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Wissenschaftliche Evidenz
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Zusammenfassung

Die Kopfschmerzklassifikation der International Headache Society unterscheidet in ihrem
Kapitel 4 verschiedene primare Kopfschmerzerkrankungen, die als selten gelten und als ei-
genstindige Entitdten aufgefasst werden. Zu diesen gehdren der priméire Hustenkopfschmerz,
der primdre Anstrengungskopfschmerz, der primire Sexualkopfschmerz, der primére Donner-
schlagkopfschmerz, der Kéltekopfschmerz, der Kopfschmerz durch Einwirkung von Druck
oder Zug auf den Kopf, der primire stechende Kopfschmerz, der Miinzkopfschmerz, der
schlafgebundene Kopfschmerz und der neu aufgetretene tdgliche anhaltende Kopfschmerz. Es
handelt sich bei den priméren Formen um prinzipiell gutartige Erkrankungen, die aber die
Lebensqualitét der Betroffenen erheblich einschranken konnen. Auch miissen potentiell be-
drohliche sekundére Kopfschmerzerkrankungen mit dhnlichem oder identischem Phénotyp
ausgeschlossen werden. Aufgrund einer Analyse der publizierten Fallberichte und Fallserien
und eines Expertenkonsenses werden fiir diese Kopfschmerzerkrankungen Therapieempfeh-
lungen gegeben, auch wenn grof3e randomisierte, kontrollierte Therapiestudien nicht vorlie-
gen.

Schliisselworter: Kopfschmerzklassifikation; primare Kopfschmerzen; Therapieempfehlun-

gen, Indometacin

Summary

Chapter 4 of the classification of the International Headache Society describes different pri-
mary headache disorders which are regarded as rare and as an entity. The following headache
disorders are classified: primary cough headache; primary exercise headache; primary head-
ache associated with sexual activity; primary thunderclap headache; cold-stimulus headache;
external-pressure headache; primary stabbing headache; nummular headache; hypnic head-
ache; new daily-persistent headache. These primary disorders are harmless in nature with a
good prognosis but can sometimes severely affect the quality of life. Secondary threatening
types with similar or identical phenotype can occur and have to be ruled out. Based on an
analysis of the published case reports/series and on an expert consensus, recommendations for
the treatment of these headache disorders are presented although no large randomised, con-

trolled trials are available.
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Einleitung

Einfiihrung

In der International Classification of Headache Disorders, 3rd edition (ICHD-3; im folgenden
Text ohne Referenz so benannt) ist in Kapitel 4 eine Gruppe von Kopfschmerzerkrankungen
zusammengestellt, die den priméiren Kopfschmerzen zugeordnet werden, sich semiologisch
voneinander eindeutig unterscheiden und nicht unter den anderen priméren Kopfschmerzer-
krankungen wie Migréne, Kopfschmerz vom Spannungstyp oder trigemino-autonome Kopf-
schmerzen subsummiert werden kénnen (1). Sie sind wenig bekannt und werden deswegen
héufig nicht diagnostiziert. Sie werden als ,,andere primére Kopfschmerzen* zusammenge-

fasst.

Die genaue Pravalenz dieser Kopfschmerzerkrankungen ist nicht untersucht. Es besteht auch
Unsicherheit dariiber, wie grof3 ihr Anteil an allen Kopfschmerzerkrankungen tiberhaupt ist.
Es muss jedoch davon ausgegangen werden, dass diese Kopfschmerztypen hdufiger sind, als
es ihr Bekanntheitsgrad annehmen lédsst. Aus den gleichen Griinden liegen keine kontrollier-
ten Therapiestudien vor, die eine hohe Evidenz der Therapieempfehlung bieten wiirden. Al-
lerdings gibt es inzwischen gentligend Erfahrungen, publizierte Fallberichte und offene Stu-
dien, die Hinweise geben, welche Therapiestrategien bei diesen Patienten hilfreich sind. Die
Deutsche Migréne- und Kopfschmerzgesellschaft (DMKG) legt daher zusammen mit den
Fachgesellschaften aus Osterreich und der Schweiz mit dieser Publikation revidierte Thera-
pieempfehlungen zur Behandlung der Kopfschmerzerkrankungen aus Kapitel 4 der ICHD-3
vor, nachdem eine erste Version 2005 publiziert worden war (2) und eine weitere Version von
der European Federation of Neurological Sciences iibernommen worden war (3). Die Emp-
fehlungen beruhen auf publizierten Therapieberichten und auf einem Konsens von Kopf-
schmerzexperten, die Erfahrung in der Behandlung dieser Kopfschmerztypen haben. Die The-
rapieempfehlungen sind von allen Autoren gemeinschaftlich erstellt und vom Prisidium der

DMKG verabschiedet worden.

Gemeinsame Prinzipien der Diagnostik und Therapie
Die Kopfschmerzerkrankungen in Kapitel 4 der ICHD-3 werden anhand semiologischer Kri-

terien klassifiziert, die in einzelnen Tabellen dargestellt sind. Beweisende apparative Diagnos-
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tik gibt es nicht. Es ist zu beachten, dass es fiir einige dieser Kopfschmerzerkrankungen auch
relevante symptomatische Kopfschmerzen gibt, die klinisch sehr dhnlich auftreten. In vielen
Féllen ist daher neben der Anamnese und der klinisch-neurologischen Untersuchung weitere
apparative Diagnostik zur Differentialdiagnostik erforderlich. Eine zwingende Indikation zu
zerebraler Bildgebung bzw. weiteren diagnostischen Maflnahmen (z. B. Lumbalpunktion)
ergibt sich z. B. bei auffilligem Befund in der klinisch-neurologischen Untersuchung und bei
einigen Kopfschmerzerkrankungen mit schlagartigem Beginn wie dem priméren Hustenkopf-
schmerz (4.1), dem Kopfschmerz bei sexueller Aktivitét (4.3) und dem priméren Donner-
schlagkopfschmerz (4.4). Fiir alle Formen ist auch eine wahrscheinliche Diagnose definiert,
die gestellt wird, wenn ein Hauptkriterium nicht erfiillt ist; dies ermdglicht auch klinisch aty-
pische Prisentationen mit einer Diagnose zu versehen und daran orientiert zu behandeln. Die
Kopfschmerzerkrankungen sind in Tabelle 1 aufgelistet. Sie werden in der Reihenfolge der
ICHD-3 hier besprochen, zur besseren Lesbarkeit wird die Literatur fiir die jeweilige Kopf-
schmerzerkrankung an das Ende der einzelnen Besprechung angefiigt. Auf eine Darstellung

der Pathophysiologie wird verzichtet, da diese hiufig noch spekulativ ist.

Literatur
1) Headache Classification Committee of the International Headache Society (IHS). The in-

ternational classification of headache disorders, 3rd edition. Cephalalgia. 2018; 38: 1-211

2) Evers S, Frese A, May A, Sixt G, Straube A. Therapie seltener idiopathischer Kopf-

schmerzerkrankungen. Empfehlungen der Deutschen Migrine- und Kopfschmerzgesellschaft.

Nervenheilkunde 2005; 24: 217-226

3) Evers S, Goadsby P, Jensen R, May A, Pascual J, Sixt G; EFNS task force. Treatment of
miscellaneous idiopathic headache disorders (Group 4 of the IHS classification) - report of an

EFNS task force. Eur J Neurol 2011; 18: 803-812

Primérer Hustenkopfschmerz (Diagnose 4.1 der ICHD-3)

Klinisches Bild

Die ICHD-3 beschreibt einen primédren Hustenkopfschmerz, klinisch sind dariiber hinaus se-

kundére Formen des Hustenkopfschmerzes relevant, da sie keine Raritéten darstellen und in
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bis zu 40% der Patienten auftreten (ICHD-3), die Kriterien finden sich in Tabelle 2. Ménner
sind hiufiger betroffen als Frauen (1). Husten stellt beim Hustenkopfschmerz den Ausloser
der Attacken dar und ist nicht lediglich der Trigger einer Kopfschmerzverstirkung, wie sie
zum Beispiel auch beim Husten wihrend eines Migrineanfalls auftreten kann. Neben Husten
konnen auch andere Valsalva-Mandver wie Schnduzen, Niesen oder Lachen den Kopfschmerz
auslosen. Auch wenn einige Kasuistiken zum Kopfschmerz durch Lachen publiziert wurden,
ist dieser bislang nicht als eigenstdndiges Erkrankungsbild in die ICHD-3 aufgenommen wor-
den (2). Der Kopfschmerz setzt sofort ein und ist von kurzer Dauer, er kann innerhalb von
Sekunden oder wenigen Minuten vollstdndig abklingen, typischerweise beginnt er sofort mit
dem Schmerzmaximum. Selten kann der Kopfschmerz in geringer Intensitét bis zu zwei Stun-
den anhalten. Typischerweise ist der Kopfschmerz beidseitig und occipital betont. Hustenhéu-
figkeit und Intensitdt des Kopfschmerzes sollen korrelieren. Bis zu zwei Drittel der Betrofte-
nen berichten iiber Begleitsymptome wie Schwindel, Ubelkeit und Schlafanomalien. Hiufig
handelt es sich um ein episodisches Krankheitsbild, das zwischen 2 Monaten und 2 Jahren

anhalt.

Differentialdiagnose und Diagnostik

In Fallserien werden bis zu 40% symptomatische (sekundéire) Hustenkopfschmerzen berichtet
(ICHD-3). Am hiufigsten findet sich eine Chiari-Malformation Typ 1, aber auch zahlreiche
andere Ursachen wurden berichtet: spontane intrakranielle Hypotonie; Erkrankungen der Aa.
carotides und der vertebrobasildren Gefille wie z. B. Dissektionen; Tumore der mittleren oder
hinteren Schidelgrube; Mittelhirnzyste; basildre Impression; Platybasie; subdurales Hima-
tom; zerebrale Aneurysmen und/oder deren Blutung; reversibles zerebrales Vasokonstrikti-
onssyndrom. Umgekehrt wird berichtet, dass ca. 30% der Patienten mit einer Chiari Malfor-
mation Typ 1 an Kopfschmerzen leiden, die durch Valsalva-Mandver wie Husten zunehmen
(3). Aufgrund der hédufigen und vielfdltigen moglichen Ursachen ist daher neben der klinisch-
neurologischen Untersuchung immer zerebrale Bildgebung notwendig. Dabei sollten ein
MRT des Schidels mit Kontrastmittel und mit Darstellung des kraniozervikalen Ubergangs
und eine MR-Angiographie veranlasst werden. Wenn die Symptomatik nicht ganz typisch
geschildert wird oder auf die {iblicherweise wirksame Therapie mit Indometacin nicht an-
spricht, sollte nach einem MRT auch eine Lumbalpunktion zur Druckmessung und Aus-
schluss von Blutungen und Entziindungen erwogen werden; in der Routinediagnostik aller
Patienten mit Hustenkopfschmerz ist dies aber nicht notwendig. Im Kindesalter sind Raum-

forderungen der hinteren Schéadelgrube héaufiger, deshalb sollte beim Auftreten von Husten-
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kopfschmerzen im Kindesalter immer von einer symptomatischen Form ausgegangen werden,

bis solche Ursachen ausgeschlossen wurden.

Epidemiologie

Der primére Hustenkopfschmerz tritt mit einer Lebenszeitpravalenz von ca. 1% auf (4), in
Kopfschmerzsprechstunden soll er 0,6% aller Patienten betreffen (5). Jedoch soll ein Fiinftel
der Patienten mit Husten, die eine Thoraxklinik aufsuchten, Hustenkopfschmerz beklagen
(ICHD-3). Die meisten berichteten Patienten sind élter als 40 Jahre, beim Auftreten im Kin-
des- und Jugendalter sollte immer bis zum Abschluss der Diagnostik von einem sekundiren

Hustenkopfschmerz ausgegangen werden.

