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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 durchgefihrt, die in einige Revisionen der

Kriterien auf Grundlage dieser wissenschaftlichen Ergebnisse mindeten.
Dies fluihrte zur Publikationen der endgultigen 3. Auflage der
Kopfschmerzklassifikation im Januar 2018. Bereits davor, aber

insbesondere danach folgte eine sehr detaillierter, professionell

unters tutzter Ubersetzungsprozess, der sich eng an den Originaltext hielt,
aber auch einige Besonderheiten der deutschen Sprache mit

bericksichtigte. Ich bin sehr stolz darauf, dass ich diesen Prozess
organisieren durfte, sodass nun ein fur den medizinischen und
wissenschatftlichen Gebrauch hilfreicher Text vorliegt.

Stefan Evers
Generalsekretér der International Headache Society
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Vorwort
Ich bin stolz darauf, im Namen des K lassifi kation skomitee s der
International en Kopfschmerzgesellschaft die 3. Auflage d er

International en Klassifikation von Kopfschmerz erkrankungen (ICHD -3)
prasentieren zu kbnnen

Diese folgt auf die Veroffentlichung der ICHD -3 beta 2013. Die Idee hinter
der B eta-Version war, vor der Vorlage der endgultigen ICHD -3 eine
weitere Validierung in der Praxis zu férdern , was gut funktioniert hat . Es
wurden mittle  rweile hervorragende Feldstudien verdéffentlicht, u. a. zur

Migr d&ne mit Aura, zum C luster kopfschmerz , zur idiopathi schen

intra kraniell en Druckerh6hung und zur Trigemin usneuralgi e. Es wurde
zum Beispiel dokumentiert, dass die im Anhang aufgefuhrten Kriterien far
eine Al.2 Migrane mit Aura den Kriterien fur eine 1.2 Migrane mit Aura im
Haupttext der ICHD -3 beta zur besseren Abgrenzung dieser Erkrankung

von transitorischen ischamischen Attacken tberlegen waren . Feldversuche
zu den neuen assoziierten Merkmalen unter Kriterium  C1 fir einen 3.
Cluster kopfschmerz , Gesichtsrétung und  ein Volleg efuhl ergaben, dass
diese nicht zur Diagnose beitrugen . Dementsprechend werden diese
Symptome nur in den Anhang zur ICHD -3 aufgenommen , wo sie zu
weiteren Untersuchungen einlad en. Dies sind Beispiele fur den
evidenzbasierten  Prozess der Klassifikation von Erkrankungen, der nun

das Grundprinzip bei allen kiinftigen Anderungen an der International en
Klassifi kation von Kopfschmerz erkrankungen darstellt.

Ein Grund fur die B eta-Version war, so unser e Vorstellung , dass in die
ICHD -3 die Verschliusselungen d er International en Klassifikation der
Krankheiten , 11 . Fassung (ICD -11) der Weltgesundheitsorganisation
(WHO) mit aufgenommen werden kdnnten , Sobald diese veroffentlicht
waren . Wir gin gen davon aus, dass die  ICD-11 2016 vorliegen wirde
leider jedoch gab es lange und unerwartete Verzégerungen, so dass die
endgultigen Verschlisselungen der Diagnosen noch immer nicht verfagbar
sind. Also mussen wir die ICHD -3 ohne sie veroffentlichen

Die ICHD -3 wird als 1. Ausgabe der Zeitschrift Cephalalgia 2018

veroffentlicht , exakt 30 Jahre nach der 1. Fassung der International en
Klassifi kation von Kopfschmerz erkrankungen , ICHD -1, wie wir sie heute
nennen . Diese 1. Fassung stitzte sich primar auf Exper tenmeinungen,
erwies jedoch nichtsdestotrotz in grof3en Teilen ihre Giiltigkeit . In die

