine hohe sozio-
6konomische Bedeutung.

Auch wenn dieser Kopfschmerz friher als primar psychogen eingeordnet
wurde, legt eine Reihe von Studien nach der Publikation der ICHD-1 den
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Schluss nahe, dass zumindest flir schwerere Subtypen des Kopfschmerzes
vom Spannungstyp eine neurobiologische Grundlage besteht.

Die Aufteilung des 2. Kopfschmerzes vom Spannungstyp in einen
episodischen und einen chronischen Verlaufstyp, welche durch die ICHD-1
vorgenommen wurde, hat sich als ausgesprochen nutzlich erwiesen. In
der ICHD-2 wurde die episodische Variante noch unterteilt in einen selten
auftretenden Subtyp mit Kopfschmerzepisoden, die weniger als einmal im
Monat auftreten und einen Subtyp mit hdufig auftretenden episodischen
Kopfschmerzen vom Spannungstyp. Ein 2.2 hdufig auftretender
episodischer Kopfschmerz vom Spannungstyp kann mit ausgepragter
Beeintrachtigung einhergehen und gelegentlich eine aufwandige
medikamentdse Therapie notwendig machen. Im Gegensatz dazu hat der
2.1 selten auftretende episodische Kopfschmerz vom Spannungstyp, der
in der Allgemeinbevdlkerung weit verbreitet ist, Gblicherweise wenig
Beeintrachtigung zur Folge und bendtigt meist keine intensive
medizinische Evaluation. Die Abgrenzung eines 2.1 selten auftretenden
Kopfschmerzes vom Spannungstyp von einem 2.2 hdufig auftretenden
Kopfschmerz vom Spannungstyp erfasst Individuen, die Ublicherweise
keine medizinische Behandlung bendétigen als eigene Kategorie und
verhindert, dass fast die gesamte Bevdlkerung eine erhebliche
Kopfschmerzerkrankung diagnostiziert bekommt — wahrend es gleichzeitig
eine Klassifikation ihrer Kopfschmerzen erlaubt. 2.3 chronischer
Kopfschmerz vom Spannungstyp ist eine ernsthafte Erkrankung, die eine
erhebliche Einschrankung der Lebensqualitdt und Beeintrachtigung mit
sich bringt.

Die exakten Pathomechanismen bei einem 2. Kopfschmerz vom
Spannungstyp sind unbekannt. Periphere Schmerzmechanismen scheinen
insbesondere bei einem 2.1 selten auftretenden episodischen
Kopfschmerz vom Spannungstyp und einem 2.2 hdufig auftretenden
episodischen Kopfschmerz vom Spannungstyp relevant zu sein,
wohingegen bei 2.3 chronischem Kopfschmerz vom Spannungstyp
zentrale Schmerzmechanismen eine bedeutendere Rolle spielen. Erhdhte
perikranielle Druckempfindlichkeit bei der manuellen Palpation ist der am
haufigsten auffallige Befund bei Patienten mit 2. Kopfschmerz vom
Spannungstyp: Sie besteht in der Regel auch zwischen den Attacken,
nimmt im Verlauf mit Zunahme der Schmerzintensitat und mit der
Kopfschmerzhaufigkeit eher zu. Die erhéhte Druckschmerzhaftigkeit
dirfte pathophysiologisch von Bedeutung sein. Deshalb unterschied die
ICHD-2 zwischen Patienten mit und ohne eine solche Stérung der
perikraniellen Muskeln - eine Untergliederung, die auch in der ICHD-3
beibehalten wurde, um weitere Forschung auf diesem Gebiet anzuregen.

Das Bestehen einer perikraniellen Druckempfindlichkeit lasst sich durch
manuelle Palpation leicht feststellen. Mit kleinen kreisenden Bewegungen
des Zeige- und Mittelfingers und durch Ausibung von festem Druck (am
besten mit Hilfe eines Palpometers) lasst sich die lokale
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Druckempfindlichkeit flr die Mm. frontalis, temporalis, masseter,
pterygoideus, sternocleidomastoideus, splenius and trapezius auf einer
Skala von 0 bis 3 ermitteln. Aus diesen Werten kann flr jeden Patienten
ein Summenscore gebildet werden, aus dem die Druckempfindlichkeit
insgesamt hervorgeht. MaBnahmen dieser Art bieten eine nitzliche
Orientierung flr die Therapie und zusatzliche Méglichkeiten, dem
Patienten Zusammenhange aufzuzeigen.

Die diagnostische Schwierigkeit bei den primaren
Kopfschmerzerkrankungen besteht in der Abgrenzung zwischen einem
Kopfschmerz vom Spannungstyp und einer leichten Migrane ohne Aura.
Dies wird dadurch noch erschwert, dass Patienten mit haufigen
Kopfschmerzen haufig an beiden Krankheitsbildern leiden. Es wurde
angeregt, die Diagnosekriterien fir den 2. Kopfschmerz vom
Spannungstyp starker einzugrenzen, um die Migrane phanotypisch besser
abgrenzen zu kénnen. Kriterien hierfir wurden im Anhang der ICHD-2 als
A2, Kopfschmerz vom Spannungstyp, vorgeschlagen. Gleichzeitig
reduziert diese Erhdhung der Spezifitat jedoch die Sensitivitat der
Diagnosekriterien und erhoht die Anzahl der Patienten, die lediglich unter
2.4 wahrscheinlicher Kopfschmerz vom Spannungstyp oder 1.5
wahrscheinliche Migrdne klassifiziert werden. Das Ergebnis ist ein
groBerer Prozentsatz von Patienten, deren Kopfschmerz sich lediglich als
ein 2.4 wahrscheinlicher Kopfschmerz vom Spannungstyp oder eine 1.5
wahrscheinliche Migrédne klassifizieren lasst. Angesichts dessen, dass
bislang noch nicht gezeigt werden konnte, dass diese Veranderung von
Vorteil ware, verbleiben diese strengeren Diagnosekriterien im Anhang,
sollten jedoch lediglich zu Forschungszwecken angewendet werden. Das
Klassifikationskomitee empfiehlt den Vergleich zwischen Patienten, die
jeweils nach diesen Kriterien diagnostiziert wurde — nicht nur zur
Charakterisierung klinischer Merkmale, sondern auch, um Einblicke in die
pathophysiologischen Mechanismen und das Ansprechen auf
Behandlungen zu erhalten.

2.1 Selten auftretender episodischer Kopfschmerz vom
Spannungstyp

Beschreibung:

Selten auftretender episodischer Kopfschmerz, der typischerweise
beidseitig als Einengung oder Druck wahrgenommen wird, in seiner
Intensitat als leicht bis mittelstark eingeschatzt werden und zwischen
Minuten und Tagen anhalten kann. Der Kopfschmerz nimmt bei
kdrperlicher Routineaktivitat nicht zu und ist nicht begleitet von Ubelkeit,
jedoch Licht- oder Gerauschempfindlichkeit kébnnen vorhanden sein.
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Diagnostische Kriterien:

A. Mindestens 10 Kopfschmerzattacken, die im Durchschnitt weniger
als einmal im Monat auftreten (<12 Kopfschmerztage pro Jahr) und
die Kriterien B bis D erfillen.

B. Die Kopfschmerzdauer liegt zwischen 30 Minuten und 7 Tagen.

C. Der Kopfschmerz weist mindestens zwei der folgenden
Charakteristika auf:

1. Beidseitige Lokalisation

2. Schmerzcharakter drickend oder beengend, nicht pulsierend

3. Leichte bis mittlere Schmerzintensitat

4. Keine Verstarkung durch kérperliche Routineaktivitat wie Gehen
oder Treppensteigen

D. Beide der folgenden Punkte sind erfullt:

1. Fehlen von Ubelkeit oder Erbrechen
2. Es darf entweder eine Photophobie oder eine Phonophobie, nicht
jedoch beides vorhanden sein

E. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose!.

Anmerkung:

1. Erfullt der Kopfschmerz sowohl die Kriterien flr eine 1.5

wahrscheinliche Migrdne und einen 2.1 selten auftretenden
episodischen Kopfschmerz vom Spannungstyp, sollte er gemaB der
allgemeinen Regel, dass definitive Diagnosen immer Vorrang haben
gegenuber wahrscheinlichen, als 2.1 selten auftretender
episodischer Kopfschmerz vom Spannungstyp (oder als der
entsprechende Subtyp davon, flr den die Kriterien erflllt sind)
kodiert werden.

2.1.1 Selten auftretender episodischer Kopfschmerz vom

Spannungstyp mit perikranieller Schmerzempfindlichkeit

Diagnostische Kriterien:

A.

B.

Kopfschmerzepisoden, die Kriterien flr einen 2.1 selten
auftretenden episodischen Kopfschmerz vom Spannungstyp erfillen
Erhohte perikranielle Schmerzempfindlichkeit bei manueller
Palpation.
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2.1.2 Selten auftretender episodischer Kopfschmerz vom
Spannungstyp ohne perikranielle Schmerzempfindlichkeit

Diagnostische Kriterien:

A. Kopfschmerzepisoden, die die Kriterien flr einen 2.1 selten
auftretenden episodischen Kopfschmerz vom Spannungstyp erfillen
B. Keine erhdhte perikranielle Schmerzempfindlichkeit.

2.2 Haufig auftretender episodischer Kopfschmerz vom
Spannungstyp

Beschreibung:

Haufig auftretende Kopfschmerzepisoden mit einer Dauer von Minuten bis
Tagen. Der Schmerz ist typischerweise beidseits lokalisiert und von
drickendem, beengenden Charakter. Er erreicht eine leichte bis maBige
Intensitat und dauert Minuten bis Tage. Er verstarkt sich nicht durch
korperliche Routineaktivitdten. Es besteht keine begleitende Ubelkeit,
aber Photophobie oder Phonophobie kénnen vorhanden sein.

Diagnostische Kriterien:

A. Wenigstens 10 Kopfschmerzepisoden, die die Kriterien B bis D
erfillen und durchschnittlich an 1 bis 14 Tagen/Monat fur >3
Monate (>12 und <180 Tage/Jahr) auftreten

B. Die Kopfschmerzdauer liegt zwischen 30 Minuten und 7 Tagen

C. Der Kopfschmerz weist mindestens 2 der folgenden vier
Charakteristika auf:

1. beidseitige Lokalisation

2. Schmerzcharakter drickend oder beengend (nicht pulsierend

3. leichte bis mittlere Schmerzintensitat

4. keine Verstarkung durch kérperliche Routineaktivitaten wie
Gehen oder Treppensteigen

D. Beide folgenden Punkte sind erfullt:

1. keine Ubelkeit oder Erbrechen

2. Photophobie oder Phonophobie, nicht jedoch beides kann
vorhanden sein

E. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose!.
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Anmerkung:

1. Erfullt der Kopfschmerz sowohl die Kriterien fir eine 1.5
wahrscheinliche Migrdne und einen 2.2 hdufig auftretenden
episodischen Kopfschmerz vom Spannungstyp, sollte er unter 2.2
héufig auftretender episodischer Kopfschmerz vom Spannungstyp
(oder als den Subtyp hiervon, fur den die Kriterien erfillt sind)
kodiert werden, gemaB der allgemeinen Regel, dass definitive
Diagnosen immer Vorrang gegeniber wahrscheinlichen Diagnosen
haben.

Kommentar:

Ein 2.2 hdufig vorkommender episodischer Kopfschmerz vom
Spannungstyp tritt oft gemeinsam mit einer 1.1 Migrdne ohne Aura auf.
Beide sollten idealerweise in einem Kopfschmerztagebuch aufgezeichnet
werden, da ihre Behandlung sich deutlich unterscheidet. Es ist daher von
groBter Wichtigkeit, Patienten zu schulen, zwischen diesen
Kopfschmerztypen zu differenzieren, damit sie jeweils die richtige
Behandlung wahlen und um damit einen Medikamentenutbergebrauch und
die nachteiligen Folgen eines 8.2 Kopfschmerzes zurlickzufiihren auf einen
Medikamentenibergebrauch zu verhindern.

2.2.1 Haufig auftretender episodischer Kopfschmerz vom
Spannungstyp mit perikranieller Schmerzempfindlichkeit

Diagnostische Kriterien:

A. Die Episoden erfillen die Kriterien flr einen 2.2 hiufigen
episodischen Kopfschmerz vom Spannungstyp

B. Erhéhte Schmerzempfindlichkeit der perikraniellen Muskulatur bei
manueller Palpation.

2.2.2 Haufig auftretender episodischer Kopfschmerz vom
Spannungstyp ohne perikranielle Schmerzempfindlichkeit

Diagnostische Kriterien:

A. Die Episoden erflillen die Kriterien fur einen 2.2 hdufigen
episodischen Kopfschmerz vom Spannungstyp

B. Keine erhéhte Schmerzempfindlichkeit der perikraniellen Muskulatur
bei manueller Palpation.
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2.3 Chronischer Kopfschmerz vom Spannungstyp

An anderer Stelle kodiert:

4.10 Neu aufgetretener taglicher Kopfschmerz.

Beschreibung:

Erkrankung, die sich aus einem episodischen Kopfschmerz vom
Spannungstyp entwickelt und mit taglichen oder sehr haufigen
Kopfschmerzepisoden mit einer Dauer von Stunden bis Tagen einhergeht
oder kontinuierlich vorhanden ist. Der Schmerz ist typischerweise
beiderseits lokalisiert und von drickendem, beengendem Charakter. Er
erreicht eine leichte bis mittelstarke Intensitat und verstarkt sich nicht
durch kdérperliche Routineaktivitaten. Milde Ubelkeit, Photophobie oder
Phonophobie kénnen vorhanden sein.

Diagnostische Kriterien:

A. Ein Kopfschmerz, der die Kriterien B bis D erfillt, tritt an
durchschnittlich >15 Tagen/Monaten Uber >3 Monate (>180
Tage/Jahr) auf

B. Der Kopfschmerz halt fir Stunden bis Tage an oder ist kontinuierlich
vorhanden

C. Der Kopfschmerz weist mindestens 2 der folgenden Charakteristika
auf:

1. Beidseitige Lokalisation

2. Schmerzcharakter drickend oder beengend, nicht pulsierend
3. Leichte bis mittelstarke Schmerzintensitat
4,

Keine Verstarkung durch kérperliche Routineaktivitaten wie
Gehen oder Treppensteigen

D. Beide folgenden Punkte sind erfullt:
1. hdchstens eines ist vorhanden: leichte Ubelkeit oder
Photophobie oder Phonophobie
2. weder Erbrechen noch mittelstarke bis starke Ubelkeit
E. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnoseli?:3,

Anmerkung:

1. Sowohl die Diagnose eines 2.3 chronischen Kopfschmerzes vom
Spannungstyp als auch die einer 1.3 chronischen Migrédne setzen
voraus, dass diese an 15 oder mehr Tagen/Monaten aufgetreten
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sind. Bei einem 2.3 chronischen Kopfschmerz vom Spannungstyp
muss der Kopfschmerz an mindestens 15 Tagen die Kriterien B bis
D flr einen 2.2 hdufig auftretenden episodischen Kopfschmerz vom
Spannungstyp erflillen; flr eine 1.3 chronische Migrédne muss der
Kopfschmerz an mindestens 8 Tagen die Kriterien B bis D fur eine
1.1 Migrédne ohne Aura erflullen. Patienten kdnnen daher samtliche
Kriterien flr beide Diagnosen erflllen, etwa indem sie an 25
Tagen/Monat unter Kopfschmerzen leiden, die an 8 Tagen die
Kriterien flr eine Migrane erflllen und an 17 Tagen die Kriterien flr
einen Kopfschmerz vom Spannungstyp. In solchen Fallen sollte nur
die Diagnose lediglich 1.3 chronische Migréne lauten.

. Der 2.3 chronische Kopfschmerz vom Spannungstyp entwickelt sich

mit der Zeit aus einem 2.2 hédufigen episodischen Kopfschmerz vom
Spannungstyp; wenn die Kriterien A bis E von einem Kopfschmerz
erfullt werden, der eindeutig taglich auftritt und binnen weniger als
24 Stunden nach seine ersten Auftreten nicht remittiert ist, erfolgt
eine Kodierung unter 4.10 neu aufgetretener taglicher Kopfschmerz.
Wird die Art und Weise des Kopfschmerzbeginns nicht erinnert oder
ist der Beginn unklar, sollte eine Kodierung unter 2.3 chronischer
Kopfschmerz vom Spannungstyp erfolgen.

. In vielen unklaren Fallen spielt ein MedikamentenUbergebrauch eine

Rolle. Ist hier Kriterium B einer der Subtypen von 8.2 Kopfschmerz
zurdckzufihren auf einen Medikamentenibergebrauch und sind
gleichzeitig die Kriterien fur einen 2.3 chronischen Kopfschmerz
vom Spannungstyp erflllt, ist die Grundregel, sowohl unter 2.3
chronischer Kopfschmerz vom Spannungstyp als auch unter 8.2
Kopfschmerz zurtickzuftihren auf einen Medikamentenibergebrauch
zu kodieren. Nach Medikamentenentzug sollte die Diaghose
reevaluiert werden: es kommt nicht selten vor, dass die Kriterien
flr einen 2.3 chronischen Kopfschmerz vom Spannungstyp dann
nicht mehr erflllt sind und der Patient zu dem einen oder anderen
episodischen Kopfschmerztyp zuriickkehrt. Bleibt die Erkrankung
nach Medikamentenentzug chronisch, entfallt die Diagnose 8.2
Kopfschmerz zurtiickzuftihren auf einen Medikamentenibergebrauch.

2.3.1 Chronischer Kopfschmerz vom Spannungstyp mit

perikranieller Schmerzempfindlichkeit

Diagnostische Kriterien:

A.

B.

Der Kopfschmerz erfullt die Kriterien A bis E fur 2.3 chronischer
Kopfschmerz vom Spannungstyp

Erhohte Schmerzempfindlichkeit der perikraniellen Muskulatur bei
manueller Palpation.
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2.3.2 Chronischer Kopfschmerz vom Spannungstyp ohne
perikranielle Schmerzempfindlichkeit

Diagnostische Kriterien:

A. Der Kopfschmerz erfillt die Kriterien flr 2.3 chronischer
Kopfschmerz vom Spannungstyp
B. Keine erhdhte Schmerzempfindlichkeit der perikraniellen Muskulatur

bei manueller Palpation.

2.4 Wahrscheinlicher Kopfschmerz vom Spannungstyp

Beschreibung:

Kopfschmerz vom Spannungstyp, bei dem eines der Merkmale fehlt, die
gegeben sein mlussen, um alle Kriterien flr einen oben kodierten Typ oder
Subtyp eines Kopfschmerzes vom Spannungstyp zu erflllen und der
gleichzeitig nicht die Kriterien flr eine andere Kopfschmerzerkrankung
erflllt.

Kommentar:

Patienten, die einen der untenstehenden Kriteriensatze erfillen, erflllen
unter Umstanden auch die Kriterien fur 1.5.1 wahrscheinliche Migrdne
ohne Aura. In diesen Fallen gilt die allgemeine Grundregel einer
Hierarchisierung, bei der die Diagnose 1. Migrdne und ihre Typen und
Subtypen Vorrang gegenlber der eines 2. Kopfschmerzes vom
Spannungstyp und dessen Typen und Subtypen hat.

2.4.1 Wahrscheinlicher selten auftretender episodischer
Kopfschmerz vom Spannungstyp

Diagnostische Kriterien:

A. Eine oder mehrere Kopfschmerzepisode(n) erfillen mit einer
Ausnahme alle Kriterien A bis D flr einen 2.1 selten auftretenden
episodischen Kopfschmerz vom Spannungstyp

B. Die Episoden erfillen nicht die ICHD-3 Kriterien flr eine andere
Kopfschmerzerkrankung

C. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.
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2.4.2 Wahrscheinlicher haufig auftretender episodischer
Kopfschmerz vom Spannungstyp

Diagnostische Kriterien:

A. Die Kopfschmerzepisoden erflillen mit einer Ausnahme alle Kriterien
A bis D flir einen 2.2 hdufig auftretenden episodischen Kopfschmerz
vom Spannungstyp

B. Die Episoden erflillen nicht die ICHD-3 Kriterien flir eine andere
Kopfschmerzerkrankung

C. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

2.4.3 Wahrscheinlicher chronischer Kopfschmerz vom
Spannungstyp

Diagnostische Kriterien:

A. Die Kopfschmerzepisoden erflillen mit einer Ausnahme alle Kriterien
A bis D flur einen 2.3 chronischen episodischen Kopfschmerz vom
Spannungstyp

B. Die Episoden erflillen nicht die ICHD-3 Kriterien flir eine andere
Kopfschmerzerkrankung

C. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.
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3. Trigemino-autonome
Kopfschmerzerkrankungen (TAK)
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Clusterkopfschmerz

Episodischer Clusterkopfschmerz
Chronischer Clusterkopfschmerz

Paroxysmale Hemikranie

Episodische paroxysmale Hemikranie
Chronische paroxysmale Hemikranie

Short-lasting unilateral neuralgiform headache attacks

3.3.1 Short-lasting unilateral neuralgiform headache attacks
with conjunctival injection and tearing (SUNCT-
Syndrom)

Episodisches SUNCT-Syndrom
Chronisches SUNCT-Syndrom

Short-lasting unilateral neuralgiform headache attacks
with cranial autonomic symptoms (SUNA-Syndrom)
Episodisches SUNA-Syndrom
Chronisches SUNA-Syndrom

3.4 Hemicrania continua
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3.5 Wahrscheinliche trigemino-autonome
Kopfschmerzerkrankung

Wahrscheinlicher Clusterkopfschmerz

Wahrscheinliche paroxysmale Hemikranie

Wahrscheinliche Short-lasting unilateral neuralgiform
headache attacks

3.5.4 Wahrscheinliche Hemicrania continua
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Allgemeiner Kommentar

Primarer und/oder sekundéarer Kopfschmerz?

Fur Kopfschmerzen mit den Merkmalen einer trigemino-autonomen

Kopfschmerzerkrankung (TAK) gelten je nach den Umstanden drei
Grundregeln:

1. Tritt ein neuer Kopfschmerz mit den Charakteristika einer TAK
erstmals in engem zeitlichen Zusammenhang mit einer anderen
Erkrankung auf, von der bekannt ist, dass sie Kopfschmerzen
auslésen kann oder dieser erflllt sonstige Kriterien fur eine
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Verursachung durch diese Erkrankung, wird der Kopfschmerz als
sekundarer Kopfschmerz zurtckzuflihren auf die ursachliche
Erkrankung kodiert.

2. Wenn eine vorbestehende TAK in engem zeitlichen Zusammenhang
mit einer Erkrankung, die als Ursache von Kopfschmerzen
angesehen wird, chronisch wird, sollte sowohl die
Ausgangsdiagnose einer TAK als auch die Diagnhose eines
sekundaren Kopfschmerzes gestellt werden.

3. Wenn sich eine vorbestehende TAK in engem zeitlichem
Zusammenhang mit einer solchen ursachlichen Erkrankung deutlich
verschlechtert (was in der Regel eine mindestens zweifache
Zunahme der Haufigkeit und/oder Schwere bedeutet), sollte sowohl
die Ausgangsdiagnose einer TAK als auch die Diagnose eines
sekundaren Kopfschmerzes gestellt werden, vorausgesetzt, es gibt
Uberzeugende Belege daflir, dass die Erkrankung Kopfschmerzen
ausldsen kann.

Einleitung

Die trigemino-autonomen Kopfschmerzerkrankungen (TAK) teilen die
klinischen Merkmale, dass sie einseitig auftreten und in der Regel von
parasympathischen autonomen Symptomen im Kopfbereich begleitet
werden, die lateralisiert und auf der gleichen Seite wie der Kopfschmerz
auftreten. Experimentelle Untersuchungen und Untersuchungen mit
funktioneller Bildgebung beim Menschen legen nahe, dass diese
Syndrome einen normalen trigemino-parasympathischen Reflex
aktivieren, wahrend die klinischen Symptome einer kraniell lokalisierten
sympathischen Dysfunktion sekundarer Natur sind.

Eine typische Migraneaura wird in Verbindung mit TAK selten beobachtet.

3.1 Clusterkopfschmerz

Friiher verwendete Begriffe

Ziliare Neuralgie, Erythromelalgie des Kopfes, Bing-Erythroprosopalgie,
Hemicrania angioparalytica, Hemicrania periodica neuralgiformis,
Histaminkopfschmerz, Horton-Syndrom, Harris-Horton-Syndrom,
migrandse Neuralgie nach Harris, Petrosusneuralgie nach Gardner,
Sluder-Neuralgie, Neuralgie des Ganglion sphenopalatinum,
Vidianusneuralgie
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An anderer Stelle kodiert:

Ein symptomatischer Clusterkopfschmerz als sekundare Folge einer
anderen Erkrankung wird entsprechend dieser Erkrankung kodiert.

Beschreibung:

Attacken eines schweren, streng einseitigen Schmerzes orbital,
supraorbital, temporal oder in einer Kombination dieser Lokalisationen
von 15 bis 180 Minuten Dauer und einer Haufigkeit von einer Attacke
jeden zweiten Tag bis zu 8 Attacken/Tag. Eines oder mehrere der
nachfolgend genannten Begleitsymptome kommen vor: konjunktivale
Injektion, Lakrimation, nasale Kongestion, Rhinorrhoe, vermehrtes
Schwitzen im Bereich von Stirn und Gesicht, Miosis, Ptosis und/oder
Lidédem und/oder Unruhe oder Agitation.

Diagnostische Kriterien:

A. Mindestens 5 Attacken, die die Kriterien B bis D erfullen
B. Starke oder sehr starke einseitig orbital, supraorbital und/oder
temporal lokalisierte Schmerzattacken, die unbehandelt 15 bis 180
Minuten! anhalten
C. Einer oder beide der folgenden Punkte ist/sind erfullt:
1. mindestens eines der folgenden Symptome oder Zeichen,
jeweils ipsilateral zum Kopfschmerz:
a) konjunktivale Injektion und/oder Lakrimation
b) nasale Kongestion und/oder Rhinorrhoe
C) Lidédem
d) Schwitzen im Bereich der Stirn oder des Gesichtes
e) Miosis und/oder Ptosis
2. korperliche Unruhe oder Agitiertheit
D. Die Attackenfrequenz liegt zwischen 1 jeden zweiten Tag und 8 pro

Tag?
E. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.
Anmerkung:
1. Wahrend eines Teils (aber weniger als der Halfte) des Zeitverlaufes

bei einem 3.1 Clusterkopfschmerz kédnnen die Attacken weniger
schwer sein und/oder klirzer oder langer andauern.

2. Wahrend eines Teils (aber weniger als der Halfte) des Zeitverlaufes
bei einem 3.1 Clusterkopfschmerz kdnnen die Attacken seltener
auftreten.
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Kommentar:

Die Attacken treten Ublicherweise in Serien auf, die Wochen oder Monate
andauern (sogenannte Clusterepisoden). Dazwischen liegen
Remissionszeiten, die meist Monate oder Jahre anhalten. Bei etwa 10%
bis 15% der Patienten tritt jedoch ein 3.1.2 chronischer
Clusterkopfschmerz ohne derartige Remissionen auf. In einer groBen
Serie von Verlaufen konnte gezeigt werden, dass ein Viertel der Patienten
lediglich eine Clusterepisode aufwies. Diese Patienten erfillen die
Kriterien flr einen 3.1 Clusterkopfschmerz und sollten entsprechend
kodiert werden.

Wahrend einer Clusterepisode des 3.1.1 episodischen
Clusterkopfschmerzes und beim 3.1.2 chronischen Clusterkopfschmerz
kommt es regelmaBig zu Attacken. Diese kdénnen durch Alkohol, Histamin
oder Nitroglyzerin ausgel6st werden.

Der Schmerz beim 3.1 Clusterkopfschmerz ist schwerpunktmaBig orbital,
supraorbital oder temporal bzw. an einer Kombination dieser Orte
lokalisiert, kann aber auch in andere Regionen ausstrahlen. Wahrend der
schlimmsten Attacken ist die Schmerzintensitat unertraglich. Die
Patienten sind in der Regel nicht in der Lage, sich hinzulegen und laufen
charakteristischerweise umher. Ublicherweise tritt der Schmerz innerhalb
einer Clusterepisode immer auf derselben Seite des Kopfes auf.

Das Erkrankungsalter liegt meist zwischen 20 und 40 Jahren. Aus bisher
nicht bekannten Griinden sind Manner dreimal haufiger betroffen als
Frauen.

Akute Attacken gehen mit einer Aktivierung des posterioren
hypothalamischen Graus einher. Der 3.1 Clusterkopfschmerz kann in etwa
5% der Falle autosomal dominant sein.

Es sind einige Patienten beschrieben worden, die sowohl einen 3.1
Clusterkopfschmerz als auch eine 13.1.1 Trigeminusneuralgie (mitunter
Cluster-Tic-Syndrom genannt) aufwiesen. Diese Patienten sollten beide
Diagnosen erhalten. Die Wichtigkeit dieser Beobachtung liegt darin, dass
beide Erkrankungen separat behandelt werden mussen, um
Schmerzfreiheit zu erreichen.

3.1.1 Episodischer Clusterkopfschmerz

Beschreibung:

Clusterkopfschmerzattacken, die in Episoden mit einer Dauer von 7 Tagen
bis 1 Jahr auftreten und von schmerzfreien Episoden von mindestens 3
Monaten Dauer unterbrochen werden.
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Diagnostische Kriterien:

A. Die Attacken erflillen die Kriterien A bis E fur einen 3.1
Clusterkopfschmerz und treten schubweise auf (Clusterepisoden)

B. Wenigstens 2 Clusterepisoden mit einer Dauer von 7 bis 365 Tagen
(unbehandelt), die durch schmerzfreie Remissionsphasen von >3
Monaten Dauer voneinander getrennt sind.

Kommentar:

Clusterepisoden halten Ublicherweise 2 Wochen bis 3 Monate an.

3.1.2 Chronischer Clusterkopfschmerz

Beschreibung:

Clusterkopfschmerzattacken, die ein Jahr oder langer ohne
Remissionsphasen auftreten oder mit Remissionsphasen, die weniger als
3 Monate anhalten.

Diagnostische Kriterien:

A. Die Attacken erflllen die Kriterien fur einen 3.1 Clusterkopfschmerz
und Kriterium B unten

B. Die Attacken treten flr wenigstens 1 Jahr ohne Remissionsphase
auf oder mit Remissionen von <3 Monaten Dauer.

Kommentar:

Der 3.1.2 chronische Clusterkopfschmerz kann de novo entstehen (friiher
als primér chronischer Clusterkopfschmerz bezeichnet), oder aus dem
3.1.1 episodischen Clusterkopfschmerz (friher sekundar chronischer
Clusterkopfschmerz). Bei einigen Patienten kann sich aus einem 3.1.2
chronischen Clusterkopfschmerz ein 3.1.1 episodischer
Clusterkopfschmerz entwickeln.
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3.2 Paroxysmale Hemikranie

Beschreibung:

Starke einseitig orbital, supraorbital und/oder temporal oder in einer
beliebigen Kombination dieser Regionen lokalisierte Schmerzattacken, die
2 bis 30 Minuten anhalten und mehrmals oder vielmals am Tag auftreten.
Die Attacken treten gewdhnlich in Begleitung von ipsilateraler
konjunktivaler Injektion, Lakrimation, nasaler Kongestion, Rhinorrhoe,
Schwitzen im Bereich der Stirn und des Gesichtes, Miosis, Ptosis und/oder
Lidodem auf. Sie sprechen zuverlassig auf Indometacin an.