Therapie

Ublicherweise spricht der primire Hustenkopfschmerz auf Indometacin an, dabei handelt es
sich um einen nicht-selektiven Hemmstoff von COX1 und COX2. Erstmals wurde das An-
sprechen auf Indometacin schon 1981 berichtet (6). Empfohlen werden Dosierungen von 25
bis 250 mg. Die in den Fachinformationen von Indometacin empfohlene Hochstdosis liegt bei
200 mg téglich. Bewéhrt hat sich ein Indometacintest beginnend mit 3 x téglich 25 mg Indo-
metacin, gefolgt von 5 Tagen mit 3 x 50 mg Indometacin taglich. Die Therapie mit Indometa-
cin erfordert einen konsequenten Magenschutz mit einem Protonenpumpenhemmer (z. B.
Pantoprazol 40 mg). Nach Erreichen von Schmerzfreiheit kann Indometacin schrittweise re-
duziert werden auf die niedrigste notwendige Erhaltungsdosis. Es ist sinnvoll, im ldngeren
Behandlungsverlauf (etwa 3 Monate) wiederholt Versuche der Dosisreduktion durchzufiihren,
da der Hustenkopfschmerz spontan remittieren kann. Eine Behandlung mit Indometacin sollte
bei aktuellen oder zuriickliegenden gastrointestinalen Ulcera oder erh6htem Risiko fiir gastro-
intestinale Blutungen sowie Niereninsuffizienz nicht erfolgen. Besondere Vorsicht ist auch
bei vorbestehender arterieller Hypertonie und bei koronarer Herzerkrankung notwendig. Die
héufigsten Nebenwirkungen sind gastrointestinal (Bauchkrampfe, Diarrhoe, Blutungen), wei-
terhin konnen Kopfschmerzen, Schwindel und Benommenbheit, Tinnitus und Odeme auftreten.
Unter der Therapie sollten Nierenretentionswerte und Blutdruck iiberwacht werden. Viele der
Nebenwirkungen sind dosisabhéngig, deshalb sollte nur die niedrigste notwendige Dosierung
verwendet werden. Da Indometacin nicht konstant lieferbar ist, kann als Ausweichsubstanz
Acemetacin bis 180 mg pro Tag versucht werden. Kasuistisch sind auch erfolgreiche Behand-

lungen mit Acetazolamid, Naproxen, Propranolol und Liquorablass (40 ml) berichtet worden

(1).
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Auch sekundére Hustenkopfschmerzen konnen auf die Therapie mit Indometacin ansprechen
(7,8). Ansonsten muss der sekundire Hustenkopfschmerz entsprechend der zugrundeliegen-
den Pathologie behandelt werden. Chiari-Malformationen Typ 1 kdnnen auch asymptoma-
tisch sein, deshalb ist es schwierig zu entscheiden, welchen Patienten mit Hustenkopfschmerz
und Chiari-Malformationen Typ 1 tatséchlich ein operativer Eingriff empfohlen werden soll.
In einer Fallserie mit 96 Patienten mit Chiari-Malformation Typ 1, die operativ behandelt
wurden, berichteten 66% tiber Kopfschmerzen, nur 13,5% berichteten dabei iiber Hustenkopf-
schmerz als einziges Symptom. Nach dem Eingriff berichteten aus dem Kollektiv mit Kopt-
schmerzen 68% ein vollstindiges Verschwinden des Kopfschmerzes, 24% eine Verbesserung,
bei 8% bestand der Kopfschmerz unverindert fort. Jedoch lag die Komplikationsrate inner-
halb von 30 Tagen postoperativ bei 27% inklusive eines Todesfalles (9). In einer anderen
Fallserie bestanden bei 41 von 65 Patienten mit Chiari-Malformationen Typ 1 Kopfschmer-
zen. 21 Patienten berichteten liber Hustenkopfschmerzen und 20 Patienten iiber andere (mig-
ridneartige oder spannungskopfschmerzartige) Kopfschmerzen. 35 der Patienten mit Kopf-
schmerzen wurden operativ behandelt; die Patienten mit einem Hustenkopfschmerz profitier-
ten von der Operation besser als die mit anderen Kopfschmerzen. Je ausgepréagter der Tief-
stand der Kleinhirntonsillen préoperativ war, desto besser sprachen die Patienten auf die ope-

rative Therapie an (10).

Literatur
1) Bahra A. Other primary headaches-thunderclap-, cough-, exertional-, and sexual headache.
J Neurol 2020; 267: 1554-1566

2)Ran Y, Liu H, Zhang M, Dong Z, Yu S. Laugh-induced headache: clinical features and
literature review. Headache 2017; 57: 1498-1506

3) Pascual J, Oterino A, Berciano J. Headache in type I Chiari malformation. Neurology

1992; 42: 1519-1521

4) Rasmussen BK, Olesen J. Symptomatic and nonsymptomatic headaches in a general popu-

lation. Neurology 1992; 42: 1225-1231
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5) Pascual J, Gonzélez-Mandly A, Oterino A, Martin R. Primary cough headache, primary
exertional headache, and primary headache associated with sexual activity. Handb Clin Neu-

rol 2010; 97: 459-468

6) Mathew NT. Indomethacin responsive headache syndromes. Headache 1981; 21: 147-150

7) Buzzi MG, Formisano R, Colonnese C, Pierelli F. Chiari-associated exertional, cough, and

sneeze headache responsive to medical therapy. Headache 2003; 43: 404-406

8) Ertsey C, Jelencsik I. Cough headache associated with Chiari type-I malformation: respon-
siveness to indomethacin. Cephalalgia 2000; 20: 518-520

9) Hayhurst C, Richards O, Zaki H, Findlay G, Pigott TJD. Hindbrain decompression for
Chiari-syringomyelia complex: an outcome analysis comparing surgical techniques. Br J Neu-

rosurg 2008; 22: 86-91

10) Thunstedt DC, Schmutzer M, Fabritius MP, Thorsteinsdottir J, Kunz M, Ruscheweyh R,
Straube A. Headache characteristics and postoperative course in Chiari I malformation. Ce-

phalalgia 2022; 42: 879-887

Primiirer Anstrengungskopfschmerz (Diagnose 4.2 der ICHD-3)

Klinisches Bild

Es handelt sich um Kopfschmerzen, die ausschlielich durch unterschiedliche Formen korper-
licher Anstrengung hervorgerufen werden konnen (siehe Tabelle 3). Zwar sind bis zu 80% der
Félle von Kopfschmerzen bei korperlicher Anstrengung primére Kopfschmerzen, aber ein
relevanter Anteil ist somit sekundérer Genese (1). Bei chronischem Verlauf, unauftilligem
neurologischen und bildgebenden Untersuchungsbefund und Fehlen von Red Flags ist jedoch
eine primdre Verlaufsform wahrscheinlich (1). Ein gehduftes Auftreten bei hohen Temperatu-
ren oder in groBen Hohen ist beschrieben. Als typische Ausloser werden sportliche Betédtigun-
gen wie Gewichtheben, Schwimmen und Laufen beschrieben, d. h. im Gegensatz zum pri-
méren Hustenkopfschmerz eher anhaltende korperliche Belastungen. Als Richtwert fiir die

Entstehung dieses Kopfschmerzes gilt, dass die korperliche Belastung >10 Sekunden mit
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mindestens >2 x Ruheherzfrequenz anhélt (1-4). Der Schmerzcharakter ist hdufig pulsierend,
der Kopfschmerz erfiillt jedoch nicht die Kriterien einer Migrédne (5). Die Dauer kann zwi-

schen 5 min und 48 h betragen, wobei auch kiirzere Episoden beschrieben sind (6).

Die genauen Mechanismen, die dem priméren Kopfschmerz bei korperlicher Anstrengung
zugrunde liegen, sind ungeklart. Pathophysiologisch wird eine vaskuldre Genese diskutiert,
insbesondere des vendsen Systems (7,8). In einer Studie hatten 70% der Patienten mit prima-
rem Anstrengungskopfschmerz, jedoch nur 20% der Kontrollen eine Klappeninsuffizienz der
internen Jugularvenen, sodass eine intrakranielle vendse Kongestion ursdchlich sein konnte

(8-10). Zudem wird eine gestorte zerebrovaskuldre Autoregulation diskutiert (11).

Differentialdiagnose und Diagnostik

Insbesondere bei erstmaligem Auftreten sollten sekundére gesucht werden (z. B. Raumforde-
rungen mit Beeintrichtigung der Liquorzirkulation, v. a. der hinteren Schidelgrube; Aneu-
rysmata oder arteriovendse Malformationen; intrakranielle Blutungen) (12). Red Flags (z. B.
Donnerschlagkopfschmerz bei Beginn; Erbrechen; fokalneurologische Zeichen; Diplopie;
Stauungspapille) konnen bereits klinisch auf einen symptomatischen Anstrengungskopf-
schmerz hinweisen (5,12-14). In Fillen mit h6herem Erstmanifestationsalter und Vorliegen
vaskulérer Risikofaktoren muss auch eine koronare Herzerkrankung als Ursache eines symp-
tomatischen Kopfschmerzes bei korperlicher Anstrengung ausgeschlossen werden (sog. kar-
dialer Anstrengungskopfschmerz) (15). Zudem sind sekundire Kopfschmerzen bei hyperten-

siven Entgleisungen bei korperlicher Belastung auszuschlieen.

Epidemiologie

Die Lebenszeitpravalenz wird zwischen ca. 1% und 35% angegeben (16-18). In Kopf-
schmerzzentren werden bis zu 5% der Konsultationen aufgrund von priméren Anstrengungs-
kopfschmerzen beschrieben (19). Das Geschlechtsverhéltnis ist ungeklirt und schwankt zwi-
schen 4-7 x hdufiger bei Médnnern (12,20) und 2 x haufiger bei Frauen (16,18). Die Erstmani-
festation ist typischerweise im jungen Erwachsenenalter (12), kann aber auch schon in der
Jugendzeit liegen (18). Geringere korperliche Belastung im hoheren Erwachsenenalter konnte
die Abnahme der Pravalenz erkldren (1). Es besteht in ca. 40% eine Komorbiditit mit einem
primiren Kopfschmerz bei sexueller Aktivitit. In ca. 46% der Fille liegt eine Komorbiditat
mit Migrine vor (16,18). Spontane Remissionen sind die Regel, symptomatische Phasen kon-

nen wenige Tage bis mehrere Jahre lang anhalten (12,21).
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Therapie

Als nicht-pharmakologische Ma3inahme wird neben der Vermeidung stirkerer korperlicher
Aktivitét insbesondere in Hitze oder groBer Hohe ein ausreichendes Aufwéarmen vor sportli-
cher Betitigung empfohlen (22). RegelméBiges korperliches Training und eine Normalisie-
rung des Korpergewichts gelten als hilfreich. Pharmakotherapeutisch Mittel der ersten Wahl
ist Indometacin, flir das mehrere Fallberichte eine Wirksamkeit zeigen (12,23,24). Bei selte-
ner korperlicher Aktivitdt kann eine Kurzzeitprophylaxe mit 25-50 mg Indometacin ca. 1
Stunde vor der geplanten Betitigung ausreichend sein. Als Kurzzeitprophylaxe der zweiten
Wahl bei Kontraindikationen fiir oder Unwirksamkeit von Indometacin eignen sich Triptane
(z. B. Naratriptan 2,5 mg) und als letzte Wahl auch Ergotamin in einer Dosis von 2 mg unmit-

telbar vor der korperlichen Aktivitét (1,25).

Bei héufigerer korperlicher Aktivitit und regelméBigem Auftreten der Kopfschmerzen kann
eine prophylaktische Einnahme von 3 x 25-50 mg Indometacin wirksam sein (12,24). Medi-
kamente der zweiten und dritten Wahl sind Propranolol und Flunarizin bzw. Ergotamin, fiir
die kleine Fallserien ein Ansprechen bei einem Teil der Patienten nahelegen (12,21,26). Ins-
besondere Betablocker werden als hilfreich beschrieben (z. B. Propranolol 3 x 20-80 mg/Tag
oder Metoprolol 1 mg/kg KG/Tag) (1,5). Flunarizin in einer Dosis von 5-10 mg pro Tag kann
ebenfalls prophylaktisch eingesetzt werden (27). Da spontane Remissionen die Regel sind,
sollte nach einer Therapiedauer von ca. 6-8 Wochen ein Auslassversuch unternommen wer-

den.
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Primérer Sexualkopfschmerz (Diagnose 4.3 der ICHD-3)

Klinisches Bild

Dieser Kopfschmerz wird ausschlielich durch sexuelle Aktivitdt ausgeldst. Er kann mit zu-
nehmender sexueller Erregung bereits vor dem Orgasmus auftreten und dabei mit dumpfem
Schmerzcharakter langsam zunehmen oder er tritt kurz vor oder mit dem Orgasmus explosi-
onsartig auf. Die friihere Einteilung in einen Praorgasmuskopfschmerz und einen Orgasmus-
kopfschmerz wird in der aktuellen ICHD-3 nicht mehr beibehalten, da die unterschiedlichen
Erscheinungsbilder in unterschiedlicher Ausprigung gemeinsam auftreten konnen und in gro-
Ben klinischen Studien keine eindeutige Abgrenzung der Entitéten gelang (1). Frither wurde
auch ein postkoitaler orthostatischer Kopfschmerz als Sexualkopfschmerz klassifiziert. Dieser
entsteht durch ein Liquorleck und sollte als ein sekundarer Kopfschmerz zuriickzufiihren auf
ein spontanes Liquorunterdrucksyndrom (Diagnose 7.2.3 der ICHD-3) klassifiziert werden.

Die aktuellen Kriterien finden sich in Tabelle 4.

Der Sexualkopfschmerz ist typischerweise bilateral und diffus oder okzipital lokalisiert. Die
typische Dauer betrigt 30 Minuten, die maximale Dauer 24 Stunden. Es kann ein leichterer
Nachschmerz verbleiben, der nach spétestens 72 Stunden abklingt. Der Kopfschmerz ist un-
abhéngig von bestimmten sexuellen Praktiken und kann z. B. auch bei der Selbstbefriedigung

auftreten (1,2).