ICHD -2, veréffentlicht 2004, wurde eine Reihe von Veranderungen
aufgenommen, die teils durch neue Erkenntnisse veranlasst und teils auf

mittlerweile revidierte Expertenme inungen zurickgingen . Neue
wissenschaftliche Erkenntnisse spielten bei den an der ICHD -3 beta
vorgenommenen  Anderungen eine vergleichsweise groRere Rolle , und alle

weiteren in die ICHD -3 aufgenommenen Neuerung en basieren auf



derartigen Erkenntnissen . Die K opfschmerzklassifikation stiitzt sich also
heute voll und ganz auf die Forschung und wird dies auch kinftig tun

Mit der Verdoffentlichung der ICHD -3 geht eine lange Reise zu Ende, die
2010 begann, doch auf das gegenwartige K omitee wartet auch in den
nachste n Jahren noch einiges an Arbeit . Die ICHD -3 beta wurde in viele
Sprachen tibersetzt, 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 weite re Ubersetzungen
herauskommen, so dass die ICHD -3 in allen g elaufig en und sogar in
vielen weniger gangig en 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 Fallbuch s. Und dann wird schlief3lich von
Prof. Timothy Steiner und Prof. Jes Olesen noch eine Brucke zwischen der
ICHD -3 und der ICD-11 der WHO hergestellt werden, sobald die
Verschlisselungen fur die ICD-11 zur Verfigung stehen

Wie sieht dann also die Zukunft der Kopfschmerzklassifikation aus ? Eine
Klassifi kation muss im Prinzip konservativ ausgerichtet sein . Sobald an
einer Klassifikation grof3ere Verdnderungen vorgenommen werden,

mussen alle vorangegangenen Untersuchungen , bei denen auf diese nun
geanderten Teile der Klassifikation zurtickgegriffen wurde, noch einmal
aufgegriffen werden . Medikamentenstudien zum Beispiel, d ie nach den
vorherigen diagnostischen Kriterien durchgefuhrt wurden, missen

wiederholt werden, falls sich bei den diagnosti schen Kriter ien gréf3ere
Veranderungen ergeben , da die P atient en, die unter die neue Diagnose
fallen, sich von denen unterscheiden wer den, die unter die vorherige
Diagnose fielen . Meine Hoffnung ist, dass die aktive n Feldstudien und die
wissenschaftliche Analyse, die fur die ICHD -3 vorgenommen wurden
weitergehen und es so ermdoglichen, 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
[l fur eine 1.3 chronische Migréane wurden in der Zeitschri  ft Cephalalgia
veroffentlicht, das Klassifikationsk omitee stimmte diesen Anderungen zu

und bat um ihre sofortige Anwendung , obwohl sie noch nicht in die
International e Klassifi kation von Kopfschmerz erkrankungen aufgenommen
worden waren, bevor Jahre spater die ICHD -3 beta erschien . Ein kinftiges

Kopfschmerzk lassifi kation skomitee sollte auf &hnl iche Weise in der Lage
sein, der Festlegung neuer oder Uberarbeiteter diagnostischer Kriterien

vor der Vero6ffentlichung der ICHD -4 zu zustimmen und diese zu
unterstutze n, 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 de n mit am schlechtesten klassifizierten
neurologischen Erkrankungen zu den bestklassifizierten . Wir haben diese
Dynamik 30 Jahre lang  beibehalten , und die Uberlegenheit unserer
Klassifi kation zeigte sich neulich im Rahmen der Arbeit des Komitees in
Genf am neurologischen Teilder ICD-11. Keine andere Fachrichtung
innerhalb d er Neurologie verfugt Uber eine derartige systemati sche
Klassifikation samt expliziten Diagnosekriterien fur jede Krankheitsentitat

I ch hoffe aufrichtig, dass sich diese Tradition in der Zukunft

aufrechterhalten lasst und dass die Kopfschmerzklassifikatio nsozur
Wegbereiterin fur die Klassifikation neurologi scher Erkrankungen
schlechthin wird