Diagnostische Kriterien:

A. Mindestens 20 Attacken, die die Kriterien B bis E erflllen
B. Starke einseitig orbital, supraorbital und/oder temporal lokalisierte
Schmerzattacken, die 2 bis 30 Minuten anhalten
C. Einer oder beide der folgenden Punkte:
1. mindestens eines der folgenden Symptome oder Zeichen,
jeweils ipsilateral zum Kopfschmerz:
a) konjunktivale Injektion und/oder Lakrimation
b) nasale Kongestion und/oder Rhinorrhoe
C) Lidodem
d) Schwitzen im Bereich der Stirn oder des Gesichtes
e) Miosis und/oder Ptosis
2. korperliche Unruhe oder Agitiertheit

D. Die Attackenfrequenz liegt bei >5 pro Tag!

E. Attacken kann durch therapeutische Dosen Indometacin? komplett
vorgebeugt werden

F. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

Anmerkung:

1. Wahrend eines Teils (aber weniger als der Halfte) des Zeitverlaufes
bei 3.2 paroxysmaler Hemikranie kénnen die Attacken seltener
auftreten.

2. Bei Erwachsenen sollte Indometacin anfangs in einer Tagesdosis von

>150 mg oral eingesetzt werden und bei Bedarf auf 2225 mg
taglich erhéht werden. Die Dosis flir Injektionen betragt 100 bis 200
mg. Als Erhaltungsdosen sind meist jedoch geringere Mengen
erforderlich.
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Kommentar:

Anders als beim Clusterkopfschmerz besteht kein vermehrtes Auftreten
bei Mannern. Die Erkrankung tritt im Allgemeinen erstmals im
Erwachsenenalter auf, allerdings wurden auch Falle im Kindesalter
beschrieben.

3.2.1 Episodische paroxysmale Hemikranie

Beschreibung:

Paroxysmale Hemikranieattacken, die in Episoden mit einer Dauer von 7
Tagen bis 1 Jahr auftreten, die von schmerzfreien Episoden von
mindestens 3 Monaten Dauer unterbrochen werden.

Diagnostische Kriterien:

A. Die Attacken erfillen die Kriterien flir eine 3.2 paroxysmale
Hemikranie und treten schubweise auf

B. Wenigstens 2 Anfalle mit einer Dauer von 7 bis 365 Tagen
(unbehandelt), die durch schmerzfreie Remissionsphasen von >3
Monaten Dauer unterbrochen werden.

3.2.2 Chronische paroxysmale Hemikranie

Beschreibung:

Paroxysmale Hemikranieattacken, die Giber mehr als ein Jahr ohne
schmerzfreie Episoden auftreten oder von schmerzfreien Episoden von
wenigster als 3 Monaten Dauer unterbrochen werden.

Diagnostische Kriterien:

A. Die Attacken erflllen die Kriterien flr eine 3.2 paroxysmale
Hemikranie sowie Kriterium B unten

B. Die Attacken treten flr wenigstens 1 Jahr ohne Remissionsphase
auf oder mit Remissionen von <3 Monaten Dauer auf.
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Kommentar:

Patienten, die sowohl die Kriterien fur eine 3.2.2 chronische paroxysmale
Hemikranie als auch flr eine 13.1.1 Trigeminusneuralgie (mitunter CPH-
Tic-Syndrom genannt) erflllen, sollten beide Diagnosen erhalten. Die
Unterscheidung ist wichtig, da beide Erkrankungen einer Behandlung
bedlrfen. Die pathophysiologische Bedeutung dieser Beziehung ist noch
unklar.

3.3 Short-lasting unilateral neuralgiform headache
attacks

Beschreibung:

Sekunden bis Minuten anhaltende, streng einseitige mittelstarke oder
starke Kopfschmerzattacken, die mindestens einmal am Tag auftreten. In
der Regel gehen sie mit einer deutlichen Lakrimation und Rétung des
ipsilateralen Auges einher.

Diagnostische Kriterien:

A. Mindestens 20 Attacken, die die Kriterien B bis D erflllen

B. MaBige oder starke einseitig orbital, supraorbital und/oder temporal
lokalisierte Schmerzattacken, die 1 bis 600 Sekunden anhalten und
als Einzelstiche, Serien von Stichen oder sagezahnmusterartig
auftreten

C. Mindestens eines der folgenden kranioautonomen Symptome oder
Zeichen ipsilateral zum Kopfschmerz:
1. konjunktivale Injektion und/oder Lakrimation
2. nasale Kongestion und/oder Rhinorrhoe
3. Lidédem
4. Schwitzen im Bereich der Stirn oder des Gesichtes
5. Miosis und/oder Ptosis

D. Die Attackenfrequenz liegt bei >1 pro Tag!

E Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

Anmerkung:

1. Wahrend eines Teils (aber weniger als der Halfte) des Zeitverlaufes
beim 3.3 Short-lasting unilateral neuralgiform headache attacks
kdnnen die Attacken seltener auftreten.
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Kommentar:

Langer andauernde Attacken sind von diversen Stichen oder einem
Sagezahnmuster gekennzeichnet.

Es werden zwei Subtypen des 3.3 Short-lasting unilateral neuralgiform
headache attacks anerkannt: 3.3.1 Short-lasting unilateral neuralgiform
headache attacks with conjunctival injection and tearing (SUNCT-
Syndrom) und 3.3.2 Short-lasting unilateral neuralgiform headache
attacks with cranial autonomic symptoms (SUNA-Syndrom). Das 3.3.1
SUNCT-Syndrom kénnte ein Subtyp des 3.3.2 SUNA-Syndroms sein,
obwohl hier noch ndhere Untersuchungen gefragt sind. Bis dahin werden
sie jeweils als separater Subtyp klassifiziert wie unten beschrieben.

3.3.1 SUNCT-Syndrom und 3.3.2 SUNA-Syndrom koénnen in der Regel
ohne Refraktarphase getriggert werden. Hiermit stehen sie im Kontrast zu
einer 13.1.1 Trigeminusneuralgie, die gewohnlich nach jeder Attacke eine
Refraktarphase aufweist.

3.3.1 Short-lasting Unilateral Neuralgiform headache attacks with
Conjunctival injection and Tearing (SUNCT-Syndrom)

Diagnostische Kriterien:

A. Attacken, die die Kriterien flr 3.3 Short-lasting unilateral
neuralgiform headache attacks und das Kriterium B unten erfilllen
B. Beides von folgendem, ipsilateral zum Schmerz:
1. konjunktivale Injektion
2. Lakrimation (Tranenfluss).

Kommentar:

Die Literatur lasst darauf schlieBen, dass das 3.3.1 SUNCT-Syndrom am
ehesten von einer Lasion in der hinteren Schadelgrube imitiert wird.

Es wurden Patienten beschrieben, bei denen sich eine Uberschneidung
zwischen 3.3.1 SUNCT-Syndrom und 13.1.1 Trigeminusneuralgie findet.
Die Differenzierung ist klinisch komplex. Solche Patienten sollten beide
Diagnosen erhalten.

Es gab Berichte Uber Patienten mit 3.3.1 SUNCT-Syndrom wie auch 3.1
Clusterkopfschmerz; die pathophysiologische Bedeutung dieser
Uberschneidung ist noch zu ermitteln.
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3.3.1.1 Episodisches SUNCT-Syndrom

Beschreibung:

SUNCT-Attacken, die Uber Zeitraume zwischen 7 Tagen und einem Jahr
auftreten und durch schmerzfreie Episoden von weniger als 3 Monaten
unterbrochen werden.

Diagnostische Kriterien:

A. Attacken, die die Kriterien fir ein 3.3.1 SUNCT-Syndrom erflillen
und episodisch auftreten

B. Mindestens zwei Episoden von einer Dauer zwischen 7 Tagen und 1
Jahr (unbehandelt) und durch schmerzfreie Remissionsphasen < 3
Monaten unterbrochen werden.

3.3.1.2 Chronisches SUNCT-Syndrom

Beschreibung:

SUNCT-Attacken, die Uber mehr als ein Jahr ohne Remissionsphase
auftreten oder von Remissionsphasen von > 3 Monaten unterbrochen
werden.

Diagnostische Kriterien:

A. Attacken, die die Kriterien fur ein 3.3.1 SUNCT-Syndrom und das
Kriterium B unten erflillen

B. Attacken, die ohne Remissionsphase oder mit Remissionsphasen
von <3 Monaten fir mindestens 1 Jahr auftreten.

3.3.2 Short-lasting unilateral neuralgiform headache attacks with
cranial autonomic symptoms (SUNA-Syndrom)

A. Attacken, die die Kriterien flr ein 3.3 SUNCT-Syndrom und das
Kriterium B unten erflllen

B. Es ist nicht mehr als einer der folgenden Punkte erflllt, ipsilateral
zum Schmerz:
1. konjunktivale Injektion
2. Lakrimation (Tranenfluss).
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3.3.2.1 Episodisches SUNA-Syndrom

Beschreibung:

SUNA-Attacken, die flur die Dauer von 7 Tagen bis 1 Jahr auftreten und
durch schmerzfreie Episoden von > 3 Monaten unterbrochen werden.

Diagnostische Kriterien:

A. Attacken, die die Kriterien fir ein 3.3.2 SUNA-Syndrom erflllen und
episodisch auftreten

B. Mindestens zwei Episoden fir die Dauer von 7 Tagen bis 1 Jahr
(unbehandelt,) die durch schmerzfreie Episoden von > 3 Monaten
unterbrochen werden.

3.3.2.2 Chronisches SUNA-Syndrom

Beschreibung:

SUNA-Attacken, die Uber mehr als ein Jahr ohne Remissionsphase
auftreten oder Remissionsphasen von weniger als 3 Monaten aufweisen.

Diagnostische Kriterien:

A. Attacken, die die Kriterien fur 3.3.2 SUNA-Syndrom und das
Kriterium B unten erflllen

B. Attacken, die fir mindestens ein Jahr ohne Remissionsphase
auftreten oder Remissionsphasen von < 3 Monaten aufweisen.

3.4 Hemicrania continua

Beschreibung:

Anhaltender, streng einseitiger Kopfschmerz, der in Begleitung von
ipsilateraler konjunktivaler Injektion, Lakrimation, nasaler Kongestion,
Rhinorrhoe, Schwitzen im Bereich der Stirn und des Gesichtes, Miosis,
Ptosis und/oder Lidédemen und/oder Unruhe oder Agitiertheit auftritt und
zuverlassig auf Indometacin anspricht.
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Diagnostische Kriterien:

A. Einseitiger Kopfschmerz, der die Kriterien B bis D erfullt
B. FUr >3 Monate vorliegend, mit Verschlechterungen von maBiger
oder starkerer Intensitat
C. Einer oder beide der folgenden Punkte:
1. Mindestens eines der folgenden Symptome oder Zeichen,
jeweils ipsilateral zum Kopfschmerz:
a) konjunktivale Injektion und/oder Lakrimation
b) nasale Kongestion und/oder Rhinorrhoe
C) Lidodem
d) Schwitzen im Bereich der Stirn oder des Gesichtes
e) Miosis und/oder Ptosis
2. Korperliche Unruhe oder Agitiertheit oder Schmerzzunahme
durch Bewegung
Spricht zuverlassig auf therapeutische Dosen Indometacin ant
Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

m o

Anmerkung:

1. Bei Erwachsenen sollte Indometacin anfangs in einer Tagesdosis von
mindestens 150 mg oral eingesetzt werden und bei Bedarf auf tber
225 mg taglich erhéht werden. Die Dosis flr Injektionen betragt
100 bis 200 mg. Als Erhaltungsdosen sind oft jedoch geringere
Mengen erforderlich

Kommentar:

Bei einer 3.4 Hemicrania continua werden oft Migranesymptome wie
Photophobie und Phonophobie beobachtet.

Die 3.4 Hemicrania continua wird aufgrund der Tatsache, dass der
Schmerz typischerweise einseitig auftritt, ebenso wie die gegebenenfalls
vorhandenen kranio-autonomen Symptome, in der ICHD-3 unter 3.
Trigemino-autonome Kopfschmerzerkrankungen gefuhrt (in der ICHD-2
stand sie unter 4. andere primédre Kopfschmerzen).

Die zerebrale Bildgebung ergab bedeutende Uberschneidungen zwischen
allen hier einbezogenen Erkrankungen, vor allem die Aktivierung in der
Region des posterioren hypothalamischen Graus. Daruber hinaus liegt das
zuverlassige Ansprechen einer 3.4 Hemicrania continua auf Indometacin
auch bei einer 3.2 paroxysmalen Hemikranie vor.



121

3.4.1 Hemicrania continua mit remittierendem Verlauf

Beschreibung:

Charakteristisch flr diesen Subtyp der Hemicrania continua ist ein
Kopfschmerz, der nicht durchgangig anhalt, sondern von
Remissionsphasen von mindestens 24 Stunden Dauer unterbrochen wird.

Diagnostische Kriterien:

A. Kopfschmerz, der die Kriterien flr eine 3.4 Hemicrania continua und
Kriterium B unten erfullt

B. Der Kopfschmerz tritt nicht taglich oder durchgangig auf, sondern
wird (unbehandelt) durch Remissionsphasen von =24 Stunden
unterbrochen.

Kommentar:

Die 3.4.1 Hemicrania continua mit remittierendem Verlauf kann de novo
oder aus einer 3.4.2 Hemicrania continua mit nicht remittierendem
Verlauf entstehen.

3.4.2 Hemicrania continua mit nicht remittierendem Verlauf

Beschreibung:

Charakteristisch fur diesen Subtyp der Hemicrania continua ist ein
Kopfschmerz, der mindestens ein Jahr lang durchgangig anhalt, ohne
Remissionsphasen von mindestens einem Tag.

Diagnostische Kriterien:

A. Kopfschmerz, der die Kriterien flr eine 3.4 Hemicrania continua,
und Kriterium B unten erfullt

B. Der Kopfschmerz tritt mindestens 1 Jahr lang taglich und
durchgangig auf, ohne Remissionsphasen von >1 Tag.

Kommentar:

Die 3.4.2 Hemicrania continua mit nicht remittierendem Verlauf kann de
novo oder aus einer 3.4.1 Hemicrania continua mit remittierendem
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Verlauf entstehen. Die Mehrzahl der Patienten zeigt bereits von Anfang an
den nicht remittierenden Verlaufstyp.

3.5 Wahrscheinliche trigemino-autonome
Kopfschmerzerkrankung

Beschreibung:

Kopfschmerzattacken, die am ehesten den 3. trigemino-autonomen
Kopfschmerzerkrankungen zugeordnet werden kdénnen, bei denen aber
ein Symptom fehlt, welches erforderlich ist, um samtliche Kriterien eines
der oben kodierten Typen oder Subtypen zu erfillen und die nicht alle
Kriterien einer anderen Kopfschmerzerkrankung erfillen.

Diagnostische Kriterien:

A. Kopfschmerzattacken, die mit einer Ausnahme alle Kriterien A bis D
fur einen 3.1 Clusterkopfschmerz erflllen; die Kriterien A bis E fur
eine 3.2 paroxysmale Hemikranie; die Kriterien A bis D fur 3.3
SUNCT-Syndrom oder die Kriterien A bis D flr eine 3.4 Hemicrania
continua

B. Die Episoden erflillen nicht die ICHD-3 Kriterien flr eine andere
Kopfschmerzerkrankung

C. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

Kommentar:

Die Patienten kénnen unter 3.5.1 wahrscheinlicher Clusterkopfschmerz,
3.5.2 wahrscheinliche paroxysmale Hemikranie, 3.5.3 wahrscheinliches
SUNA-Syndrom oder 3.5.4 wahrscheinliche Hemicrania continua kodiert
werden. Derartige Patienten haben entweder keine ausreichende Anzahl
typischer Anfélle gehabt (zum Beispiel nur einen ersten
Clusterkopfschmerzanfall), oder haben diese zwar in ausreichend groBer
Anzahl erlebt, erflillen aber andere Kriterien nicht.
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An anderer Stelle kodiert

Primarer und/oder sekundérer Kopfschmerz?

Flr 4. Andere primédre Kopfschmerzen gelten je nach den Umstanden 2
Regeln:

1. Wenn ein neu aufgetretener Kopfschmerz mit den Charakteristika
des Kopfschmerzes vom Spannungstyp zum ersten Mal in einem
engen zeitlichen Zusammenhang mit einer anderen Erkrankung
auftritt, von der bekannt ist, dass sie Kopfschmerzen hervorrufen
kann oder dieser erfillt sonstige Kriterien, die fur eine
Verursachung durch diese andere Erkrankung sprechen, wird dieser
neue Kopfschmerz als sekundarer Kopfschmerz, zurickzufihren auf
die ursachliche Erkrankung kodiert.

2. Wenn aber ein vorbestehender Kopfschmerz mit den Merkmalen
einer der hier klassifizierten Erkrankungen in einem engen zeitlichen
Zusammenhang mit einer solchen ursachlichen Erkrankung
chronisch wird oder sich deutlich verschlechtert (Ublicherweise
definiert als eine mindestens zweifache Steigerung der Haufigkeit
oder Schwere), sollte sowohl die urspringliche
Kopfschmerzdiagnose als auch die Diagnose eines sekundaren
Kopfschmerzes vergeben werden, sofern gute Hinweise bestehen,
dass diese Erkrankung Kopfschmerzen auslésen kann.

Einleitung

Dieses Kapitel beinhaltet eine Reihe von primaren
Kopfschmerzerkrankungen, die klinisch heterogen sind. Sie werden in vier
Kategorien eingeteilt und in der entsprechenden Abfolge in der ICHD-3
kodiert:

1. Kopfschmerzen in Verbindung mit kérperlicher Anstrengung,
darunter 4.1 primérer Hustenkopfschmerz, 4.2 priméarer
Anstrengungskopfschmerz, 4.3 primdrer Sexualkopfschmerz und
4.4 primdrer Donnerschlagkopfschmerz.

2. Kopfschmerzen, die direkten physischen Reizen zugeschrieben
werden (diese gelten als primare Kopfschmerzerkrankungen, da sie
durch physiologische [nicht schadigende] Reize entstehen),
darunter 4.5 primérer kéltebedingter Kopfschmerz und 4.6
Kopfschmerz durch Einwirkung von Druck oder Zug auf den Kopf.
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3. Epikranieller Kopfschmerz (d.h. Kopfschmerzen auf der Kopfhaut),
darunter 4.7 primérer stechender Kopfschmerz und 4.8
Minzkopfschmerz (sowie A4.11 Epicrania fugax im Anhang).

4. Diverse sonstige primare Kopfschmerzerkrankungen, darunter 4.9
schlafgebundener Kopfschmerz und 4.10 neu aufgetretener
taglicher Kopfschmerz.

Die Pathogenese dieser Erkrankungen ist noch unzureichend geklart, und
Behandlungsempfehlungen diesbezliglich stiitzen sich auf Einzelberichte
oder unkontrollierten Studien.

Kopfschmerzen mit ahnlichen Charakteristika wie mehrere dieser
Erkrankungen kénnen Symptome einer anderen Erkrankung sein (d. h.
sekundare Kopfschmerzen); bei ihrem erstmaligen Auftreten erfordern
diese eine sorgfaltige Beurteilung durch bildgebende Verfahren und/oder
andere angemessene Tests. Der Beginn einiger dieser Kopfschmerzen
(etwa 4.2 primédrer Anstrengungskopfschmerz, 4.3 primérer
Sexualkopfschmerz und 4.4 primédrer Donnerschlagkopfschmerz) kann
akut sein, und die Betroffenen werden mitunter in Notaufnahmen
vorstellig. Eine angemessene und vollstandige Untersuchung (vor allem
durch zerebrale Bildgebung) ist in diesen Fallen obligatorisch.

4.1 Primarer Hustenkopfschmerz

Friiher verwendete Begriffe

Benigner Hustenkopfschmerz; Kopfschmerz bei Valsalva-Mandver.

Beschreibung:

Durch Husten oder ein anderes Valsalva-Mandéver, nicht jedoch durch
langere kdrperliche Anstrengung hervorgerufene Kopfschmerzen in
Abwesenheit jeglicher intrakranieller Erkrankung.

Diagnostische Kriterien:

A. Mindestens 2 Kopfschmerzepisoden, die die Kriterien B bis D
erfullen

B. Der Schmerz wird ausgelést durch Husten, Pressen und/oder ein
anderes Valsalva-Mandver und tritt ausschlieBlich in Verbindung
damit auft!

C. Plotzlicher Beginn?
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D. Der Schmerz halt 1 Sekunde bis 2 Stunden lang an?

E. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose3.
Anmerkung:
1. Der Kopfschmerz entsteht wenige Augenblicke nach dem Husten

oder sonstigen Reizen

2. Der Kopfschmerz erreicht fast sofort seinen Hohepunkt und legt sich
dann binnen einiger Sekunden bis weniger Minuten (obwohl einige
Patienten zwei Stunden lang leichte bis maBige Kopfschmerzen
erleben).

3. Das Hustenkopfschmerz-Syndrom ist in etwa 40% der Falle
symptomatischer Natur. Bei der Mehrzahl der Patienten besteht eine
Chiari-Malformation Typ I. Andere Ursachen kénnen eine spontane
intrakranielle Hypotonie, Erkrankungen der Aa. carotides, der
vertebro-basilaren GefaBe, Tumore der mittleren oder hinteren
Schadelgrube, eine Mittelhirnzyste, eine basilare Impression, eine
Platybasie, ein subdurales Hamatom, zerebrale Aneurysmen und ein
reversibles zerebrales Vasokonstriktionssyndrom sein. Die zerebrale
Bildgebung spielt daher eine wichtige Rolle bei der Suche nach
madglichen intrakraniellen Lasionen oder Abnormalitaten. Da mehr
als 50% der intrakraniellen raumfordernden Lasionen bei Kindern
auf subtentorielle Tumore zurtickgingen, sollte ein
Hustenkopfschmerz bei padiatrischen Patienten als symptomatisch
erachtet werden, solange kein gegenteiliger Beweis erbracht wurde.

Kommentar:

Der 4.1 primédre Hustenkopfschmerz ist eine seltene Erkrankung, die
maximal 1% aller Kopfschmerzpatienten betrifft, die in neurologischen
Kliniken vorstellig werden. Einem Bericht zufolge wies jedoch ein Funftel
der Patienten mit Husten, die eine Thoraxklinik aufsuchten,
Hustenkopfschmerz auf.

Der 4.1 primédre Hustenkopfschmerz ist meist beidseitig und hinten
lokalisiert und tritt vor allem bei Patienten auf, die alter als 40 Jahre alt
sind. Es besteht eine deutliche Korrelation zwischen der Hustenhaufigkeit
und der Schwere des Kopfschmerzes. Bis zu zwei Drittel der Patienten mit
4.1 primdrem Hustenkopfschmerz berichteten Uber Begleitsymptome wie
Schwindel, Ubelkeit und Schlafanomalien.



Der 4.1 primédre Hustenkopfschmerz spricht Ublicherweise auf
Indometacin (50 bis 200 mg/Tag) an. In Einzelfallen war Indometacin
aber auch bei symptomatischen Fallen wirksam.

4.1.1 Wahrscheinlicher primarer Hustenkopfschmerz

Diagnostische Kriterien:

A. Vorliegen eines der folgenden Punkte:
1. eine einmalige Kopfschmerzepisode, die die Kriterien B bis D
erflllt
2. mindestens 2 Kopfschmerzepisode, die Kriterium B sowie
entweder Kriterium C oder Kriterium D erfilllen
B. Der Schmerz wird ausgeldst durch Husten, Pressen und/oder ein
anderes Valsalva-Mandver und tritt ausschlieBlich in Verbindung
damit auf

C. Plétzlicher Beginn

D. Der Schmerz halt 1 Sekunde bis 2 Stunden an

E. Die Episoden erfillen nicht die ICHD-3 Kriterien flr eine andere
Kopfschmerzerkrankung

F. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

4.2 Primarer Anstrengungskopfschmerz

Friiher verwendete Begriffe

Primarer Kopfschmerz bei kérperlicher Anstrengung; benigner
Kopfschmerz bei kdrperlicher Anstrengung.

An anderer Stelle kodiert:

Eine Migrane, die durch kérperliche Anstrengung ausgeldst wurde, wird
unter 1. Migréne entsprechend dem Typ oder Subtyp kodiert.

Beschreibung:

Kopfschmerz, hervorgerufen durch jede Form von kdrperlicher
Anstrengung bei fehlender intrakraniellen Erkrankung.
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Diagnostische Kriterien:

A. Mindestens 2 Kopfschmerzepisoden, die die Kriterien B und C
erfullen

B. Der Schmerz wird ausgel6ést durch kdrperliche Anstrengung und tritt
ausschlieBlich wahrend oder nach einer solchen auf

C. Dauer <48 Stunden

D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnosel.

Anmerkung:

1. Es kommt zu Fallen symptomatischer Natur. Beim erstmaligen
Auftreten eines Kopfschmerzes mit diesen Merkmalen ist der
Ausschluss einer Subarachnoidalblutung, einer arteriellen Dissektion
und eines reversiblen zerebralen Vasokonstriktionssyndroms
obligatorisch.

Kommentar:

Der 4.2 primédre Anstrengungskopfschmerz tritt bevorzugt bei hohen
Temperaturen oder in groBen Hohen auf. Subtypen wie der
"Gewichtheber-Kopfschmerz" sind anerkannt, werden jedoch nicht
eigenstandig klassifiziert. Im Gegensatz zum 4.1 primdéren
Hustenkopfschmerz, der durch kurzzeitige Anstrengungen (z. B. ein
Valsalva-Mandver) ausgeldst werden kann, geht dem 4.2 priméren
Anstrengungskopfschmerz gewdhnlich eine anhaltende kdrperliche
Anstrengung voraus.

Der Kopfschmerz hatte in der Vaga-Studie im Fall der meisten Befragten
mit Kopfschmerz bei kdrperlicher Anstrengung einen pulsierenden
Charakter (dies galt weniger flr die Heranwachsenden unter den
Kopfschmerzpatienten, von denen fast die Halfte eine Kopfschmerzdauer
von weniger als 5 Minuten aufwies).

Es gibt Berichte, dass er bei manchen Patienten durch die Einnahme von
Ergotamintartrat verhindert werden kann. Indometacin scheint in der
Mehrzahl der Falle wirksam zu sein.

Die pathophysiologischen Mechanismen, die dem 4.2 priméaren
Anstrengungskopfschmerz zugrunde liegen, sind unbekannt. Die meisten
Untersucher gehen davon aus, dass dieser Kopfschmerz vaskularen
Ursprungs sei und verfolgen die Hypothese, dass eine Uberdehnung der
Venen oder Arterien als Sekundarfolge kérperlicher Anstrengung der
schmerzauslésende Mechanismus sei. Die neuere wissenschaftliche
Erkenntnis, dass Patienten mit einem 4.2 primdren
Anstrengungskopfschmerz eine deutlich héhere Pravalenz einer
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Klappeninsuffizienz der inneren Jugularvenen aufweisen (70% gegenlber
20% aus der Kontrollgruppe) lasst darauf schlieBen, dass eine durch den
vendsen Rlcktransport aus den Jugularvenen verursachte intrakranielle
vendse Stauung bei der Pathophysiologie dieser Erkrankung eine Rolle
spielen mag.

4.2.1 Wahrscheinlicher primdrer Anstrengungskopfschmerz

Diagnostische Kriterien:

A. Vorliegen eines der folgenden Punkte:
1. Eine einmalige Kopfschmerzepisode, die die Kriterien B und C
erfullt
2. Mindestens 2 Kopfschmerzepisoden, die Kriterium B, nicht aber
Kriterium C erfillen
B. Der Schmerz wird ausgeldst durch kérperliche Anstrengung und tritt
ausschlieBlich wahrend oder nach einer solchen auf
C. Dauer <48 Stunden
D. Die Episoden erfiullen nicht die ICHD-3 Kriterien flir eine andere
Kopfschmerzerkrankung
E. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

4.3 Primarer Sexualkopfschmerz

Friiher verwendete Begriffe

Benigner Orgasmuskopfschmerz, Koituscephalgie, sexueller Kopfschmerz

An anderer Stelle kodiert:

Ein postkoital auftretender orthostatischer Kopfschmerz sollte unter 7.2.3
Kopfschmerz zurlickzuftihren auf ein spontanes Liquorunterdrucksyndrom
kodiert werden, da er wahrscheinlich auf ein Liquorleck zurickzuflhren
ist.

Beschreibung:

Kopfschmerz, der durch sexuelle Aktivitat hervorgerufen wird. In der
Regel beginnt der Kopfschmerz bei zunehmender sexueller Erregung als
dumpfer, bilateraler Schmerz und intensiviert sich schlagartig wahrend
des Orgasmus. Intrakranielle Erkrankungen bestehen nicht.
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Diagnostische Kriterien:

A.

B.

Mindestens 2 Schmerzepisoden im Kopf und/oder Hals, die die

Kriterien B bis D erflllen

Der Schmerz wird ausgelést durch sexuelle Aktivitat und tritt

ausschlieBlich wahrend einer solchen auf

Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfullt:

1. zunehmende Intensitat mit zunehmender sexueller Erregung

2. schlagartige explosive Intensivierung unmittelbar vor dem oder
beim Orgasmus

Schmerzdauer zwischen 1 Minute und 24 Stunden bei starker

Intensitat und/oder bis zu 72 Stunden bei leichterer Intensitat

Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnoseli2,

Anmerkung:

1.

4.3 primdrer Sexualkopfschmerz tritt nicht in Verbindung mit einer
Bewusstseinstribung, Erbrechen oder Sensibilitatsstérungen bzw.
visuellen oder motorischen Symptomen auf, wahrend dies bei
sexuellem Kopfschmerz symptomatischer Natur durchaus der Fall
sein kann. Beim erstmaligen Auftreten eines Kopfschmerzes bei
sexueller Aktivitat ist der Ausschluss einer Subarachnoidalblutung,
einer intra- und extrakraniellen arteriellen Dissektion und eines
reversiblen zerebralen Vasokonstriktionssyndroms (RCVS)
obligatorisch.

Multiple explosive Kopfschmerzen bei sexuellen Aktivitaten sollten
als 6.7.3 Kopfschmerz zurtlickzufiihren auf ein reversibles zerebrales
Vasokonstriktionsyndrom betrachtet werden, solange
angiographische Untersuchungen (einschlieBlich konventioneller,
Magnetresonanz- oder CT-Angiographie) oder die transkranielle
Dopplerultrasonographie nichts Gegenteiliges bewiesen haben. Man
beachte, dass Vasokonstriktionen im Frihstadium eines RCVS nicht
unbedingt festzustellen sind; aus diesem Grund kénnen
Folgeuntersuchungen erforderlich sein.