Die genauen Mechanismen, die dem Sexualkopfschmerz zugrunde liegen, sind weiterhin un-
geklart. Frithere Arbeiten postulierten pathophysiologische Zusammenhinge mit Spannungs-
kopfschmerzen und Migréne (3). Der Nachweis einer fehlenden kognitiven Habituation bei

Messung ereigniskorrelierter Potentiale weist tatsdchlich auf Gemeinsamkeiten mit der Mig-
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réne hin (4). Dariiber hinaus konnte eine Storung der zerebralen Autoregulation fiir einen Se-

xualkopfschmerz mit explosionsartigem Beginn nachgewiesen werden (5).

Differentialdiagnose und Diagnostik

Eine Bewusstseinstriibung, Erbrechen und visuelle oder sensomotorische Ausfille treten bei
einem priméren Sexualkopfschmerz nicht auf und sprechen fiir symptomatische Kopfschmer-
zen. Bei erstmaligem Auftreten ist auch bei Erflillung der diagnostischen Kriterien der Aus-
schluss symptomatischer Kopfschmerzen erforderlich. Insbesondere miissen eine Subarachno-
idalblutung, eine GefaB3dissektion und ein reversibles zerebrales Vasokonstriktionssyndrom
bei Erstmanifestation ausgeschlossen werden. Hierfiir sind eine zerebrale Schnittbildgebung
(CT oder MRT) mit einer intrakraniellen Angiographie und eine multimodale Ultraschallun-
terschung der hirnversorgenden Arterien geeignet. Eine intrakranielle Doppler- und
Duplexsonographie kann auch als Verlaufsdiagnostik eingesetzt werden, wenn multiple ex-
plosionsartige Kopfschmerzen einen nochmaligen Ausschluss einer Vasokonstriktion erfor-
derlich machen, die in Einzelfillen auch erst mit zeitlicher Verzdgerung auftreten kann (6-8).
Hilfreich zur Risikoeinschitzung, ob eine Subarachnoidalblutung vorliegt, konnen Score-

Systeme sein (9).

Epidemiologie

Die Lebenszeitpravalenz betrdgt ca. 1% (10). Ménner sind 2-4 x hiufiger betroffen als Frauen
(1,3,11,12). Das Erstmanifestationsalter ist zweigipflig mit einem ersten Gipfel zwischen dem
20. und 24. Lebensjahr und einem zweiten zwischen dem 35. und 44. Lebensjahr (1). Selten
tritt ein Sexualkopfschmerz bereits in der Adoleszenz auf (13). Es besteht eine hohe Komor-
biditdt mit Migrdne, primédren Anstrengungskopfschmerzen und Kopfschmerzen vom Span-

nungstyp (1,3,12,14,15).

Einzelne Patienten leiden nur einmal im Leben unter einer Kopfschmerzattacke (16). Die di-
agnostischen Kriterien der ICHD-3 sind allerdings erst nach dem Auftreten von zwei
Schmerzepisoden erfiillt. Haufig treten die Kopfschmerzen in Phasen auf, die wenige Tage bis
mehrere Monate andauern und im weiteren Verlauf rezidivieren kdnnen. Auch wihrend dieser
Phasen konnen die Kopfschmerzen bei sexueller Aktivitdt nur unregelméfig auftreten (15,16).
Chronische Verldufe tiber mehr als ein Jahr konnen auftreten und wurden in einzelnen Studien

bei bis zu 40% der Betroffenen beschrieben (8).



DMKG-Leitlinien Gruppe 4 17

Therapie

Durch eine passivere Rolle beim Geschlechtsverkehr konnen ca. 50% der Patienten die Kopf-
schmerzen reduzieren. Ein Abbruch der sexuellen Aktivitdt bei Auftreten erster Symptome
kann bei ca. 40% der Patienten eine weitere Zunahme der Kopfschmerzen verhindern (16).
Eine Akuttherapie der Kopfschmerzattacken ist selten erforderlich. Zur Beendigung ldngerer
Attacken kann ein Behandlungsversuch mit Indometacin oder Triptanen erfolgen (16,17).
Eine Akuttherapie mit anderen nicht steroidalen Antirheumatika ist hingegen bei fast allen

Patienten wirkungslos (16).

Fiir Patienten mit ldnger andauernden Kopfschmerzphasen mit wiederholten Attacken oder
chronischen Verldufen ist eine medikamentdse Prophylaxe sinnvoll. Bei planbarer sexueller
Aktivitdt kann eine Kurzzeitprophylaxe mit Indometacin oder einem Triptan erfolgreich sein.
25-100 mg Indometacin circa 30-60 Minuten vor der sexuellen Aktivitit eingenommen kann
in mehr als 80% der Fille das Auftreten einer Attacke verhindern (16,18,19). Fiir Triptane
wurden in Einzelféllen positive Erfahrungen mit Sumatriptan, Almotriptan und Naratriptan in

der Kurzzeitprophylaxe {iber einige Stunden beschrieben (17,20).

Ist eine Langzeitprophylaxe erforderlich, ist Propranolol Mittel der ersten Wahl, da seine
Wirksamkeit durch mehrere Fallserien belegt ist (12,15,16,18,21,22;). Die empfohlene Dosis
betrigt 3 x 20 bis 3 x 80 mg pro Tag, die Ansprechrate liegt bei >80%. Geringere positive
Erfahrungen liegen fiir Metoprolol und Atenolol vor (2,15,16). Eine Therapiealternative kann
Topiramat sein, dessen Einsatz in vier Féllen mit einem Ausbleiben von Sexualkopfschmer-
zen assoziiert war. Die Dosierung betrug hierbei 50-100 mg pro Tag (23-25). Fiir Kalziumka-
nalblocker (Diltiazem, Verapamil, Nimodipin) gibt es eine dhnliche Anzahl negativer und
positiver Fallberichte, sodass ein Einsatz dieser Substanzgruppe nicht generell empfohlen
werden kann (18,20,26). Fiir den Einsatz des CGRP-Rezeptor-Antikdrpers Erenumab gibt es
bislang nur einen positiven Fallbericht (27). Weitere Erfahrungen mit einer Antikorperthera-
pie miissen abgewartet werden, bevor dieses Therapieprinzip empfohlen werden kann. Eine
erfolgreiche Prophylaxe sollte (anders als bei einer Migréne) bereits nach 6 bis spitestens 12
Wochen probatorisch unterbrochen werden, da spontane Remissionen der Sexualkopfschmer-

zen hiufig sind.
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Primérer Donnerschlagkopfschmerz (Diagnose 4.4 der ICHD-3)

Klinisches Bild

Nach Definition entsteht die maximale Intensitét dieses Kopfschmerzes in weniger als einer
Minute, dauert mindestens fiinf Minuten und weist eine extrem starke Intensitdt auf (ICHD-
3). Weitere typische Kriterien oder Symptome sind nicht bekannt. Die Kriterien der ICHD-3
finden sich in Tabelle 5.

Differentialdiagnose und Diagnostik

Kopfschmerzen, die dieser Definition entsprechen, sind grundsatzlich als mogliches Symptom
einer potenziell lebensbedrohlichen Pathologie wie einer Subarachnoidalblutung (1,2), Blu-
tung aus einer GefdBmalformation, zerebraler Venenthrombose, extra- oder intrakranieller
Dissektion zu werten. Auch wurden das posteriore reversible Enzephalopathiesyndrom
(PRES) (3), ischdmische Hirninfarkte, Infarkte der Hypophyse (4) und weitere seltene Ursa-
chen inklusive Aortendissektion (5), Riesenzellarteriitis (6), Kolloidzyste des dritten Ventri-
kels mit Aquiduktstenose (7), retroklivales Himatom (8), Phdochromozytom (9), Pneumoze-
phalus (5) sowie ein akuter Myokardinfarkt (10) als mdgliche Ursache benannt. Eine Auflis-

tung weiterer seltener sekundirer Ursachen findet sich in Reviews (5,11).
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In der aktuellen Klassifikation (ICHD-3) findet sich der Zusatz, dass keinerlei ursdchliche
intrakranielle Pathologie fiir das Auftreten des priméren Donnerschlagkopfschmerzes vorlie-
gen darf, womit auch das reversible cerebrale Vasokonstriktionssyndrom (RCVS) ausge-
schlossen sein muss. In der Zusammenschau der auszuschlieenden Pathologien bendtigen
Patienten somit eine notfillige Diagnostik unter Einbeziehung computertomographischer oder
magnetresonanztomographischer Techniken zur Darstellung des Neurokraniums sowie der
extra- und intrakraniellen hirnversorgenden Gefaf3e. Dariiber hinaus werden Doppler- oder
farbduplexsonographische Untersuchungen und eine Lumbalpunktion zum definitiven Aus-
schluss auch kleiner Blutungen in den Subarachnoidalraum empfohlen. Insbesondere um ein
RCVS auszuschlieBen, gestaltet sich die Diagnostik jedoch schwierig, da es in der Initialphase
vorkommen kann, dass die Gefa3verdnderungen der Diagnostik entgehen, weshalb eine Wie-
derholung der Diagnostik obligat ist, bevor bei initial unauffalliger kranieller MRT die Diag-
nose eines Primdren Donnerschlagkopfschmerzes vergeben wird. Scoring-Systeme zur Identi-
fikation eines potenziellen RCVS konnen hier helfen (12). Dieses Vorgehen dient insbesonde-
re der Sicherheit solcher Betroffener, die ursidchlich eine andere Erkrankung haben und die
somit eine addquate Therapie erhalten miissen. Dies bedeutet auch, dass Medikamente nicht
angewandt werden sollten, welche im pathophysiologischen Kontext kontraindiziert wéren (z.

B. Acetylsalicylsdure bei SAB).

Epidemiologie

Die einzigen populationsbasierten Daten zum Vorliegen eines priméren Donnerschlagkopf-
schmerzes sind von 2002 (13) und mit entsprechender Zuriickhaltung zu bewerten. Die Inzi-
denz lag hier bei 38/100.000. Diese Zahl ist jedoch vor den aktuellen Empfehlungen und dem
derzeitigen Kenntnisstand zum RCVS entstanden. Die Inzidenz eines primiren Donner-

schlagkopfschmerzes wird somit wahrscheinlich iiberschitzt.

Therapie

Da die Entitit des primdren Donnerschlagkopfschmerzes umstritten ist und vor der Diagnose-
stellung alle potentiellen Ursachen eines sekundiren Donnerschlagkopfschmerzes ausge-
schlossen werden miissen, sollte dies dazu fiihren, dass Patienten mit Donnerschlagkopf-
schmerz eine Therapie der entsprechenden Ursache ihres Donnerschlagkopfschmerzes erhal-
ten. Es liegen dagegen derzeit keine ausreichenden Daten vor, um fundierte Therapieempfeh-

lungen zum priméren Donnerschlagkopfschmerz zu geben. Vor weiterfiihrender Diagnostik
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und Ausschluss einer Blutung als Ursache des Symptoms Donnerschlagkopfschmerz sollte
die Gabe gerinnungshemmender Substanzen wie Acetylsalicylsdure vermieden werden. Nach
der initialen Diagnostik ist oft keine Therapie mehr notwendig, da die Kopfschmerzen von
selbst abgeklungen sind. Zusétzlich zur Behandlung nach WHO-Stufenschema ist eine Gabe
von Nimodipin 4 x 60 mg moglich, fiir das eine Schmerzlinderung beschrieben wird (14,15).
Zudem wird Nimodipin sowohl in der Therapie der haufigsten sekundiren Ursachen des

Donnerschlagkopfschmerzes als auch bei der SAB und des RCVS eingesetzt (16).
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Kiltebedingter Kopfschmerz (Diagnose 4.5 der ICHD-3)

Hierunter versteht man einen Kopfschmerz, der durch einen Kéltereiz auf der Kopfoberfldche
(z. B. ,,icebucket challenge*) oder durch eine orale Aufnahme kalter Speisen oder Getrianke

oder Einatmung von etwas Kaltem ausgelost wird. Man unterscheidet hier zwei Unterformen.
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Kopfschmerz zuriickzufiihren auf einen dufseren Kdltereiz (Diagnose 4.5.1 der ICHD-3)
Dieser Kopfschmerz tritt nach Kontakt des ungeschiitzten Kopfbereichs mit einer sehr niedri-
gen Umgebungstemperatur auf (Tabelle 6). Er geht auf eine Kiihlung des Kopfes von aullen
zuriick etwa bei sehr kaltem Wetter, beim Eintauchen in kaltes Wasser oder im Zuge einer
Kryotherapie. Einige Menschen entwickeln infolgedessen heftige, kurz anhaltende, stechende
Kopfschmerzen mediofrontal, obwohl der Schmerz auch unilateral und temporal, frontal oder
retro-orbital auftreten kann. Der Kopfschmerz verschwindet innerhalb von 30 Minuten (mitt-
lere Latenz 66 Sekunden, mittlere Dauer 207 Sekunden) nach Entfernung des Kéltereizes
wieder. Ein solcher Kopfschmerz wurde auch fiir Kinder und Jugendliche beschrieben, in dem
Alter scheint eine hohere Pravalenz vorzuliegen, aulerdem besteht hdufig eine positive Fami-
lienanamnese (1). Es besteht wahrscheinlich eine Priadisposition durch Migréne. Differential-
diagnosen sind nicht bekannt, auch erfordert dieser Kopfschmerz keine spezifische Diagnos-

tik.