Jes Olesen

Vorsitzender des

Kopfschmerzk lassifi kation sk omitee s der
International en Kopfschmerzgesellschaft
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Vorwort der Prasidentin und Prasidenten der drei
deutschsprachigen Kopfschmerzgesellschaften
zur 3. Auflage

Im Januar 2018 wurde  die endgultige 3. Auflage der I nternationalen
Kopfschmerz klassifikation (ICHD -3) publiziert. Fur die DMKG war es eine
Selbstverstandlichkeit nun rasch fur 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 d ie Koordination der
Ubersetzung sar beiten und deren Publikation tuber nommen. Herrn  Prof. Dr.
Dr. Stefan Evers gebuhrt hierfir héchster Dank. Mit dem Prasidium der
DMKG wurde entschieden, die Hauptarbeit der Ubersetzung in die Hande

einer anerkannten Ubersetzerin zu legen. Frau Silvia Autenri eth wurde
damit beauftragt, den englischen Originaltext ins Deutsche zu bringen und
dabei die deutsche Nomenklatur der 2. Auflage zu bericksichtigen. Fur

die Orthographie der medizinischen Fachausdrticke 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

Forderreuther. Ubergeordnetes Ziel war basierend auf de r 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 méglich  Gbernommen, um eine sprachliche
Kontinuitat zu gewahrleisten. Es wurde aber auch entschieden, neben der
deutschen Nomenklatur ~ zugleich die inzwischen vieler orts etablierte n
Anglizismen zu nennenund international wie national et ablierte
Abkurzungen, 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, Osterreic h und
der Schweiz gemeinsam fur 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 fir die deutsche Uber setzung liegt bei der DMKG, die auch
die Kosten fiir die Ubersetzung tibernommen hat. Dem Thieme Verlag

danken wir dafiir, dass er fur die deutsche Ubersetzung ein Sonderheft

der Nervenheilkunde herausgeben hat und den Text in ein ansprechendes
Layout gebrach t hat.

Wir hoffen, dass die offizielle Ubersetzung der ICHD -3 weite Verbreitung
findet und lhnen die klinische und wissenschaftliche Arbeit erleichtert.
Dies umso mehr, alsdiei  m Vergleich zur 2. Auflage deutlich



umfassendere und zum Teil detailliert ere 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 v or allem auch neue Impulse fir wissenschaftliche Kopf - und
Gesichtsschmerzprojekte liefert.

Stefanie Forderreuther
Prasidentin der Deutschen Migréane und Kopfschmerzgesellschaft

Gregor Brdssner
Prasident der Osterreichischen Kopfschmerzgesellschaft

Andre as 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 benotigte fast drei Jahre. An ihr waren nicht nur die Mit glieder
des Klassifikationskomitees selbst beteiligt, sondern auch die vielen
Mitglieder der zwolf Subkomitees. Die Beratungen erfolgten offentlich, so
dass alle Entwurfe fur jeden zuganglich waren, der dies winschte. Im
Marz 1987 hatten wir ein zweitagige s Treffen Uber die
Kopfschmerzklassifikation durchgeftihrt, 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 d iskutiert. 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 missen in
folgenden Auflagen korrigier  t werden. Auch sollte darauf aufmerksam
gemacht werden, dass viele Teile der Arbeit wegen des Fehlens
hinlanglicher veroffentlichter Befunde auf der Erfahrung der im Komitee
arbeitenden Experten basieren. Es kann jedoch die Erwartung gedul3ert
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 beschaftig en,
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 fur 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 no  ch 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
Internatio  nalen Kopfschmerzgesellschaft

Jes Olesen
Vorsitzender des
Kopfschmerzklassifikationskomitees



Vorwort zur 2. Auflage

Klassifikationen von Erkrankungen und ihre diagnostischen Kriterien

werden von der arztlichen Gemeinde oftma Is 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 fi r Forschungszwecke akzeptiert. So
wurde die grof3e Welle der Triptanstudien mit Patienten durchgeftihrt, die
nach den Kriterien der  Internationalen Klassifikation von
Kopfschmerzerkrankungen diagnostiziert worden waren. Langsam,
aber sicher haben die Prinzip  ien der Klassifikation auch die klinische
Praxis verandert. Viel unnétige Fragen zur Einordnung von primaren
Kopfschmerzen werden in der Anamnese nicht mehr gestellt, wohingegen
neue Kriterien wie eine Verstarkung durch korperliche 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 Verfigung.