Kommentar:

In die ICHD-1 und ICHD-2 waren zwei Subtypen
(Préorgasmuskopfschmerz und Orgasmuskopfschmerz) aufgenommen
worden, doch ist es in seitdem durchgefthrten klinischen Studien nicht
gelungen, diese voneinander abzugrenzen. Aus diesem Grund wird 4.3
primarer Sexualkopfschmerz nun als eine einzige Entitat mit
unterschiedlichen klinischen Erscheinungsbildern angesehen.
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Neuere Untersuchungen haben gezeigt, dass bei bis zu 40% aller Falle ein
chronischer Verlauf Gber mehr als ein Jahr vorliegt.

Einige Patienten erleben nur einmal in ihrem Leben einen Anfall von 4.3
primdrem Sexualkopfschmerz; bei ihnen sollte die Diagnose 4.3.1
wahrscheinlicher primérer Sexualkopfschmerz gestellt werden. Zur
weiteren Erforschung dieses Kopfschmerztyps empfiehlt es sich, nur
Patienten mit mindestens zwei Attacken in die Studie aufzunehmen.

Die epidemiologische Forschung hat ferner gezeigt, dass ein 4.3 primérer
Sexualkopfschmerz nur im sexuell aktiven Alter auftreten kann, sich bei
Mannern haufiger zeigt als bei Frauen (das Verhaltnis rangiert zwischen
1,2:1 und 3:1), unabhangig von der Art von sexueller Aktivitat ist, in den
meisten Fallen nicht in Begleitung autonomer oder vegetativer Symptome
auftritt, in zwei Dritteln der Falle beidseits und in einem Drittel der Falle
einseitig und in 80% der Falle diffus oder okzipital lokalisiert ist. Die
Haufigkeit der Attacken in Verbindung mit 4.3 primédrem
Sexualkopfschmerz sollte immer mit der Haufigkeit der sexuellen Aktivitat
korrelieren.

4.3.1 Wahrscheinlicher primarer Sexualkopfschmerz

Diagnostische Kriterien:

A. Es ist wenigstens einer der folgenden Punkte erfullt:
1. eine einmalige Kopfschmerzepisode, die die Kriterien B bis D
erfullt
2. mindestens 2 Kopfschmerzepisode, die Kriterium B erfillen und
entweder Kriterium C oder D, nicht jedoch beide
B. Der Schmerz wird ausgeldst durch sexuelle Aktivitat und tritt
ausschlieBlich wahrend einer solchen auf
C. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erflllt:
1. zunehmende Intensitat mit zunehmender sexueller Erregung
2. schlagartige explosive Intensivierung unmittelbar vor dem oder
beim Orgasmus
D. Schmerzdauer zwischen 1 Minute und 24 Stunden bei starker
Intensitat und/oder bis zu 72 Stunden bei leichterer Intensitat
E. Die Episoden erflillen nicht die ICHD-3 Kriterien flr eine andere
Kopfschmerzerkrankung
F. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.
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4.4 Primarer Donnerschlagkopfschmerz

Friiher verwendeter Begriff:

Benigner Donnerschlagkopfschmerz.

An anderer Stelle kodiert:

4.1 Primérer Hustenkopfschmerz, 4.2 priméarer Anstrengungskopfschmerz
und 4.3 primérer Sexualkopfschmerz kdnnen allesamt das klinische
Erscheinungsbild eines Donnerschlagkopfschmerzes aufweisen. Wird ein
solcher Kopfschmerz ausschlieBlich einem dieser Ausléser zugeschrieben,
sollte er entsprechend als einer dieser Kopfschmerztypen kodiert werden.

Beschreibung:

Plotzlich auftretender Kopfschmerz starkster Intensitat, der einem
Kopfschmerz bei Ruptur eines intrakraniellen Aneurysmas ahnelt bei
fehlender intrakranieller Pathologie.

Diagnostische Kriterien:

A. Heftiger Kopfschmerz, der die Kriterien B und C erfullt

B. Plétzlicher Beginn; die maximale Intensitat wird in <1 Minute
erreicht

C. Dauer =5 Minuten

D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnosel2.

Anmerkung:

1. Der Donnerschlagkopfschmerz tritt haufig in Verbindung mit
ernsthaften intrakraniellen vaskularen Erkrankungen auf,
insbesondere einer Subarachnoidalblutung. Eine solche und andere
solche Erkrankungen wie eine intrazerebrale Blutung, zerebrale
Venenthrombose, nicht-rupturierte vaskulare Missbildung (meist
Aneurysma), arterielle Dissektion (intra- und extrakraniell) und ein
reversibles zerebrales Vasokonstriktionssyndrom (RCVS) sowie ein
Hypophyseninfarkt missen daher ausgeschlossen werden. Andere
organische Ursachen eines Donnerschlagkopfschmerzes sind
Meningitis, eine Kolloidzyste des dritten Ventrikels, eine spontane
intrakranielle Hypotension und akute Sinusitis (besonders in
Verbindung mit einem Barotrauma). Die Diagnose eines 4.4
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primdren Donnerschlagkopfschmerzes sollte nur im auBersten
Notfall in Erwagung gezogen werden und nur wenn alle anderen
organischen Ursachen nachweislich ausgeschlossen werden
konnten. Das bedeutet eine normale zerebrale Bildgebung, darunter
auch der GehirngefaBBe, und/oder ein normaler Liquorbefund.

2. Vasokonstriktionen sind im Frihstadium eines RCVS nicht unbedingt
festzustellen. Aus diesem Grund ist wahrscheinlicher primé&rer
Donnerschlagkopfschmerz keine Diagnose, die gestellt werden
sollte, nicht einmal temporar.

Kommentar:

Die Evidenz dafur, dass ein Donnerschlagkopfschmerz als eigenstandige
primdre Erkrankung existiert, ist nur schwach. Es sollte daher umgehend
und sorgfaltig nach einer zugrundeliegenden Erkrankung gefahndet
werden.

4.5 Primarer kaltebedingter Kopfschmerz

Beschreibung:

Kopfschmerz, der durch einen Kaltereiz auf der Kopfoberflache bzw. orale
Aufnahme kalter Speisen oder Getranke oder Einatmung von etwas
Kaltem ausgeldst wird.

4.5.1 Kopfschmerz zuriickzufiihren auf einen dauBeren Kiltereiz

Beschreibung:

Kopfschmerz nach Kontakt des ungeschitzten Kopfbereichs mit einer sehr
niedrigen Umgebungstemperatur.

Diagnostische Kriterien:

A. Mindestens 2 akute Kopfschmerzepisoden, die die Kriterien B und C
erfullen

B. Der Schmerz wird ausgeldst durch einen auBerlichen Kaltereiz am
Kopf und tritt ausschlieBlich wahrend eines solchen auf

C. Der Kopfschmerz legt sich innerhalb von 30 Minuten nach
Beseitigung des Kaltereizes
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D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

Kommentar:

Dieser Kopfschmerz geht auf eine Kihlung des Kopfes von auBen zurick,
die etwa bei sehr kaltem Wetter, beim Eintauchen in kaltes Wasser oder
im Zuge einer Kryotherapie stattfindet. Einige Patienten entwickeln
infolgedessen heftige, kurz anhaltende, stechende Kopfschmerzen
mediofrontal, obwohl der Schmerz unilateral und temporal, frontal oder
retro-orbital auftreten kann.

4.5.2 Kopfschmerzen zuriickzufithren auf Einnahme oder
Inhalation eines Kaltereizes

Friiher verwendete Begriffe

Ice-cream Headache; Hirnfrost.

Beschreibung:

Kurz anhaltender frontaler oder temporaler Schmerz, der intensiv sein
kann und bei hierflr anfalligen Personen dadurch ausgeldst wird, dass
eine kalte Substanz (fest, flissig oder gasférmig) in Berihrung mit dem
Gaumen und/oder der Rachenhinterwand kommt.

Diagnostische Kriterien:

A. Mindestens 2 Episoden eines akuten frontalen oder temporalen
Kopfschmerzes, der die Kriterien B und C erfillt

B. Der Schmerz wird ausgeldst durch den Kontakt des Gaumens
und/oder der Rachenhinterwand mit kalten Speisen oder Getranken
oder das Einatmen von kalter Luft und tritt unmittelbar danach auf

C. Der Kopfschmerz legt sich innerhalb von 10 Minuten nach
Beseitigung des Kaltereizes

D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

Kommentar:

4.5.2 Kopfschmerzen zuriickzufiihren auf Einnahme oder Inhalation eines
Kéltereizes ist in der Allgemeinbevédlkerung weit verbreitet, besonders
jedoch unter Menschen mit 1. Migréne. Eine besonders hohe
Wahrscheinlichkeit daflir, dass dieser Kopfschmerz ausgeldst wird,



139

besteht beim hastigen Verzehr von Slush-Eis, doch selbst der langsame
Verzehr von normalem Speiseeis kann diese Wirkung zeigen.

Die Kopfschmerzen sind frontal oder temporal lokalisiert und treten meist
beidseitig auf (kdnnen jedoch auch auf der Seite auftreten, auf der
Personen mit einseitigen Kopfschmerzen als Bestandteil einer 1. Migrédne
gewoOhnlich Migranekopfschmerzen erleben).

4.5.3 Wahrscheinlicher kaltebedingter Kopfschmerz

Diagnostische Kriterien:

A. Eine einmalige Kopfschmerzepisode, die die Kriterien B und C erfullt

B. Der Schmerz wird ausgeldst durch Einwirkung eines duBeren
Kaltereizes am Kopf oder durch Kontakt mit einem Kaltereiz durch
orale Aufnahme oder Einatmung und tritt ausschlieBlich wahrend
oder unmittelbar hiernach auf

C. Der Kopfschmerz legt sich innerhalb von 10 Minuten nach
Beseitigung des Kaltereizes

D. Die Episoden erfillen nicht die ICHD-3 Kriterien flr eine andere
Kopfschmerzerkrankung

E. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

Kommentar:

Kodierbare Subtypen sind 4.5.3.1 Kopfschmerz wahrscheinlich
zurlckzufihren auf einen duBeren Kéltereiz und 4.5.3.2 Kopfschmerzen
wahrscheinlich zurltickzuftihren auf Einnahme oder Inhalation eines
Kéltereizes.

4.6 Kopfschmerz durch Einwirkung von Druck oder Zug
auf den Kopf

Beschreibung:

Kopfschmerz infolge anhaltender Druck- oder Zugeinwirkung auf das
perikranielle Weichgewebe.
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Kommentar:

4.6 Kopfschmerz durch Einwirkung von Druck oder Zug auf den Kopf ist
eine primare Kopfschmerzerkrankung, da die Druck- und Zugwirkung zu
schwach ausgepragt sind, um die Kopfhaut zu beschadigen; mit anderen
Worten, es handelt sich um physiologische Reize.

4.6.1 Kopfschmerz durch duBeren Druck

Beschreibung:

Kopfschmerz infolge einer anhaltenden Druckeinwirkung auf das
perikranielle Weichgewebe, etwa durch ein enges Stirnband, einen eng
sitzenden Hut oder Helm oder eine Schwimm- oder Taucherbrille ohne
Schadigung der Kopfhaut.

Diagnostische Kriterien:

A. Mindestens 2 Kopfschmerzepisoden, die die Kriterien B bis D
erfullen

B. Der Schmerz wird ausgel6st durch anhaltenden duBeren Druck auf
die Stirn oder Kopfhaut und tritt innerhalb 1 Stunde danach auf

C. Maximale Intensitat an der von der Druckeinwirkung von auBen
betroffenen Stelle

D. Der Kopfschmerz legt sich innerhalb von 1 Stunde nach Ldsen des
auBerlichen Drucks

E. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

4.6.2 Kopfschmerz durch dau3eren Zug

Friiher verwendeter Begriff:

Ponytail Headache (Kopfschmerz durch straff gebundenen Pferdeschwanz
oder Zopf).

Beschreibung:

Kopfschmerz infolge einer anhaltenden Zugwirkung auf das perikranielle
Weichgewebe ohne Schadigung der Kopfhaut.
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Diagnostische Kriterien:

A. Mindestens 2 Kopfschmerzepisoden, die die Kriterien B bis D
erfullen

B. Der Schmerz wird ausgelést durch anhaltende Zugwirkung auf die
Kopfhaut und tritt ausschlieBlich wahrend einer solchen auf

C. Maximale Intensitat an der von der Zugwirkung betroffenen Stelle

D. Verschwindet innerhalb von 1 Stunde nach Entlastung von der

Zugwirkung
E. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.
Kommentar:

Die Kopfschmerzdauer variiert je nach Heftigkeit und Dauer der
Zugwirkung. Zwar tritt der Kopfschmerz in maximaler Intensitat an der
Stelle auf, die von der Zugwirkung betroffen ist, doch breitet er sich auch
auf andere Regionen des Kopfes aus.

4.6.3 Wahrscheinlicher Kopfschmerz durch Einwirkung von Druck
oder Zug auf den Kopf

Diagnostische Kriterien:

A. Es ist wenigstens einer der folgenden Punkte erfullt:
1. eine einmalige Kopfschmerzepisode, die die Kriterien B bis D
erflllt

2. mindestens 2 Kopfschmerzepisoden, die Kriterium B und
entweder Kriterium C oder D, nicht jedoch beide erflllen

B. Der Schmerz wird ausgeldst durch einen anhaltenden auBBeren
Druck auf die Stirn und/oder Kopfhaut oder eine Zugwirkung dort
und tritt ausschlieBlich hierbei auf

C. Maximale Intensitadt an der von dem Druck oder der Zugwirkung
betroffenen Stelle

D. Verschwindet innerhalb von 1 Stunde nach Entlastung von der
Druck- oder Zugwirkung

E. Die Episoden erflllen nicht die ICHD-3 Kriterien flr eine andere
Kopfschmerzerkrankung

F. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

Kommentar:

Kodierbare Subtypen sind 4.6.3.1 wahrscheinlicher Kopfschmerz durch
duBeren Druck und 4.6.3.2 wahrscheinlicher Kopfschmerz durch duBeren
Zug.
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4.7 Primarer stechender Kopfschmerz

Friiher verwendete Begriffe

Eispickelschmerz, Jabs-and-jolts-Syndrom, Needle-in-the-eye-Syndrom,
periodische Ophthalmodynie; kurzzeitiger stechender Kopfschmerz.

Beschreibung:

Vorlubergehende und umschriebene schmerzhafte Stiche im Kopf, die
spontan ohne eine organische Erkrankung der betreffenden Strukturen
oder eines Hirnnervs auftreten.

Diagnostische Kriterien:

A. Kopfschmerz in Form einzelner Stiche oder einer Serie von Stichen,
die die Kriterien B und C erflllen

B. Die einzelnen Stiche halten nur wenige Sekunden an!

C. Die Stiche wiederholen sich mit einer unregelmaBigen Frequenz von

einem Stich bis zu vielen pro Tag?

D. Keine kranio-autonomen Symptome
E. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.
Anmerkung:

1. In Studien hielten 80% der Stiche 3 oder weniger Sekunden an; in
seltenen Fallen halten die Stiche 10 bis 120 Sekunden lang an.

2. Die Attackenhaufigkeit ist im Allgemeinen gering, eine oder wenige
pro Tag. In seltenen Fallen kdnnen die Stiche Uber mehrere Tage
hinweg wiederholt auftreten. Ein Status mit einer Dauer der aktiven
Periode von bis zu 1 Woche wurde beschrieben.

Kommentar:

Feldstudien haben die Gultigkeit dieser diagnostischen Kriterien fir einen
4.7 primédren stechenden Kopfschmerz bestatigt. Diese ermdglichen die
Diagnose der meisten von stechendem Schmerz charakterisierten
primaren Kopfschmerzen, die nicht in der ICHD-2 klassifiziert wurden.

Bei einem 4.7 primdren stechenden Kopfschmerz sind in 70% der Falle
extratrigeminale Regionen beteiligt. Er kann von einer Region zu einer
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anderen weiterwandern. Die Lokalisation der Stiche kann innerhalb der
Kopfhalfte und zwischen den Kopfhalften wechseln: bei nur einem Drittel
der Patienten hat er eine feste Position. Wenn der Schmerz ausschlieBlich
auf eine bestimmte Region begrenzt ist, setzt die Diagnose den
Ausschluss einer strukturellen Veranderung am Orte des Schmerzes bzw.
im Versorgungsbereich des betreffenden Hirnnervs voraus.

Bei einigen Patienten kommt es zu Begleitsymptomen, die sich jedoch
nicht auf kranio-autonome Symptome erstrecken. Letztere tragen dazu
bei, einen 4.7 primdren stechenden Kopfschmerz von einem 3.3 SUNA-
Syndrom abzugrenzen.

4.7 primérer stechender Kopfschmerz tritt haufiger bei Personen auf, die
unter 1. Migréne (etwa 40%) leiden, wobei er dann in der Regel auf der
Seite auftritt, auf der auch gewdhnlich die Kopfschmerzen verspurt
werden.

4.7.1 Wahrscheinlicher primarer stechender Kopfschmerz

Diagnostische Kriterien:

A. Spontan in Form einzelner Stiche oder einer Serie von Stichen
auftretender Kopfschmerz

B. Nicht mehr als zwei der folgenden Punkte sind erfullt:
1. die einzelnen Stiche halten nur wenige Sekunden an
2. die Stiche wiederholen sich mit einer unregelmaBigen Frequenz

von einem Stich bis zu vielen pro Tag

3. keine kranio-autonomen Symptome

C. Die Episoden erflillen nicht die ICHD-3 Kriterien flir eine andere
Kopfschmerzerkrankung

D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

4.8 Minzkopfschmerz

Friiher verwendeter Begriff:

Munzférmiger Kopfschmerz.
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Beschreibung:

Schmerzen stark variabler Dauer, doch oft chronisch, in einem kleinen,
umschriebenen Areal des Kopfes bei fehlender struktureller Lasion der
umgebenden Strukturen.

Diagnostische Kriterien:

A. Kontinuierlich vorhandener oder intermittierender Kopfschmerz, der
Kriterium B erfullt

B. Der Kopfschmerz wird ausschlieBlich an einer bestimmten Stelle der
Kopfhaut wahrgenommen und weist alle der 4 folgenden Merkmale
auf:
1. scharf umrissen
2. konstante GréBe und Form
3. rund oder elliptisch
4. 1 bis 6 cm Durchmesser

C. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnosel.

Anmerkung:

1. Sonstige Ursachen, insbesondere strukturelle und dermatologische
Lasionen, wurden aufgrund der Vorgeschichte, der kérperlichen
Untersuchung und von sonstigen entsprechenden Untersuchungen
ausgeschlossen.

Kommentar:

Das schmerzhafte Areal kann an jeder Stelle der Kopfhaut lokalisiert sein,
es befindet sich am haufigsten jedoch in der Parietalregion. In seltenen
Fallen ist der 4.8 Minzkopfschmerz bi- oder multifokal, wobei jeder
symptomatische Bereich samtliche Merkmale eines Mlnzkopfschmerzes
behalt.

In der Regel leichte bis mittlere, gelegentlich jedoch starke
Schmerzintensitat. Spontane oder getriggerte Schmerzexazerbationen
kénnen den Grundschmerz Uberlagern.

Die Schmerzdauer ist hochgradig variabel: in bis zu 75% der publizierten
Falle ist die Erkrankung chronisch (seit mehr als 3 Monaten vorliegend),
doch wurden auch schon Falle mit einer Dauer von Sekunden, Minuten,
Stunden oder Tagen beschrieben.

Das Schmerzareal kann eine variable Kombination aus Hypdasthesie,
Dysasthesie, Parasthesie und/oder Schmerzempfindlichkeit aufweisen.
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4.8.1 Wahrscheinlicher Miinzkopfschmerz

Diagnostische Kriterien:

A. Kontinuierlich vorhandener oder intermittierender Kopfschmerz, der
Kriterium B erfullt

B. Der Kopfschmerz wird ausschlieBlich an einer bestimmten Stelle der
Kopfhaut wahrgenommen und weist alle der 4 folgenden Merkmale
auf:

1. scharf umrissen
2. konstante GréBe und Form
3. rund oder elliptisch
4. 1 bis 6 cm Durchmesser
C. Die Episoden erfiullen nicht die ICHD-3 Kriterien flir eine andere
Kopfschmerzerkrankung
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

4.9 Schlafgebundener Kopfschmerz

Friiher verwendete Begriffe

Hypnic-Headache-Syndrom, "alarm clock" headache-syndrome.

Beschreibung:

Haufig wiederkehrende Kopfschmerzattacken, die ausschlieBlich im Schlaf
beginnen, den Patienten aufwecken und bis zu 4 Stunden lang anhalten,
ohne charakteristische Begleitsymptome und keiner anderen Erkrankung
zuzuschreiben.

Diagnostische Kriterien:

A. Wiederkehrende Kopfschmerzattacken, die die Kriterien B bis D
erfullen

B. Der Kopfschmerz entsteht ausschlieBlich im Schlaf und weckt den
Patienten

C. Die Attacken treten seit >3 Monaten an =10 Tagen/Monat auf

D. Die Attacken halten 15 Minuten bis 4 Stunden nach dem Aufwachen

an

Keine kranio-autonomen Symptome und keine Unruhe

Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose!:2,

mm
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Anmerkung:

1. Die Unterscheidung von einem der Typen oder Subtypen der 3.
trigemino-autonomen Kopfschmerzerkrankungen, insbesondere von
einem 3.1 Clusterkopfschmerz, ist flur die erfolgreiche Behandlung
erforderlich.

2. Andere madgliche Ursachen von im Schlaf entstehenden
Kopfschmerzen, die zum Aufwachen flihren, sollten ausgeschlossen
werden, unter besonderer Berucksichtigung von Schlafapnoe,
nachtlicher Hypotonie, Unterzuckerung und
Medikamentenubergebrauch; intrakraniellen Erkrankungen miissen
ebenfalls ausgeschlossen werden. Das Vorliegen eines Schlafapnoe-
Syndroms schlieBt jedoch nicht unbedingt die Diagnose eines 4.9
schlafgebundenen Kopfschmerzes aus.

Kommentar:

Eine aktuelle Studie weist darauf hin, dass die hier in der ICHD-3 beta
eingeflhrten Kriterien fir einen 4.9 schlafgebundenen Kopfschmerz
exakter sind als die in der ICHD-2.

Der 4.9 schlafgebundene Kopfschmerz beginnt meist nach dem 50.
Lebensjahr, kann jedoch auch bei jingeren Menschen auftreten.

Der Schmerz ist meist von leichter bis mittelstarker Intensitat, ein Funftel
der Patienten berichtet allerdings von starken Schmerzen. Der Schmerz
ist bei etwa zwei Dritteln der Betroffenen bilateral. Die Attacken halten
meist 15 bis 180 Minuten an, in Einzelfadllen sind auch langere Zeiten
beschrieben.

Der Schmerz ist in den meisten Fallen anhaltend, mit taglichen oder
beinahe taglichen Kopfschmerzen, doch kann auch ein episodischer
Subtyp (an <15 Tagen/Monat) auftreten.

Obwohl man urspringlich davon ausging, dass die Merkmale eines 4.9
schlafgebundenen Kopfschmerzes im allgemeinen spannungstypartig
waren, ergaben neuere Studien, dass Patienten migraneartige Merkmale
aufweisen konnten und dass einige wahrend der Kopfschmerzattacken
Ubelkeit verspiirten.

Der Beginn des 4.9 schlafgebundenen Kopfschmerzes weist keinen
Zusammenhang mit dem Schlafstadium auf. Eine aktuelle MRT-
Untersuchung ergab eine Volumenreduzierung der grauen Substanz im
Hypothalamus von Patienten mit 4.9 schlafgebundenem Kopfschmerz.
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Lithium, Koffein, Melatonin und Indometacin waren in Einzelfallen
wirksam.

4.9.1 Wahrscheinlicher schlafgebundener Kopfschmerz

Diagnostische Kriterien:

A. Wiederkehrende Kopfschmerzattacken, die Kriterium B erflllen

B. Der Kopfschmerz entsteht ausschlieBlich im Schlaf und weckt den
Patienten

C. Nur zwei Punkte von folgenden sind erfillt:

1. die Attacken treten seit >3 Monaten an =10 Tagen/Monat auf
2. die Attacken dauern zwischen 15 Minuten und 4 Stunden nach
dem Aufwachen
3. keine kranio-autonomen Symptome oder Unruhe
D. Die Episoden erfiullen nicht die ICHD-3 Kriterien flir eine andere
Kopfschmerzerkrankung
E. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

4.10 Neu aufgetretener taglicher Kopfschmerz (NDPH)

Friiher verwendete Begriffe

Chronischer Kopfschmerz mit akutem Beginn; chronischer de novo
Kopfschmerz.

Beschreibung:

Ein anhaltender Kopfschmerz, der von Anfang an taglich auftritt, an den
eine klare Erinnerung besteht. Dem Schmerz fehlen charakteristische
Merkmale. Er kann migraneartig oder spannungstypartig sein oder
Elemente von beiden aufweisen.

Diagnostische Kriterien:

A. Anhaltender Kopfschmerz, der die Kriterien B und C erfullt

B. Eindeutig und klar erinnertes erstmaliges Auftreten, wobei der
Schmerz sich innerhalb von 24 Stunden zum kontinuierlichen
Dauerschmerz ohne Remissionen entwickelt

C. Besteht >3 Monate

D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnoseli2:3:4,
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Anmerkung:

1. Der 4.10 neu aufgetretene tdgliche Kopfschmerz ist von daher
einmalig, dass er von Anfang an taglich auftritt und sehr schnell
keine Remissionen mehr aufweist sowie im Regelfall bei Personen
mit keiner Vorgeschichte von Kopfschmerzen auftritt. Patienten mit
dieser Erkrankung erinnern sich unweigerlich eindeutig an diese Art
von Beginn und kdnnen diesen genau beschreiben; ansonsten sollte
eine andere Diaghose gestellt werden. Dennoch sind Patienten mit
Kopfschmerz in der Vorgeschichte (1. Migrdne oder 2. Kopfschmerz
vom Spannungstyp) nicht von dieser Diagnose ausgeklammert, sie
sollten jedoch keine sich steigernde Kopfschmerzfrequenz vor
dessen Beginn beschreiben. Ebenso sollten Patienten mit
Kopfschmerzen in der Vorgeschichte keine Verschlechterung in
Verbindung mit oder gefolgt von MedikamentenlUbergebrauch
beschreiben.

2. 4.10 Neu aufgetretener taglicher Kopfschmerz kann Merkmale
aufweisen, die entweder an 1. Migrédne oder 2. Kopfschmerz vom
Spannungstyp denken lassen. Obwohl auch Kriterien flr eine 1.3
chronische Migréne und/oder einen 2.3 chronischen Kopfschmerz
vom Spannungstyp erflillt sein mdgen, lautet die Standarddiagnose
4.10 neu aufgetretener taglicher Kopfschmerz, wann immer die
Kriterien flr diese Erkrankung erflllt sind. Sind jedoch sowohl die
Kriterien flr 4.10 neu aufgetretener téaglicher Kopfschmerz und 3.4
Hemicrania continua erfullt, ist Letzteres die definitive Diagnose.

3. Ein akuter Medikamentengebrauch kann die Grenzen Uberschreiten,
die fUr einen 8.2 Kopfschmerz zuriickzuftihren auf einen
Medikamentenibergebrauch als ursachlich beschrieben werden. In
solchen Fallen kann nicht die Diagnose eines 4.10 neu
aufgetretenen téglichen Kopfschmerzes gestellt werden, es sei
denn, der Beginn der taglichen Kopfschmerzen liegt zeitlich
eindeutig vor dem Medikamentenibergebrauch. Ist das der Fall,
sollten beide Diagnhosen, 4.10 neu aufgetretener téglicher
Kopfschmerz und 8.2 Kopfschmerz zurtickzufiihren auf einen
Medikamentenibergebrauch gestellt werden.

4, In sadmtlichen Fallen sollten andere sekundare Kopfschmerzen wie
etwa 5.1 akuter Kopfschmerz zurlickzufiihren auf eine traumatische
Kopfverletzung, 7.1 Kopfschmerz zurtiickzuftihren auf eine
Liquordrucksteigerung und 7.2 Kopfschmerz zurtckzufihren auf
einen Liquorunterdruck durch entsprechende Untersuchungen
ausgeschlossen werden.
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Kommentar:

Der 4.10 neu aufgetretene tédgliche Kopfschmerz weist zwei Subtypen auf:
den einer selbstlimitierenden Erkrankung, die innerhalb von einigen
Monaten ohne Behandlung verschwindet, und den einer refraktaren Form,
die auch aggressiven Therapieschemata gegenuber resistent ist. Diese
beiden Verlaufsformen werden nicht eigenstandig kodiert.

4.10.1 Wahrscheinlicher neu aufgetretener taglicher Kopfschmerz

Diagnostische Kriterien:

A. Anhaltender Kopfschmerz, der die Kriterien B und C erfillt

B. Eindeutig und klar erinnertes erstmaliges Auftreten, wobei der
Schmerz sich innerhalb von 24 Stunden zum kontinuierlichen
Dauerschmerz ohne Remissionen entwickelt

C. Besteht >3 Monate

D. Die Episoden erflillen nicht die ICHD-3 Kriterien flir eine andere
Kopfschmerzerkrankung

E. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.
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TEIL ZWEI

SEKUNDARE KOPFSCHMERZ-

10.

11.

ERKRANKUNGEN

Kopfschmerz zurlckzuflihren auf ein Trauma oder eine
Verletzung des Kopfes und/oder der HWS

Kopfschmerz zurlckzufihren auf GefaBstérungen im Bereich
des Kopfes und/oder des Halses

Kopfschmerz zurlckzuflihren auf eine nichtvaskulare
intrakranielle Stérung

Kopfschmerz zuriickzufihren auf eine Substanz oder deren
Entzug

Kopfschmerz zurlckzufihren auf eine Infektion

Kopfschmerz zurtckzuftihren auf eine Stérung der
HomoOostase

Kopf- oder Gesichtsschmerz zurtckzufihren auf Erkrankungen
des Schadels sowie von Hals, Augen, Ohren, Nase,
Nebenhdhlen, Zahnen, Mund oder anderen Gesichts- oder
Schadelstrukturen
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12. Kopfschmerz zurlickzufihren auf psychiatrische Stérungen
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Einleitung sekundadre Kopfschmerzerkrankungen

Wenn bei einem Patienten erstmals Kopfschmerzen oder eine neue Form
von Kopfschmerzen zusammen mit einem Hirntumor auftreten, ist es
folgerichtig zu schlieBen, dass die Kopfschmerzen sekundare Folge des
Tumors sind. In diesen Fallen sollte nur die Diagnose 7.4 Kopfschmerz
zurtickzuftihren auf ein intrakranielles Neoplasma (oder eines Subtyps
hiervon) vergeben werden, auch wenn die Kopfschmerzen die
Phanomenologie einer Migrane, eines Kopfschmerzes vom Spannungstyp
oder eines Clusterkopfschmerzes aufweisen. In anderen Worten, ein de
novo-Kopfschmerz, der in Zusammenhang mit einer anderen Erkrankung
auftritt, von der bekannt ist, dass sie Kopfschmerzen verursachen kann,
ist immer sekundarer Natur.