Eine spezifische Therapie ist nicht bekannt und im Allgemeinen nicht notwendig; als wirksa-
me Kurzzeitprophylaxe wurde Naproxen 750 mg ca. eine halbe Stunde vor der Kélteexpositi-

on beschrieben (2).

Kopfschmerz zuriickzufiihren auf Einnahme oder Inhalation eines Kdltereizes (Diagnose 4.5.2
der ICHD-3)

Dies ist ein kurz anhaltender frontaler oder temporaler Schmerz, der intensiv sein kann und
bei hierfiir anfélligen Menschen dadurch ausgeldst wird, dass eine kalte Substanz (fest, fliissig
oder gasformig) in Berithrung mit dem Gaumen und/oder der Rachenhinterwand kommt (Ta-
belle 7). Er wird auch anschaulich Ice Cream Headache genannt. Der Kopfschmerz zuriickzu-
fiihren auf Einnahme oder Inhalation eines Kéltereizes ist in der Allgemeinbevdlkerung weit
verbreitet (8% bis 51%) (3), bei Studenten wurde sogar eine Privalenz von 62% gefunden (4).
Eine Komorbiditdt mit Migrine, wie sie in fritheren Publikationen vermutet worden war (5,6),
konnte in einer jlingsten, grofen Studie nicht bestétigt werden (7). Das Geschlechtsverhiltnis
ist ausgeglichen (7). Die Dauer des Kopfschmerzes liegt bei iiber 90% der Betroffenen bei
unter 30 Sekunden (7). Das Risiko fiir einen solchen Kopfschmerz ist um den Faktor 8 bis 10
erhoht, wenn ein Elternteil ebenfalls einen Kéltekopfschmerz hat. Eine besonders hohe Wahr-
scheinlichkeit fiir diesen Kopfschmerz besteht beim hastigen Verzehr von Slush-Eis, doch
selbst der langsame Verzehr von normalem Speiseeis kann diese Wirkung zeigen (8). Die

Kopfschmerzen sind frontal oder temporal lokalisiert und treten meist beidseitig auf, konnen
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jedoch auch auf der Seite auftreten, auf der Betroffene mit einseitigen Kopfschmerzen ge-
wohnlich Migranekopfschmerzen erleben (9). Andere Komorbidititen werden nicht beschrie-

ben, es existiert ein Fallbeispiel mit ventrikuldren Extrasystolen mit kardialen Schmerzen

(10).

Der Kopfschmerz verschwindet innerhalb von 10 Minuten nach Entfernung des Kaltereizes.
Eine langsame Gewohnung oder ein Vermeiden des Triggers an einen Kaltereiz ist die einzige
bekannte Therapie. Eine Aufklarung dartiber, dass es sich um eine prinzipiell gutartige Er-

krankung handelt, ist sinnvoll.
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Kopfschmerz durch Einwirkung von Druck oder Zug auf den Kopf (Diag-
nose 4.6 der ICHD-3)

Hierbei handelt es sich um einen Kopfschmerz infolge anhaltender Druck- oder Zugeinwir-
kung auf das perikranielle Gewebe. Der Kopfschmerz durch Einwirkung von Druck oder Zug
auf den Kopf ist eine priméire Kopfschmerzerkrankung, da die Druck- und Zugwirkung zu
schwach ausgepragt ist, um die Kopfhaut zu beschidigen; es handelt sich um physiologische

Reize. Auch hier werden zwei Unterformen unterschieden.

Kopfschmerz durch dufseren Druck (Diagnose 4.6.1 der ICHD-3)

Diese Unterform tritt infolge einer anhaltenden Druckeinwirkung auf das perikranielle
Weichgewebe ohne Verletzung auf, etwa durch ein enges Stirnband, einen eng sitzenden Hut
oder Helm oder eine Schwimm- oder Taucherbrille ohne Schidigung der Kopthaut und wird
daher auch ,,Goggle migraine” genannt (Tabelle 8) (1,2). Die maximale Intensitét liegt an der
Stelle der duBBeren Kompression. Er wird ausgeldst innerhalb 1 Stunde wihrend kontinuierli-
cher Kompression an Stirn oder Schidel und verschwindet innerhalb 1 Stunde nach Beendi-
gung der externen Kompression. Es sind jedoch auch Dauern von bis zu 7 Monaten beschrie-
ben (3). Besonders hiufig wurde dieser Kopfschmerz wihrend der COVID-19-Pandemie be-
schreiben, als das Tragen von Schutzmasken und anderen Protektoren notwendig war (4).

Eine spezifische Therapie ist nicht bekannt und auch nicht notwendig.


https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Ozturk%20S%5BAuthor%5D
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Kopfschmerz durch dufseren Zug (Diagnose 4.6.2 der ICHD-3)

Dieser Kopfschmerz wird auch Ponytail Headache (durch straff gebundenen Pferdeschwanz
oder Zopf) genannt (Tabelle 9). Der Kopfschmerz entsteht infolge einer anhaltenden Zugwir-
kung auf das perikranielle Weichgewebe ohne Schiadigung der Kopthaut (5). Die Kopf-
schmerzdauer variiert je nach Heftigkeit und Dauer der Zugwirkung. Zwar tritt der Kopf-
schmerz in maximaler Intensitit an der Stelle auf, die von der Zugwirkung betroffen ist, doch
breitet er sich auch auf andere Regionen des Kopfes aus. Der Kopfschmerz verschwindet in-
nerhalb 1 Stunde nach Beendigung des dulleren Zugs. Es bestehen eine Pradisposition durch
Migrine und ein Uberwiegen beim weiblichen Geschlecht. Eine spezifische Therapie ist nicht
bekannt und im Allgemeinen auch nicht notwendig; beim Entstehen des Kopfschmerzes durch
lange schwere Haare nach dem Waschen, werden Vorrichtungen eingesetzt, die die Haare

beim Trocknen abstiitzen.
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Primirer stechender Kopfschmerz (Diagnose 4.7 der ICHD-3)

Klinisches Bild
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Die ICHD-3-Klassifikation beschreibt den priméren stechenden Kopfschmerz als Sekunden
anhaltende Stiche am Kopf, die einzeln oder in Serien in unregelmifBiger Frequenz auftreten
(Tabelle 10). Der Kopfschmerz tritt spontan auf und ist nicht auf eine strukturelle Lésion zu-
riickzufiihren. Die Erkrankung wurde erstmals 1964 als ,,Ophthalmodynia periodica® durch
Lansche (1) beschrieben und im Verlauf u. a. als ,,Eispickelschmerz*, ,,Jabs-and-jolts-
syndrome®, , Needle-in-the-eye-syndrome* oder ,,kurzzeitiger stechender Kopfschmerz* be-

zeichnet (2,3).

Die Stiche treten als umschriebener Schmerz auf und kénnen iiberall am Kopf lokalisiert sein,
70% sind extratrigeminal gelegen (3). Die Lokalisation kann multifokal und ein- oder beidsei-
tig sein, eine gleichbleibende Lokalisation wurde in verschiedenen Studien mit unterschiedli-
cher Haufigkeit (47%-98%) beschrieben (4-6). In einer Studie mit 280 Patienten wurde am
hdufigsten ein Schmerz im Bereich des N. occipitalis minor (46,1%) angegeben, gefolgt vom
N. occipitalis major (28,6%) und den Versorgungsgebieten V2 (10,0%), V1 (9,6%) und V3
(2,9%) (6). In einer Studie mit 65 Patienten trat der Schmerz tiberwiegend okzipital (84,6%)
auf, ansonsten trigeminal (12,3%) (5). Der Schmerz wird als scharf, nadelartig oder stechend
beschrieben und hat eine moderate bis starke Schmerzintensitdt (7). In verschiedenen Studien
wurde am héufigsten (46,9%-58,9%) eine moderate Schmerzintensitét berichtet, im Mittel bei
4,6 £ 1,6 auf der VAS von 1 bis 10 (4,6). Eine begleitende Allodynie tritt in 19%-37% der
Patienten auf, ansonsten sind Begleitsymptome wie Ubelkeit, Erbrechen, Licht- und Lirm-
empfindlichkeit selten (4,6). Das Auftreten von autonomen Symptomen ist mit den ICHD-3-
Kriterien nicht vereinbar und wurde einer kiirzlichen Studie auch nicht beobachtet (6). 80%
der Stiche dauern weniger als 3 s an, selten zwischen 10 und 120 s (1,3). Passend hierzu wird
in der o. g. Studie mit 280 Patienten berichtet, dass der Schmerz bei 93,6% der Patienten 1-2 s
und bei 6,4% der Patienten 3-5 s andauert (6). Eine Studie mit Patienten mit einer komorbiden
Migréne berichtet von einer durchschnittlichen Schmerzdauer von 1,4 s (8). Meist tritt ein
einzelner Stich bis zu einige Male am Tag auf, aber auch wiederholte Stiche im Sinne einer
Salve oder ein repetitives Auftreten iiber mehrere Tage ist moglich (2-5). In der Regel ist das
Auftreten irregulér, spontan (ohne Trigger) und folgt keinem tageszeitlichen oder jéhrlichen

Rhythmus.

Die Schmerzattacken treten tiberwiegend taglich (46,9%-72,3%) auf gefolgt von einem wo-
chentlichen (40,6%), monatlichen (12,5%) und jdhrlichen Auftreten (13,8%) (4,5). In einer
anderen Studie zeigte die Mehrzahl der Patienten (68%) <1 Attacke pro Tag und selten >5
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Attacken pro Tag (5%) (9). Manche Autoren unterscheiden einen monophasischen, intermit-
tierenden und chronischen Verlauf. Der monophasische Verlauf ist charakterisiert durch ein
tagliches Auftreten der Stiche iiber einen begrenzten Zeitraum von Tagen bis Wochen. Die
Schmerzintensitét ist im Vergleich zu den anderen Verlaufsformen intensiver und die tégliche
Attackenhéufigkeit hoher, zeigt aber ein besseres medikamentdses Ansprechen. Der intermit-
tierende Verlauf zeigt wenige einzelne Attacken, die liber ein Jahr immer wieder auftreten
konnen. Der chronische Verlauf geht mit einem (beinahe) tdglichen Auftreten der Kopf-
schmerzen mit niedrigerer Attackenfrequenz pro Tag, aber ldngerer Schmerzdauer einher. Am
hiufigsten war der monophasische (47,7%), gefolgt vom intermittierenden (26,2%) und an-

haltendem (18,5%) Verlauf (6).

Differentialdiagnose und Diagnostik

Differentialdiagnostisch ist an eine Trigeminusneuralgie, die aber v. a. im Versorgungsgebiet
V2/V3 auftritt und typische Trigger aufweist, und an ein SUNCT-/SUNA-Syndrom, das
iiberwiegend im Versorgungsgebiet V1 lokalisiert ist und kraniale autonome Begleitsympto-
me aufweist, zu denken (2,10). Eine weitere Differentialdiagnose ist die Epicrania fugax (s.
u.). Als sekundire Ursachen wurden Herpes zoster und eine idiopathische Fazialisparese be-
richtet. Das klinische Bild unterschied sich von der primiren Form bis auf eine hohere
Schmerzintensitit und eine seltenere Remission nicht (6). Weitere sekundare Ursachen sind
insbesondere intrakranielle vaskuldre oder neoplastische Lasionen, die oftmals Kontakt zur
Dura mater haben (11). Typische Zeichen fiir eine sekunddre Form waren in dieser Studie
eine zunehmende Attackenfrequenz, ein kiirzlich zuriickliegender Kopfschmerzbeginn, eine
gleichbleibende Schmerzlokalisation und eine unmittelbare Besserung nach Operation bzw.

auch teilweise nach Gabe von Dexamethason.

Zur Diagnostik sollte zumindest eine MRT des Kopfes mit Kontrastmittel durchgefiihrt wer-
den. Bei atypischem Verlauf und unauffilliger MRT sollten dann die zuvor genannten Diffe-

rentialdiagnosen in Erwégung gezogen werden.

Epidemiologie

Der primire stechende Kopfschmerz hat in der allgemeinen Bevdlkerung wahrscheinlich eine
Priavalenz von bis zu 35%, wobei eine drztliche Vorstellung aufgrund des {iberwiegend passa-
geren oder seltenen Auftretens, dem selbstlimitierenden Verlauf und wenig Beeintrdchtigung

nicht erfolgt (2,9). Die Unterschiede in den Privalenzen sind u.a. auf unterschiedliche Krank-
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heitsdefinitionen, Komorbidititen und Alter zuriickzufiihren. Die Klinik-basierte Pravalenz
wurde in zwei Studien mit 1,5% und 12,6% beschrieben (12,13). Bei bekannter anderer pri-
mérer Kopfschmerzerkrankung ist die Pravalenz des primédren stechenden Kopfschmerzes
erhoht, z. B. besteht bei gleichzeitiger Migréne eine Priavalenz von ca. 40% im Vergleich zu
2% bei Menschen ohne Migrédne (14). Frauen sind haufiger betroffen (1,5-6,6 zu 1) (2,9). Die
Erkrankung beginnt im hoheren Lebensalter, wobei auch hier eine grofle Spanne zwischen 28
bis 53 Jahren beschrieben ist (7,9,15). Das Auftreten des priméren stechenden Kopfschmerzes
ist auch bei Kindern beschrieben, die Priavalenz ist mit 3,4% bis 5,1% niedrig, eine Assoziati-

on besteht eher mit Bauchschmerzen als mit Migréne (16).