Als die erste Auflage der Internationalen Klassifikation von
Kopfschmerzerkrankung en veroffentlicht wurde, erwartete man, dass
eine zweite Auflage innerhalb von 5 Jahren folgen wirde, da gro3e Teile

eher auf der Meinung der Experten als auf vertffentlichten 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, e rschienen nur
langsam und waren nicht ausreichend, um eine vollstandig

evidenzbasierte Klassifikation zu erméglichen. Die Verbreitung der

englischen Fassung der ersten Auflage und ihre Ubersetzung in mehr als

20 verschiedene Sprachen dauerte langer als erw artet. Langsam mehrten
sich jedoch Vorschlage fir eine Revision und nosographisches Wissen

wuchs in dem Mal3e, dass es sinnvoll erschien, die Arbeiten fur 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 groRerer 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 personliche Qualifikation bertcksichtigt.
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Geographische Reprasentation und der Wunsch, Personen einzuschliel3en,
die konstruktive Kritik an der ersten Auflage geubt hatten, wurden ebenso
bertcksichtigt. Ich glaube sagen zu kdnnen, dass sich die Rekrutierung
nach diesen Prinzipien als erfolgreich erwiesen hat. Jedes Mitglied hat
lebhaftes Interesse gezeigt, war freimitig und hat gut argumentiert. Vor
dem Hintergrund der vom Komitee der erst en Auflage geleisteten
gewaltigen Arbeit wurde vom Komitee der zweiten Auflage Uber jeden
Aspekt der Kopfschmerzklassifikation offen debattiert. Aufgrund der
sorgfaltigen Arbeit und de  r vielen fruchtbaren Diskussionen brauchte die
zweite Auflage deutlich |  &nger als erwartet. Jeder einzelne Satz von
Kriterien, jede Nummer und jedes Wort wurden sorgfaltig abgewogen,
enorme Bemuhungen und Gedanken wurden in die vorliegende
Veroffentlichung eingebracht. Alle Meinungen jedes einzelnen Mitgliedes
konnten nicht be ricksichtigt werden, aber jedes Mitglied hatte einen
betrachtlichen Einfluss auf die Klassifikation.

Fur jeden Bereich der Medizin ist es wichtig, eine allgemein akzeptierte
Klassifikation zu haben, die weltweit genutzt wird. Dies ist insbesondere

wichtig fir Kopfschmerzen als junges und sich noch entwickelndes
Forschungsgebiet, gibt es doch noch viele Vorurteile gegentiber
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 unterstutzen. Keine Zeitschrift
sollte eine Arbeit Uber Kopfschmerzen veroéffentlichen, 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 grof3e Bitte an

die Kopfschmerzforscher dieser Welt, diese zweite Auflage

wissenschatftlich zu Gberprufen. 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 aufgefuhrt, die im
Vergleich zu den offiziellen geteste t werden kdnnen.

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 tUbersetzt wird. Ich
hoffe auch, dass sie Gru  ndlage fur 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 Kopf schmerzpatienten 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 groRe Last auferlegt. Fir den Erfolg dieser Bemuhungen
ist es unerlasslich, dass Forscher und Kliniker ein einziges diagnostisches
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System nutzen und dass dieses System so prazise wie moglich ist. Auf
diesem Weg hat die erste Auflage der In ternationalen Klassifikation

von Kopfschmerzerkrankungen ein betrachtliches Stuck zuruckgelegt.
Diese zweite Auflage wird hoffentlich die Einheit noch weiter férdern, mit

der wir Kopfschmerzen weltweit klassifizieren, diagnostizieren und

behandeln.