Die Situation stellt sich anders da, wenn ein Patient bereits unter einem
primaren Kopfschmerz litt, der sich dann in engem zeitlichen
Zusammenhang mit einer anderen Erkrankung verschlechtert. Fur diese
Verschlechterung gibt es drei mdégliche Erklarung: dass sie zufallig ist;
dass es sich um eine Verschlechterung des primaren Kopfschmerzes
handelt, die in einem ursachlichen Zusammenhang mit der anderen
Erkrankung steht; dass es sich um einen neu aufgetretenen Kopfschmerz
handelt, der wiederum in eine ursachlichen Zusammenhang mit der
anderen Erkrankung steht. Die in der ICDH-II aufgestellten allgemeinen
Zuordnungsregeln lieBen unter solchen Umstanden eine Diagnose oder
zwei Diagnosen zu, was jedoch dem persoénlichen Urteil Gberlassen war.
In der ICHD-3 beta wurden sie daraufhin geandert, um weniger
Interpretationsspielraum zu geben, und diese Anderungen werden
beibehalten.

1. Tritt ein neuer Kopfschmerz erstmals in engem zeitlichem
Zusammenhang mit einer anderen Erkrankung auf, von der
bekannt ist, dass sie Kopfschmerzen hervorrufen kann oder
dieser erflllt sonstige Kriterien, die fUr eine Verursachung
durch diese andere Erkrankung sprechen, so sollte der neu
aufgetretene Kopfschmerz als sekundarer Kopfschmerz
zuruckzufihren auf die ursachliche Erkrankung kodiert
werden. Dies ist auch der Fall, wenn der Kopfschmerz das
klinische Bild eines primaren Kopfschmerzes (Migrane,
Kopfschmerz vom Spannungstyp, Clusterkopfschmerz oder
einer der anderen trigemino-autonomen
Kopfschmerzerkrankungen) aufweist.

2. Wenn ein vorbestehender primarer Kopfschmerz in engem
zeitlichem Zusammenhang mit einer solchen ursachlichen
Erkrankung chronisch wird oder sich deutlich verschlechtert
(was Ublicherweise eine mindestens zweifache Erh6éhung der
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Haufigkeit und/oder Intensitat bedeutet), sollte der Patient
die Diagnose eines primaren und eines sekundaren
Kopfschmerzes erhalten, vorausgesetzt, es bestehen sehr
gute Hinweise, dass die betreffende Erkrankung
Kopfschmerzen verursachen kann.

In der ICHD-2 wurde das Format der diagnostischen Kriterien fir
sekundare Kopfschmerzerkrankungen standardisiert, was jedoch nicht frei
von Problemen war. Fiir die ICHD-3 beta wurde eine Uberarbeitung
beschlossen, und auch diese wird beibehalten:

Allgemeine diagnostische Kriterien fiir sekundare

Kopfschmerzerkrankungen:

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfullt

B. Es wurde eine andere Erkrankung diagnostiziert, bei der
wissenschaftlich belegt ist, dass sie Kopfschmerzen verursachen
kannt

C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der
folgenden Kriterien gezeigt werden?:

1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang
mit dem Beginn der vermuteten ursachlichen Stérung
entwickelt

2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfillt:

a) Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der
Verschlechterung der angenommenen ursachlichen
Stoérung deutlich verschlechtert

b) Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Besserung
der vermuteten ursachlichen Stérung deutlich gebessert

3. Der Kopfschmerz weist Charakteristika auf, die typisch flr die
ursachliche Erkrankung sind3

4. Der ursachliche Zusammenhang ist anderweitig belegt*

D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.
Anmerkung:
1. Da die Pravalenz von Kopfschmerzen extrem hoch ist, kdnnen diese

per Zufall und ohne ursachlichen Zusammenhang gleichzeitig mit
einer anderen Erkrankung auftreten. Deshalb kann die Diagnose
einer sekundaren Kopfschmerzerkrankung nur dann mit Sicherheit
gestellt werden, wenn aufgrund publizierter wissenschaftlicher
Untersuchungen belastbare Beweise vorliegen, dass die unter
Kriterium B angegebene Erkrankung Kopfschmerzen verursachen
kann. Der wissenschaftliche Nachweis kann durch groBangelegte
klinische Studien erbracht werden, bei denen enge zeitliche
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Beziehungen zwischen der Erkrankung und der weiteren
Entwicklung der Kopfschmerzen nach Behandlung dieser
Erkrankung nachgewiesen wurden, oder durch kleinere Studien, bei
denen fortschrittlichste Scanning-Verfahren, Bluttests oder andere
paraklinische Tests zum Einsatz kamen, selbst wenn diese dem
diagnosestellenden Arzt, der diese Kriterien anwenden wird, nicht
ohne weiteres zur Verfligung stehen. Mit anderen Worten,
Untersuchungsmethoden, die beim routinemaBigen Rickgriff auf die
diagnostischen Kriterien nichts nutzen, kénnen dennoch nitzlich
sein, um allgemeine kausale Beziehungen als Grundlage von
Kriterium B zu ermitteln. In der gesamten ICHD-3 beschranken sich
die diagnostischen Kriterien jedoch auf Informationen, bei denen
nach verninftigem Ermessen davon auszugehen ist, dass sie dem
diagnostizierenden Arzt in einer typischen klinischen Situation zur
Verfligung stehen.

Die allgemeinen Kriterien verlangen - wie dargelegt - das Vorliegen
von mindestens zwei eigenstandigen als Nachweis tauglichen
Merkmalen und erlauben bis zu vier Nachweistypen. Nicht alle
dieser vier Typen bieten sich fur alle Erkrankungen an, und
dementsprechend mussen nicht alle vier zu den spezifischen
Kriterien flr eine bestimmte sekundare Kopfschmerzerkrankung
gehdren. Es gibt einige sekundare Kopfschmerzerkrankungen, bei
denen der Nachweis eines ursachlichen Zusammenhangs sehr stark
vom Kopfschmerzbeginn in einem zeitlichen Zusammenhang mit der
angenommenen Ursache abhangt. Beispiele hierflr sind die
Subtypen des 7.2 Kopfschmerzes zurlckzufihren auf
Liquorunterdruck, die Ublicherweise, aber nicht immer orthostatisch
sind, so dass dieses Charakteristikum kein verlassliches
diagnostisches Kriterium darstellt. In solchen Fallen ist Kriterium D
von besonderer Bedeutung.

Ein Beispiel ist ein sehr plotzlich einsetzender (Donnerschlag-)
Kopfschmerz bei einem 6.2.2 akuten Kopfschmerz zuriickzuftihren
auf eine nicht-traumatische Subarachnoidalblutung (SAB). Die
Charakteristika sind gegebenenfalls flr jeden sekundaren
Kopfschmerz zu spezifizieren.

Die Spezifikation muss (gegebenenfalls) fir jede sekundare
Kopfschmerzerkrankung erfolgen. Ein Beispiel fur diese Art von
Evidenz ist die Ubereinstimmung zwischen dem Kopfschmerzsitus
und der Lokalisation einer vermuteten ursachlichen Erkrankung. Ein
weiteres sind Ubereinstimmend auftretende Schwankungen
zwischen den Kopfschmerzmerkmalen (etwa ihrer Intensitat) und
den Markern fur die Aktivitat der vermuteten ursachlichen
Erkrankung (d.h. Veranderungen in der zerebralen Bildgebung oder
in anderen Laborwerten [z.B. der Blutsenkungsgeschwindigkeit bei
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einem 6.4.1 Kopfschmerz zurtickzuftihren auf eine
Riesenzellarteriitis]).
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5. Kopfschmerz zuriickzufithren auf ein Trauma
oder eine Verletzung des Kopfes und/oder
der HWS

5.1

5.1.1

5.1.2

5.2

5.2.1

5.2.2

5.3

5.4

5.5
5.6

Akuter Kopfschmerz zurickzuflihren auf eine traumatische
Verletzung des Kopfes

Akuter Kopfschmerz zurickzuflihren auf eine mittelschwere
oder schwere traumatische Verletzung des Kopfes

Akuter Kopfschmerz zurtckzufiihren auf eine leichte
traumatische Verletzung des Kopfes

Anhaltender Kopfschmerz zuriickzufihren auf eine
traumatische Verletzung des Kopfes

Anhaltender Kopfschmerz zurlickzufihren auf eine
mittelschwere oder schwere traumatische Verletzung des
Kopfes

Anhaltender Kopfschmerz zurlickzuflihren auf eine leichte
traumatische Verletzung des Kopfes

Akuter Kopfschmerz zurlickzuftihren auf ein HWS-
Beschleunigungstrauma

Anhaltender Kopfschmerz zurlickzufihren auf ein HWS-
Beschleunigungstrauma

Akuter Kopfschmerz zurickzufihren auf eine Kraniotomie

Anhaltender Kopfschmerz zurickzufihren auf eine
Kraniotomie

An anderer Stelle kodiert

Primarer und/oder sekundéarer Kopfschmerz?

Fur Kapitel 5. Kopfschmerz zurlickzufiihren auf ein Trauma oder eine
Verletzung des Kopfes und/oder der HWS gelten die allgemeinen Regeln
far die kausale Zuordnung zu einer anderen Erkrankung.

1.

Tritt ein neuer Kopfschmerz erstmals in engem zeitlichen
Zusammenhang mit einem Trauma oder einer Verletzung des
Kopfes und/oder der HWS auf, sollte der Kopfschmerz als
Kopfschmerz zurtckzuflihren auf ein Trauma oder eine
Verletzung kodiert werden. Dies ist auch der Fall, wenn der
Kopfschmerz das klinische Bild eines primaren Kopfschmerzes
zeigt, der in Teil 1 der ICHD-3 klassifiziert wird.
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2. Wenn aber ein vorbestehender Kopfschmerz mit den
Charakteristika eines primaren Kopfschmerzes in engem
zeitlichen Zusammenhang mit einem solchen Trauma oder einer
solchen Verletzung chronisch wird oder sich deutlich
verschlechtert (Ublicherweise definiert als eine mindestens
zweifache Steigerung der Haufigkeit und/oder Schwere), dann
sollte sowohl die vorbestehende primare Kopfschmerzdiagnose als
auch die Diagnose 5. Kopfschmerz zuriickzufiihren auf ein
Trauma oder eine Verletzung des Kopfes und/oder der HWS (oder
eines seiner Typen oder Subtypen) vergeben werden, sofern gute
Hinweise daflir bestehen, dass die Erkrankung Kopfschmerzen
verursachen kann.

Einleitung

Die Typen des 5. Kopfschmerzes zuriickzufiihren auf ein Trauma oder eine
Verletzung des Kopfes und/oder der HWS gehdren zu den haufigsten
sekundaren Kopfschmerzerkrankungen. Wahrend der ersten 3 Monate ab
Kopfschmerzbeginn gelten sie als akut; bestehen sie liber diesen
Zeitraum hinaus fort, werden sie als anhaltend bezeichnet. Dieser
Zeitraum deckt sich mit den diagnostischen Kriterien der ICHD-2, obwohl
der Begriff anhaltend an die Stelle von chronisch getreten ist.

Es gibt keine spezifischen Kopfschmerzmerkmale, durch die sich die
Typen des 5. Kopfschmerzes zurtckzuflihren auf ein Trauma oder eine
Verletzung des Kopfes und/oder der HWS von anderen
Kopfschmerzerkrankungen unterscheiden; meist ahneln diese einem 2.
Kopfschmerz vom Spannungstyp oder einer 1. Migrédne. Demzufolge stitzt
sich ihre Diagnose grdBtenteils auf den engen zeitlichen Zusammenhang
zwischen dem Kopftrauma oder der Kopfverletzung und dem
Kopfschmerzbeginn. Ubereinstimmend mit den diagnostischen Kriterien
der ICHD-2 erfordern die diagnostischen Kriterien der ICHD-3 fur alle
Typen des 5. Kopfschmerzes zurlckzuflihren auf ein Trauma oder eine
Verletzung des Kopfes und/oder der HWS, dass die berichteten
Kopfschmerzen innerhalb von 7 Tagen nach dem Trauma oder der
Verletzung aufgetreten sind bzw. innerhalb von 7 Tagen nach
Wiedererlangung des Bewusstseins und/oder 7 Tagen nach der
Wiedererlangung der Fahigkeit, Schmerz zu spiren und Uber ihn zu
berichten. Auch wenn dieses 7-Tage-Intervall ein Stick weit willktrlich ist
und einige Experten argumentieren, Kopfschmerzen kédnnten bei einem
kleinen Teil der Patienten auch noch nach einem langeren Zeitintervall
auftreten, liegen derzeit noch nicht genug stichhaltige Griinde daflr vor,
diese Voraussetzung zu andern. Hier soll zu Untersuchungen angeregt
werden, bei denen die diagnhostischen Kriterien flr einen A5.1.1.1
verzogert auftretenden akuten Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine
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mittelschwere oder schwere traumatische Verletzung des Kopfes und
eines A5.1.2.1 verzdgert auftretenden akuten Kopfschmerzes
zurtickzuftihren auf eine leichte traumatische Verletzung des Kopfes auf
den Prifstand gestellt werden (siehe Anhang).

Kopfschmerz kann als isoliertes Symptom nach einem Trauma oder einer
Verletzung des Kopfes auftreten oder auch als eine Konstellation von
Symptomen, die in der Regel Schwindel, Mudigkeit, ein vermindertes
Konzentrationsvermdgen, eine psychomotorische Verlangsamung, leichte
Gedachtnisprobleme, Schlafstérungen, Angst,
Persdnlichkeitsveranderungen und Gereiztheit umfassen. Wenn auf eine
Kopfverletzung mehrere dieser Symptome folgen, kann davon
ausgegangen werden, dass der Patient ein postkommotionelles Syndrom
(Zustand nach Gehirnerschitterung) aufweist.

Die Pathogenese eines 5. Kopfschmerzes zurlickzuftihren auf ein Trauma
oder eine Verletzung des Kopfes und/oder der HWS ist oft unklar. Zu den
zahlreichen Faktoren, die zur Kopfschmerzentstehung beitragen kénnen,
gehoéren unter anderem eine axonale Schadigung, Veranderungen des
Hirnstoffwechsels, eine Neuroinflammation, Veranderungen der
zerebralen Hdmodynamik, eine zugrundeliegende genetische
Veranlagung, psychopathologische Faktoren und die Erwartung des
Patienten, von der Kopfverletzung Kopfschmerzen davonzutragen. Neuere
Untersuchungen mit Hilfe fortschrittlicher zerebraler Bildgebungsverfahren
lassen auf ein Potenzial flr die Aufdeckung struktureller, funktioneller und
metabolischer Anomalien im Gehirn nach geringfligigen Traumata
schlieBen, die mit konventionellen Diagnosetests nicht zu eruieren sind.
Es ist plausibel, anzunehmen, dass posttraumatische Schlafstérungen,
Stimmungsstérungen sowie psychosoziale und sonstige Stressoren die
Entstehung und das Fortbestehen von Kopfschmerzen beeinflussen
kdnnen. Der Ubergebrauch nicht anschlagender
Kopfschmerzmedikationen kann zum Persistieren von Kopfschmerzen
nach einer Kopfverletzung durch Auftreten eines 8.2 Kopfschmerzes
zurlckzufihren auf Medikamenteniibergebrauch flihren. Kliniker missen
diese Mdglichkeit immer dann berlcksichtigen, wenn posttraumatische
Kopfschmerzen Uber die erste posttraumatische Phase hinaus anhalten.

Zu den Risikofaktoren, die das Auftreten eines 5. Kopfschmerzes
zurlckzufihren auf ein Trauma oder eine Verletzung des Kopfes und/oder
der HWS beglnstigen, kdnnen eine Kopfschmerzvorgeschichte, eine
weniger schwere Verletzung, die Zugehdrigkeit zum weiblichen Geschlecht
und das Vorliegen komorbider psychiatrischer Stérungen gehéren. Der
Zusammenhang zwischen wiederholten Kopftraumata und dem Auftreten
von Kopfschmerzen sollte noch naher untersucht werden. In welchem
Umfang die Erwartung des Patienten, dass nach der Kopfverletzung
Kopfschmerzen eintreten werden und Rechtsstreitigkeiten rund um
Entschadigungsanspriiche in Verbindung mit Kopfschmerzen dieser Art ihr
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Auftreten und Persistieren beglinstigen, wird noch diskutiert. Mehrheitlich
verweisen die Belege darauf, dass Simulieren nur bei einer kleinen
Minderheit der Patienten eine Rolle spielt.

Es ist anerkannt, dass bei einigen Patienten nach sehr geringfiigigen
Kopftraumata Kopfschmerzen auftreten — Traumata so geringfligiger Art,
dass sie nicht einmal die Kriterien fur eine leichte traumatische
Hirnverletzung erflllen. Diese Kopfschmerzen kédnnen nach einem
einmaligen Trauma beginnen oder nach wiederholten kleineren
Aufprallereignissen gegen den Kopf (z. B. bei American-Football- oder
Rugbyspielern). Kopfschmerzen infolge sehr kleiner Kopftraumata wurden
jedoch noch nicht hinreichend untersucht, daher reicht die Datenlage
nicht aus, um diese anzuerkennen und in die ICHD-3 aufzunehmen. Hier
sind Untersuchungen zu Kopfschmerz nach sehr geringfiigigen
Kopftraumata gefordert, vielleicht anhand der diagnostischen Kriterien fur
einen A5.8 akuten Kopfschmerz zurtickzuftihren auf ein anderes Kopf-
und/oder HWS-Trauma oder eine andere Kopf- und/oder HWS-Verletzung
und einen A5.9 anhaltenden Kopfschmerz zuriickzuftihren auf ein anderes
Kopf- und/oder HWS-Trauma oder eine andere Kopf- und/oder HWS-
Verletzung.

Von einem 5. Kopfschmerz zurlickzufiihren auf ein Trauma oder eine
Verletzung des Kopfes und/oder der HWS wird auch bei Kindern berichtet,
wenngleich weniger haufig als bei Erwachsenen. Die Charakteristika der
Typen sind bei Kindern und Erwachsenen ahnlich, und die diagnostischen
Kriterien bei Kindern sind dieselben.

5.1 Akuter Kopfschmerz zuriickzufithren auf eine
traumatische Verletzung des Kopfes

An anderer Stelle kodiert:

Ein Trauma infolge von Akzeleration/Dezelerationsbewegungen des
Kopfes, mit Flexion/Extension der HWS, wird als HWS-
Beschleunigungstraume klassifiziert. Akut auftretende Kopfschmerzen
nach einem solchen Trauma werden unter 5.3 akuter Kopfschmerz
zurlickzufihren auf ein HWS-Beschleunigungstrauma kodiert. Akute
Kopfschmerzen nach einem chirurgischen Eingriff mittels Kraniotomie aus
anderen Grinden als aufgrund der traumatischen Kopfverletzung sollten
unter 5.5 akuter Kopfschmerz nach Kraniotomie kodiert werden.
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Beschreibung:

Kopfschmerz von weniger als 3 Monaten Dauer infolge einer
traumatischen Kopfverletzung.

Diagnostische Kriterien:

A. Jeder Kopfschmerz, der die Kriterien C und D erflllt
B. Es liegt eine traumatische Kopfverletzung! vor
C. Der Kopfschmerz hat sich laut Bericht innerhalb von 7 Tagen nach
einem von Folgendem entwickelt:
1. der Kopfverletzung
2. der Wiedererlangung des Bewusstseins nach Eintritt der
Kopfverletzung
3. Absetzen von Medikamenten, welche die Fahigkeit
beeintrachtigen, Kopfschmerzen nach der Kopfverletzung zu
spliren oder von diesen zu berichten
D. Es ist wenigstens einer der folgenden Punkte erfllt:
1. der Kopfschmerz ist innerhalb von 3 Monaten nach seinem
Beginn verschwunden
2. der Kopfschmerz ist noch nicht verschwunden, aber es sind
noch keine 3 Monate nach seinem Beginn verstrichen

E. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.
Anmerkung:
1. Der Begriff der traumatischen Kopfverletzung bezieht sich auf eine

strukturelle oder funktionelle Verletzung infolge der Einwirkung
auBerer Krafte auf den Kopf. Hierzu gehdren der Aufprall des Kopfes
auf ein Objekt oder umgekehrt, das Eindringen eines Fremdkodrpers
in den Kopf, die Einwirkung von Kraften, die von Druckwellen oder
Explosionen erzeugt werden sowie andere noch zu definierende
Krafteinwirkungen.

Kommentar:

Die Vorgabe, dass der berichtete Kopfschmerz sich innerhalb von 7 Tagen
entwickelt haben muss, ist ein Stick weit beliebig (siehe Einleitung oben).
Gegenuber langeren Intervallen ergibt ein 7-Tage-Intervall diagnostische
Kriterien mit héherer Spezifizitat flir einen 5.1 akuten Kopfschmerz
zurtickzufiihren auf eine traumatische Verletzung des Kopfes (d.h.,
belastbarere Hinweise auf einen ursachlichen Zusammenhang), aber
einen entsprechenden Sensitivitatsverlust. Weitere Untersuchungen
werden erforderlich sein, um zu ermitteln, ob ein anderes Intervall
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angebrachter sein kénnte. Bis dahin kénnen die im Anhang angeflhrten
Kriterien flr einen A5.1.1.1 verzégert auftretenden akuten Kopfschmerz
zurickzufihren auf eine mittelschwere oder schwere traumatische
Verletzung des Kopfes und einen A5.1.2.1 verzdgert auftretenden akuten
Kopfschmerz zurtickzufiihren auf eine leichte traumatische Verletzung des
Kopfes benutzt werden, wenn das Intervall zwischen Verletzung und
Kopfschmerzbeginn langer als 7 Tage ist.

5.1.1 Akuter Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine mittelschwere
oder schwere traumatische Verletzung des Kopfes

Diagnostische Kriterien:

A. Kopfschmerz, der die Kriterien flir einen 5.1 akuten Kopfschmerz
zurtickzufiihren auf eine traumatische Verletzung des Kopfes erfullt
B. Kopftrauma, welches wenigstens einen der folgenden Punkte erflllt:
1. Bewusstseinsverlust >30 Minuten
2. Glasgow Coma Scale (GCS) Wert <13
3. posttraumatische Amnesie von >24 Stunden Dauer?!
4. Bewusstseinsstérung flir >24 Stunden
5. Nachweis einer traumatischen Kopfverletzung wie etwa einer
Schadelfraktur, intrakraniellen Blutung und/oder Hirnkontusion
in der zerebralen Bildgebung.

Anmerkung:

1. Die Dauer der posttraumatischen Amnesie wird definiert als die Zeit
zwischen dem Eintritt der Kopfverletzung und der Wiedererlangung
der Erinnerung an aktuelle Ereignisse und die in den letzten 24
Stunden.

5.1.2 Akuter Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine leichte
traumatische Verletzung des Kopfes

Diagnostische Kriterien:

A. Kopfschmerz, der die Kriterien flir einen 5.1 akuten Kopfschmerz
zurlckzufiihren auf eine traumatische Verletzung des Kopfes erfullt
B. Kopftrauma, welches beide der folgenden Punkte erfillt:
1. mit keinem der folgenden Aspekte verbunden:
a) Bewusstseinsverlust fiir >30 Minuten
b) Glasgow Coma Scale (GCS) Wert <13
c) posttraumatische Amnesie von >24 Stunden Dauer!
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d) Bewusstseinsstérung flr >24 Stunden

e) Nachweis einer traumatischen Kopfverletzung wie etwa
einer Schadelfraktur, intrakraniellen Blutung und/oder
Hirnkontusion in der zerebralen Bildgebung

2. Tritt in Begleitung von einem oder mehreren der folgenden

Symptome und/oder Zeichen auf:

a) vorubergehende Verwirrung, Orientierungslosigkeit oder
Bewusstseinsbeeintrachtigung

b) Verlust der Erinnerung an Ereignisse unmittelbar vor oder
nach der Kopfverletzung

c) zwei oder mehr der folgenden Symptome, die an eine
leichte traumatische Hirnverletzung denken lassen:
i. Ubelkeit
ii. Erbrechen
iii. Sehstbrungen
iv. Benommenheit und/oder Schwindel
v. unsicheres Gangbild und/oder orthostatische

Dysregulation mit Gleichgewichtsstérungen
vi. Beeintrachtigungen des Gedachtnisses und/oder der
Konzentration.

Anmerkung:

1. Die Dauer der posttraumatischen Amnesie wird definiert als die Zeit
zwischen dem Eintritt der Kopfverletzung und der Wiedererlangung
der Erinnerung an aktuelle Ereignisse und die in den letzten 24
Stunden

Kommentar:

Die diagnostischen Kriterien fur eine leichte, mittelschwere oder schwere
traumatische Kopfverletzung lassen betrachtlichen Spielraum zu, was die
Klassifizierung des Schweregrads der Verletzung anbelangt. Deshalb
schlugen einige Experten die Einbeziehung zusatzlicher Kategorien vor:
Kopfschmerz zurlickzuflihren auf eine sehr leichte traumatische
Kopfverletzung und Kopfschmerz zurlckzuftihren auf eine sehr schwere
traumatische Kopfverletzung. Derzeit liegen nicht ausreichend Hinweise
darauf vor, als dass es geboten ware, diese Kategorien hinzuzufligen,
doch sollten zukinftige Untersuchungen abklaren, ob dies zweckmaBig
ware.
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5.2 Anhaltender Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine
traumatische Verletzung des Kopfes

An anderer Stelle kodiert:

Trauma infolge von Akzeleration/Dezelerationsbewegungen des Kopfes,
mit Flexion/Extension der HWS, wird als HWS-Beschleunigungstraume
klassifiziert. Anhaltende Kopfschmerzen nach einem solchen Trauma
werden unter 5.4 anhaltender Kopfschmerz zurtickzufiihren auf ein HWS-
Beschleunigungstrauma kodiert. Anhaltende Kopfschmerzen nach einem
chirurgischen Eingriff mittels Kraniotomie aus anderen Griinden als
aufgrund der traumatischen Kopfverletzung sollten unter 5.6 anhaltender
Kopfschmerz zurlickzufiihren auf eine Kraniotomie kodiert werden.

Beschreibung:

Kopfschmerz von mehr als 3 Monaten Dauer infolge einer traumatischen
Kopfverletzung.

Diagnostische Kriterien:

A. Jeder Kopfschmerz, der die Kriterien C und D erfullt
B. Zustand nach traumatischer Kopfverletzung?
C. Der Kopfschmerz hat sich laut Bericht innerhalb von 7 Tagen nach
einem von Folgendem entwickelt:
1. der Kopfverletzung
2. der Wiedererlangung des Bewusstseins nach Eintritt der
Kopfverletzung
3. dem Absetzen von Medikamenten, welche die Fahigkeit
beeintrachtigen, Kopfschmerzen nach der Kopfverletzung zu
splren oder von diesen zu berichten

D. Der Kopfschmerz halt >3 Monate nach seinem Beginn an
E. Nicht besser erkléart durch eine andere ICHD-3-Diagnose?.
Anmerkung:

1. Der Begriff der traumatischen Kopfverletzung bezieht sich auf eine
strukturelle oder funktionelle Verletzung infolge einer Einwirkung
auBerer Krafte auf den Kopf. Hierzu gehdéren der Aufprall des Kopfes
gegen ein Objekt oder umgekehrt, das Eindringen eines
Fremdkoérpers in den Kopf, die Einwirkung von Kraften, die auf
Druckwellen oder Explosionen zurickgehen sowie andere noch zu
definierende Krafteinwirkungen.
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2. Halt der Kopfschmerz nach der Kopfverletzung an, sollte die
Mdglichkeit eines 8.2 Kopfschmerzes zurlckzufiihren auf
Medikamententibergebrauch in Betracht gezogen werden.

Kommentar:

Die Vorgabe, dass der berichtete Kopfschmerz sich innerhalb von 7 Tagen
entwickelt haben muss, ist ein Stick weit beliebig (siehe Einleitung oben).
Gegenuber langeren Intervallen ergibt ein 7-Tage-Intervall diagnostische
Kriterien mit héherer Spezifizitat flr einen 5.2 anhaltender Kopfschmerz
zurlickzufiihren auf eine traumatische Verletzung des Kopfes (d.h.
belastbarere Hinweise auf einen ursachlichen Zusammenhang), aber
einen entsprechenden Sensitivitatsverlust. Weitere Untersuchungen
werden erforderlich sein, um zu ermitteln, ob ein anderes Intervall
angebrachter sein kénnte. Bis dahin kénnen die im Anhang angefihrten
Kriterien flr einen A5.2.1.1 verzégert auftretenden anhaltenden
Kopfschmerz zurtickzufiihren auf eine mittelschwere oder schwere
traumatische Verletzung des Kopfes und einen A5.2.2.1 verzdgert
auftretenden anhaltenden Kopfschmerz zurtlickzufiihren auf eine leichte
traumatische Verletzung des Kopfes benutzt werden, wenn das
Zeitintervall zwischen Verletzung und Kopfschmerzbeginn langer als 7
Tage ist.

Im Sinne der Ubereinstimmung mit den diagnostischen Kriterien der
ICHD-2 fur einen chronischen posttraumatischen Kopfschmerz und mit
dem bei der Diagnose anderer sekundarer Kopfschmerzerkrankungen
angesetzten Zeitintervall ist 3 Monate das Zeitintervall, nach dem ein
Kopfschmerz zurlckzuflihren auf ein Trauma oder eine Verletzung des
Kopfes als anhaltend gilt. In weiteren Untersuchungen wird abzuklaren
sein, ob kirzere oder langere Intervalle zweckmaBiger waren.