Therapie

Der Kopfschmerz ist aufgrund des benignen und selbstlimitierenden Verlaufs meist nicht be-
handlungsbediirftig. Indikationen fiir einen Behandlungsbeginn sind eine hohe Attackenfre-
quenz und/oder eine starke Intensitét der Schmerzen mit Beeintréchtigung der Lebensqualitét.
Behandelt wird mit Indometacin in Dosierungen zwischen 75 und 250 mg pro Tag, wobei
eine Dosierung von 2 x 25-50 mg pro Tag meist ausreichend ist. Ca. 2/3 der Patienten spricht
auf eine Dosierung zwischen 50-75 mg pro Tag an (17). In einzelnen, nicht-kontrollierten
Fallserien mit insgesamt 81 Patienten wurde die Wirksamkeit von Indometacin in Dosierun-
gen zwischen 59 + 16 mg und 130 + 35 mg pro Tag untersucht. Eine vollstindige Remission
wurde in 20% bis 35% und eine teilweise Remission in 30% bis 70% der Patienten erreicht; in
einer Studie zeigte sich bei 35% der Patienten keine Wirksamkeit (18). Die Wirkung von In-
dometacin setzt meist schnell ein, eine Langezeit-Behandlung ist aufgrund der Nebenwirkun-
gen aber oftmals nicht mdglich. Die Probleme einer Behandlung mit Indometacin sind im

Kapitel iiber den primiren Hustenkopfschmerz umfangreich dargestellt (siche dort).

Bei fehlendem Ansprechen, Nebenwirkungen oder Kontraindikationen gegeniiber Indometa-
cin konnen alternativ die COX-2-Inhibitoren Etoricoxib (19) oder Celecoxib (20), Melatonin
(21,22), Gabapentin (5,23), Topiramat (24), Acetazolamid (25), Nifedipin (26), Amitriptylin
(5) oder Prednisolon (5) ausprobiert werden. Einschrankend muss erwihnt werden, dass fiir
die 0. g. Medikamente nur Einzelfallberichte oder kleine, nicht-kontrollierte Fallserien vorlie-
gen. Die grofite Evidenz liegt fiir die Behandlung mit Onabotulinumtoxin A vor, die in einer
prospektiven, nicht-kontrollierten Beobachtungsstudie mit 24 Patienten mit einem primér ste-
chenden Kopfschmerz untersucht wurde (27). Durchschnittlich 12 + 7 Einheiten Onabotuli-

numtoxin A wurden im Bereich des stechenden Kopfschmerzes appliziert. 22 Patienten be-
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richteten eine Kopfschmerz-Besserung, die ca. 7 Tage nach Gabe begann und durchschnittlich
63 Tage anhielt; 2 Patienten zeigten kein Ansprechen. Nebenwirkungen wurden nicht berich-

tet.
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Miinzkopfschmerz (Diagnose 4.8 der ICHD-3)

Klinisches Bild

Der Miinzkopfschmerz (Nummular Headache) ist auf ein meist rundliches, ,,miinzférmiges*
Areal der Kopthaut beschrinkt. Die Erstbeschreibung erfolgte 2002 durch eine spanische Ar-
beitsgruppe (1). Aktuell sind ca. 540 Félle in der Literatur beschrieben (2). Der Miinzkopt-
schmerz tritt ausschlielich in einem konstanten, scharf begrenzten, runden oder ovalen Areal
(typischerweise 1-6 cm Durchmesser) der Kopthaut auf. Es handelt sich meist um einen drii-
ckenden Dauerschmerz, intermittierendes Auftreten oder Exazerbationen sind aber auch mog-
lich. Beriihrungs- oder Druckempfindlichkeit im betroffenen Areal sind hiufig. Lésionen der
umgebenden Strukturen (Haut, Knochen) und ggf. intrakranieller Strukturen miissen mithilfe

eines CCT und/oder cMRT ausgeschlossen werden. Ein Basislabor wird empfohlen. Ggf. soll-
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te besonders auf Zeichen einer Autoimmunerkrankung geachtet werden. Die diagnostischen

Kriterien der ICHD-3 finden sich in Tabelle 11.

Auch wenn die GroB3e des betroffenen Areals typischerweise 1-6 cm betrégt, sind Fille zwi-
schen 0,6 und 10 cm beschrieben. Der Schmerz ist auf das konstante, scharf begrenzte Areal
beschrinkt, ohne Ausstrahlung. Die Lokalisation ist am hiufigsten parietal (ca. 40%), gefolgt
von okzipital, temporal und frontal. Die Mittellinie kreuzende Schmerzareale kommen vor.
Ca. 10% der Patienten haben zwei schmerzhafte Areale (mit gleichzeitigem oder asynchro-
nem Schmerzbeginn, bilateral oder unilateral), selten sind >3 Areale beschrieben. Der
Schmerzcharakter ist in ca. 40% der Fille driickend, kann aber auch stechend, brennend, po-
chend oder elektrisierend sein. Die Schmerzintensitit ist sehr variabel (im Mittel 5/10). Der
Schmerz kann kontinuierlich oder attackenfoérmig sein, dann oft mit mehrfach téglichen Atta-
cken. Schmerzexazerbationen sind méglich, meist fiir Sekunden bis Minuten und oft von ste-
chendem Charakter. Ca. 75% der Patienten haben Schmerzen an >15 Tagen/Monat. Ca. 30%
der Patienten haben spontane Remissionen fiir >3 Monate, Rezidive sind moglich. Hypésthe-
sien, Dysisthesien, Pariisthesien oder Uberempfindlichkeit fiir Beriihrung oder Druck im
schmerzhaften Bereich sind hiufig (>40%). Trophische Stérungen im betroffenen Bereich
(Hautatrophie, Alopezie, R6tung, Uberwirmung) sind selten (10 von iiber 500 beschriebenen
Patienten). Eine Komorbiditét mit Migrane ist hdufig, typischerweise sind die beiden Kopf-
schmerzarten dann aber klar voneinander abgrenzbar. Bei einigen Patienten zeigte der Miinz-
kopfschmerz selbst migrénetypische vegetative Begleitsymptome, vermutlich handelt es sich
hier um Ubergangsformen. Die hier zusammengefassten Daten stammen aus groBen Fallse-
rien mit 225, 183 bzw. 72 Patienten (3-5) sowie aus aktuellen Reviewartikeln (2,6,7). Als
mogliche Variante ist kiirzlich der ,,linear headache* beschrieben worden, bei dem der Kopf-
schmerz auf ein linienformiges Areal beschriankt ist. Viele Charakteristika sind dhnlich dem

Miinzkopfschmerz (8).

Die Pathogenese ist ungekldrt. Es wurde vermutet, dass dem Miinzkopfschmerz die Neuropa-
thie eines kutanen Endastes zugrunde liegt, der z.B. an der Durchtrittsstelle durch den Kno-
chen irritiert oder geschidigt sein konnte. Dies wiirde die scharfe Begrenzung, die Schmerz-
charakteristika und lokalen sensorischen Symptome gut erkliren, und auch zum vermehrten
Auftreten nach Kopfverletzungen passen (s.u.). Dagegen spricht allerdings, dass manche der

schmerzhaften Areale liber die Mittellinie reichen, und dass Infiltrationen mit Lokalanéstheti-
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ka nicht regelméBig wirksam sind. Es wird insgesamt dennoch fiir wahrscheinlich gehalten,

dass die Ursache peripher und nicht im zentralen Nervensystem liegt.

Differentialdiagnose und Diagnostik

Einige Fille eines sekundédren Miinzkopfschmerzes sind beschrieben, typischerweise mit di-
rektem rdumlichen Bezug zum schmerzhaften Areal (2,9). In einer groflen Fallserie wird die
Haufigkeit der sekundiren Félle mit 2,9% angegeben (9). In den meisten Féllen lag die Lasion
in der Haut oder im Knochen, mit sehr unterschiedlichen Atiologien. 8 Fille mit (mdglichen)
intrakraniellen Ursachen sind beschrieben: 2 Arachnoidalzysten, 2 Meningeome, 1 Kaver-
nom, 2 supraselldre Tumore und 1 Hypophysenadenom. Sicherlich muss der Kausalzusam-
menhang in diesen Féllen kritisch hinterfragt werden. Dariiber hinaus wird nicht selten ein
Zusammenhang mit einer Kopfverletzung in der Vorgeschichte berichtet (13% in einer grof3en
Fallserie, diese Patienten waren etwas dlter und zeigten hiufiger Lokalsymptome wie Allody-
nie oder Druckempfindlichkeit (3)). Eine Fallserie berichtet {iber ein erhdhtes Vorkommen
von Autoimmunerkrankungen (z.B. Sjogren-Syndrom, rheumatoide Arthritis, Antiphosp-
oholipid-Antikorper-Syndrom) (10), dies ist aber bisher nicht unabhédngig bestétigt. Differen-
tialdiagnostisch miissen kraniale Neuralgien abgegrenzt werden (z. B. Supraorbitalneuralgie,
Okzipitalneuralgie; diese respondieren iiblicherweise gut auf eine Blockade des versorgenden
Nervs mit Lokalanisthetika) sowie der primér stechende Kopfschmerz. Eine MRT des Kopfes

und zumindest eine Basislaboruntersuchung werden empfohlen.

Epidemiologie

Es gibt keine bevolkerungsbasierten Studien zum Miinzkopfschmerz. Da viele Félle keiner
Behandlung bediirfen oder nicht erkannt werden, wird die Haufigkeit wahrscheinlich unter-
schitzt. In der spanischen Bevolkerung ist die Privalenz auf 0,03% geschitzt worden und die
Inzidenz auf 6,64/100.000 pro Jahr. Es findet sich ein leichtes Uberwiegen des weiblichen
Geschlechts (Frauen : Ménner = 1,6 : 1). Das Alter zu Beginn der Erkrankung ist sehr variabel
(Fille zwischen 4 und 86 Jahren sind beschrieben worden), im Mittel ist der Beginn bei 42

bzw. 48 Jahren beschrieben worden (2,6).

Therapie
Nicht alle Fille von Miinzkopfschmerz sind behandlungsbediirftig. Es gibt bisher keine rand-
omisiert-kontrollierten Studien. Nichtopioid-Analgetika scheinen fiir intermittierende Thera-

pie von milden Fillen gut geeignet und nach Fallserien in ca. 50% bis 75% der Félle wirksam
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(3). Einzelne Félle mit Ansprechen auf Triptane sind beschrieben, es ist aber unklar ob es sich
dabei um Patienten mit migraneartigen Charakteristika gehandelt hat. Subkutane Infiltrationen

mit Lokalandsthetika werden oft als unwirksam beschrieben, siche aber auch (4).

In Fallen mit starker Schmerzintensitit ist eine prophylaktische Therapie notwendig. Die spa-
nische, retro- und prospektive NUMITOR Beobachtungsstudie bei 183 Patienten fand die
beste Wirksamkeit fiir Botulinumtoxin und Gabapentin (4), dies sind auch die Medikamente
mit der aktuell besten Evidenz aus weiteren Fallserien und -berichten. Jiingeres Alter, weibli-
ches Geschlecht, und friithere Diagnosestellung waren mit besserem Therapieansprechen asso-
ziiert (6). Die Wirksamkeit wurde {iblicherweise anhand der Kopfschmerztage/Monat analy-
siert, wobei unsicher ist, ob dies den zeitlichen Charakteristika des Miinzkopfschmerzes (kur-
ze Attacken bis zu Dauerschmerz) gerecht wird.

Botulinumtoxin: eine offene, unkontrollierte Studie beschreibt die Wirkung von Botulinumto-

xin bei 53 Patienten mit >10 Tagen mit Miinzkopfschmerzen/Monat (11). 25 IE Onabotuli-
numtoxinA wurden auf 5 Injektionspunkte im schmerzhaften Bereich verteilt (1 Punkt zentral
im Areal, 4 Punkte am Rand). Die Behandlung wurde nach 12 Wochen wiederholt. Nach der
Behandlung kam es zu einer signifikanten Abnahme der Schmerztage von 24,5 auf 10,6 nach
3 Monaten bzw. 6,9 nach 6 Monaten. Auch die schweren Schmerztage und Tage mit Akut-
medikation nahmen signifikant ab. Die Vertriglichkeit war sehr gut. Auch eine Beobach-
tungsstudie (n = 39) beschreibt eine 50%-Responderrate von 63% im 3. Monat nach Behand-
lung mit OnabotulinumtoxinA (4).

Gabapentin: Eine Beobachtungsstudie beschreibt die Behandlung von 71 Patienten mit Gaba-
pentin. Die 50%-Responderrate (beziiglich Kopfschmerztagen/Monat) lag bei 44%, allerdings
setzten 21% der Patienten das Medikament wegen mangelnder Vertriglichkeit ab (4). Eine
grofe Fallserie beschreibt 107 mit Gabapentin behandelte Patienten, von denen 68% eine
50%-Response hatten (3). Es konnte allerdings Uberlappungen zwischen den beiden Fallse-
rien geben, die vom selben Zentrum stammen. Dariiber hinaus gibt es weitere Fallberichte und
kleine Serien, die Anzahl der 50%-Responder wurde insgesamt auf ca. 60% geschétzt, die am
hiufigsten verwendete Dosis war 800 mg/Tag (2).