Jes Ole sen
Vorsitzender des Kopfschmerzklassifikationskomitees der
Internationalen Kopfschmerzgesellschaft



Vorwort der Prasidenten der drei
deutschsprachigen Kopfschmerzgesellschaften
zur 2. Auflage

Mit der deutschen Ubersetzung der 2. Auflage d er 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 Migran  e- und Kopfschmerzgesellschaft, die
Osterreichische Kopfschmerzgesellschaft und die Schweizerische
Kopfwehgesellschaft das Copyright fur diese Ubersetzung iibernommen.
Alle Anfragen in Zusammenhang mit der deutschen Ubersetzung sind
jeweils an eine dieser d  rei zustandigen nationalen Fachgesellschaften zu
richten.

Die Hauptibersetzungsarbeit 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 gebihrt 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 Berlcksichtigung finden; in der Orthographie wurde der jliingsten
Rechtschreibreform nach dem Duden gefolgt. Ziel war es auch, die
diagnostischen Begriffe der ersten Auflage so weit wie mdglich zu
ubernehmen, d.h. keine unnétigen Anderungen einzufiihren. Anderungen
der originalen englis  chen 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
Kopfschmerzfor schung, die letztlich ja wiederum diesen Patientinnen und
Patienten nutzen soll.
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Dem Schattauer Verlag sei flr seine unkomplizierte Kooperation und
Hilfsbereitschaft bei der Erstellung dieses Sonderhefts der
Nervenheilkunde gedankt.

Prof. Dr. G. Haag
Pras ident 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 Ubersetz ung der 2. Auflage
der Kopfschmerzklassifikation der International
Headache Society I Einleitung

Stefan Evers 1
Hartmut Gobel 2

1Klinik und Poliklinik fir Neurologie, Universitatsklinikum Munster
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 veroffentlicht, die sich direkt an der englischsprachigen
Originalfassung orientiert, die in der Zeitschrift Cephalalgia veroffentlicht
worden ist. In dieser Einleitung sollen die wichtigsten Aspekte, die b ei
dieser Ubersetzung eine Rolle gespielt haben, skizziert werden.

In der deutschen Fassung der Kopfschmerzklassifikation ist in

groRtmdglicher Ubereinstimmung mit dem englischsprachigen Originaltext
erarbeitet worden. Bei einigen Begriffen wurde auf deuts che
Umschreibungen zurtickgegriffen, die besser als eine wortliche

Ubersetzung des englischsprachigen Begriffs in der Lage sind, das
entsprechende Kopfschmerzsyndrom zu bezeichnen. An manchen Stellen
wurde dagegen die englischsprachige Originalbezeichnung b eibehalten
(insbesondere bei Akronymen), da sich keine adaquate deutschsprachige
Ubersetzung finden lieR. Im Aufbau wurde keine Anderung im Vergleich

zur Originalversion vorgenommen.

Das grundsétzliche Ziel der Klassifikation ist es, diagnostische

Bezeichn ungen und explizite Kriterien zur Verfiigung zu stellen, mit denen
international verbindlich eindeutige Diagnosen formuliert werden kénnen

und mit denen die Kopfschmerzforschung maglichst 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 ori entiert. Auch die
deutschsprachige Ubersetzung hat diesen Grundprinzipien der
Klassifikation Rechnung getragen. Dies macht eine sorgféltige
Formulierung der Kriterien umso wichtiger, da die Diagnosestellung
entscheidend von den Angaben der Patienten und ni cht 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 Erkrankun g, auf die die
Kopfschmerzen zurtickgefuhrt werden kdnnen).