5.2.1 Anhaltender Kopfschmerz zuriickzufithren auf eine
mittelschwere oder schwere traumatische Verletzung des
Kopfes

Diagnostische Kriterien:

A. Kopfschmerz, der die Kriterien flr einen 5.2 anhaltenden
Kopfschmerz zurtickzufiihren auf eine traumatische Verletzung des
Kopfes erflllt

B. Verletzung des Kopfes begleitet von beiden der folgenden Punkte:

Bewusstseinsverlust fur >30 Minuten

Glasgow Coma Scale (GCS) Werte <13

posttraumatische Amnesie von >24 Stunden! Dauer

Bewusstseinsstdérung flr >24 Stunden

b o
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5. Nachweis einer traumatischen Kopfverletzung wie etwa einer
Schadelfraktur, intrakraniellen Blutung und/oder Hirnkontusion
in der zerebralen Bildgebung

Anmerkung:

1. Die Dauer der posttraumatischen Amnesie wird definiert als die Zeit
zwischen dem Eintritt der Kopfverletzung und der Wiedererlangung
der Erinnerung an aktuelle Ereignisse und die in den letzten 24
Stunden

5.2.2 Anhaltender Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine leichte
traumatische Verletzung des Kopfes

Diagnostische Kriterien:

A. Kopfschmerz, der die Kriterien fur einen 5.2 anhaltenden
Kopfschmerz zurlickzufiihren auf eine traumatische Verletzung des
Kopfes erflllt

B. Kopftrauma, welches beide der folgenden Punkte erfullt:

1. mit keinem der folgenden Aspekte verbunden:
a) Bewusstseinsverlust fir >30 Minuten

b) Glasgow Coma Scale (GCS) Wert <13

c) posttraumatische Amnesie von >24 Stunden Dauer!

d) Bewusstseinsstérung fur >24 Stunden

e) Nachweis einer traumatischen Kopfverletzung wie etwa
einer Schadelfraktur, intrakraniellen Blutung und/oder
Hirnkontusion in der zerebralen Bildgebung

2. Tritt in Begleitung von einem oder mehreren der folgenden

Symptome und/oder Zeichen auf:

a) vorUbergehende Verwirrung, Orientierungslosigkeit oder
Bewusstseinsbeeintrachtigung

b) Verlust der Erinnerung an Ereignisse unmittelbar vor oder
nach der Kopfverletzung

c) zwei oder mehr der folgenden Symptome, die an eine
leichte traumatische Hirnverletzung denken lassen:

d) i Ubelkeit
ii. Erbrechen
iii. Sehstérungen
iv. Benommenheit und/oder Schwindel
V. unsicheres Gangbild und/oder orthostatische
Dysregulation mit Gleichgewichtsstérungen
Vi. Beeintrachtigungen des Gedachtnisses und/oder der
Konzentration.
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Anmerkung:

1. Die Dauer der posttraumatischen Amnesie wird definiert als die Zeit

zwischen dem Eintritt der Kopfverletzung und der Wiedererlangung
der Erinnerung an aktuelle Ereignisse und die in den letzten 24
Stunden

5.3 Akuter Kopfschmerz zuriickzufiithren auf ein HWS-
Beschleunigungstraumat?

Beschreibung:

Kopfschmerz von weniger als 3 Monaten Dauer infolge eines HWS-
Beschleunigungstraumas.

Diagnostische Kriterien:

A.
B.

C.
D

Jeder Kopfschmerz, der die Kriterien C und D erfullt

Zustand nach HWS-Beschleunigungstraumat! bei Beginn von

Nacken- und/oder Kopfschmerzen

Der Kopfschmerz ist innerhalb von 7 Tagen nach dem HWS-

Beschleunigungstrauma aufgetreten

Es ist wenigstens einer der folgenden Punkte erfullt:

1. der Kopfschmerz ist innerhalb von 3 Monaten nach seinem
Beginn verschwunden

2. der Kopfschmerz ist noch nicht verschwunden, aber es sind seit
seinem Beginn noch keine 3 Monate verstrichen

Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

Anmerkung:

1.

Der Begriff des HWS-Beschleunigungstraumas bezieht sich auf eine
plétzliche und nicht ausreichend gebremste
Akzeleration/Dezeleration des Kopfes in Verbindung mit einer
Flexion/Extension der HWS. Ein HWS-Beschleunigungstrauma kann
nach Einwirkung starker wie auch geringer Krafte auftreten.

Kommentar:

Das HWS-Beschleunigungstrauma tritt meist bei Verkehrsunfallen auf.
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Ein 5.3 akuter Kopfschmerz zuriickzuftihren auf ein HWS-
Beschleunigungstrauma kann als isoliertes Symptom auftreten oder auch
mit einer Konstellation weiterer Symptome, die sowohl von der HWS als
auch von extrazervikalen Strukturen herrihren und ebenso Stérungen der
Neurosensorik, des Verhaltens, der Kognition und/oder der Stimmung.
Das HWS-Beschleunigungstrauma als solches kann anhand eines
Schemas wie dem von der ,,Quebec Task Force on Whiplash-Associated
Disorders™ vorgestellten nach dem Schweregrad der Charakteristika
klassifiziert werden.

5.4 Anhaltender Kopfschmerz zuriickzufiihren auf ein
HWS-Beschleunigungstrauma

Beschreibung:

Kopfschmerz von mehr als 3 Monaten Dauer infolge eines HWS-
Beschleunigungstraumas.

Diagnostische Kriterien:

Jeder Kopfschmerz, der die Kriterien C und D erfullt
Zustand nach HWS-Beschleunigungstraumat! bei Eintritt von
Nacken- und/oder Kopfschmerzen

Der Kopfschmerz ist innerhalb von 7 Tagen nach dem HWS-
Beschleunigungstrauma aufgetreten

Der Kopfschmerz halt >3 Monate nach seinem Beginn an
Nicht besser erkléart durch eine andere ICHD-3-Diagnose?.

» >

mo 0O

Anmerkung:

1. Der Begriff des HWS-Beschleunigungstraumas bezieht sich auf eine
plotzliche und nicht ausreichend ausgebremste
Akzeleration/Dezeleration des Kopfes mit Flexion/Extension der
HWS. Ein HWS-Beschleunigungstrauma kann nach Einwirkung
starker wie auch geringer Krafte auftreten.

2. Halt der Kopfschmerz nach dem HWS-Beschleunigungstrauma an,
sollte die Mdglichkeit eines 8.2 Kopfschmerzes zurtickzufihren auf
Medikamentenibergebrauch in Betracht gezogen werden.
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5.5 Akuter Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine
Kraniotomie

Beschreibung:

Kopfschmerz von weniger als 3 Monaten Dauer nach einem chirurgischen
Eingriff mittels Kraniotomie.

Diagnostische Kriterien:

A. Jeder Kopfschmerz, der die Kriterien C und D erfullt
B. Zustand nach chirurgischem Eingriff mittels Kraniotomie!
C. Der Kopfschmerz ist laut Bericht innerhalb von 7 Tagen nach einem
von Folgendem aufgetreten:
1. der Kraniotomie
2. der Wiedererlangung des Bewusstseins nach der Kraniotomie
3. Absetzen von Medikamenten, welche die Fahigkeit
beeintrachtigen, Kopfschmerzen nach der Kraniotomie zu
splren oder von diesen zu berichten
D. Es ist wenigstens einer der folgenden Punkte erflllt:
1. der Kopfschmerz ist innerhalb von 3 Monaten nach seinem
Beginn verschwunden
2. der Kopfschmerz ist noch nicht verschwunden, aber es sind seit
seinem Beginn noch keine 3 Monate verstrichen

E. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose!:?.
Anmerkung:
1. Erfolgte die Kraniotomie nach und aufgrund einer Kopfverletzung,

erfolgt die Kodierung unter 5.2.1 akuter Kopfschmerz
zurlckzufiihren auf eine mittelschwere oder schwere traumatische
Verletzung des Kopfes.

2. Vor Zuweisung der Diagnose 5.5 akuter Kopfschmerz
zurlckzufihren auf eine Kraniotomie ist ein Ausschluss anderer
sekundarer Kopfschmerzerkrankungen, die nach einer Kraniotomie
auftreten kénnen, erforderlich. Obwohl Kopfschmerz nach
Kraniotomie auf eine ganze Reihe von Ursachen zurlickgehen kann,
sind u. a. insbesondere zervikogene Kopfschmerzen (aufgrund der
Position wahrend der Operation), Kopfschmerzen durch
austretenden Liquor, Infektionen, ein Hydrozephalus und eine
intrakranielle Blutung in Betracht zu ziehen.
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Kommentar:

Ein 5.5 akuter Kopfschmerz zurtickzuftihren auf eine Kraniotomie tritt bei
einem erheblichen Teil der Patienten auf, bei denen eine Kraniotomie
vorgenommen wurde. In der Mehrheit der Falle beginnt der Kopfschmerz
innerhalb der ersten Tage nach dem Eingriff und verschwindet innerhalb
des akuten postoperativen Zeitraums. Nach Eingriffen an der Schadelbasis
kommt es im Vergleich zu anderen Stellen haufiger zu Kopfschmerzen.

Obwohl das Schmerzmaximum bei einem 5.5 akuter Kopfschmerz
zurlickzufihren auf eine Kraniotomie an der Stelle der Kraniotomie erlebt
wird, kann der Schmerz diffuser sein und einem Kopfschmerz vom
Spannungstyp oder einer Migrane ahneln.

5.6 Anhaltender Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine
Kraniotomie

Beschreibung:

Kopfschmerz von mehr als 3 Monaten Dauer nach einem chirurgischen
Eingriff mittels Kraniotomie.

Diagnostische Kriterien:

A. Jeder Kopfschmerz, der die Kriterien C und D erfullt
B. Zustand nach chirurgischem Eingriff mittels Kraniotomie!
C. Der Kopfschmerz ist laut Bericht innerhalb von 7 Tagen nach einem
von Folgendem aufgetreten:
1. der Kraniotomie
2. der Wiedererlangung des Bewusstseins nach der Kraniotomie
3. dem Absetzen von Medikamenten, welche die Fahigkeit
beeintrachtigen, Kopfschmerzen nach der Kopfverletzung zu
splren oder von diesen zu berichten

D. Der Kopfschmerz halt >3 Monate nach seinem Beginn an

E. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose!:?.
Anmerkung:

1. Erfolgte die Kraniotomie nach und aufgrund einer Kopfverletzung,

erfolgt die Kodierung unter 5.2.1 anhaltender Kopfschmerz
zurlickzufihren auf eine mittelschwere oder schwere traumatische
Verletzung des Kopfes.
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2. Halt der Kopfschmerz nach der Kraniotomie an, sollte die
Mdglichkeit eines 8.2 Kopfschmerzes zurtlickzuftihren auf
Medikamenteniibergebrauch in Betracht gezogen werden.

Kommentar:

Etwa ein Viertel der Patienten, die einen 5.5 akuten Kopfschmerz
zurlckzufiihren auf eine Kraniotomie entwickeln, erfahren im Anschluss
einen 5.6 anhaltenden Kopfschmerz zurtlickzuftihren auf eine Kraniotomie.
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6. Kopfschmerz zuriickzufiihren auf
GefaBstorungen im Bereich des Kopfes
und/oder des Halses

6.1 Kopfschmerz zurlckzuflihren auf ein zerebrales ischamisches
Ereignis
6.1.1 Kopfschmerz zuriickzufihren auf einen ischamischen
Infarkt (zerebraler Infarkt)
6.1.1.1 Akuter Kopfschmerz zurickzufiihren auf einen
ischamischen Infarkt (zerebraler Infarkt)
6.1.1.2 Anhaltender Kopfschmerz zurickzuflhren auf einen
friiheren ischamischen Infarkt (zerebraler Infarkt)
6.1.2 Kopfschmerz zurtckzuflihren auf eine transitorische
ischamische Attacke (TIA)

6.2 Kopfschmerz zurtckzuflihren auf eine nicht-traumatische
intrakranielle Blutung

6.2.1 Akuter Kopfschmerz zurtickzuflihren auf eine nicht-
traumatische intrazerebrale Blutung

6.2.2 Kopfschmerz zurlckzuflihren auf eine nicht-traumatische
Subarachnoidalblutung (SAB)

6.2.3 Akuter Kopfschmerz zurtckzufihren auf ein nicht-
traumatisches akutes Subduralhamatom (aSDH)

6.2.4 Anhaltender Kopfschmerz zuriickzufihren auf eine frihere
nicht-traumatische intrakranielle Blutung

6.3 Kopfschmerz zuriickzufihren auf eine nicht-rupturierte
GefaBmissbildung

6.3.1 Kopfschmerz zurlckzufihren auf ein nicht-rupturiertes
sackféormiges Aneurysma

6.3.2 Kopfschmerz zuriickzufihren auf eine arterio-vendse
Malformation (AVM)

6.3.3 Kopfschmerz zurlckzuflihren auf eine durale arterio-
venose Fistel (DAVF)

6.3.4 Kopfschmerz zurtckzufihren auf ein kaverndses Angiom

6.3.5 Kopfschmerz zurlckzuftihren auf eine enzephalo-
trigeminale oder leptomeningeale Angiomatose (Sturge-
Weber-Syndrom)

6.4 Kopfschmerz zurlckzufihren auf eine Arteriitis

6.4.1 Kopfschmerz zurlckzuflihren auf eine Riesenzellarteriitis
(RZA)

6.4.2 Kopfschmerz zurtckzuftihren auf eine primare Vaskulitis
des ZNS

6.4.3 Kopfschmerz zuriickzufihren auf eine sekundare Vaskulitis

des ZNS
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Kopfschmerz zurlckzuflihren auf eine Stérung der A. carotis
oder A. vertebralis

Kopf-, Gesichts- oder Halsschmerz zurlickzuflihren auf
eine Dissektion der A. carotis oder vertebralis
Akuter Kopf-, Gesichts- oder Halsschmerz
zurluckzuflihren auf eine arterielle Dissektion
Anhaltender Kopf-, Gesichts- oder Halsschmerz
zurlickzufihren auf eine frihere arterielle Dissektion
Kopfschmerz zurlickzufihren auf eine Endarteriektomie
Kopfschmerz zuriickzufihren auf eine Carotis- oder
Vertebralis-Angioplastie oder Stentimplantation

Kopfschmerz zurlickzuflihren auf eine Hirnvenenerkrankung

Kopfschmerz zurlickzufihren auf eine
Hirnvenenthrombose

Kopfschmerz zurlckzuflihren auf Stentimplantation eines
venosen Hirnsinus

Kopfschmerz zurlckzuflihren auf eine sonstige akute
intrakranielle Stérung

Kopfschmerz zuriickzufihren auf einen intrakraniellen
endarteriellen Eingriff
Kopfschmerz zurtckzufihren auf eine Angiographie
Kopfschmerz zurtckzufihren auf ein reversibles zerebrales
Vasokonstriktionsyndrom (RCVS)
Akuter Kopfschmerz zurickzufthren auf ein reversibles
zerebrales Vasokonstriktionsyndrom (RCVS)
Akuter Kopfschmerz wahrscheinlich zurlckzuftihren auf
ein reversibles zerebrales Vasokonstriktionsyndrom
(RCVS)
Anhaltender Kopfschmerz zurtickzufiihren auf ein
friheres reversibles zerebrales
Vasokonstriktionsyndrom (RCVS)
Kopfschmerz zurlickzufihren auf eine intrakranielle
arterielle Dissektion

Kopfschmerz und/oder migraneartige Aura zurlickzufihren
auf eine chronische intrakranielle Vaskulopathie

Kopfschmerz zurlckzuflihren auf eine zerebrale autosomal
dominante Arteriopathie mit subkortikalen Infarkten und
Leukenzephalopathie (CADASIL)

Kopfschmerz zurlckzuflihren auf eine mitochondriale
Enzephalopathie, Laktatazidose und Schlaganfall-
ahnlichen Episoden (MELAS)

Kopfschmerz zuriickzufihren auf eine Moyamoya-
Angiopathie

Migraneartige Aura zurlckzuflhren auf eine zerebrale
Amyloidangiopathie
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6.8.5 Kopfschmerz zurlckzuflihren auf ein retinales
Vaskulopathie-Syndrom mit zerebraler
Leukenzephalopathie und systemischen Manifestationen

6.8.6 Kopfschmerz zurlickzuflihren auf eine sonstige genetisch
bedingte Vaskulopathie
6.9 Kopfschmerz zuriickzufihren auf einen Hypophyseninfarkt

An anderer Stelle kodiert

Primarer und/oder sekundérer Kopfschmerz?

Primarer und/oder sekundarer Kopfschmerz?

Flr den 6. Kopfschmerz zuriickzufiihren auf GefdBstérungen im Bereich
des Kopfes und/oder des Halses gelten die allgemeinen Regeln fir die
Zuordnung zu einer anderen Erkrankung:

1. Tritt ein neuer Kopfschmerz erstmals in engem zeitlichen
Zusammenhang mit einer kraniellen oder vaskularen Stérung
auf, sollte der Kopfschmerz als Kopfschmerz zurtickzufiihren
auf eine vaskulare Stérung kodiert werden. Dies ist auch der
Fall, wenn der neue Kopfschmerz das klinische Bild einer der
in Teil eins der ICDH-3 klassifizierten primaren
Kopfschmerzerkrankungen aufweist.

Diese Regel gilt analog flr neue migréneauraartige
Symptome, die erstmals in enger zeitlicher Beziehung zu
einer kraniellen oder zervikalen vaskuldaren Stérung auftreten.

2. Wenn ein vorbestehender Kopfschmerz mit dem klinischen
Erscheinungsbild in engem zeitlichen Zusammenhang mit
einer kraniellen oder zervikalen GefaBstérung chronisch wird
oder sich deutlich verschlechtert (was Ublicherweise eine
mindestens zweifache Zunahme der Haufigkeit und/oder
Schwere bedeutet), sollte sowohl die Ausgangs-
Kopfschmerzdiagnose als auch die Diagnose eines 6.
Kopfschmerzes zuriickzufiihren auf GefdBstérungen im
Bereich des Kopfes und/oder des Halses (bzw. eines Typs
oder Subtyps hiervon) gestellt werden, vorausgesetzt, es
bestehen gute Hinweise darauf, dass die Stérung
Kopfschmerzen verursachen kann.
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Einleitung

In der Regel Iasst sich ein kausaler Zusammenhang zwischen
Kopfschmerzen und den aufgeflihrten GefaBstérungen leicht herstellen, da
die Kopfschmerzen akut auftreten, mit anderen neurologischen
Symptomen verbunden sind und haufig schnell remittieren. Der Nachweis
des engen zeitlichen Zusammenhanges zwischen Auftreten der
Kopfschmerzen und diesen neurologischen Symptomen ist dabei
entscheidend, um den Kausalzusammenhang zu ermitteln.

Bei vielen dieser Stérungen, z.B. beim ischamischen bzw.
hamorrhagischen Infarkt, werden die Kopfschmerzen durch fokal-
neurologische Symptome und/oder Bewusstseinsstérungen Uberschattet.
Bei anderen Stérungen stehen die Kopfschmerzen ganz im Vordergrund,
wie z.B. bei der Subarachnoidalblutung. Bei einigen Erkrankungen, die
sowohl Kopfschmerzen als auch einen Hirninfarkt hervorrufen kénnen,
z.B. bei einer Gefal3dissektion, einer Hirnvenenthrombose, einer
Riesenzellarteriitis oder anderen Angiitiden des ZNS, sind Kopfschmerzen
oft ein initiales Warnsymptom. Es ist hier von entscheidender Bedeutung,
den Zusammenhang zwischen den Kopfschmerzen und der
zugrundeliegenden Stérung zu erkennen, um die richtige Diagnose stellen
und die entsprechende Therapie schnellstmdglich einleiten zu kénnen, um
potentiell verheerende neurologische Komplikationen zu verhindern.

Diese GefaBstdérungen kénnen auch bei Patienten auftreten, die bereits
unter einem primaren Kopfschmerz gelitten haben. Ein entscheidender
Hinweis auf eine vaskuldare Genese von Kopfschmerzen ist hier der in der
Regel plétzliche Beginn eines neuen Kopfschmerztyps, wie er dem
Patienten bislang unbekannt war. In diesen Fallen sollte immer nach
vaskularen Ursachen der Kopfschmerzen gefahndet werden.

Die diagnostischen Kriterien der aufgeflihrten GefaBstérungen enthalten
moglichst folgende Punkte:

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfullt

B. Es wurde eine kranielle und/oder zervikale GefaBstérung
nachgewiesen, von der bekannt ist, dass sie Kopfschmerzen
verursachen kann

C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der
folgenden Kriterien gezeigt werden:

1. Der Kopfschmerz ist in einem zeitlichen Zusammenhang mit
dem Beginn der kraniellen und/oder zervikalen GefaB3stérung
aufgetreten

2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfullt:

a) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der
Verschlechterung der kraniellen und/oder zervikalen
GefaBstérung deutlich verschlechtert
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b) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Besserung
der kraniellen und/oder zervikalen GefaBBstérung deutlich
gebessert

3. Der Kopfschmerz weist Merkmale auf, die fur die kranielle
und/oder zervikale GefaBstérung typisch sind
4. Es existieren weitere Belege flr den ursachlichen
Zusammenhang
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

6.1 Kopfschmerz zuriickzufiihren auf ein zerebrales
ischamisches Ereignis

6.1.1 Kopfschmerz zuriickzufiihren auf einen ischamischen Infarkt
(zerebraler Infarkt)

6.1.1.1 Akuter Kopfschmerz zuriickzufiihren auf einen
ischamischen Infarkt (zerebraler Infarkt)

Beschreibung:

Neu aufgetretener und gewdhnlich akut beginnender Kopfschmerz, der
durch einen ischamischen Infarkt verursacht wird und von fokalen
neurologischen Hinweisen auf den Infarkt begleitet wird. Er ist sehr selten
das flihrende oder prominente Merkmal einer ischamischen Attacke. In
der Regel verlauft er selbst-limitierend.

Diagnostische Kriterien:

A. Jeder neue Kopfschmerz, der die Kriterien C und D erfullt

B. Es wurde ein akuter ischdmischer Infarkt diagnostiziert

C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens eines der
folgenden Kriterien gezeigt werden:

1. Der Kopfschmerz ist in sehr engem zeitlichem Zusammenhang
mit anderen Symptomen und/oder klinischen Symptome eines
ischamischen Infarkts aufgetreten oder war maBgeblich flr die
Diagnose eines ischamischen Infarkts

2. Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig zur Stabilisierung oder
Besserung anderer Symptome bzw. klinischer oder
radiologischer Symptome eines ischamischen Infarkts deutlich
gebessert

D. Einer der folgenden Punkte ist erfullt:
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1. Der Kopfschmerz ist innerhalb von 3 Monaten verschwundent
2. Der Kopfschmerz ist noch nicht verschwunden, aber die 3
Monate sind noch nicht vorbei!
E. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

Anmerkung:

1. Die 3 Monate sollten ab Stabilisierung gezahlt werden, ob spontan
oder durch Behandlung, statt ab Beginn des ischamischen Infarkts.

Kommentar:

Der 6.1.1.1 akute Kopfschmerz zuriickzuftihren auf einen ischdmischen
Infarkt (zerebraler Infarkt) tritt in Begleitung fokaler neurologischer
Symptome und/oder Bewusstseinsstorungen auf, was in den meisten
Fallen eine problemlose Differenzierung von den primaren Kopfschmerzen
erlaubt. Er ist Ublicherweise von moderater Intensitat und hat keine
spezifischen Merkmale. Er kann ipsilateral zum Infarkt auftreten oder
bilateral. In seltenen Fallen kann sich ein akuter ischamischer Infarkt, vor
allem ein embolischer Kleinhirn- oder supratentorieller Hirninfarkt, mit
einem isolierten plétzlichen (sogar Donnerschlag-) Kopfschmerz vorliegen.

Ein ischamischer Infarkt wird in bis zu einem Drittel der Falle von
Kopfschmerzen begleitet. Kopfschmerzen sind dabei haufiger bei
Infarkten im Versorgungsbereich der A. basilaris als im
Versorgungsbereich der A. carotis. Die Kopfschmerzen sind bei der
atiologischen Einordnung der Infarkte wenig hilfreich mit Ausnahme
davon, dass bei lakunaren Infarkten Kopfschmerzen sehr selten sind.

Sehr haufig treten Kopfschmerzen jedoch bei akuten Stérungen der
Arterienwande auf, die zu einem ischamischen Infarkt fihren kdnnen,
etwa bei einer arteriellen Dissektion oder einem reversiblen zerebralen
Vasokonstriktionssyndrom. Bei Letzteren kann der Kopfschmerz
unmittelbar durch die Lasionen der Arterienwand ausgelést werden und
einen ischamischen Infarkt ankindigen; dieser Kopfschmerz ware dann
korrekter unter der Stérung der Arterienwand zu kodieren.

6.1.1.2 Anhaltender Kopfschmerz zuriickzufiihren auf einen
friiheren ischamischen Infarkt (zerebraler Infarkt)

Beschreibung:

Ein Kopfschmerz, der von einem ischamischen Infarkt verursacht wurde
und mehr als 3 Monate nach Stabilisierung des Infarkts fortbesteht.
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Diagnostische Kriterien:

A. Kopfschmerz, der zuvor als 6.1.1.1 akuter Kopfschmerz
zurlckzufiihren auf einen ischdmischen Infarkt (zerebraler Infarkt),
diagnostiziert wurde und Kriterium C erfillt

B. Der ischamische Infarkt hat sich stabilisiert, spontan oder durch
Behandlung

C. Der Kopfschmerz halt >3 Monate nach Stabilisierung des
ischamischen Infarkts an

D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

Kommentar:

In einigen Untersuchungen wurden Kopfschmerzen dokumentiert, die die
Kriterien flr einen 6.1.1.2 anhaltenden Kopfschmerz zuriickzufiihren auf
einen friheren ischdmischen Infarkt (zerebraler Infarkt) erflllen. Weitere
Untersuchungen sind erforderlich, um Risikofaktoren fir einen derartigen
anhaltenden Kopfschmerz zu ermitteln; eine 1. Migrdne in der

Vorgeschichte kann eine Rolle spielen, ebenso wie Angste/Depressionen.

6.1.2 Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine transitorische
ischamische Attacke (TIA)

Beschreibung:

Kopfschmerz, der durch eine transitorische ischamische Attacke (TIA)
verursacht wird und von den plétzlich beginnenden transitorischen fokalen
Symptomen einer TIA begleitet wird. Er halt weniger als 24 Stunden an.

Diagnostische Kriterien:

A. Jeder neue Kopfschmerz, der das Kriterium C erflllt
B. Es wurde eine transitorische ischamische Attacke (TIA)
diagnostiziert
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch beide der folgenden
Kriterien gezeigt werden:
1. Der Kopfschmerz ist gleichzeitig mit anderen Symptomen
und/oder klinischen Symptomen einer TIA aufgetreten
2. Der Kopfschmerz ist innerhalb von 24 Stunden verschwunden
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnosel:2,
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Anmerkung:

1. Die Differenzialdiagnose zwischen einem 6.1.2 Kopfschmerz
zuruckzufiihren auf eine transitorische ischdmische Attacke und
einer Attacke im Sinne einer 1.2 Migrdne mit Aura kann besonders
schwierig sein. Die Art und Weise des Beginns ist ausschlaggebend:
Das fokal-neurologische Defizit beginnt bei der TIA typischerweise
plétzlich, wahrend es sich bei der Migraneaura allmahlich
entwickelt. Dartber hinaus treten "positive" Phanomene (z.B. ein
Flimmerskotom) haufiger bei Migraneauren auf, wahrend bei einer
TIA negative Phanomene Uberwiegen.

2. Das Zusammentreffen einer ansonsten typischen TIA und eines
schweren Kopfschmerzes sollte Anlass zu einer Suche nach
arteriellen Stérungen sein, die unmittelbar schwere Kopfschmerzen
induzieren kénnen (u. a. arterielle Dissektion).

Kommentar:

Eine transitorische ischamische Attacke (TIA) ist eine vorlibergehende
Episode neurologischer Funktionsstdérungen, die durch das fokale Gehirn
verursacht werden oder eine retinale Ischamie ohne klinischen,
bildgebenden oder sonstigen Nachweis eines akuten zerebralen oder
retinalen Infarkts. Die TIA-Symptome dauern Ublicherweise, doch nicht
immer, weniger als eine Stunde.

Kopfschmerzen sind nur selten ein Leitsymptom einer TIA und dann eher
im basilaren als im Carotis-Stromgebiet.

6.2 Kopfschmerz zuriickzufithren auf eine nicht-
traumatische intrakranielle Blutung

An anderer Stelle kodiert:

Kopfschmerzen zurlckzufiihren auf eine traumatische intrazerebrale
und/oder Subarachnoidalblutung oder ein traumatisches intrazerebrales,
Subdural- oder Epiduralhdmatom werden unter 5.1.1 akuter
posttraumatischer Kopfschmerz bei mittlerer oder schwerer
Kopfverletzung oder 5.2.1 chronischer posttraumatischer Kopfschmerz bei
mittlerer oder schwerer Kopfverletzung kodiert.


http://www.ihs-klassifikation.de/de/02_klassifikation/03_teil2/05.01.01_necktrauma.html
http://www.ihs-klassifikation.de/de/02_klassifikation/03_teil2/05.01.01_necktrauma.html
http://www.ihs-klassifikation.de/de/02_klassifikation/03_teil2/05.01.01_necktrauma.html
http://www.ihs-klassifikation.de/de/02_klassifikation/03_teil2/05.02.01_necktrauma.html
http://www.ihs-klassifikation.de/de/02_klassifikation/03_teil2/05.02.01_necktrauma.html
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Beschreibung:

Kopfschmerz verursacht durch eine nicht-traumatische intrakranielle
Blutung, gewohnlich mit plétzlichem (sogar Donnerschlagkopfschmerz)
Beginn. Je nach Art der Blutung kann dieser isoliert auftreten oder in
Begleitung fokaler neurologischer Defizite.

6.2.1 Akuter Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine nicht-
traumatische intrazerebrale Blutung

Beschreibung:

Neuer und meist akut beginnender Kopfschmerz infolge einer nicht-
traumatischen intrazerebralen Blutung in Begleitung fokaler
neurologischer Symptome der intrazerebralen Blutung. Der Kopfschmerz
kann in seltenen Fallen das sich manifestierende und fihrende Symptom
einer nicht-traumatischen intrazerebralen Blutung sein.

Diagnostische Kriterien:

A. Jeder neue Kopfschmerz, der die Kriterien C und D erfullt

B. Es wurde eine intrazerebrale Blutung (ICB)! bei fehlendem
Kopftrauma diagnostiziert

C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der
folgenden Kriterien gezeigt werden:

1. Der Kopfschmerz tritt in engem zeitlichem Zusammenhang mit
anderen Symptomen und/oder klinischen Symptome einer ICB
auf oder war maBgeblich fur die Diagnose einer ICB

2. Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Stabilisierung
oder Besserung anderer Symptome bzw. klinischer oder
radiologischer Zeichen von ICB deutlich gebessert

3. Der Kopfschmerz weist mindestens eines der folgenden
Merkmale auf:

a) ploétzlicher Beginn oder Beginn als
Donnerschlagkopfschmerz
b) maximale Intensitat am Tag des Kopfschmerzbeginns
c) in Ubereinstimmung mit dem Situs der Blutung lokalisiert
D. Es ist einer der folgenden Punkte erflllt:

1. Kopfschmerz ist innerhalb von 3 Monaten verschwunden?

2. Kopfschmerz ist noch nicht verschwunden, aber es sind noch
keine 3 Monate verstrichen?

E. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.
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Anmerkung:

1. GemalB des allgemeinen Wortgebrauchs schlieBt der Begriff
intrazerebral in diesem Zusammenhang auch den Begriff
intrazerebellar ein.