Andere Prophylaktika: Die NUMITOR Beobachtungsstudie berichtet auch Daten von mindes-

tens 10 Patienten mit Amitriptylin (52% Responder, 13% setzten wegen Unvertrédglichkeit ab)
und Lamotrigin (48% Responder, 13% setzten wegen Unvertriglichkeit ab) (4). Kleinere
Fallserien und Fallberichte berichteten auch eine Wirksamkeit von Pregabalin, Carbamazepin,

Oxcarbazepin, Topiramat, Duloxetin, und Metoprolol bei einem Teil der behandelten Patien-
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ten, aufgrund der kleinen Fallzahlen konnen hier keine sinnvollen Responderraten angegeben
werden (2,4). Ein Fall mit Beschwerdefreiheit unter Galcanezumab (bei komorbider Migrine)

mit Wiederauftreten bei Auslassversuch ist beschrieben (12).
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Schlafgebundener Kopfschmerz (Diagnose 4.9 der ICHD-3)

Klinisches Bild

Der schlafgebundene Kopfschmerz (englisch auch Hypnic Headache) zeichnet sich durch
streng schlafgebundene Kopfschmerzattacken aus. Patienten erwachen zumeist immer um
dieselbe Uhrzeit in der Nacht, seltener auch wihrend eines Mittagsschlafs mit Kopfschmerz-
attacken. Der Kopfschmerz ist zumeist bilateral lokalisiert und hat eine moderate bis starke
Intensitdt (1). Bei Schmerzbeginn verlassen die Patienten typischerweise das Bett und gehen
irgendeiner motorischen Aktivitdt nach, z. B. Lesen, Essen oder Duschen (1). Es wird aber nie
der Grad an Unruhe und Agitiertheit erreicht, wie er z.B. fiir den Clusterkopfschmerz typisch
ist. Eine leichte vegetative Begleitsymptomatik in Form von Phono- oder Photophobie oder
leichter Ubelkeit kann den schlafgebundenen Kopfschmerz begleiten, trigeminoautonome
Symptome sind in der derzeitigen IHS-Klassifikation nicht gefordert. Allerdings liegen einige

Fallberichte und kleinere Fallserien vor, die das zumindest vereinzelte Auftreten von trigemi-
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noautonomen Symptomen beim schlafgebundenen Kopfschmerz belegen und daher die Diag-
nosestellung nicht génzlich ausschlieBen sollten (2). Die typische Schlafgebundene Kopf-
schmerz-Attacke dauert zwischen 15 Minuten und 4 Stunden. Die meisten Patienten berichten
nahezu téglich auftretende Attacken, wobei ein Auftreten an mehr als 10 Tagen pro Monat
obligat flir die Diagnosestellung ist. Ein Zusammenhang mit einem bestimmten Schlafstadium
(z. B. REM-Schlaf) besteht im Gegensatz zu fritheren Annahmen nicht (3). In einer Voxel-
basierten MRT-Studie konnte eine Abnahme an grauer Substanz im posterioren Hypotha-

lamus im Vergleich zu gesunden Kontrollen gezeigt werden (4).

Differentialdiagnose und Diagnostik

Neben einer intrazerebralen Pathologie als Ursache eines symptomatischen Schlafgebundenen
Kopfschmerzes (dazu ist eine MRT-Untersuchung des Schédels erforderlich) sollte zudem
eine ndchtliche arterielle Hypertonie als Ursache der Beschwerden ausgeschlossen werden.
Ein direkter kausaler Zusammenhang mit dem Vorliegen einer obstruktiven Schlafapnoe
scheint nicht vorhanden zu sein, auch wenn das héufig éltere Patientenkollektiv oftmals eine
Schlafapnoe als unabhéngige Komorbiditdt aufweist. Zum Ausschluss sekundérer Ursachen
sollte eine MRT des Kopfes durchgefiihrt werden. Bei Hinweisen auf ein Schlaf-Apnoe-

Syndrom sollte auch eine Polysomnographie durchgefiihrt werden.

Epidemiologie

Genaue Daten zur Priavalenz fehlen bisher; in der Literatur sind aktuell etwa 350 Patienten
beschrieben (5). Der Erkrankungsbeginn liegt zumeist jenseits des 50. Lebensjahres, aber
auch Einzelfalle bei Kindern sind beschrieben (6). Deshalb wurde ein Alter >50, das in der
vorausgegangenen Kopfschmerzklassifikation als Diagnosekriterium enthalten war, aufgege-

ben. Mehr Frauen als Ménner sind von dieser Erkrankung betroffen.

Therapie
Kontrollierte Studien zur Behandlung des schlafgebundenen Kopfschmerzes liegen bislang
nicht vor. Die Therapieempfehlungen basieren auch Einzelfallberichten und groferen Fallse-

rien.

Koffein ist die wirksamste Akutmedikation und auch in der prophylaktischen Behandlung
wirksam. In einer grof3eren Fallserie war es bei etwa 70% der Patienten wirksam, wenn es als

Akutmedikation eingesetzt wurde (5). Die Gabe erfolgt dabei als Getrdnk in Form einer Tasse



DMKG-Leitlinien Gruppe 4 40

starken Kaffees oder als Einnahme einer Koffein enthaltenden Schmerztablette. Aufgrund des
Risikos der Entwicklung eines Kopfschmerzes bei Medikamenteniibergebrauch und der wei-
teren Analgetika-induzierten Nebenwirkungen, sollte wenn mdglich eine Gabe als Getrénk
favorisiert werden (7). Um eine prophylaktische Wirksamkeit zu erzielen, kann das Koffein
auch abends vor dem Zubettgehen konsumiert werden. Die Responderrate liegt bei 54% (5).
Der analgetische Effekt beruht moglicherweise auf einem Antagonismus am Adenosin Al,
A2A und A2B Rezeptor (8). Schlafprobleme konnen als Nebenwirkung der Koffeineinnahme

auftreten, treten aber wahrscheinlich deutlich seltener auf als zu erwarten ware.

Lithium kann ebenfalls zur Prophylaxe des schlafgebundenen Kopfschmerzes eingesetzt wer-
den. In Ubersichtsarbeiten zeigte sich eine Ansprechrate von etwa 70% (5). Dosierungen zwi-
schen 150 und 600 mg sind zu empfehlen, wobei der Serumspiegel zwischen 0,5 und

1,0 mmol/l liegen sollte (9). Lithium kann abends und auch in Kombination mit Koffein ein-
genommen werden (10). Die Wirksamkeit von Lithium beim schlafgebundenen Kopfschmerz
begriindet sich wahrscheinlich durch eine Beeinflussung der Melatonin-Spiegel, der Downre-
gulation der Serotonin-Rezeptoren im Hippocampus und einer Zunahme der Serotonin-
Freisetzung (11). Bei der Einnahme muss auf die typischen Nebenwirkungen wie Benom-
menheit, Schwindel, Tremor und Koordinationsstérungen geachtet werden. Unter der Thera-
pie mit Lithium muss die Nieren- und Schilddriisenfunktion regelméBig {iberpriift werden.
Zudem sind regelméfige EKG-Kontrollen notwendig (12). Die schlechte Vertrdglichkeit und
die Notwendigkeit von Spiegelkontrollen bedingen haufig eine schlechte Adhdrenz der Pati-
enten. Fiir Indometacin in einer Dosierung von 25 bis 150 mg konnten Responderraten von
etwa 50% gezeigt werden. Dies war fiir einfache Analgetika nicht der (5). Indometacin kann
als Akutmedikation und als Prophylaxe eingesetzt werden. Melatonin war in einer Dosierung
von 3 und 5 mg bei bis zu 50% der Patienten wirksam (5). Einzelne Fallberichte belegen die
Wirksamkeit auch im Kindesalter (13). Ein aktueller Fallbericht zeigt eine gute Wirksamkeit
fiir eine Prophylaxe mit Agomelatin 25 mg bei abendlicher Einnahme (14).

Fallberichte zeigen eine schlechte Wirksamkeit in der Akuttherapie fiir Ergotamine, Opiate,
100%igen Sauerstoff, Paracetamol und NSAR, diese sollten daher nur zuriickhaltend einge-
setzt werden (15). Einzelfallberichte belegen eine gute prophylaktische Wirksamkeit von La-
motrigin (16) sowie Oxeteron (17). Bei einem Patienten war die Applikation von Onabotuli-
numtoxin A erfolgreich (18), zudem war eine Occipitalisblockade bei einem Patienten erfolg-

reich (19).
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Neu aufgetretener tiglicher anhaltender Kopfschmerz (Diagnose 4.10 der
ICHD-3)

Klinisches Bild
Der neu aufgetretene tégliche anhaltende Kopfschmerz (im Folgenden mit der englischen Ab-

kiirzung NDPH = New Daily Persistent Headache bezeichnet) ist eine eigenstidndige idiopa-
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thische Kopfschmerzerkrankung. Sie zeichnet sich durch vier ungewdhnliche Aspekte aus;
hierzu gehdren:

- Der Kopfschmerz setzt plotzlich innerhalb eines Tages ein, die meisten Patienten konnen
sich an dieses Ereignis auch Jahre spéter noch genau erinnern.

- Der Kopfschmerz hort nicht auf, sondern ist im bewussten Zustand des Patienten durchge-
hend vorhanden, es gibt keine Pause.

- Der Kopfschmerz ist therapeutisch nur sehr schwer zu beeinflussen, selbst starke Schmerz-
mittel lindern den Schmerz nicht.

- Der Kopfschmerz ist keine Fortentwicklung einer vorher bestehenden priméaren Kopf-

schmerzerkrankung, sondern entsteht de novo.

Der NDPH wurde erstmals 1986 beschrieben (1). Zu Beginn galt der NDPH noch als eine
Variante des Kopfschmerzes vom Spannungstyp. Aufgrund von Studien (2Peng 2011) und
aufgrund klinischer Erfahrung wurde zunehmend deutlich, dass der NDPH keine spezifischen
Charakteristika aufweist. Der Schmerz kann migrédneartig oder spannungstypartig sein oder
Elemente von beiden aufweisen, ca. 2/3 weisen eine migrineartige Symptomatik auf (3). Der
NDPH ist insofern einmalig, als er von Anfang an taglich auftritt und keine Remissionen
mehr aufweist sowie im Regelfall bei Personen ohne Vorgeschichte von Kopfschmerzen auf-
tritt. Patienten mit dieser Erkrankung erinnern sich unweigerlich eindeutig an diese Art von

Beginn.

Laut ICHD-3 (Tabelle 13) ist NDPH die fiihrende Diagnose, auch wenn gleichzeitig die Kri-
terien fiir eine chronische Migrine und/oder einen chronischen Kopfschmerz vom Spannungs-
typ erfiillt sind. Einzige Ausnahme: Wenn auch die Kriterien fiir eine Hemicrania continua
erfiillt sind, ist dies die definitive Diagnose. Ein Medikamenteniibergebrauch schlief3t die Di-
agnose eines NDPH aus, es sei denn, der Beginn der tdglichen Kopfschmerzen liegt zeitlich
eindeutig vor dem Medikamenteniibergebrauch. Ist das der Fall, sollten beide Diagnosen,
NDPH und Kopfschmerz zuriickzufiihren auf einen Medikamenteniibergebrauch, gestellt

werden.

Der Kopfschmerz ist in durchschnittlich 80% aller Fille bilateral lokalisiert. In ca. 40% aller
Fille hatte er zeitweise einen pochenden Charakter, in bis zu 100% der Patienten hat der
Kopfschmerz zusitzlich auch driickenden Charakter. Ca. 60% aller Patienten geben die

Schmerzintensitdt mit moderat an, jeweils ca. 20% geben die Intensitit als leicht oder als
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schwer an. Schwere Intensitidt wird hdaufiger von Patienten mit einem migréneartigen NDPH
berichtet (3). Ca. 50% geben Ubelkeit an, ca. 10% hatten auch gelegentlich Erbrechen mit den
Kopfschmerzen. Lichtscheu und Lirmscheu wurden je nach Studie iiberaus unterschiedlich
angegeben, zwischen 3% (4) und 69% (5). Trigemino-autonome Begleitsymptome werden
von ca. 20% angegeben (6-8). Die Rate einer komorbiden Depression liegt zwischen 19% (8)
und 89% (9). Ahnlich hoch liegen die Werte fiir klinisch relevante Angstsymptome, auch

Fallserien mit einer komorbiden Panikstdrung wurden berichtet (9,10).