Wie auch in der ersten Fassung teilt die Uberarbeitete Klassifikation in

priméare und sekundére Kopfschmerzformen ein. Die sprachliche

Unter teilung in idiopathische und symptomatische Kopfschmerzen wurde
aufgegeben zugunsten einer konsequenten Verwendung der

Bezeichnungen priméar versus sekundar. Dem ist in der deutschsprachigen
Ubersetzung gefolgt worden. Die sekundéren Kopfschmerzen werden in

der englischsprachigen Version als Aattributed to i bezeic hnet; dies l6st die
Formulierung Aassociated with fi 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 m uss also uUber eine
einfache Assoziation (z.B. rein zeitlicher Natur) hinausgehen. In der
deutschsprachigen Fassung wird dies durch den Begriff Azuriickzufiihren
auf i zum Ausdruck gebracht. Damit ist gemeint, dass eine direktionale
Beziehung zwischen Kopfschm  erzsymptom und zugrundeliegender
Erkrankung, Stérung oder Bedingung vorliegen muss. Bei den meisten
sekundaren Kopfschmerzen ist die ursachliche Verknupfung zwischen

einer durch die klinischen oder durch die weiterfihrenden
Untersuchungsergebnisse fassbare n Erkrankung und den bestehenden
Kopfschmerzen ausreichend gut nachgewiesen. Die Ubersetzer und die
herausgebenden Fachgesellschaften sind sich dartiber im Klaren, dass die
Formulierung ?zurtickzufuhren auf" im klinischen Alltag umstandlich und
manchmal weni g praktikabel ist. Formulierungen wie Aaufgrund f oder
Abedingt durch f, die im klinischen Alltag verwendet werden mégen, sind

aber weniger geeignet, die Intention des englischsprachigen

Originaltextes wiederzugeben.

In der Strukturierung der einzelnen Kapit el wurden als neue Gruppe die
Kopfschmerzen eingefuhrt, die auf eine psychiatrische Stérung
zuruickzufuhren sind. Die Definition der psychiatrischen Stdrung folgt

dabei dem DSMIV und nicht dem sonst in Deutschland tblichen ICD10.

Die Gesichtsneuralgien und zentralen Ursachen von Kopfschmerzen sind
in einen eigenstandigen dritten Abschnitt Gbernommen worden und nicht
mehr Teil der sekundéaren bzw. symptomatischen Kopfschmerzen.

AulRerdem wurde neu ein Anhang formuliert, in dem zum einen
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Kopfschmerzdiagnosen tlbe  rnommen worden sind, die zwar in der ersten
Fassung der Klassifikation verzeichnet waren, fir deren Entitat es aber
nicht gentigend wissenschatftliche Belege gibt. Zum anderen finden sich
darin Kopfschmerzdiagnosen, fur die es noch nicht gentigend

wissenschaf tliche Evidenz gibt, die aber méglicherweise in einer
zukunftigen Klassifikation zu bertcksichtigen sind. Au3erdem werden
alternative diagnostische Kriterien vorgestellt, die vor allem fur
Forschungszwecke gedacht sind.

Die IHS stellt das Copyright der Ube rsetzung ihren jeweiligen nationalen
Mitgliedsgesellschaften zur Verfiigung. Die Deutsche Migrane - und
Kopfschmerzgesellschaft (DMKG) hat dies fur Deutschland tibernommen.

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 d ie anderen
medizinischen Fachgesellschaften sich an dieser Ubersetzung orientieren
werden. Nicht zuletzt dafir ist eine Synopsis mit dem ICD10 ebenfalls
Bestandteil der Klassifikation.

Die vollstandige Ubersetzung der englischsprachigen Originalversion

erf olgte durch Dr. Katja Heinze -Kuhn und Dr. Axel Heinze aus der
Schmerzklinik Kiel und Leitung von Prof. Dr. H. Gobel, der auch Mitglied

des Klassifikationskomitees der IHS ist. Die Hintergriinde verschiedener
Formulierungen, deren Zielrichtung und die Konsen sbildung wahrend der
insgesamt vierjahrigen Arbeit des Klassifikationskomitees konnten

dadurch bei der deutschen Ubersetzung zusatzlich beriicksichtigt werden.