2. Die 3 Monate sollten ab Stabilisierung gezahlt werden, ob spontan
oder durch Behandlung, statt ab Beginn der intrazerebralen
Blutung.

Kommentar:

Der 6.2.1 akute Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine intrazerebrale
Blutung wird haufiger durch subarachnoidales Blut oder eine lokale
Kompression hervorgerufen als durch eine intrakranielle Hypertension. In
Einzelfallen kann sich der Kopfschmerz als Donnerschlagkopfschmerz
manifestieren.

Kopfschmerz ist beim hamorrhagischen Infarkt verbreiteter und schwerer
als beim ischamischen Infarkt. Bei seinem Auftreten zum Infarktbeginn ist
Kopfschmerz bei einer intrazerebralen Blutung mit einem héheren Risiko

frihzeitiger Mortalitat verbunden, nicht jedoch beim ischamischen Infarkt.

Der Kopfschmerz wird gewdhnlich von fokalen Defiziten oder Koma
Uberschattet, kann jedoch das hervorstechende Frihsymptom einiger
intrazerebraler Blutungen, vor allem einer zerebellaren Blutung, sein. Hier
ist gegebenenfalls eine notfallmaBige chirurgische Entlastung geboten.

6.2.2 Kopfschmerz zuriickzufithren auf eine nicht-traumatische
Subarachnoidalblutung (SAB)

An anderer Stelle kodiert:

Es wird zwischen einer nicht-traumatischen Subarachnoidalblutung (SAB)
und einer nicht-traumatischen konvexalen Subarachnoidalblutung
unterschieden. Letztere kann je nach ihren unterschiedlichen
Grundursachen klinisch und radiologisch ein hochgradig variables
Erscheinungsbild bieten. Zu diesen Grundursachen gehéren ein
reversibles zerebrales Vasokonstriktionssyndrom (RCVS), eine zerebrale
Amyloidangiopathie, eine Endokarditis und eine Hirnvenenthrombose.
Patienten mit auradhnlichen Attacken, konvexaler Subarachnoidalblutung
und zerebralen Amyloidangiopathie sollten unter 6.8.4 migréneartige Aura
zurtickzuftihren auf eine zerebrale Amyloidangiopathie kodiert werden.
Patienten mit Kopfschmerzen, konvexaler Subarachnoidalblutung und
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RCVS sollten unter 6.7.3. Kopfschmerz zuriickzufiihren auf ein reversibles
zerebrales VVasokonstriktionsyndrom kodiert werden.

Beschreibung:

Kopfschmerz infolge einer nicht-traumatischen Subarachnoidalblutung
(SAB), gewdhnlich mit heftigem und plétzlichem Beginn, wobei die
Schmerzintensitat innerhalb von Sekunden (Donnerschlagkopfschmerz)
oder Minuten ihren H6hepunkt erreicht. Er kann das einzige Symptom
einer nicht-traumatischen SAB sein.

Diagnostische Kriterien:

A.
B.

C.

Jeder neue Kopfschmerz, der die Kriterien C und D erflllt

Es wurde eine Subarachnoidalblutung (SAB) bei fehlendem

Kopftrauma diagnostiziert

Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der

folgenden Kriterien gezeigt werden:

1. Der Kopfschmerz ist in engem zeitlichem Zusammenhang mit
anderen Symptomen und/oder klinischen Zeichen einer SAB
aufgetreten oder war maBgeblich flir die Diagnose einer SAB

2. Der Kopfschmerz hat sich parallel zur Stabilisierung oder
Besserung anderer Symptome bzw. klinischer oder
radiologischen Zeichen einer SAB deutlich gebessert

3. Der Kopfschmerz beginnt plétzlich oder als
Donnerschlagkopfschmerz

Einer der folgenden Punkte ist erfillt:

1. Kopfschmerz ist innerhalb von 3 Monaten verschwunden?

2. Kopfschmerz ist noch nicht verschwunden, aber es sind noch
keine 3 Monate verstrichen!

Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose?:3.

Anmerkung:

1.

Die 3 Monate sollten ab Stabilisierung gezahlt werden, ob spontan
oder durch Behandlung, statt ab Beginn der Subarachnoidalblutung
(SAB).

Die Diagnose SAB kann meist mittels CCT ohne Kontrastmittel
bestatigt werden. Die Sensitivitat der Bildgebung liegt in den ersten
6 Stunden nach Kopfschmerzbeginn bei fast 99% nach 12 Stunden
bei 93%, und nach 24 Stunden bei 93% (fallt jedoch nach 7 Tagen
auf 50%). Sind die CCT-Ergebnisse diagnostisch unzureichend, ist
eine Lumbalpunktion unumganglich: bei allen Fallen von
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aneurysmaler SAB zeigt sich bei Liquorentnahme zwischen 12
Stunden und 2 Wochen nach Einsetzen der Symptome und deren
spektrophotometrischer Analyse eine Liquorxanthochromie. Ein MRT
ist als erster diagnostischer Test auf eine SAB nicht indiziert.
Vielmehr kénnen FLAIR und T2-gewichtete Gradienten-Echo (GE)-
Sequenzen diagnostisch von Nutzen sein, wenn der CCT-Befund
unauffallig und der Liquorbefund auffallig ist.

3. Das Vorliegen einer nicht-traumatischen konvexalen
Subarachnoidalblutung sowie von vorgeriicktem Lebensalter,
sensomotorischen Stérungen, stereotypen auradhnlichen Anfallen
und Fehlen schwererer Kopfschmerzen lasst an eine zerebrale
Amyloidangiopathie als Grundursache denken. Ein jlngeres
Lebensalter und rezidivierender Donnerschlagkopfschmerz lassen an
ein reversibles zerebrales Vasokonstriktionssyndrom denken.

Kommentar:

Eine nicht-traumatische Subarachnoidblutung (SAB) ist eine der
haufigsten Ursachen fir einen anhaltenden extremen Kopfschmerz mit
abruptem Beginn (Donnerschlagkopfschmerz). Sie ist ein ernstes
Krankheitsbild (die Sterblichkeitsrate betragt 40% bis 50%, 10% bis 20%
der Patienten sterben, bevor sie das Krankenhaus erreicht haben und
50% der Uberlebenden behalten bleibende Schaden zuriick).

Manchmal ist der 6.2.2 akute Kopfschmerz zurtlickzufiihren auf eine nicht-
traumatische Subarachnoidalblutung (SAB) aber auch moderat und tritt
ohne Zusatzsymptome auf. Der abrupte Beginn ist das Leitsymptom.
Jeder Patient mit abrupten Kopfschmerzbeginn oder
Donnerschlagkopfschmerz sollte auf eine SAB hin untersucht werden.

Eine verspatete Diagnose hat oft katastrophale Folgen: eine SAB verlangt
notfallmaBig nach entsprechenden Neurointerventionen. Allerdings kommt
es zunachst bei einem Viertel bis zur Halfte der Patienten zu einer
Fehldiagnose, wobei die haufigste spezifische Fehldiagnose die einer
Migrane ist. Zu den gangigsten Grinden fir eine Fehldiagnose gehoéren
unterbliebene bildgebende Untersuchungen oder eine Missdeutung von
deren Ergebnissen, oder auch eine nicht durchgeflihrte Lumbalpunktion in
Fallen, in denen eine solche erforderlich ist.

Nach der Diagnose einer SAB besteht der nachste dringende Schritt darin,
ein geplatztes Aneurysma zu ermitteln (80% der Falle von spontaner SAB
gehen auf rupturierte sackférmige Aneurysmen zuriick). Bei Patienten, die
zunachst eine falsche Diagnhose erhalten und bei denen eine SAB erst
verspatet erkannt wird, lasst sich bei deren Wiedervorstellung einige Tage
spater oft kein Aneurysma und keine erkennbare Ursache flir die SAB
ermitteln.
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6.2.3 Akuter Kopfschmerz zuriickzufiihren auf ein nicht-
traumatisches akutes Subduralhamatom (aSDH)

An anderer Stelle kodiert:

In den meisten Fallen tritt ein akutes Subduralhamatom infolge eines
Kopftraumas ein; der Kopfschmerz sollte in solchen Fallen entsprechend
kodiert werden.

Beschreibung:

Kopfschmerz aufgrund eines akuten Subduralhdmatoms nicht-
traumatischer Ursache, gewdhnlich stark und plétzlich eintretend und
bienn Sekunden (Donnerschlagkopfschmerz) oder Minuten den Hohepunkt
erreichend. Meist wird dieser von fokalen Symptomen und
Bewusstseinsstérungen begleitet oder diese treten dabei schnell auf.

Diagnostische Kriterien:

A. Jeder neue Kopfschmerz, der die Kriterien C und D erfullt
B. Es wurde ein akutes Subduralhamatom ohne Kopftrauma
diagnostiziert
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der
folgenden Kriterien gezeigt werden:
1. Der Kopfschmerz ist in einem sehr engen zeitlichen
Zusammenhang mit anderen Symptomen und/oder klinischen
Zeichen eines aSDH aufgetreten oder war mafBgeblich flr die
Diagnose aSDH
2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfullt:
a) es trat eine deutliche Kopfschmerzverschlechterung
parallel zu der Verschlechterung des aSDH ein
b) es trat eine deutliche Kopfschmerzbesserung parallel zur
Besserung anderer Symptome bzw. klinischer oder
radiologischer Zeichen von aSDH ein
3. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfullt:
a) ploétzlicher Beginn oder Beginn als
Donnerschlagkopfschmerz
b) in Ubereinstimmung mit dem Situs der Blutung lokalisiert
D. Einer der folgenden Punkte ist erfullt:
1. Der Kopfschmerz ist innerhalb von 3 Monaten verschwundent
2. Der Kopfschmerz ist noch nicht verschwunden, aber es sind
noch keine 3 Monate seit seinem Beginn verstrichen?
E. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.
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Anmerkung:

1. Die 3 Monate sollten ab Stabilisierung, sei es spontan oder durch
Behandlung, statt ab Beginn des akuten Subduralhamatoms
erfolgen.

Kommentar:

Ein nicht-traumatisches akutes Subduralhamatom (aSDH) ohne sonstige
intrakranielle Blutung (,reines aSDH") ist selten. Es stellt eine
lebensbedrohliche Erkrankung dar und ist ein neurochirurgischer Notfall.

Die Blutung kann arteriellen oder vendsen Ursprungs sein. Als Ursachen
werden unter anderem eine ,,spontane" Ruptur einer kortikalen Arterie,
die Ruptur eines Aneurysmas, arteriovendse GefaBmissbildungen und
durale arteriovendse Fisteln, Tumore oder Metastasen, Stérungen der
Blutgerinnung, eine Moyamoya-Erkrankung, eine Hirnvenenthrombose
und intrakranieller Hypotonie genannt. Vereinzelte Falle oder kleine
Fallserien wurden meist von Neurochirurgen berichtet. Kopfschmerz wird
in 25% bis 100% der Falle beschrieben, je nach der Serie und der
Grunderkrankung. Ein isolierter Kopfschmerz kann als fihrendes
Symptom auftreten; dieser ist jedoch in der Regel von einer rapiden
neurologischen Verschlechterung begleitet oder eine solche folgt ihm.

6.2.4 Anhaltender Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine friihere
nicht-traumatische intrakranielle Blutung

Beschreibung:

Kopfschmerz, der durch eine nicht-traumatische intrakranielle Blutung
verursacht wird und fir mehr als 3 Monate nach Stabilisierung der
Blutung fortbesteht.

Diagnostische Kriterien:

A. Kopfschmerz, der friher als 6.2.1 akuter Kopfschmerz
zurlckzufiihren auf eine nicht-traumatische intrazerebrale Blutung,
6.2.2 akuter Kopfschmerz zuriickzuftiihren auf eine nicht-
traumatische Subarachnoidalblutung (SAB) oder 6.2.3 akuter
Kopfschmerz zurtickzufiihren auf ein nicht-traumatisches akutes
Subduralhdmatom diagnostiziert wurde und das Kriterium C erfllt

B. Die intrakranielle Blutung (gleich welchen Typs) hat sich spontan
oder durch Behandlung stabilisiert
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C. Der Kopfschmerz besteht >3 Monate nach Stabilisierung der
intrakraniellen Blutung fort
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

Kommentar:

In einigen Untersuchungen wurden Kopfschmerzen dokumentiert, die die
Kriterien flr 6.2.4 anhaltender Kopfschmerz zurtiickzufiihren auf eine
friihere nicht-traumatische intrakranielle Blutung erflllen. Weitere
Untersuchungen sind erforderlich, um Risikofaktoren fiir einen derartigen
anhaltenden Kopfschmerz zu ermitteln; 1. Migrédne in der Vorgeschichte
kann eine Rolle spielen, ebenso wie Angste/Depression.

Kodierbare Subtypen sind 6.2.4.1 anhaltender Kopfschmerz
zurtickzufiihren auf eine nicht-traumatische intrazerebrale Blutung,
6.2.4.2 anhaltender Kopfschmerz zurtickzufiihren auf eine nicht-
traumatische Subarachnoidalblutung (SAB) und 6.2.4.3 anhaltender
Kopfschmerz zurtickzuftihren auf ein nicht-traumatisches akutes
Subduralhdmatom.

6.3 Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine nicht-
rupturierte Gefafehlbildung

An anderer Stelle kodiert:

Ein neu aufgetretener Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine nicht
rupturierte GefaBfehlbildung wird unter 6.2.1 akuter Kopfschmerz
zurlckzufihren auf eine intrazerebrale Blutung, 6.2.2 akuter Kopfschmerz
zurlckzufihren auf eine nicht-traumatische Subarachnoidalblutung (SAB)
oder in seltenen Fallen 6.2.3 akuter Kopfschmerz zuriickzufiihren auf ein
nicht-traumatisches akutes Subduralhdmatom kodiert.

Beschreibung:

Kopfschmerz als Folge einer nicht-rupturierten intrakraniellen
GefaBfehlbildung (ohne Blutung auftretend). Je nach Art der
GefaBfehlbildung kann der Kopfschmerz einen chronischen Verlauf mit
rezidivierenden Attacken aufweisen, die episodische primare
Kopfschmerzen imitieren, oder einen akuten und selbstlimitierenden
Verlauf nehmen.
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6.3.1 Kopfschmerz zuriickzufithren auf ein nicht-rupturiertes
sackformiges Aneurysma

Diagnostische Kriterien:

A. Jeder neue Kopfschmerz, der das Kriterium C erflllt

B. Es wurde ein nicht-rupturiertes sackférmiges Aneurysma
diagnostiziert
C. Ein kausaler Zusammenhang mit dem nicht-rupturierten

sackférmigen Aneurysma kann durch wenigstens zwei der folgenden

Kriterien gezeigt werden:

1. Der Kopfschmerz tritt in engem zeitlichem Zusammenhang mit
anderen Symptomen und/oder klinischen Zeichen eines nicht-
rupturierten sackférmigen Aneurysmas auf oder war
maBgeblich flr dessen Diagnose

2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfullt:

a) der Kopfschmerz hat sich parallel zu anderen Symptomen
und/oder klinischen bzw. radiologischen Zeichen eines
Wachstums des sackférmigen Aneurysmas deutlich
verschlechtert

b) der Kopfschmerz ist nach Behandlung des sackférmigen
Aneurysmas verschwunden

3. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfullt:

a) Kopfschmerz, der plétzlich oder als
Donnerschlagkopfschmerz beginnt

b) Kopfschmerz, der in Begleitung einer schmerzhaften
Lahmung des 3. Hirnnervs einhergeht

D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose!.

Anmerkung:

1. Andere Ursachen von Kopfschmerzen, insbesondere eine
intrakranielle Blutung und ein reversibles zerebrales
Vasokonstriktionssyndrom wurden durch geeignete Untersuchungen
ausgeschlossen.

Kommentar:

Etwa ein Funftel der Patienten mit einem nicht-rupturierten zerebralen
Aneurysma berichtet tUber Kopfschmerzen, doch ob diese Verbindung
zufalliger oder kausaler Natur ist, ist eine ungeléste Frage.

Der 6.3.1 Kopfschmerz zurtiickzufihren auf ein nicht-rupturiertes
sackférmiges Aneurysma weist Ublicherweise keine spezifischen Merkmale
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auf. Jeder neu begonnene Kopfschmerz kann ein Hinweis auf ein
symptomatisches, aber nicht-rupturiertes sackférmiges Aneurysma sein.
Eine klassische Variante ist eine akute Ld&hmung des 3. Hirnnervs mit
einem retroorbitalen Schmerz und einer erweiterten Pupille als Hinweis
auf ein Aneurysma der A. communicans posterior oder des Endabschnittes
der A. carotis interna. Eine solche schmerzhafte Ldhmung des 3.Hirnnervs
ist ein Notfall und ein Hinweis auf eine bevorstehende Ruptur oder eine
zunehmende VergréBerung der arteriellen GefaBmissbildung.

Mehrere retrospektive Untersuchungen haben gezeigt, dass ungefahr die
Halfte der Patienten mit einer aneurysmalen Subarachnoidalblutung vom
Auftreten eines plétzlichen und starken Kopfschmerzes innerhalb der 4
Wochen vor Diagnose einer Aneurysmaruptur berichten. Lasst man
eventuelle Erinnerungsverzerrungen auBer Acht, lasst dies darauf
schlieBen, dass diese Kopfschmerzen auf eine plétzliche Ausweitung der
arteriellen GefaBmissbildung zurtiickgehen (Sentinel-Kopfschmerz) oder
auf eine nicht als solche diagnostizierte milde Subarachnoidalblutung
(,Warnleck™). Die Evidenz fir die Existenz von Sentinel-Kopfschmerz ist
dirftig. Darlber hinaus sollte der Begriff ,Warnleck™ nicht verwendet
werden, da eine Undichtigkeit auf eine Subarachnoidalblutung verweist.
Angesichts der Tatsache, dass bei mindestens jedem 3. Patienten mit
aneurysmaler Subarachnoidalblutung zunachst eine Fehldiagnose gestellt
wird und der Rezidivblutungsrisiken sollten Patienten mit plétzlichem
schwerem Kopfschmerz sich allen erforderlichen Untersuchungen
unterziehen, darunter zerebrale Bildgebung, Liquoruntersuchung und
zerebrale Angiographie (MRA- oder CT-Angiographie).

6.3.2 Kopfschmerz zuriickzufithren auf eine arterio-venose
Malformation (AVM)

Diagnostische Kriterien:

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfullt

B. Es wurde eine arterio-vendse Malformation (AVM) diagnostiziert

C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der
folgenden Kriterien gezeigt werden:

1. Der Kopfschmerz tritt in engem zeitlichem Zusammenhang mit
anderen Symptomen und/oder klinischen Zeichen einer AVM
auf oder war maBgeblich fir die Entdeckung einer AVM

2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfullt:

a) der Kopfschmerz hat sich parallel zum Wachstum der AVM
deutlich verschlechtert

b) der Kopfschmerz hat sich parallel zu wirksamen
Behandlung der AVM deutlich gebessert oder ist
verschwunden

3. Der Kopfschmerz ist am Situs der AVM lokalisiert
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D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose!.

Anmerkung:

1. Andere Ursachen von Kopfschmerzen, insbesondere eine
intrakranielle Blutung, konnten durch geeignete Untersuchungen
ausgeschlossen werden.

Kommentar:

Es gibt Fallberichte Uber Verbindungen zwischen einer arterio-vendsen
Malformation (AVM) und einer Vielzahl von Kopfschmerzen wie den 3.
trigemino-autonomen Kopfschmerzerkrankungen, darunter 3.1
Clusterkopfschmerz, 3.2.2 chronische paroxysmale Hemikranie und 3.3.1
SUNCT-Syndrom. Allerdings fanden sich bei diesen Fallen jeweils
durchweg atypische Details. Es gibt bislang keine eindeutige Evidenz fir
eine Beziehung zwischen AVM und diesen primaren
Kopfschmerzerkrankungen.

Bei bis zu 58% der Frauen mit einer arterio-venésen Malformation
bestand eine 1.2 Migrdne mit Aura. Ein gewichtiges Argument zugunsten
einer kausalen Beziehung ist hier die eindeutige Korrelation zwischen der
Seite, auf der die Kopfschmerzen bzw. die Aura eintreten, und der Seite,
auf der die AVM lokalisiert ist. Damit besteht die begriindete Vermutung,
dass eine AVM Migraneattacken mit Aura verursachen kann
(symptomatische Migrane). In groBen AVM-Fallserien waren
migraneartige Symptome jedoch im Gegensatz zu epileptischen Anfallen
oder fokalen Defiziten mit oder ohne Blutungen deutlich seltener.

6.3.3 Kopfschmerz zuriickzufithren auf eine durale arterio-vendse
Fistel (dAVF)

Diagnostische Kriterien:

A. Jeder neue Kopfschmerz, der das Kriterium C erflllt

B. Es wurde eine durale arterio-venoése Fistel (dAVF) diagnostiziert

C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der
folgenden Kriterien gezeigt werden:

1. Der Kopfschmerz tritt in engem zeitlichem Zusammenhang mit
anderen Symptomen und/oder klinischen Zeichen einer dAVF
auf oder war maBgeblich fiir die Diagnose dAVF

2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfullt:
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a) der Kopfschmerz hat sich parallel zu anderen Symptomen
und/oder klinischen bzw. radiologischen Zeichen eines
Wachstums der dAVF deutlich verschlechtert

b) der Kopfschmerz hat sich nach wirksamer Behandlung der
DAVF deutlich verbessert oder ist verschwunden

3. Es trifft mindestens einer der folgenden Punkte zu:

a) der Kopfschmerz tritt in Begleitung eines pulsierenden
Tinnitus auf

b) der Kopfschmerz tritt in Begleitung einer Ophthalmoplegie
auf

c) der Kopfschmerz ist progressiv und morgens und/oder
beim Husten oder Vornuberbeugen schlimmer

4. Der Kopfschmerz ist am Situs der dAVF lokalisiert
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose!.

Anmerkung:

1. Andere Ursachen flir Kopfschmerzen, insbesondere eine
intrazerebrale Blutung und Hirnvenenthrombose, konnten durch
geeignete Untersuchungen ausgeschlossen werden.

Kommentar:

Untersuchungen, die sich dem 6.3.3 Kopfschmerz zurlickzufiihren auf eine
durale arterio-vendse Fistel widmen, fehlen bislang. Ein schmerzhafter,
pulsierender Tinnitus kann das fihrende Symptom sein, ebenso
Kopfschmerzen mit anderen Symptomen eines erhéhten Hirndrucks bei
vermindertem vendsen Abfluss oder einer Sinusvenenthrombose. Fisteln
zwischen der A. carotis interna und dem Sinus cavernosus kénnen sich als
schmerzhafte Ophthalmoplegie manifestieren.

6.3.4 Kopfschmerz zuriickzufithren auf ein kavernéoses Angiom

An anderer Stelle kodiert:

Kopfschmerz zurlckzuflihren auf eine intrazerebrale Blutung oder auf
einen epileptischen Anfall als Folge eines kavernésen Angioms werden
unter 6.2.1 akuter Kopfschmerz zurtckzufiihren auf eine nicht-
traumatische intrazerebrale Blutung oder 7.6 Kopfschmerz
zurlickzufihren auf einen epileptischen Anfall kodiert.
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Diagnostische Kriterien:

A. Jeder neue Kopfschmerz, der das Kriterium C erflllt

B. Es wurde ein kaverndses Angiom diagnostiziert

C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der
folgenden Kriterien gezeigt werden:

1. Der Kopfschmerz ist in engem zeitlichem Zusammenhang mit
anderen Symptomen und/oder klinischen Zeichen eines
kaverndsen Angioms aufgetreten oder fihrte zu ihrer
Entdeckung

2. Eine oder beide der folgenden Punkte sind erfullt:

a) der Kopfschmerz hat sich parallel zu anderen Symptomen
und/oder klinischen bzw. radiologischen Zeichen eines
Wachstums des kaverndsen Angioms deutlich
verschlechtert

b) der Kopfschmerz hat sich nach Entfernung des kaverndsen
Angioms deutlich gebessert oder ist verschwunden

3. Der Kopfschmerz tritt am Situs des kaverndsen Angioms auf
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose!.

Anmerkung:

1. Andere Ursachen flr Kopfschmerzen, vor allem eine intrazerebrale
Blutung, konnten durch geeignete Untersuchungen ausgeschlossen
werden.

Kommentar:

Kaverndse Angiome werden zunehmend mittels MRT entdeckt. Isolierte
Einzelfalle legen nahe, dass einige kaverndse Angiome
clusterkopfschmerzartige, SUNCT- oder migranedhnliche Attacken
auslésen kdnnen. Es gibt jedoch bislang keine guten Untersuchungen, die
sich 6.3.4 Kopfschmerz zuriickzufihren auf ein kavernéses Angiom
widmen.

Von einer Fallserie bestehend aus 126 symptomatischen Patienten mit
kaverndsen Angiomen und Mutationen am KRIT1-Gen berichteten nur 4%
von Kopfschmerzen als einem vorliegenden Symptom. Vielmehr wird
haufig von Kopfschmerzen als Folge zerebraler Blutungen oder als Folge
von epileptischen Anféllen berichtet, den beiden Hauptmanifestationen
kaverndser Angiome. Derartige Kopfschmerzen sollten entsprechend
unter einem dieser beiden Punkte kodiert werden.
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6.3.5 Kopfschmerz zuriickzufithren auf eine enzephalo-trigeminale
oder leptomeningeale Angiomatose (Sturge-Weber-
Syndrom)

An anderer Stelle kodiert:

Kopfschmerzen zurlckzuflihren auf einen epileptischen Anfall als Folge
eines Sturge-Weber-Syndroms werden kodiert als 7.6 Kopfschmerz
zurtickzufiihren auf einen epileptischen Anfall.

Diagnostische Kriterien:

A. Jeder neue Kopfschmerz, der das Kriterium C erfullt

B. Vorliegen eines Gesichtsangioms, zusammen mit Nachweis eines
meningealen Angioms ipsilateral zum Gesichtsangiom mittels
zerebraler Bildgebung

C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der
folgenden Kriterien gezeigt werden:

1. Der Kopfschmerz ist in engem zeitlichem Zusammenhang mit
anderen Symptomen und/oder klinischen Zeichen aufgetreten
und/oder es erfolgte der Nachweis des meningealen Angioms
mittels zerebraler Bildgebung

2. Der Kopfschmerz hat sich parallel zu anderen Symptomen bzw.
klinischen oder radiologischen Zeichen fur ein Wachstum des
meningealen Angioms deutlich verschlechtert

3. Der Kopfschmerz ist migraneartig, entweder beidseits oder am
Situs des Angioms lokalisiert, und tritt in Begleitung einer
kontralateralen zum Angiomsitus lokalisierten Aura auf

D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

Kommentar:

Das Sturge-Weber-Syndrom tritt ausschlieBlich sporadisch auf und
resultiert aus einer somatischen Mosaikmutation im GNAQ-Gen
(Guaninnukleotid-bindendes Protein, Q-Polypeptid).

Der 6.3.5 Kopfschmerz zurtickzufiihren auf eine enzephalo-trigeminale
oder leptomeningeale Angiomatose (Sturge-Weber-Syndrom) ist nur
schlecht dokumentiert. Mehr als 90% der Patienten mit Sturge-Weber-
Syndrom haben epileptische Anfalle, und die Halfte berichtet von
Kopfschmerzen nach diesen Anféllen, die entsprechend kodiert werden
sollten. Einzelfadlle legen nahe, dass die enzephalo-trigeminale oder
leptomeningeale Angiomatose Ursache einer symptomatischen Migrane
sein kann, insbesondere von Migraneattacken mit einer prolongierten
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und/oder motorischen Aura (mdglicherweise zurtckzufiihren auf eine
chronische Minderdurchblutung).

6.4 Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine Arteriitis

Beschreibung:

Kopfschmerz, der durch eine Entziindung der Hals-, Kopf- und/oder
Hirnarterien verursacht wird und flr diese symptomatisch ist.
Kopfschmerzen kénnen das alleinige Symptom einer Arteriitis darstellen.

Diagnostische Kriterien:

A. Jeder neue Kopfschmerz, der das Kriterium C erfullt

B. Es wurde eine Arteriitis diagnostiziert

C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch eines oder beide der
folgenden Kriterien gezeigt werden:

1. Der Kopfschmerz tritt in engem zeitlichem Zusammenhang mit
anderen Symptomen und/oder klinischen Zeichen einer
beginnenden Arteriitis auf oder hat zu der Diagnose der
Arteriitis gefuhrt

2. Einer oder beide der folgenden Punkte ist/sind erfullt:

a) der Kopfschmerz hat sich parallel zur Verschlechterung der
Arteriitis erheblich verschlechtert
b) der Kopfschmerz hat sich parallel zu der Besserung der
Arteriitis erheblich gebessert
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

6.4.1 Kopfschmerz zuriickzufithren auf eine Riesenzellarteriitis
(RZA)

Friiher verwendeter Begriff:

Arteriitis temporalis.

Beschreibung:

Kopfschmerz verursacht durch und symptomatisch fir eine
Riesenzellarteriitis (RZA). Kopfschmerzen kénnen das einzige Symptom
einer RZA sein, einer Erkrankung, die am auffallendsten von
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Kopfschmerzen begleitet ist. Die Merkmale des Kopfschmerzes sind
variabel.

Diagnostische Kriterien:

A. Jeder neue Kopfschmerz, der das Kriterium C erflllt
B. Es wurde eine Riesenzellarteriitis (RZA) diagnostiziert
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der
folgenden Kriterien gezeigt werden
1. Der Kopfschmerz tritt in engem zeitlichem Zusammenhang mit
anderen Symptomen und/oder klinischen oder biologischen
Zeichen fur den Beginn einer RZA auf oder hat zur Diagnose
einer RZA geflihrt
2. Einer oder beide der folgenden Punkte ist/sind erfullt:
a) der Kopfschmerz hat sich parallel zur Verschlechterung der
RZA entscheidend verschlechtert
b) der Kopfschmerz hat sich innerhalb von 3 Tagen nach
einer Hochdosistherapie mit Kortikoiden entscheidend
gebessert oder ist verschwunden
3. Der Kopfschmerz ist mit einer Schmerzempfindlichkeit der
Kopfhaut und/oder Einschrankung der Kieferéffnung verbunden
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

Kommentar:

Von allen Arteriitiden und Kollagenosen ist die Riesenzellarteriitis (RZA)
diejenige Erkrankung, die am haufigsten mit Kopfschmerzen einhergeht
(aufgrund der Entziindung von Kopfarterien, hdufig Asten der A. carotis
externa). Folgende Punkte missen betont werden:

Die Variabilitat der Kopfschmerzcharakteristika eines 6.4.1 Kopfschmerzes
zurlckzufiihren auf eine Riesenzellarteriitis und der Begleitsymptome
(Polymyalgia rheumatica, Einschrankung der Kieferé6ffnung) ist derart
groB3, dass jeder neu aufgetretene und anhaltende Kopfschmerz bei einer
Person Uber 60 Jahren an eine Riesenzellarteriitis denken lassen und zu
geeigneten Untersuchungen Anlass geben sollte.