Bislang konnen zur Pathophysiologie des NDPH keine gesicherten Aussagen gemacht wer-
den. Es gibt nur eine Reihe von Hypothesen. Am hdufigsten diskutiert wird eine symptomati-
sche Genese mit viraler oder bakterieller Infektion, da Assoziationen mit Epstein-Barr-Virus,
Adenoviren, Toxoplasmose, Salmonella Typhi, Streptokokken und Escherichia Coli beschrie-
ben worden sind (11). Auffallig ist eine Haufung des NDPH nach einer SARS-CoV-2 Infekti-
on oder deren Impfung (12,13). Zu beachten ist, dass bei ersterem strenggenommen ein
,,chronischer Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine systemische virale Infektion* vorliegt
(Nr. 9.2.2.2 der ICHD-3). Im Einzelfall muss daher offenbleiben, ob es sich um eine idiopa-

thische oder symptomatische Genese dieser Kopfschmerzerkrankung handelt.

Differentialdiagnose und Diagnostik

Die folgenden symptomatischen Kopfschmerzen miissen anamnestisch und durch geeignete
Zusatzuntersuchungen (obligat: Bildgebung mittels MRT) ausgeschlossen werden:

- Erniedrigter oder erhdhter Liquordruck (spontanes intrakranielle Hypotension, idiopathische
intrakranielle Hypertension, intrakranielle Massenlédsion)

- Zerebrale Venenthrombose

- Kranielle Arteriendissektion

- Riesenzellarteriitis

- Posttraumatischer Kopfschmerz (Subarachnoidalblutung, subdurales Himatom)

- Meningitis

- Sinusitis sphenoidalis

Epidemiologie
Insgesamt gibt es nur zwei Bevolkerungs-basierte Studien, eine aus Spanien mit einer Jah-
resprivalenz von 0,1% (14) und eine aus Norwegen mit einer Jahresprivalenz von 0,03%

(15). Der Anteil des NDPH am Chronic Daily Headache liegt bei Kindern und Jugendlichen
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in mehreren Studien sehr hoch, ndmlich zwischen 21% und 28% in den USA (5,16,17), und
bei 14% aller Kinder und Jugendlichen mit Kopfschmerzen iiberhaupt (5). Dies hat mit dazu
beigetragen, dass der NDPH eher als eine Kopfschmerzerkrankung des jugendlichen Alters
und des jungen Erwachsenenalters angesehen wird. Das Verhiltnis von Frauen zu Mannern
liegt in den verschiedenen Studien zwischen 0,8 (4) und 2,5 (6,7), in der groften und jiingsten
Studie lag es bei 1,9 (3). Insgesamt scheinen Frauen also etwa doppelt so hdufig betroffen zu
sein wie Ménner. Das Erstmanifestationsalter lag in den Studien insgesamt zwischen 8 und 78
Jahren. Dabei lag dieses Alter in Studien an Erwachsenen durchschnittlich bei ca. 30 Jahren
und in Studien bei Kindern und Jugendlichen bei ca. 14 Jahren (18). Eine familidre Haufung

des NDPH ist bislang nicht berichtet worden.

Man unterscheidet typischerweise zwei zeitliche Verlaufsformen: eine selbst limitierende, die
innerhalb von Monaten bis wenigen Jahren authoren kann, und eine persistierende iiber viele
Jahre. Die Mehrzahl der Patienten ist iiber viele Jahre betroffen. In einer Fallserie wurde ein

Maximum von 27 Jahren beobachteten (4).

Therapie

Systematische Studien zur Therapie des NDPH liegen nicht vor. Es gibt nur Einzelberichte
iiber verschiedene Medikamente, die wirksam gewesen sein sollen, eine systematische Thera-
pieempfehlung kann davon jedoch nicht abgeleitet werden. Sdmtliche Autoren sind sich dar-
iiber einig, dass der NDPH auBerordentlich therapierefraktér ist und sdmtliche Therapiever-
fahren nur nach dem Motto ,,Versuch und Irrtum* durchgefiihrt werden; meistens werden
auch keine kopfschmerzfreien Tage erreicht, sondern nur eine Linderung der Schmerzintensi-
tat. Ca. 20% aller Patienten mit NDPH berichten eine Verbesserung der Kopfschmerzen durch
eine prophylaktische Medikation (19). Dabei wird immer wieder der Ansatz empfohlen, den
NDPH nach dem vorherrschenden klinischen Erscheinungsbild zu behandeln. Der migrénear-
tige NDPH sollte also zuerst mit Migranemedikamenten behandelt werden, der NDPH mit
Merkmalen eines Kopfschmerzes vom Spannungstyp eher mit trizyklischen Antidepressiva.
Opioid- und Nicht-Opioidanalgetika sind fast immer ohne relevanten therapeutischen Effekt.
Nimodipin: In insgesamt vier Féllen von Donnerschlagkopfschmerz, der die Kriterien des
NDPH erfiillte, war Nimodipin 2 x 30 mg vollstandig wirksam (20,21).

Antidepressiva: Amitriptylin und dhnliche Substanzen werden beim NDPH sehr hiufig einge-

setzt, ohne dass dies in Studien evaluiert worden ist. Bei Kindern und Jugendlichen mit

NDPH wurde eine Reduktion der Kopfschmerzen um >50% bei 30,6% der Betroffenen durch
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Amitriptylin beobachtet (22). Fiir Venlafaxin liegt ein positiver Fallbericht bei einem Erwach-
senen vor (23).

Tetrazyklin: Vier Patienten mit hohem TNF-alpha-Spiegel wurden iiber drei Monate mit Tet-
razyklin behandelt, drei berichteten eine Schmerzreduktion von 80% bis 100% (24). Aller-
dings ging hier auch eine Infektion voraus.

Antikonvulsiva: Topiramat, Gabapentin und Mexiletin wurden in Einzelféllen eingesetzt, zum

Teil wurden unspezifische Verbesserungen berichtet, eine Aussage zur Wirksamkeit dieser
Substanzgruppe kann auf Grundlage der vorliegenden wissenschaftlichen Literatur nicht ge-
macht werden.

Kortikosteroide: In einer Fallserie (n=6) zeigten alle Patienten mit NDPH einen guten Effekt

von Methylprednisolon. Allerdings handelte es sich durchgehend um einen postinfektiosen
NDPH, der auch innerhalb der ersten Wochen nach Entstehung behandelt worden war, somit
nicht die Kriterien der ICHD-3 erfiillte (25).

Intravendses Dihydroergotamin: In einer Studie zeigten zwei von 11 Patienten mit NDPH

einen méBigen Effekt auf eine intravendse Gabe von Dihydroergotamin. Da diese Patienten
migraneartigen Charakter hatten, wurde dies auf den Effekt, den Dihydroergotamin bei chro-
nischer Migréne hat, zurtickgefiihrt (26).

Intravensdses Lidocain: In einer Fallserie mit n=12 und in einem Einzelfall hatten ca. 25% eine

vollstdndige Schmerzfreiheit und tiber 50% eine teilweise Wirksamkeit durch die intravendse
Gabe von Lidocain (27,28).

Intravendses Ketamin: In einer Fallserie mit 14 Patienten mit therapierefraktarem NDPH

wurde intravends Ketamin gegeben. Acht Patienten zeigten eine deutliche Besserung, davon
vier anhaltend (29).
Onabotulinumtoxin A: Einzelfallberichte haben eine gute Wirkung von Onabotulinumtoxin A

in der Behandlung des NDPH beschrieben (30-32). Dabei wurde im Allgemeinen nach dem

PREEMPT-Schema vorgegangen, das bei chronischer Migrine angewendet wird. In einer
Fallserie zeigten 50% von 16 Patienten eine signifikante Reduzierung der Kopfschmerztage
und 75% eine zumindest leichte Reduzierung der Kopfschmerzintensitdt durch Onabotuli-
numtoxin A iiber ein Jahr (33).

Nervenblockaden: Zum einen wurden unspezifische Nervenblockaden an schmerzhaften Stel-

len des Kopfes durchgefiihrt, hier wurde eine ca. 60% Verbesserung flir ungefihr einen Tag
angegeben (6). In anderen Studien wurde eine Verbesserung bei 13 von 22 Kindern und Ju-
gendlichen mit NDPH und bei zwei Erwachsenen gesehen, die eine typische N. occipitalis

major-Blockade mit Lidocain und Methylprednisolon erhalten hatten (34,35). Bei ca. 10% der
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Patienten mit NDPH, die nicht auf eine Blockade des N. occipitalis major angesprochen hat-
ten, waren multiple Hirnnervenblockaden wirksam (36). In einer Serie mit 11 Patienten, die
wegen NDPH eine Stimulation des N. occipitalis major erhalten hatten, zeigte sich keinerlei

Effekt dieser Therapie (37).

Es wurde auch versucht, den NDPH mit Kombinationen aus den oben genannten Medikamen-
ten oder anderen Medikamenten aus dem Bereich der Kopfschmerzprophylaxe zu behandeln.
Hierbei sind positive Ergebnisse publiziert worden, die aber nicht systematisch dargestellt

werden konnen.
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Epicrania fugax (Diagnose A4.11 der ICHD-3)

Klinisches Bild

Bei der Epicrania fugax handelt es sich um eine noch nicht abschlieBend anerkannte Kopf-
schmerzentitit, sie wurde 2008 erstmals beschrieben (1). Deshalb wird sie bislang im Appen-
dix der Kopfschmerklassifikation aufgefiihrt. Sie zeichnet sich durch paroxysmale, bis zu 10
Sekunden dauernde Kopfschmerzattacken stechender Qualitét aus, die sich in einer geraden
Linie oder im Zickzack {iber eine Kopfhélfte ziechen. Entscheidend ist, dass Anfang und Ende
der Schmerzen in verschiedenen Nervenversorgungsgebieten liegen miissen. Eine strukturelle
Liasion muss anamnestisch sowie durch drztliche Untersuchung und weitere Abklarung vor

allem mittels MRT ausgeschlossen werden.

Die ICHD-3 (siehe Tabelle 14) und eine Ubersichtsarbeit geben die folgende Beschreibung
dieses Kopfschmerzes (2). Patienten mit einer Epicrania fugax beschreiben ihren Kopf-
schmerz anhand einer Bahn zwischen zwei weit voneinander entfernten Punkten auf der
Kopfoberfldche, wobei der Weg vom Ausgangs- bis zum Endpunkt nur wenige Sekunden in
Anspruch nimmt. Eine derart dynamische Topographie ist ein Unterscheidungsmerkmal, das
die Abgrenzung einer Epicrania fugax von anderen epikraniellen Kopfschmerzen und Neural-
gien erlaubt. Ausgangs- und Endpunkt bleiben bei jedem Patienten immer gleich, wobei der
Schmerz in der Regel von einer Kopthélfte hinten in Richtung des ipsilateralen Auges oder
der ipsilateralen Nase wandert, doch auch andere Ausstrahlungen sind méglich. Der Kopft-
schmerz ist streng einseitig, obgleich bei manchen Patienten die Seite wechseln kann. Am
Ende der Attacken konnen ipsilaterale autonome Zeichen wie Lakrimation (am héufigsten),
konjunktivale Injektion, Ptose und/oder Rhinorrhoe auftreten. Obwohl die Attacken meist
spontan auftreten, konnen sie gelegentlich durch eine Beriihrung am Ausgangspunkt des

Kopfschmerzes ausgeldst werden, der zwischen den Attacken druckempfindlich bleiben kann.

Abhidngig von der Richtung der Schmerzbewegung werden zwei klinische Formen unter-
schieden: die posterior-anteriore Form (2/3 aller Fille) und die anterior-posteriore Form. Die
Frequenz der Attacken ist extrem variabel und reicht von weniger als einmal im Jahr bis viele

pro Tag. Es kann zu einer clusterartigen Haufung der Attacken kommen oder auch zu einer
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irreguldren Frequenz. Eine wichtige Differentialdiagnose ist aufgrund dieses Zeitmusters der

primire stechende Kopfschmerz.

In den letzten Jahren wurden vermehrt atypische Félle beschrieben, die insbesondere von der
Schmerzlokalisation her nicht den ICHD-3 Kriterien entsprechen (2). Dazu gehdren ein
gleichbleibender linearer Schmerz in einer Kopthilfte (3), ein sagittaler Schmerz in der Mit-
tellinie (4) und ein koronarer Schmerz ebenfalls in der Mittellinie (5). Weitere Félle beschrei-
ben einen Schmerz, der von vorne nach hinten und dann von hinten nach vorne zieht (6). In
einer weiteren Variante zog der Schmerz in zwei parallelen Linien iiber den Kopf (7).
SchlieBlich gibt es auch Beschreibungen von Patienten, bei denen der Schmerz von nuchal
aus in andere Korperregionen als den Kopf zog, ansonsten aber die typischen Charakteristika
einer Epicrania fugax aufwies (8). SchlieBlich sind auch rein faziale Manifestationen einer

Epicrania fugax beschrieben worden (9,10).