Ebenfalls suggestiv flr eine Riesenzellarteriitis sind in kurzer Folge
rezidivierende Attacken einer Amaurosis fugax verbunden mit
Kopfschmerzen; sie sollten ebenfalls unmittelbar zu gezielten
Untersuchungen Anlass geben. Das Hauptrisiko liegt in einer Erblindung
als Folge einer anterioren ischamischen Optikusneuropathie. Dies kann
durch eine notfallmaBig eingeleitete Kortikoidtherapie verhindert werden.
Der Abstand zwischen der Erblindung eines Auges und des anderen
betragt Gblicherweise weniger als 1 Woche. Zusatzlich besteht auch das
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Risiko des Auftretens zerebraler ischamischer Ereignisse oder einer
Demenz.

Die histologische Diagnose kann schwierig sein. Bei der histologischen
Untersuchung ist eine langstreckige Aufarbeitung notwendig, weil die A.
temporalis haufig unbefallene Areale (,skip areas™) aufweist.

6.4.2 Kopfschmerz zuriickzufithren auf eine primare Vaskulitis des
ZNS

Friiher verwendeter Begriff:

Kopfschmerz zurtckzuflihren auf eine isolierte zerebrale Angiitis oder
granulomatése Vaskulitis des ZNS

Beschreibung:

Kopfschmerz verursacht durch und symptomatisch fiir eine primare
Vaskulitis des Zentralnervensystems. Kopfschmerzen sind das
vorherrschende Symptom dieser Erkrankung, diesen fehlen jedoch
spezifische Merkmale.

Diagnostische Kriterien:

A. Jeder neue Kopfschmerz, der das Kriterium C erfllt
B. Es wurde eine primare Vaskulitis des Zentralnervensystems
diagnostiziert
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch eines oder beide der
folgenden Kriterien gezeigt werden:
1. Der Kopfschmerz tritt in engem zeitlichem Zusammenhang mit
anderen Symptomen und/oder klinischen Zeichen flir den
Beginn einer primaren Vaskulitis des ZNS auf oder hat zu
Diagnose einer primaren Vaskulitis des ZNS geflihrt
2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfullt:
a) der Kopfschmerz hat sich parallel zur Verschlechterung der
primaren Vaskulitis des ZNS deutlich verschlechtert
b) der Kopfschmerz hat sich parallel zur Besserung der
primaren Vaskulitis des ZNS infolge der Behandlung mit
Kortikoiden und/oder Immunsuppressiva deutlich
gebessert
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose!.
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Anmerkung:

1. Es wurde durch geeignete Untersuchungen, insbesondere eine ZNS-
Infektion, eine Neoplasie des ZNS und ein reversibles zerebrales
Vasokonstriktionssyndrom ausgeschlossen.

Kommentar:

Kopfschmerzen sind das Leitsymptom einer primaren oder sekundaren
Vaskulitis des ZNS. Sie sind in 50 bis 80% der Falle vorhanden - je nach
eingesetztem Diagnoseverfahren, d.h. Angiographie oder Histologie. Die
Kopfschmerzen haben kein spezifisches Muster und sind deshalb nur von
geringem diagnostischen Nutzen, bis andere Symptome wie fokal-
neurologische Defizite, epileptische Anfélle, Beeintrachtigung der
kognitiven Leistungsfahigkeit oder Stérungen des Bewusstseins auftreten.
Das Fehlen von Kopfschmerzen und einer Pleozytose im Liquor macht
jedoch die Diagnose einer zerebralen Vaskulitis unwahrscheinlich.

Bei einer primaren Vaskulitis des ZNS kénnen angiographische Befunde
vorliegen, die recht dhnlich wie die bei einem reversiblen zerebralen
Vasokonstriktionssyndrom (RCVS) sind, darunter eine multifokale Stenose
der intrakraniellen Arterien; rezidivierende Donnerschlagkopfschmerzen
sollten die Diagnose eines RCVS und nicht einer primaren Vaskulitis des
ZNS nahelegen.

Die Pathogenese eines 6.4.2 Kopfschmerzes zurlickzufiihren auf eine
primére Vaskulitis des ZNS ist multifaktoriell: Entziindung, Infarkt
(ischamisch oder hamorrhagisch), erhéhter intrakranieller Druck und/oder
Subarachnoidalblutung kommen infrage.

Der Behandlungseffekt ist weit weniger dramatisch als bei dem 6.4.1
Kopfschmerz zurtickzufiihren auf eine Riesenzellarteriitis. Eine histologisch
nachgewiesene primare Vaskulitis des ZNS ist eine ernste und nicht selten
todlich verlaufende Erkrankung.

6.4.3 Kopfschmerz zuriickzufithren auf eine sekundare Vaskulitis
des ZNS

Beschreibung:

Kopfschmerz, der durch eine sekundare Vaskulitis des
Zentralnervensystems verursacht wird und symptomatisch flir diese ist.
Kopfschmerzen sind das Leitsymptom dieser Erkrankung, diese weisen
jedoch keine spezifischen Merkmale auf.
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Diagnostische Kriterien:

A. Jeder neue Kopfschmerz, der das Kriterium C erflllt

B. Es wurde eine sekundare Vaskulitis des Zentralnervensystems
(ZNS-Angiitis bei Vorliegen einer systemischen Angiitis)
diagnostiziert

C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch eines oder beide der
folgenden Kriterien gezeigt werden:

1. Der Kopfschmerz ist in enger zeitlicher Beziehung zu anderen
Symptomen und/oder klinischen Zeichen des Beginns einer
ZNS-Vaskulitis aufgetreten

2. Einer oder beide der folgenden Punkte ist/sind erflllt:

a) der Kopfschmerz hat sich parallel zur Verschlechterung der
systemischen Angiitis erheblich verschlechtert
b) der Kopfschmerz hat sich parallel zur Besserung der
systemischen Angiitis infolge einer Behandlung mit
Kortikoiden und/oder Immunsuppressiva gebessert
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

Kommentar:

Kopfschmerzen sind das Leitsymptom einer primaren oder sekundaren
Vaskulitis des ZNS. Sie sind in 50 bis 80% der Falle vorhanden - je nach
eingesetztem Diagnoseverfahren, d.h. Angiographie oder Histologie. Die
Kopfschmerzen haben kein spezifisches Muster und sind deshalb nur von
geringem diagnostischen Nutzen, bis andere Symptome wie fokal-
neurologische Defizite, epileptische Anfélle, Beeintrachtigung der
kognitiven Leistungsfahigkeit oder Stérungen des Bewusstseins auftreten.
Das Fehlen von Kopfschmerzen und einer Pleozytose im Liquor macht
jedoch die Diagnose einer zerebralen Vaskulitis unwahrscheinlich.

Grundsatzlich kédnnen hier in der Praxis zwei Probleme auftreten: 1)
Nachweis einer zerebralen Vaskulitis bei einem Patienten, der unter einer
der vielen Erkrankungen leidet, die eine Vaskulitis hervorrufen kénnen; 2)
bei einem Patienten mit einer nachgewiesenen zerebralen Vaskulitis muss
die zugrundeliegende Erkrankung (Entziindung, Infektion, Intoxikation,
Malignom) aufgedeckt werden.

Die Pathogenese des 6.4.3 Kopfschmerzes zurlickzufiihren auf eine
sekundare Vaskulitis des ZNS ist multifaktoriell: Entziindung, Infarkt
(ischamisch oder hamorrhagisch), erhéhter intrakranieller Druck und/oder
Subarachnoidalblutung kommen infrage.
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6.5 Kopfschmerz zuriickzufiithren auf eine Storung der
A. carotis oder A. vertebralis

Beschreibung:

Kopf- und/oder Gesichts- und/oder Nackenschmerz durch nicht-
entzlindliche Lasionen, von denen die Halsschlagadern und/oder
Wirbelsaulenarterien betroffen sind. Der Schmerz beginnt meist plétzlich
(eventuell sogar donnerschlagmaBig). Er kann isoliert bleiben oder es
kann sich um ein Warnsymptom handeln, das den fokalen Defiziten eines
ischamischen Infarkts vorangeht.

Diagnostische Kriterien:

A.

B.

Jeder neu aufgetretene Kopf- und/oder Gesichts- oder Halsschmerz,
der das Kriterium C erfullt

Es wurde eine Stérung an einer Halsschlagader nachgewiesen, oder
es liegt ein Zustand nach einem chirurgischen oder radiologischen
Eingriff an einer Halsschlagader vor

Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der
folgenden Kriterien gezeigt werden:

1.

3.

Der Schmerz hat sich in enger zeitlicher Beziehung zu anderen

lokalen Symptomen einer Stérung im Bereich der

Halsschlagadern entwickelt oder fihrte zur Diagnose einer

Stérung im Bereich der Halsschlagadern

Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfullt:

a) der Schmerz hat sich gleichzeitig mit anderen Symptomen
der Halsschlagader-Stérung erheblich verschlechtert

b) der Schmerz hat sich innerhalb von 1 Monat nach seinem
Beginn erheblich gebessert oder ist verschwunden

Der Schmerz ist einseitig und ipsilateral zu der betroffenen

Halsschlagader

Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.
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6.5.1 Kopf-, Gesichts- oder Halsschmerz zuriickzufiihren auf eine
arterielle Dissektion

6.5.1.1 Akuter Kopf-, Gesichts- oder Halsschmerz zuriickzufiihren
auf eine arterielle Dissektion

Beschreibung:

Kopf- und/oder Gesichts- und/oder Halsschmerz infolge der Dissektion
einer Halsschlagader oder Wirbelsaulenarterie. Der Schmerz ist
Ublicherweise ipsilateral zum betroffenen Gefa3 und beginnt in der Regel
plétzlich (bis hin zum Donnerschlagkopfschmerz). Er kann isoliert
bestehen bleiben oder es kann sich um ein Warnsymptom handeln, das
einem ischamischen Infarkt vorangeht.

Diagnostische Kriterien:

A. Jeder neu aufgetretene Kopf- und/oder Gesichts- oder Halsschmerz,
der die Kriterien C und D erfullt

B. Es wurde eine Dissektion der A. carotis oder A. vertebralis
diagnostiziert

C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch wenigstens zwei der
folgenden Kriterien gezeigt werden:

1. der Schmerz hat sich in enger zeitlicher Beziehung zu anderen
lokalen Symptomen der Halsarterien-Dissektion entwickelt oder
zu deren Diagnose gefuhrt

2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfullt:

a) der Schmerz hat sich gleichzeitig mit anderen Symptomen
der Halsarterien-Dissektion erheblich verschlechtert

b) der Schmerz hat sich innerhalb von 1 Monat nach seinem
Beginn erheblich gebessert oder ist verschwunden

3. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfullt:

a) der Schmerz ist stark und halt Gber Tage oder langer an
b) der Schmerz geht Symptomen einer akuten retinalen
und/oder zerebralen Ischamie voran

4. Der Schmerz ist einseitig und ipsilateral zu der betroffenen
Halsarterie lokalisiert

D. Es ist wenigstens einer der folgenden Punkte erfullt:

1. der Kopfschmerz ist innerhalb von 3 Monaten verschwunden!

2. der Kopfschmerz ist noch nicht verschwunden, allerdings sind
noch keine 3 Monate verstrichen!

E. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.



214

Anmerkung:

1. Die 3 Monate sollten von der Stabilisierung an gezahlt werden, sei
es spontan oder durch Behandlung, statt ab Beginn der Dissektion
einer Halsarterie.

Kommentar:

Kopfschmerzen mit oder ohne Schmerzen im Halsbereich kénnen die
einzige Manifestation der Dissektion einer Halsarterie sein. Sie sind bei
weitem das haufigste Symptom (55% bis 100% der Falle) und auch das
haufigste Erstsymptom (33% bis 86% der Falle).

Der 6.5.1.1 akute Kopf-, Gesichts- oder Halsschmerz zuriickzufiihren auf
eine arterielle Dissektion ist Ublicherweise einseitig (ipsilateral zur
betroffenen Arterie), von starker Intensitat und anhaltend (im Mittel 4
Tage). Er hat kein konstantes spezifisches Muster und ist zum Teil
irrefihrend, weil andere Kopfschmerzen wie 1. Migréne, 3.1
Clusterkopfschmerz oder ein 4.4 primdrer Donnerschlagkopfschmerz
nachgeahmt werden. Begleitsymptome in Form von Zeichen einer
zerebralen oder retinalen Ischamie und lokale Symptome sind haufig:
Insbesondere ein schmerzhaftes Horner-Syndrom, ein schmerzhafter
Tinnitus mit plotzlichem Beginn oder eine schmerzhafte Parese des N.
hypoglossus sind sehr suggestiv fur eine Dissektion der A. carotis.

Die Dissektion einer Halsarterie kann in Begleitung der Dissektion einer
intrakraniellen Arterie einhergehen, was eine potenzielle Ursache fur eine
Subarachnoidalblutung darstellt. 6.7.4 Kopfschmerz zurilickzuftihren auf
eine arterielle Dissektion kann zusatzlich zu einem 6.5.1.1 akuten Kopf-,
Gesichts- oder Halsschmerz zuriickzufiihren auf eine arterielle Dissektion
vorliegen.

6.5.1.1 Akuter Kopf-, Gesichts- oder Halsschmerz zuriickzufiihren auf eine
arterielle Dissektion geht in der Regel dem Beginn ischamischer
Symptome voran und erfordert deshalb eine frihzeitige Diagnose und
Behandlung. Die Diagnosestellung erfolgt auf Grundlage einer zervikalen
MRT mit Fettunterdrickung, Duplex-Scan, MRA und/oder CTA sowie in
Zweifelsfallen einer konventionellen Angiographie. Es werden gewdhnlich
mehrere dieser Untersuchungen bendétigt, da sie jeweils hormal ausfallen
kdénnen.

Hinsichtlich der Therapie existieren keine randomisierten Untersuchungen,
aber es besteht der Konsens, zunachst zu heparinisieren und dann
entsprechend der GefaBerholung flir 3 bis 6 Monate befristet auf eine
orale Antikoagulation Uberzugehen.
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6.5.1.2 Anhaltender Kopf-, Gesichts- oder Halsschmerz
zuriickzufiihren auf eine friihere arterielle Dissektion

Beschreibung:

Kopfschmerz infolge der Dissektion einer Halsschlagader oder
Wirbelsaulenarterie, der mehr als 3 Monate nach erfolgter Stabilisierung
der Dissektion fortbesteht.

Diagnostische Kriterien:

A. Kopfschmerz, der zuvor als 6.5.1.1 akuter Kopf-, Gesichts- oder
Halsschmerz zuriickzuflihren auf eine arterielle Dissektion
diagnostiziert wurde und der das Kriterium C erfullt

B. Die Dissektion hat sich stabilisiert, sei es spontan oder durch
Behandlung

C. Der Kopfschmerz halt mehr als >3 Monate nach Stabilisierung der
Dissektion an

D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

Kommentar:

In einigen Untersuchungen wurden Kopfschmerzen dokumentiert, die die
Kriterien flr einen 6.5.1.2 anhaltenden Kopf-, Gesichts- oder Halsschmerz
zurlckzufiihren auf eine friithere arterielle Dissektion erflllen. Es sind

noch weitere Untersuchungen erforderlich, um Risikofaktoren fir
derartige anhaltende Kopfschmerzen zu ermitteln; eine 1. Migrédne in der
Vorgeschichte mag eine Rolle spielen, ebenso wie Angste/Depressionen.

6.5.2 Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine Endarteriektomie

Beschreibung:

Kopfschmerz, der durch den chirurgischen Eingriff bei einer
Endarteriektomie ausgeldst wird. Am Schmerzgeschehen kénnen auch
Hals und Gesicht beteiligt sein. Er kann isoliert bestehen bleiben oder es
kann sich um ein Warnsymptom handeln, das den fokalen Defiziten eines
(meist hamorrhagischen) Infarkts vorangeht.
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Diagnostische Kriterien:

A. Jeder neue Kopfschmerz, der das Kriterium C erflllt
B. Zustand nach Durchfiihrung einer Endarteriektomie der A. carotis
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch wenigstens zwei der
folgenden Kriterien gezeigt werden:
1. Kopfschmerz entwickelt sich innerhalb von 1 Woche nach
Carotis-Endarteriektomie
2. Kopfschmerz verschwindet innerhalb von 1 Monat nach Carotis-
Endarteriektomie
3. beides von Folgendem:
a) Kopfschmerz ist einseitig, auf der Seite der Carotis-
Endarteriektomie
b) Kopfschmerz weist eines der drei folgenden eindeutigen
Merkmale auf!:
i. diffuser leichter Schmerz
ii. Clusterkopfschmerz-ahnlicher Schmerz, der 1- bis 2-
mal am Tag in Attacken von 2 bis 3 Stunden Dauer
auftritt
iii. pulsierender, starker Schmerz
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose?.

Anmerkung:

1. Es wurden drei verschiedene Subtypen von 6.5.2 Kopfschmerz
zurtickzufiihren auf eine Endarteriektomie beschrieben; diese
werden jedoch nicht separat kodiert:

a) ein isolierter leichter, diffus lokalisierter Kopfschmerz, der
innerhalb der ersten Tage nach der Operation auftritt;

b) ein einseitiger Clusterkopfschmerz-ahnlicher Schmerz mit
Attacken, die 2 bis 3 Stunden anhalten und 1- bis 2-mal pro Tag
auftreten;

c) ein starker einseitiger pulsierender Schmerz, der 3 Tage nach
der Operation auftritt.

2. Durch entsprechende Untersuchungen wurde insbesondere eine
arterielle Dissektion ausgeschlossen.

Kommentar:

Von den drei Subtypen des 6.5.2 Kopfschmerzes zuriickzufihren auf eine
Endarteriektomie ist die erste und haufigste Form (bis zu 60% der Falle)
eine gutartige, selbstlimitierende Stérung, wahrend die zweite
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(beschrieben in bis zu 38% der Falle) innerhalb von etwa 2 Wochen
verschwindet. Die dritte Kopfschmerzform ist Teil des seltenen
Hyperperfusionssyndroms, das haufig einem Anstieg des Blutdruckes und
dem Auftreten von epileptischen Anfallen bzw. von neurologischen
Defiziten um den 7. Tag herum vorangeht. Eine notfallmaBige Behandlung
ist notwendig, da diese Symptome eine zerebrale Blutung anklindigen
kdnnen.

6.5.3 Kopfschmerz zuriickzufithren auf Carotis- oder Vertebralis-
Angioplastie oder Stentimplantation

Beschreibung:

Kopfschmerz, der durch endovaskulare Eingriffe wie eine zervikale
Angioplastie und/oder Stentimplantation ausgelést wird. Der Schmerz
kann auch Hals und Gesicht einbeziehen. Er kann ein Einzelsymptom
bleiben oder es kann sich um ein Warnsymptom handeln, das den fokalen
Defiziten eines (meist hamorrhagischen) Infarkts vorausgeht.

Diagnostische Kriterien:

A. Jeder neu aufgetretene Kopfschmerz, der das Kriterium C erfullt
B. Zustand nach Carotis- oder Vertebralis-Angioplastie und/oder
Stentimplantation
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch alle der folgenden Kriterien
gezeigt werden:
1. der Kopfschmerz hat sich innerhalb von 1 Woche nach der
Angioplastie und/oder Stentimplantation entwickelt
2. der Kopfschmerz ist innerhalb von 1 Monat nach der
Angioplastie und/oder Stentimplantation verschwunden
3. der Kopfschmerz tritt auf der gleichen Seite auf, auf der die
Angioplastie und/oder Stentimplantation vorgenommen wurde
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose!.

Anmerkung:

1. Durch entsprechende Untersuchungen wurde insbesondere eine
arterielle Dissektion ausgeschlossen.

Kommentar:

Eine Carotis- und Vertebralis-Angioplastie und/oder Stentimplantation
werden zur Behandlung von Stenosen der Halsschlagader vorgenommen.
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Bei 64 untersuchten Patienten mit Carotis-Stentversorgung traten bei
einem Drittel Kopfschmerzen auf, gewdhnlich innerhalb von 10 Minuten
nach dem Eingriff. Die Kopfschmerzen waren leicht, ipsilateral,
frontotemporal und drickender Nature; meist verschwanden sie innerhalb
von 10 Minuten. Ansonsten ist die Datenlage zu 6.5.3 Kopfschmerz
zurtickzuftihren auf Carotis- oder Vertebralis-Angioplastie oder
Stentimplantation weiterhin durftig. Kopfschmerzen werden bei gréBeren
Studien, in denen Carotis-Stentimplantation und Endarteriektomie
verglichen werden, nicht erwahnt.

Es wurde Uber 6.5.3 Kopfschmerz zurtlickzufiihren auf Carotis- oder
Vertebralis-Angioplastie oder Stentimplantation als Teil des seltenen
Hyperperfusionssyndroms berichtet.

6.6 Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine
Hirnvenenerkrankung

6.6.1 Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine Hirnvenenthrombose

Beschreibung:

Kopfschmerz, der durch eine Hirnvenenthrombose ausgeldst wird. Dieser
zeigt keine spezifischen Merkmale: meist ist er diffus, fortschreitend und
stark; er kann jedoch einseitig und plétzlich auftreten (sogar als
Donnerschlagkopfschmerz), oder leicht und mitunter migraneartig sein.

Diagnostische Kriterien:

A. Jeder neu aufgetretene Kopfschmerz, der das Kriterium C erfullt
B. Es wurde eine zerebrale Venenthrombose (ZVT) diagnostiziert
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch die beiden folgenden

Kriterien gezeigt werden:

1. der Kopfschmerz hat sich in enger zeitlicher Beziehung zu
anderen Symptomen und/oder klinischen Zeichen einer ZVT
entwickelt oder zur Aufdeckung der ZVT gefluhrt

2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfullt:

a) der Kopfschmerz hat sich zeitgleich mit klinischen und
radiologischen Hinweise auf eine Ausweitung der ZVT
erheblich verschlechtert

b) der Kopfschmerz hat sich nach Besserung der ZVT
erheblich gebessert oder ist verschwunden

D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.
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Kommentar:

Kopfschmerzen sind das bei weitem haufigste Symptom (80% bis 90%
der Falle) einer zerebralen Venenthrombose (ZVT), und auch das
haufigste Erstsymptom.

Der 6.6.1 Kopfschmerz zurlickzufiihren auf eine Hirnvenenthrombose
weist keine spezifischen Merkmale auf, ist jedoch meist diffus,
fortschreitend und stark sowie von anderen Symptomen einer
intrakraniellen Hypertonie begleitet. Er kann auch einseitig und plétzlich
auftreten und dabei mitunter auf eine falsche Fahrte fihren, indem er die
Symptome einer 1.1 Migrdne ohne Aura, einer 1.2 Migrédne mit Aura,
eines 3.1 Clusterkopfschmerzes, einer 3.4 Hemicrania continua, eines 4.4
primdren Donnerschlagkopfschmerzes, eines 7.2 Kopfschmerzes
zurlickzufihren auf einen Liquorunterdruck oder eines 6.2.2
Kopfschmerzes zuriickzufiihren auf eine nicht-traumatische
Subarachnoidalblutung (eine ZVT kann eine Ursache einer SAB sein)
imitiert.

Kopfschmerz kann die einzige Manifestation einer ZVT sein, doch in Uber
90% der Falle tritt er in Begleitung fokaler Symptome auf (neurologische
Defizite oder epileptische Anfalle) und/oder Symptome eines
intrakraniellen Bluthochdrucks, einer subakuten Enzephalopathie oder
eines kaverndsen Sinussyndroms.

In Anbetracht des Fehlens spezifischer Charakteristika eines 6.6.1
Kopfschmerzes zuriickzufiihren auf eine Hirnvenenthrombose sollte jeder
neu aufgetretene und anhaltende Kopfschmerz verdachtig sein,
insbesondere dann, wenn bei einem Patienten ein erhdhtes
Thromboserisiko besteht. Die Diagnose stitzt sich auf zerebrale
Bildgebung (MRT mit T2*-gewichteten Bildern plus MRA, oder CT-
Aufnahme plus CT-Angiographie sowie in unklaren Fallen einer
intraarteriellen Angiographie). Die Behandlung sollte so frih wie mdglich
begonnen werden und eine symptomatische Therapie, die Gabe von
Heparin gefolgt von einer zumindest 6-monatigen oralen Antikoagulation
und - falls indiziert — eine Behandlung der atiologischen Faktoren
beinhalten.

6.6.2 Kopfschmerz zuriickzufithren auf Stentimplantation eines
venosen Hirnsinus

Beschreibung:

Einseitiger durch Stentimplantation eines kraniellen vendsen Hirnsinus
verursachter Kopfschmerz auf der gleichen Seite wie der Stent.
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Diagnostische Kriterien:

A. Neuer einseitiger Kopfschmerz, der das Kriterium C erfullt
B. Zustand nach Stentversorgung im Bereich der Halsvenen oder
Hirnvenen
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch alle der folgenden Kriterien
gezeigt werden:
1. Der Kopfschmerz hat sich innerhalb 1 Woche nach
Stentimplantation entwickelt
2. Der Kopfschmerz ist innerhalb von 3 Monaten nach
Stentimplantation verschwunden
3. Der Kopfschmerz ist ipsilateral zum Stent lokalisiert
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnosel.

Anmerkung:

1. Insbesondere wurde eine vendse Stentthrombose ausgeschlossen.

Kommentar:

Im Laufe der letzten zehn Jahre wurde eine Stentversorgung bei lateralen
Sinusstenosen zur Behandlung von idiopathischer intrakranieller
Hypertonie eingesetzt.

Die Datenlage zu 6.6.2 Kopfschmerz zurlickzufiihren auf
Stentimplantation eines venésen Hirnsinus ist mager. In einem
Patientenkollektiv von 21 Patienten, die aufgrund einer idiopathischen
intrakraniellen Hypertonie mit einem Stent versorgt wurden, zeigten 10
Patienten ,Stent-Kopfschmerzen", die sich von denen unterschieden, die
sie vor der Behandlung erfuhren. Diese befanden sich am Situs des
Stents, im Mastoidbereich, und hielten etwa 3 Wochen an.
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6.7 Kopfschmerz zuriickzufiithren auf eine sonstige
akute intrakranielle Storung

6.7.1 Kopfschmerz zuriickzufithren auf einen intrakraniellen
endarteriellen Eingriff

Beschreibung:

Einseitiger Kopfschmerz, der unmittelbar auf einen intrakraniellen
endarteriellen Eingriff zurlickgeht, ipsilateral zum Situs des Eingriffs und
weniger als 24 Stunden anhaltend.

Diagnostische Kriterien:

A. Jeder neue Kopfschmerz, der das Kriterium C erfullt
B. Zustand nach einem intrakraniellen endarteriellen Eingriff!
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch wenigstens drei der
folgenden Kriterien gezeigt werden:
1. Der Kopfschmerz hat sich innerhalb 1 Woche nach dem Eingriff
entwickelt
2. Der Kopfschmerz ist innerhalb 1 Monats nach dem Eingriff
verschwunden
3. Der Kopfschmerz ist ipsilateral zum Eingriff oder bilateral
4. Der Kopfschmerz zeigt eines der folgenden klinischen Bilder?:
a) stark, plétzlich innerhalb von Sekunden nach dem Eingriff
auftretend und <1 Stunde anhaltend
b) mittelstark bis stark, innerhalb von Stunden nach dem
Eingriff auftretend und >24 Stunden anhaltend
c) tritt bei einem Patienten mit 1. Migrdne auf und zeigt die
Kennzeichen einer 1.1 Migrédne ohne Aura oder 1.2
Migrane mit Aura
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose3.

Anmerkung:
1. Zum Beispiel Angioplastie, Embolisation oder Stentimplantation.

2. Es gibt drei anerkannte (aber nicht separat kodierte) Subtypen des
6.7.1 Kopfschmerzes zuriickzufiihren auf intrakranielle
Endarteriektomie:

a) ein sehr spezifischer Subtyp, der nach Balloneinlage oder
Embolisation einer arteriovendsen Malformation (AVM) oder eines
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Aneurysmas auftritt: starker Schmerz mit Lokalisation entsprechend
der betroffenen Arterie, der plétzlich innerhalb weniger Sekunden
nach dem Eingriff entsteht und dann schnell verschwindet;

b) Kopfschmerz, der sich innerhalb von Stunden bis zu einem Tag
nach dem Eingriff entwickelt und einige Tage lang anhalt;

C) eine Migraneattacke, die bei einer Person auftritt, die unter einer
1. Migréne leidet und durch den intrakraniellen endarteriellen
Eingriff ausgeldst wird; mitunter gefolgt von rezidivierenden
intermittierenden Kopfschmerzen Uber mehrere Wochen (in diesen
Fallen sollte der Patient beide Diagnosen erhalten: die des
entsprechenden Typs oder Subtyps von 1. Migréne und 6.7.1
Kopfschmerz zuriickzufiihren auf einen intrakraniellen endarteriellen
Eingriff).

Andere Ursachen flr Kopfschmerzen, insbesondere eine arterielle
Dissektion und eine Arterienruptur, konnten durch geeignete
Untersuchungen ausgeschlossen werden.

6.7.2 Kopfschmerz zuriickzufithren auf Angiographie

Beschreibung:

Unmittelbar durch eine zerebrale Angiographie ausgeldster Kopfschmerz.

Diagnostische Kriterien:

A.
B.

C.

Jeder neu aufgetretene Kopfschmerz, der das Kriterium C erfullt
Zustand nach intraarterieller Angiographie der Aa. carotides oder
vertebrales
Ein kausaler Zusammenhang kann durch wenigstens zwei der
folgenden Kriterien gezeigt werden:
1. der Kopfschmerz hat sich wahrend der Angiographie oder
innerhalb von 24 Stunden nach dieser entwickelt
2. der Kopfschmerz ist innerhalb von 72 Stunden nach der
Angiographie verschwunden
3. der Kopfschmerz weist eine der folgenden Kombinationen von
Merkmalen auf?:
a) entwickelt sich bei der Kontrastmittelinjektion und halt <1
Stunde lang an
b  entwickelt sich wenige Stunden nach der Angiographie und
halt >24 Stunden lang an
c) tritt bei einem Patienten mit 1. Migrdne auf und zeigt die
Kennzeichen einer 1.1 Migrédne ohne Aura oder 1.2
Migrane mit Aura
Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.
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Anmerkung:

1. Es gibt drei anerkannte (doch nicht separat kodierte) Subtypen von
6.7.2 Kopfschmerz zurtickzuftihren auf Angiographie.

a) tritt wahrend der Angiographie und in engem zeitlichen
Zusammenhang mit der Kontrastmittelinjektion auf;

b) tritt erst nach der Angiographie auf, allerdings innerhalb von 24
Stunden;

(beide Subtypen kommen haufiger bei Patienten mit primaren
Kopfschmerzen in der Vorgeschichte vor, haben jedoch einen
entschieden anderen Charakter als die primaren Kopfschmerzen);
c) eine Migraneattacke bei einer Person, die unter 1. Migréne leidet,
welche durch eine Angiographie ausgeldst wird (in solchen Fallen,
sollten flr den Patienten beide Diagnosen gestellt werden: der
entsprechende Typ oder Subtyp von 1. Migrdne und 6.7.2
Kopfschmerz zurtlickzufiihren auf Angiographie).

Kommentar:

Eine Angiographie mit Kontrastmittel ist kontraindiziert bei Patienten mit
jedwedem Subtyp von 1.2.3 hemiplegischer Migréne, da sie eine
lebensbedrohliche Attacke mit prolongierter Hemiplegie und Koma
ausldsen kann.

6.7.3 Kopfschmerz zuriickzufiihren auf ein reversibles zerebrales
Vasokonstriktionsyndrom (RCVS)

6.7.3.1 Akuter Kopfschmerz zuriickzufiihren auf ein reversibles
zerebrales Vasokonstriktionsyndrom (RCVS)

Beschreibung:

Kopfschmerz, der durch ein reversibles zerebrales
Vasokonstriktionssyndrom (RCVS) verursacht wird, in der Regel ein lber
1 bis 2 Wochen rezidivierender Donnerschlagkopfschmerz, oft getriggert
sexuelle Aktivitat, Anstrengung, Valsalva-Mandéver und/oder Emotionen.
Der Kopfschmerz kann das alleinige Symptom von RCVS bleiben oder es
kann sich um ein Warnsymptom handeln, dass einem hamorrhagische
oder ischamischen Infarkt vorweggeht.
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Diagnostische Kriterien:

A. Jeder neu aufgetretene Kopfschmerz, der das Kriterium C erflllt

B. Es wurde ein reversibles zerebrales Vasokonstriktionsyndrom
(RCVS) diagnostiziert

C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch eines oder beide der
folgenden Kriterien gezeigt werden:

1. Der Kopfschmerz, mit oder ohne fokale Defizite und/oder
epileptische Anfalle, hat zu einer Angiographie (mit ,strings"-
und ,Perlenschnur-Zeichen™) und der Diagnose RCVS gefluhrt

2. Der Kopfschmerz weist eines oder mehrere der folgenden
Merkmale auf:

a) Beginn als Donnerschlagkopfschmerz
b) getriggert durch sexuelle Aktivitat, Anstrengung, Valsalva-
Mandver, Emotion, Baden und/oder Duschen
c) wahrend <1 Monat nach Kopfschmerzbeginn vorliegend
oder wiederkehrend, ohne neue nennenswerte
Kopfschmerzen nach >1 Monat
D. Einer der folgenden Punkte ist erflllt:

1. der Kopfschmerz hat sich innerhalb von 3 Monaten nach
seinem Beginn aufgeldst

2. der Kopfschmerz hat sich noch nicht aufgeldst, aber noch sind
keine 3 Monate seit seinem Beginn verstrichen

E. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose!.
Anmerkung:
1. Andere Ursachen fur Kopfschmerzen, insbesondere eine

aneurysmatische Subarachnoidalblutung, konnten durch geeignete
Untersuchungen ausgeschlossen werden.

Kommentar:

Beim reversiblen zerebralen Vasokonstriktionssyndrom (RCVS) handelt es
sich um ein bislang unzureichend verstandenes Krankheitsbild, das
klinisch von schwerem diffusem Kopfschmerz gekennzeichnet ist, wie er
fur Kopfschmerz vom Donnerschlagtyp typisch ist und die Symptome
einer aneurysmatischen Subarachnoidalblutung nachahmt.

Das RCVS ist die haufigste Ursache eines im Laufe weniger Tage oder
Wochen rezidivierenden Donnerschlagkopfschmerzes. Der 6.7.3.1 akute
Kopfschmerz zurtickzufiihren auf ein reversibles zerebrales
Vasokonstriktionsyndrom kann in Ausnahmefallen auch auf andere Weisen
beginnen: im Verlauf von Stunden rasant fortschreitend oder sich im
Laufe von Tagen langsamer entwickelnd.
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GroB3 angelegte Untersuchungen an Patienten mit bestatigtem RCVS
ergaben, dass bis zu 75% mit Kopfschmerz als alleinigem Symptom
vorstellig werden, doch kann die Erkrankung mit fluktuierenden fokalen
neurologischen Defiziten und mitunter epileptische Anfalle in Verbindung
stehen. 6.7.3.1 akuter Kopfschmerz zurlickzufiihren auf ein reversibles
zerebrales VVasokonstriktionsyndrom kann ein Warnsymptom darstellen,
dass einem hamorrhagischen oder ischamischen Infarkt vorausgeht. Bei
einer Minderheit von RCVS-Fallen fehlt Kopfschmerz.

Die Angiographie zeigt bei RCVS per definitionem ein pathologisches Bild
mit alternierenden Segmenten einer arteriellen Vasokonstriktion und
Vasodilatation (,,String- und Perlenschnur-Zeichen" oder das
Erscheinungsbild einer ,,Wurstkette™). Dennoch kdnnen die Befunde der
MR-, CT- und sogar Katheter-Angiographie in der ersten Woche nach dem
klinischen Kopfschmerzbeginn normal sein. Bei Patienten mit
rezidivierendem Donnerschlagkopfschmerz und einem normalen
Angiogramm, die jedoch alle sonstigen Kriterien fir ein RCVS erflllen,
sollte von einem 6.7.3.2 akuten Kopfschmerz wahrscheinlich
zurtickzufiihren auf ein reversibles zerebrales Vasokonstriktionsyndrom
ausgegangen werden. Das kranielles MRT ist bei 30% bis 80% der Falle
auffallig und zeigt diverse Lasionsmuster, unter anderen intrakranielle
Blutungen (Konvexitat subarachnoidal, intrazerebral und/oder subdural),
zerebrale Infarkte und/oder zerebrale Odeme, die dem ,posterioren
reversiblen Enzephalopathiesyndrom™ entsprechen.

Mindestens die Halfte der RCVS-Falle ist sekundarer Natur, meist mit
Auftreten im Wochenbett und/oder nach Exposition mit vasoaktiven
Substanzen wie illegalen Drogen, Alpha-Sympathomimetika und
serotoninergen Drogen. Die Erkrankung ist innerhalb von 1 bis 3 Monaten
selbst limitierend, bei Verschwinden der arteriellen Auffalligkeiten (daher
Jreversibel™) und fast immer einer Aufldsung des Kopfschmerzes. Ein
Hirninfarkt infolge des RCVS kann allerdings eine bleibende
Beeintrachtigung hinterlassen.

6.7.3.2 Akuter Kopfschmerz wahrscheinlich zuriickzufiihren auf
ein reversibles zerebrales Vasokonstriktionsyndrom (RCVS)

Beschreibung:

Typischer Kopfschmerz flir ein reversibles zerebrales
Vasokonstriktionssyndrom (RCVS), namlich ein Uber 1bis 2 Wochen
rezidivierender und durch sexuelle Aktivitat, Anstrengung, ein Valsalva-
Mandver und/oder Emotionen getriggerter Donnerschlagkopfschmerz,
doch die Angiographie des Gehirns ergab keine der flir RCVS
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charakteristischen intrakraniellen arteriellen fokalen Stenosen
("Perlenschnur-Zeichen").

Diagnostische Kriterien:

A. Jeder neue Kopfschmerz, der das Kriterium C erfllt

B. Es besteht der Verdacht auf ein reversibles zerebrales
Vasokonstriktionsyndrom (RCVS), doch die Hirnangiographie ist
normal

C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch alle der folgenden Kriterien

gezeigt werden:

1. mindestens zweimal Kopfschmerzen innerhalb 1 Monats, die
alle der drei folgenden Merkmale aufweisen:
a) Beginn als Donnerschlagkopfschmerz mit Hohepunkt in <1

Minute

b) starke Intensitat
c) Dauer =5 Minuten

2. mindestens ein Donnerschlagkopfschmerz wurde von einem der
folgenden Punkte ausgeldst:
a) sexuelle Aktivitat (unmittelbar vor dem oder beim

Orgasmus)

b) Anstrengung
c) eine Art von Valsalva-Manbéver
d) Emotion
e) Baden und/oder Duschen
f)  Blcken

3. >1 Monate nach Kopfschmerzbeginn tritt kein neuer
Donnerschlag- oder anderer deutlicher Kopfschmerz auf

D. Einer der folgenden Punkte ist erfillt:

1. der Kopfschmerz hat sich innerhalb von 3 Monaten nach
seinem Beginn aufgeldst

2. der Kopfschmerz hat sich noch nicht aufgelést, aber noch sind
keine 3 Monate seit seinem Beginn verstrichen

E. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose!.

Anmerkung:

1. Andere Ursachen flr Kopfschmerzen, insbesondere eine
aneurysmatische Subarachnoidalblutung, konnten durch geeignete
Untersuchungen ausgeschlossen werden.
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Kommentar:

Die ICHD-3 schlagt generell keine Kriterien fur wahrscheinliche sekundare
Kopfschmerzen vor. Die arteriellen Anomalien bei einem reversiblen
zerebralen Vasokonstriktionssyndrom (RCVS) kdnnen jedoch schwer
nachzuweisen sein. Bei einigen RCVS-Fallen ist wahrend der 2 bis 3
Wochen nach Kopfschmerzbeginn eine wiederholte CT- oder MR-
Angiographie erforderlich, bei anderen wird eine invasive konventionelle
Angiographie bendtigt, um sie aufzudecken. Bei Patienten, die Uber einen
Zeitraum von weniger als einem Monat unter dem rezidivierendem
getriggertem Donnerschlagkopfschmerz leiden, der typisch flir RCVS ist,
doch eine normale anfangliche zerebrale Angiographie und bei denen eine
andere Kopfschmerzursache durch entsprechende Untersuchungen
ausgeschlossen wurde, kann die vorlaufige Diagnose eines 6.7.3.2
Kopfschmerzes wahrscheinlich zuriickzufiihren auf ein reversibles
zerebrales Vasokonstriktionsyndrom (RCVS) gestellt werden.

6.7.3.3 Anhaltender Kopfschmerz zuriickzufiihren auf ein friiheres
reversibles zerebrales Vasokonstriktionsyndrom (RCVS)

Beschreibung:

Ein Kopfschmerz, der durch ein reversibles zerebrales
Vasokonstriktionsyndrom (RCVS) verursacht wird und mehr als 3 Monate
nach seinem Beginn anhalt.

Diagnostische Kriterien:

A. Ein Kopfschmerz, der zuvor als 6.7.3.1 akuter Kopfschmerz
zurtickzufiihren auf ein reversibles zerebrales
Vasokonstriktionsyndrom (RCVS) diagnostiziert wurde und Kriterium
C erfullt

B. Normalisierung der Hirnarterien, nachgewiesen bei der
Verlaufskontrolle durch indirekte oder direkte Angiographie
innerhalb von 3 Monaten nach dem Beginn von RCVS

C. Der Kopfschmerz existiert >3 Monate nach seinem Beginn

D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

Kommentar:

In einigen Untersuchungen wurden Kopfschmerzen dokumentiert, die die
Kriterien flr 6.7.3.3 anhaltender Kopfschmerz zuriickzufiihren auf ein
reversibles zerebrales Vasokonstriktionsyndrom erfullen. Weitere
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Untersuchungen sind erforderlich, um Risikofaktoren flr einen solchen
anhaltenden Kopfschmerz zu ermitteln; 1. Migréne in der Vorgeschichte
kann eine Rolle spielen, ebenso wie Angststérungen/Depressionen.

6.7.4 Kopfschmerz zuriickzufithren auf eine intrakranielle
arterielle Dissektion

Beschreibung:

Kopfschmerz, der auf die Dissektion einer intrakraniellen Arterie
zurtickgeht. Der Schmerz tritt meist einseitig und ipsilateral zum
betroffenen GefaB auf und setzt in der Regel plétzlich (sogar als
Donnerschlagkopfschmerz) ein. Er kann isoliert fortbestehen oder ein
Warnsymptom darstellen, das einer Subarachnoidalblurung oder einem
Hirninfarkt vorangeht.

Diagnostische Kriterien:

A. Ein neu aufgetretener Kopfschmerz, der das Kriterium C erfillt

B. Es wurde eine intrakranielle arterielle Dissektion diagnostiziert

C. Der ursachliche Zusammenhang besteht aufgrund von mindestens
zwei der folgenden Punkte:

1. Der Kopfschmerz hat sich in enger zeitlicher Beziehung zu
sonstigen Symptomen und/oder klinischen Zeichen einer
intrakraniellen arteriellen Dissektion entwickelt oder zu deren
Diagnose geflihrt

2. Der Kopfschmerz verschwindet innerhalb 1 Monats nach seinem
Beginn

3. Einer oder beide der folgenden Punkte ist/sind erfullt:

a) ploétzlicher Beginn oder Beginn als
Donnerschlagkopfschmerz
b) starke Intensitat
4. Der Kopfschmerz ist einseitig und ipsilateral zur Dissektion
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

Kommentar:

Die Dissektion kann jede intrakranielle Arterie betreffen und kann eine
Subarachnoidalblutung, ischamische Infarkte, eine Kompression
benachbarter Strukturen oder, in selteneren Fallen, eine intrazerebrale
Blutung induzieren. Bei Asiaten kommt eine intrakranielle arterielle
Dissektion haufiger vor als eine Dissektion der Halsschlagader.
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Akute Kopfschmerzen sind oft das im Vordergrund stehende Symptom
und kdnnen das alleinige Symptom dieser Erkrankung sein.

6.8 Kopfschmerz und/oder migraneartige Aura
zuruckzufithren auf eine chronische intrakranielle
Vaskulopathie

6.8.1 Kopfschmerz zuriickzufiithren auf eine zerebrale autosomal
dominante Arteriopathie mit subkortikalen Infarkten und
Leukenzephalopathie (CADASIL)

Beschreibung:

Anfallsweise auftretender Kopfschmerz ahnlich dem bei einer 1.2 Migrédne
mit Aura, mit Ausnahme einer uniblichen Haufung von prolongierten
Auren, verursacht durch eine zerebrale autosomal dominante
Arteriopathie mit subkortikalen Infarkten und Leukoenzephalopathie
(CADASIL). Tritt in Verbindung mit den anderen klinischen Merkmalen
von CADASIL auf oder ist, und das haufig, das erste Symptom flr diese.

Diagnostische Kriterien:

A. Wiederkehrende Migraneattacken mit typischen, hemiplegischen
oder prolongierten Aura, die Kriterium C erflllen
B. Es wurde eine zerebrale autosomal dominante Arteriopathie mit
subkortikalen Infarkten und Leukoenzephalopathie (CADASIL)
nachgewiesen!
C. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfullt:
1. Migrane mit Aura war die friheste klinische Manifestation von
CADASIL
2. Migraneattacken mit Aura verbessern sich oder héren auf,
wenn andere Manifestationen von CADASIL (z.B., ischamischer
Infarkt, Stérungen der Stimmung und/oder kognitive
Dysfunktion) auftreten und sich verschlimmern
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

Anmerkung:

1. Die Diagnose erfolgt Uber eine einfache Hautbiopsie mit
immunologischen Nachweis von NOTCH-3-Antikérpern oder durch
Untersuchung auf Ablagerungen von extrazellularem granuldarem
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osmiophilem Material (GOM) in der arteriellen Media mit Hilfe der
Elektronenmikroskopie.

Kommentar:

Bei der zerebralen autosomal dominanten Arteriopathie mit subkortikalen
Infarkten und Leukoenzephalopathie (CADASIL) handelt es sich um eine
autosomal dominante Erkrankung, wenn auch vereinzelte sporadische
Falle bekannt sind, die die glatte Muskulatur in der Media der kleinen
Hirnarterien betrifft. Sie geht auf Mutationen des NOTCH-3-Gens zuruck.

Klinisch ist CADASIL durch rezidivierende kleine tiefgelegene Infarkte,
eine subkortikale Demenz, Stérungen der Stimmung sowie in einem
Drittel der Falle durch Attacken gekennzeichnet, wie sie fur eine 1.2
Migrédne mit Aura typisch sind, abgesehen von einer ungewdhnlich oft
vorkommenden prolongierten Aura. Diese sind in der Regel das erste
Symptom der Erkrankung, die im Mittel im Alter von 30 Jahren beginnt,
etwa 15 Jahre vor dem ersten ischamischen Infarkt und 20 bis 30 Jahre
vor dem Tod.

Im MRT finden sich in der T2-Wichtung immer auffallige Veranderungen
der weiBen Substanz.

6.8.2 Kopfschmerz zuriickzufithren auf eine mitochondriale
Enzephalopathie, Laktatazidose und Schlaganfall-ahnlichen
Episoden (MELAS)

Beschreibung:

Kopfschmerz, der entweder in migraneartigen Attacken wiederkehrt oder
eines der Symptome von infarktahnlichen Episoden ist, die von den
sonstigen klinischen Merkmalen einer mitochondrialen Enzephalopathie,
Laktatazidose und Schlaganfall-ahnlichen Episoden (MELAS) verursacht
werden und diese begleiten.

Diagnostische Kriterien:

A. Immer wiederkehrende Kopfschmerzattacken, die Kriterium C
erfullen

B. Es konnte der Nachweis einer in Begleitung einer mitochondrialen
Enzephalopathie, Laktatazidose und Schlaganfall-ahnlichen Episoden
(MELAS) auftretenden mitochondrialen genetischen Anomalie
erbracht werden

C. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfillt:
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1. wiederkehrende Migraneattacken mit oder ohne Aura
2. akuter Kopfschmerz im Vorfeld oder in Begleitung fokaler
neurologischer Defizite und/oder epileptischer Anfalle
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

Kommentar:

Die mitochondrielle Enzephalopathie, Laktatazidose und Schlaganfall-
ahnlichen Episoden (MELAS) ist eine genetisch heterogene mitochondriale
Erkrankung mit variablem klinischem Erscheinungsbild, darunter
Merkmale einer Beteiligung des ZNS (epileptische Anfédlle, Hemiparese,
Hemianopie, kortikale Blindheit, sensorineurale Taubheit und/oder
episodisches Erbrechen). Kopfschmerzen sind bei MELAS weit verbreitet,
sei es als immer wiederkehrende migraneartige Attacken oder als
auftretendes Symptom ,infarktartiger™ Episoden.

Migraneartige Attacken sind haufig bei MELAS, was zu der Hypothesis
fihrte, dass mitochondriale Mutationen bei der Vererbung der Migrane mit
Aura eine Rolle spielen. Allerdings konnte die 3243-Mutation bei 2
Gruppen von Patienten mit 1.2 Migréane mit Aura nicht identifiziert
werden. Mdéglicherweise spielen andere bis jetzt noch nicht identifizierte
Mutationen sowohl bei der Migrane als auch dem ischamischen Hirninfarkt
eine Rolle, insbesondere weil Migraneattacken, meistens solche mit Aura,
auch bei anderen mitochondrialen Erkrankungen vorkommen.

6.8.3 Kopfschmerz zuriickzufithren auf eine Moyamoya-
Angiopathie

Beschreibung:

Chronisch-rezidivierende Kopfschmerzen, die migraneartig sein kdnnen
und durch die sonstigen klinischen Merkmale der Moyamoya-Angiopathie
verursacht werden oder diese begleiten.

Diagnostische Kriterien:

A. Immer wiederkehrender Kopfschmerz, der das Kriterium C erfullt
B. Nachweis der Moyamoya-Angiopathie durch bildgebende Verfahren
C. Ursachlicher Nachweis durch die beiden folgenden Punkte:
1. Der Kopfschmerz hat sich in enger zeitlicher Beziehung zu
anderen Symptomen und/oder klinischen Zeichen und/oder
Nachweis der Moyamoya-Angiopathie durch bildgebende
Verfahren entwickelt oder flihrte zu ihrer Entdeckung
2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erflllt:
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a) die Schmerzen haben sich gleichzeitig mit anderen
Symptomen und/oder klinischen und/oder radiologischen
Zeichen einer Verschlechterung der Moyamoya-
Angiopathie deutlich verschlechtert
b) die Schmerzen haben sich nach einer operativen
Revaskularisierung deutlich gebessert
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

Kommentar:

Kennzeichnend fir eine Moyamoya-Angiopathie ist eine bilaterale
progressive Verengung und ein progressiver Verschluss des
intrakraniellen Abschnitts der A. carotis interna, A. cerebri media und A.
cerebri anterior. Es wurden mehrere Suszeptibilitatsgene flr eine
Moyamoya-Angiopathie identifiziert oder lokalisiert. Bei einigen anderen
Patienten tritt eine Moyamoya-Angiopathie in Begleitung anderer
Erkrankungen auf (u. a. Sichelzellanamie, Down-Syndrom und
Strahlentherapie) und wird als Moyamoya-Syndrom bezeichnet.

Die Moyamoya-Angiopathie zeigt sich meist frih, im Kindes- oder
Jugendalter, mit einem ischamischen oder hamorrhagischen Infarkt, der
einen akuten Kopfschmerz auslésen kann. AuBBerhalb dieser akuten
vaskularen Ereignisse kommen Kopfschmerzen bei Kindern wie auch bei
Erwachsenen mit Moyamoya-Angiopathie sehr haufig vor, wobei ihr
Erscheinungsbild am ehesten einer 1.1 Migréane ohne Aura, 1.2 Migrédne
mit Aura, 1.2.3 Hemiplegischen Migrdne oder einem 2. Kopfschmerz vom
Spannungstyp ahnelt; in seltenen Fallen wurde von
clusterkopfschmerzartigen Attacken berichtet.

Die operative Revaskularisierung hat wechselnde Auswirkungen auf die
Kopfschmerzen bei einer Moyamoya-Angiopathie. Bei einigen Patienten
tritt eine Besserung ein, bei anderen halt Kopfschmerz an. Eine weitere
Unterkategorie ist ein postoperativ neu einsetzender Kopfschmerz.

6.8.4 Migraneartige Aura zuriickzufiihren auf eine zerebrale
Amyloidangiopathie

Beschreibung

Erst spat einsetzende migraneartige Auraattacken ohne oder mit leichtem
Kopfschmerz, auch ,amyloidbedingte Anféalle™ (,Amyloid Spells“) genannt,
verursacht durch und begleitet von den sonstigen klinischen Merkmalen
einer zerebralen Amyloidangiopathie, oft im Kontext einer konvexalen
Subarachnoidalblutung.
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Diagnostische Kriterien:

A. Neu auftretende Attacken einer migraneartigen Aura, mit oder ohne
leichte Kopfschmerzen, die Kriterium C erflllen

B. Nachweis einer zerebralen Amyloidangiopathie anhand zerebraler
bildgebender Verfahren oder einer Biopsie des Gehirns

C. Ursachlicher Nachweis durch einen der beiden folgenden Punkte:

1. Die Aura hat sich in enger zeitlicher Beziehung zu anderen
Symptomen und/oder klinischen Zeichen einer zerebralen
Amyloidangiopathie entwickelt oder fihrte zu ihrer Entdeckung

2. Die Aura hat sich gleichzeitig mit klinischen und/oder
radiologischen Zeichen einer Verschlechterung der zerebralen
Amyloidangiopathie deutlich verschlechtert

3. erstmaliges Auftreten im Alter von Uber 50

D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose!.

Anmerkung:

1. Blutsensitive MRT-Sequenzen sind wichtig fir die Diagnose einer
zerebralen Amyloidangiopathie und sollten bei samtlichen Patienten
mit spat einsetzender migraneartiger Aura durchgefiihrt werden.

Kommentar:

Die zerebrale Amyloidangiopathie ist eine Erkrankung der kleinen GefaBe
in Begleitung einer progressiven Amyloidablagerung in den Wanden der
kortikalen und leptomeningealen GefaBe. Sporadische Formen kommen
haufiger vor als ererbte familidre Formen.

Die zerebrale Amyloidangiopathie ist eine Hauptursache einer lobaren
symptomatischen intrazerebralen Blutung, transienter fokaler
neurologischer Episoden bei alten Menschen sowie kognitiven
Beeintrachtigungen. Transiente fokale neurologische Episoden beinhalten
sowohl positive migraneauraartige (sich ausbreitende Parasthesien
und/oder positive visuelle Phdnomene) als auch negative TIA-artige
neurologische Symptome und kénnen von einer superfiziellen kortikalen
Siderose oder konvexalen Subarachnoidalblutung verursacht werden.
Diese Episoden gehen mit einem hohen frihen Risiko einer
symptomatischen intrazerebralen Blutung einher.
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6.8.5. Kopfschmerz zuriickzufithren auf ein retinales
Vaskulopathie-Syndrom mit zerebraler Leukenzephalopathie
und systemischen Manifestationen (RVCLSM)

Beschreibung:

Als migraneartige Attacken immer wiederkehrender Kopfschmerz, meist
ohne Aura, verursacht durch ein retinales Vaskulopathie-Syndrom mit
zerebraler Leukenzephalopathie und systemische Manifestationen
(RVCLSM). Der Kopfschmerz kann in Begleitung der sonstigen klinischen
Merkmale eines RVCLSM auftreten oder dessen friheste klinische
Manifestation darstellen.

Diagnostische Kriterien:

A. Immer wiederkehrende migraneartige Attacken mit oder ohne Aura,
die Kriterium C erfillen

B. Es wurde der Nachweis eines retinalen Vaskulopathie-Syndrom mit
zerebraler Leukenzephalopathie und systemischen Manifestationen
(RVCLSM) erbracht!

C. Migraneartige Attacken sind sekundare Folge und Teil der klinischen
Manifestationen des Syndroms

D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

Anmerkung:

1. Die Diagnose erfolgt durch Gentests auf TREX1-Mutationen.

Kommentar:

Das retinale Vaskulopathie-Syndrom mit zerebraler Leukenzephalopathie
und systemischen Manifestationen (RVCLSM) ist eine autosomal
dominante systemische Erkrankung der kleinen BlutgefaB3e, die durch C-
terminale Frameshift-Mutationen in TREX1 verursacht wird. Klinisch ist sie
von fokalen neurologischen Defiziten, kognitiven Beeintrachtigungen,
psychiatrischen Stérungen, epileptischen Anfallen, diversen systemischen
Manifestationen sowie in mindestens der Halfte der Falle von
migraneartigen Attacken gekennzeichnet. Weitere klinische
Manifestationen Visusbeeintrachtigung durch vaskuldre Erkrankungen der
Retina sowie neurologischer Verfall und vorzeitiger Tod aufgrund
fortschreitender kontrastmittelaufnehmender Lasionen in der weiBen
Hirnsubstanz. Das klinische Spektrum umfasst zudem eine funktionelle
Beeintrachtigung von Leber und Niere sowie Anamie, mitunter in
Verbindung mit Magen-Darm-Blutungen und Bluthochdruck. Bei jingeren
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Patienten, bei denen der Befund des Schadel-MRTs normal sein kann. Zu
den klinischen Manifestationen gehdren leichte Auspragungen des
Raynaud-Phanomens (54%), Migrane (meist ohne Aura: 42%) und
psychiatrische Stérungen (23%). Die Verdachtsdiagnose kann in solchen
Fallen angesichts der familiaren Vorgeschichte naheliegen.

6.8.6 Kopfschmerz zuriickzufiihren auf andere intrakranielle
GefaBBstorungen

Beschreibung:

Migraneartige Attacken mit oder ohne Aura, verursacht durch und
auftretend als Bestandteil der klinischen Manifestationen einer genetisch
oder nicht-genetisch bedingten chronischen intrakraniellen GefaBstérung
neben den oben beschriebenen.

Diagnostische Kriterien:

A. Immer wiederkehrende migraneartige Attacken mit oder ohne Aura,
die Kriterium C erflllen

B. Es wurde der Nachweis einer genetisch oder nicht-genetisch
bedingten chronische intrakraniellen GefaBstérung erbracht

C. Migraneartige Attacken treten sekundar zu und als Teil der
klinischen Manifestationen der chronischen intrakraniellen
GefaBstérung auf

D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

Kommentar:

Von wiederkehrenden migraneartigen Attacken wurde als Bestandteil der
klinischen Manifestationen der autosomal dominanten hereditéren
infantilen hemiplegischen Zerebralparese, retinalen arteriellen Tortuositét
und Leukenzephalopathie (Hereditary Infantile Hemiparesis, Retinal
Arterial Tortuosity and Leucoencephalopathy, HIHRATL) berichtet, ein auf
COL4A1-Mutationen zurlckgehendes Krankheitsbild. Es wurde nur von
einigen wenigen Familien mit dieser Erkrankung berichtet. Aufgrund der
sonstigen schweren Manifestationen wurden diese migraneartigen
Attacken bei HIHRATL nicht systematisch untersucht, sondern scheinen
im GroBen und Ganzen einer 1.2 Migrane mit Aura zu ahneln.

Alle sonstigen seltenen genetisch und nicht-genetisch bedingten
chronischen intrakraniellen GefaBstérungen kénnen potenziell
migraneartige Attacken ausldsen.
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6.9 Kopfschmerz zuriickzufiihren auf einen
Hypophyseninfarkt

Beschreibung:

Kopfschmerz, der durch einen Hypophyseninfarkt verursacht wird, in der
Regel mit plétzlichem Beginn (sogar Donnerschlag) und starker Intensitat,
von Anfang an oder spater in Begleitung visueller Symptome und/oder
einer Hypophysenunterfunktion.

Diagnostische Kriterien:

A. Jeder neu aufgetretene Kopfschmerz, der das Kriterium C erfullt

B. Es wurde ein akuter hamorrhagischer Hypophyseninfarkt
diagnostiziert

C. Nachweis einer Verursachung durch mindestens zwei der folgenden

Punkte:

1. Der Kopfschmerz entwickelte sich in enger zeitlicher Beziehung
zu anderen Symptomen und/oder klinischen Zeichen eines
Hypophyseninfarkts oder war maBgeblich flr die Diagnose
eines Hypophyseninfarkts

2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfillt:

a) deutliche Kopfschmerzverschlechterung gleichzeitig mit
anderen Symptomen und/oder klinischen Zeichen eines
Hypophyseninfarkts

b) deutliche Kopfschmerzbesserung gleichzeitig mit anderen
Symptomen und/oder klinischen Zeichen einer Besserung
im Hinblick auf einen Hypophyseninfarkt

3. Kopfschmerz ist stark und tritt plétzlich oder als
Donnerschlagkopfschmerz auf

D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

Kommentar:

Der Hypophyseninfarkt ist ein seltenes klinisches Syndrom, das ein akut
lebensbedrohliches Krankheitsbild darstellt. Es handelt sich um eine der
Ursachen einer nicht-aneurysmatischen Subarachnoidalblutung.

Zudem ist er eine der Ursachen eines Donnerschlagkopfschmerzes. Die
meisten Falle treten als erster Hinweis auf eine rasante VergréBerung
funktionsgestorter Makroadenome der Hypophyse infolge einer Blutung
und/oder eines Infarkts auf.
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Das MRT ist sensitiver als das CTT in der Aufdeckung von intrasellaren
Pathologien.
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