Differentialdiagnose und Diagnostik

Wie bei eigentlich allen Kopfschmerzformen der Gruppe 4 sind auch fiir die Epicrania fugax
symptomatische Formen beschrieben worden, daher ist eine MRT zur Diagnostik obligat.
Dazu gehoren als Ursache: Meningeom der Schédelbasis (11); Wallenberg-Syndrom (12);
Kleinhirnabszess (13); Keloidnarbe nach einer lokalen Skalp-Operation als Ausgangspunkt
(14). Als Differentialdiagnosen einer Epicrania fugax miissen in Erwdgung gezogen werden:
primirer Miinzkopfschmerz; primérer stechender Kopfschmerz; SUNCT- und SUNA-
Syndrom; Trigeminusneuralgie und perikraniale Neuralgien oder Neuropathien. In Bezug auf
den primdren Miinzkopfschmerz gibt es Fallberichte, die von einem gleichzeitigen Auftreten
mit der Epicrania fugax berichten (15,16). AuBerdem wurde eine Fallserie publiziert, in der
Patienten einen linear ausgebreiteten fixierten Kopfschmerz hatten, der nicht paroxysmal auf-

trat, also eine Uberlappung aus Miinzkopfschmerz und Epicrania fugax darstellte (17).

Epidemiologie

Uber die bevolkerungsbezogene Hiufigkeit ist nichts bekannt. Bis heute sind 82 Fille nach
den Kriterien der ICHD-3 publiziert (2). Das weibliche Geschlecht iiberwiegt (1,6 zu 1). Das
Alter bei Beginn liegt zwischen 19 und 84 Jahren mit einem Mittelwert von 45 Jahren. Der
Zeitraum zwischen Erstmanifestation und Diagnosestellung schwankt zwischen 2 Tagen und

38 Jahren.
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Therapie

Zur Therapie existieren nur Fallberichte oder kleine Fallserien (2). Demnach war die lokale
Behandlung mit Botulinumtoxin an der Stelle des Schmerzursprungs héufig wirksam. Als
medikamentdse Therapieversuche sind in der Literatur beschrieben worden: Gabapentin; La-
motrigin; Pregabalin; Carbamazepin; Oxcarbazepin; Eslicarbazepin; Lacosamid; Levetirace-
tam; Amitriptylin; Duloxetin; Indometacin. Interventionell wurden als erfolgreich in Ein-
zelfallen beschrieben: Blockade des N. occipitalis major, des N. supraorbitalis oder des N.
auriculotemporalis; Steroidinjektionen in die Trochlearregion. Nach Analyse der publizierten
Félle sind nach Expertenkonsens am ehesten erfolgversprechend: lokale Injektion von Botuli-
numtoxin (z. B. Bis 50 E Onabotulinumtoxin A); Indometacin 3 x 50 mg; lokale Steroidinjek-

tion (z. B. 8§ mg Dexamethason).
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Tabelle 1: Liste der anderen primdren Kopfschmerzerkrankungen nach ICHD-3 mit den eng-
lischen Bezeichnungen, dem ICHD-3 Code und dem ICD-10 Code.

ICHD-3 Code Deutsche Bezeichnung Englische Bezeichnung ICD-10-Code
4.1 Primérer Hustenkopfschmerz primary cough headache (G44.803
4.2 Primérer Anstrengungskopfschmerz primary exercise headache G44.804
43 Primérer Sexualkopfschmerz primary headache associated with ~ G44.805
sexual activity
4.4 Primérer Donnerschlagkopfschmerz primary thunderclap headache G44.806
4.5 Kaltebedingter Kopfschmerz cold-stimulus headache
4.5.1 Kopfschmerz zuriickzufiihren auf  headache attribiuted to external G44.802
einen dufleren Kailtereiz application of a cold stimulus G44.8021
4.5.1 Kopfschmerz zuriickzufiihren auf  headache attributed to ingestion or G44.8022
Einnahme oder Inhalation eines inhalation of a cold stimulus
Kaltereizes
4.6 Kopfschmerz durch Einwirkung external-pressure headache G44.801
von Druck oder Zug auf den Kopf
4.6.1 Kopfschmerz durch dufleren Druck external-compression headache G44.8011
4.6.2 Kopfschmerz durch dufleren Zug  external-traction headache G44.8012
4.7 Primérer stechender Kopfschmerz primary stabbing headache G44.807
4.8 Miinzkopfschmerz nummular headache G44.808
4.9 Schlafgebundener Kopfschmerz hypnic headache G44.809
4.10 Neu aufgetretener tiglicher new daily persistent headache G44.8
anhaltender Kopfschmerz
A4.11 Epicrania fugax epicrania fugax -

Tabelle 2: Diagnostische Kriterien des primdren Hustenkopfschmerzes (Diagnose 4.1 der

ICHD-3).

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

B. Der Schmerz wird ausgelost durch Husten, Pressen und/oder ein anderes Valsalva-Mandver

und tritt ausschlieBlich in Verbindung damit auf
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C. Plotzlicher Beginn
D. Der Schmerz hilt 1 Sekunde bis 2 Stunden lang an
E. Nicht besser erkléart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

Tabelle 3: Diagnostische Kriterien des primdren Anstrengungskopfschmerzes (Diagnose 4.2

der ICHD-3).

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

B. Der Schmerz wird ausgeldst durch korperliche Anstrengung und tritt ausschlielich wih-
rend oder nach einer solchen auf

C. Dauer <48 Stunden

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

Tabelle 4: Diagnostische Kriterien des primdren Sexualkopfschmerzes (Diagnose 4.3 der

ICHD-3).

A. Mindestens 2 Schmerzepisoden im Kopf und/oder Hals, die die Kriterien B bis D erfiillen
B. Der Schmerz wird ausgeldst durch sexuelle Aktivitit und tritt ausschlieBlich wéhrend einer
solchen auf
C. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfiillt:

1. zunehmende Intensitdt mit zunehmender sexueller Erregung

2. schlagartige explosive Intensivierung unmittelbar vor dem oder beim Orgasmus
D. Schmerzdauer zwischen 1 Minute und 24 Stunden bei starker Intensitét und/oder bis zu 72
Stunden bei leichterer Intensitét

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

Tabelle 5: Diagnostische Kriterien des primdren Donnerschlagkopfschmerzes (Diagnose 4.4

der ICHD-3).
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A. Heftiger Kopfschmerz, der die Kriterien B und C erfiillt
B. Plétzlicher Beginn; die maximale Intensitét wird in <1 Minute erreicht
C. Dauer >5 Minuten

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

Tabelle 6. Diagnostische Kriterien fiir den Kopfschmerz zuriickzufiihren auf einen dufseren

Kdltereiz (Diagnose 4.5.1 der ICHD-3).

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

B. Der Schmerz wird ausgeldst durch einen duBerlichen Kiltereiz am Kopf und tritt aus-
schlieBlich wihrend eines solchen auf

C. Der Kopfschmerz legt sich innerhalb von 30 Minuten nach Beseitigung des Kaltereizes

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

Tabelle 7: Diagnostische Kriterien des Kopfschmerzes zurtickzufiihren auf Einnahme oder

Inhalation eines Kiltereizes (Diagnose 4.5.2 der ICHD-3).

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

B. Der Schmerz wird ausgeldst durch den Kontakt des Gaumens und/oder der Rachenhinter-
wand mit kalten Speisen oder Getrinken oder das Einatmen von kalter Luft und tritt unmittel-
bar danach auf

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

D. Nicht besser erkléart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.
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Tabelle 8: Diagnostische Kriterien des Kopfschmerzes durch dufseren Druck (Diagnose 4.6.1
der ICHD-3).

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

B. Der Schmerz wird ausgeldst durch anhaltenden &dufleren Druck auf die Stirn oder Kopfthaut
und tritt innerhalb 1 Stunde danach auf

C. Maximale Intensitit an der von der Druckeinwirkung von auflen betroffenen Stelle

D. Der Kopfschmerz legt sich innerhalb von 1 Stunde nach Losen des duBerlichen Drucks

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

Tabelle 9: Diagnostische Kriterien des Kopfschmerzes durch dufseren Zug (Diagnose 4.6.2
der ICHD-3).

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

B. Der Schmerz wird ausgelost durch anhaltende Zugwirkung auf die Kopthaut und tritt aus-
schlieBlich wihrend einer solchen auf

C. Maximale Intensitét an der von der Zugwirkung betroffenen Stelle

D. Verschwindet innerhalb von 1 Stunde nach Entlastung von der Zugwirkung

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

Tabelle 10: Diagnostische Kriterien des primdren stechenden Kopfschmerzes (Diagnose 4.7

der ICHD-3).

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

B. Die einzelnen Stiche halten nur wenige Sekunden an

C. Die Stiche wiederholen sich mit einer unregelméaBigen Frequenz von einem Stich bis zu

vielen pro Tag
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D. Keine kranio-autonomen Symptome

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

Tabelle 11: Diagnostische Kriterien des Miinzkopfschmerzes (Diagnose 4.8 der ICHD-3).

A. Kontinuierlich vorhandener oder intermittierender Kopfschmerz, der Kriterium B erfiillt
B. Der Kopfschmerz wird ausschlieflich an einer bestimmten Stelle der Kopthaut wahrge-
nommen und weist alle der 4 folgenden Merkmale auf:

1. scharf umrissen

2. konstante GroBe und Form

3. rund oder elliptisch

4. 1 bis 6 cm Durchmesser

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

Tabelle 12: Diagnostische Kriterien des schlafgebundenen Kopfschmerzes (Diagnose 4.9 der
ICHD-3).

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

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

E. Keine kranio-autonomen Symptome und keine Unruhe

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

Tabelle 13: Diagnostische Kriterien des neu aufgetretenen tiglichen anhaltenden Kopf-
schmerzes (Diagnose 4.10 der ICHD-3).

A. Anhaltender Kopfschmerz, der die Kriterien B und C erfiillt
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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 erkléart durch eine andere ICHD-3-Diagnose.

Tabelle 14: Diagnostische Kriterien der Epicrania fugax (Diagnose A4.11 der ICHD-3).

A. Wiederkehrende stechende Kopfschmerzattacken, die 1 bis 10 Sekunden andauern und das
Kriterium B erfiillen

B. Attackenweiser Kopfschmerz, der sich in einer geraden Linie oder im Zickzack {iber eine
Kopfhiélfte zieht und dabei in den Versorgungsgebieten verschiedener Nerven beginnt und endet

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

Tabelle 15: Pragmatische Empfehlungen fiir die Therapie von Kopfschmerzen aus der Grup-
pe 4 der IHS-Klassifikation.

4.1 Primdrer Hustenkopfschmerz
Medikamentdse Prophylaxe
- Indometacin 25-200 mg pro Tag
- Acetazolamid 3 x 125 mg, steigerbar bis 3 x 200 mg pro Tag
- Liquordruckentlastung (ca. 40 ml)
- Methysergid 2 mg, Naproxen 550 mg pro Tag

4.2 Primdrer Anstrengungskopfschmerz
- Vermeidung von sportlicher Belastung in Hitze oder grof3er Hohe
- Aufwiérmen vor sportlicher Betédtigung, regelméfiges Training
- Gewichtsnormalisierung
- Indometacin 50-100 mg als Kurzzeitprophylaxe
Medikamentdse Prophylaxe:

- 1. Wahl: Indometacin 3 x 25-50 mg pro Tag
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- 2. Wahl: Propranolol 3 x 20-80 mg pro Tag, Flunarizin 10 mg pro Tag

4.3 Primdr Sexualkopfschmerz
- Vermeidung starker korperlicher Anstrengung wéhrend der sexuellen Aktivitit
- Indometacin 50-75 mg als Kurzzeitprophylaxe
Medikamentdse Prophylaxe
- Propranolol 3 x 20-80 mg pro Tag

4.4 primdrer Donnerschlagkopfschmerz
- Akutphase: sofortiger Ausschluss einer Subarachnoidalblutung mittels CCT und
Lumbalpunktion
- Akutphase: Schmerztherapie mit Paracetamol 3 x 500 mg, Metamizol 3 x 500 mg
oder Tramadol 3 x 200 mg (oder dhnliches Opioid) pro Tag
- Postakutphase: Therapie mit Nimodipin 30-60 mg alle 4 Stunden iiber 14 Tage

4.5 Kdltebedingter Kopfschmerz

- Keine Therapie notwendig

4.6 Kopfschmerz durch Einwirkung von Druck oder Zug auf den Kopf

- Keine Therapie notwendig

4.7 Primdrer stechender Kopfschmerz
Medikamentdse Prophylaxe:
- Indometacin 2 x 25-50 mg pro Tag

- alternativ versuchsweise Melatonin 3-12 mg abends oder Gabapentin 2 x 400 mg

4.8 Primdrer schlafgebundener Kopfschmerz
(Medikamentdse) Prophylaxe:
- Coffein vor dem Schlafen
- 1. Wahl: Lithium 300-600 mg pro Tag
- 2. Wahl: Indometacin 100-150 mg pro Tag

4.9 Miinzkopfschmerz

- Botulinumtoxin (z. B. OnabotulinumtoxinA bis 50 E lokal)
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- Gabapentin bis 3.600 mg pro Tag

4.10 Neu aufgetretener tiglicher anhaltender Kopfschmerz
- Topiramat bis 200 mg pro Tag
- Amitriptylin bis 150 mg pro Tag
- Botulinumtoxin (z. B. OnabotulinumtoxinA nach sogenanntem PREEMPT-Schema)

- Wiederholte Blockaden des N. occipitalis major

A4.11 Epicrania fugax
- OnabotulinumtoxinA

- Indometacin 3 x 50 mg
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