Diese immense Arbeitsleistung hat erst die deutschsprachige

Veréffentlichung unmittelbar nach der englischsprachigen Erstpublikation
ermdglicht.

Von der DMKG wurde PD Dr. Dr. S. Evers beauftragt, die notwendigen
organisatorischen Voraussetzungen flr eine endgultige Publikation zu
schaffen. Der abschlieRende Text der Ubersetzung ist in den zustandigen
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 Bearbe iter der deutschsprachigen
Version nur anschlie3en. Zusatzlich seien hier aber auch diejenigen

Personen genannt, die zur Publikation der deutschsprachigen Ubersetzung
beigetragen haben. Hierzu gehoren Prof. Dr. D. Soyka, der als ehemaliger
Prasident der DM KG, als Ehrenprasident der IHS und als Herausgeber der
Nervenheilkunde dem Projekt seine volle Unterstiitzung gegeben hat. Der
Schattauer -Verlag, namentlich Frau S. Friedel, hat das Projekt sehr



kooperativ begleitet und eine Publikation innerhalb kirzester
gemacht.

Korrespondenzadresse:

PD Dr. med. Dr. phil. Stefan Evers
Klinik und Poliklinik fir Neurologie
Universitatsklinikum Munster
Albert - Schweitzer -Str. 33
48129 Minster

Tel. +49 -251-8348016

Fax +49 -251-8348181

Email everss@uni -muenster.de

Zeit moglich
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Anleitung zum Gebrauch der Klassifikation

Dieses umfassende Werk ist nicht zum Auswendiglernen  gedach t. 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 konsultier twerd en

kann . Auf diese Weise wird man Stlck fur Stick die diagnostischen

Kriterien fur eine 1.1 Migrane ohne Aura , eine 1.2 Migrane mit Aura , die
wichtigsten Subtypen des 2. Kopfschmerzesv om Spannungstyp und des
3.1 Clusterkopfschmerzes sowie einiger anderen Kopfschmerztypen
kennenlernen. Die tUbrigen Kopfschmerztypen wird man immer

nachschlagen missen. Im klinischen Alltag wird sich die Klassifikation
etwa bei einer eindeutigen Migrane oder einem eindeutigen Kopfschmerz
vom Spannungstyp  erlbrigen . Nitzlich ist sie aber stets dann , wenn die
Diagnose unsicherist.  Unentbehrlich ist die Klassifikation f ar
wissenschaftliche Zwecke. Jeder Patient, der in ein Studienprojekt

aufgenommen werden soll |, sei es in eine Medikamenten  studie, eine
pathophysiologi sche Untersuchung oder eine Studie zur Biochemie von
Kopfschmerzen, muss  bestimmte diagnostische Kriterien erfullen.

1. Die Klassifikation ist hierarchisch gegliedert und der Anwender muss
im Einzelfall selbst entscheiden, wie detailliert seine Diagnose
ausfallen soll i von d er ersten Stelle bis zur flinften. Die erste Stelle
bietet eine grobe Einordnung des Kopfschmerzes in eine bestimmte
Diagnose kategorie . Handeltes sichz. B.umeine1l. Migrdne , 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
Allgemein mediziners werden in der Regel nur Diagnosen bendtigt
werden, die auf die 1. oder 2. Stelle e xakt sind , wahrend spezielle
Fachp raxen oder Kopfschmerzzentren Diagnosen auf der Ebene der
4. oder 5. Stelle verwenden werden.

2. Die Patienten erhal ten 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 besteh  ende Kopfschmerztyp  muss
diagnostiziert und kodiert werden. So erhalten schwer betroffene
Patienten eines spezialisierten Kopfschmerzzentrums haufig drei
Diagnosen: 1.1  Migrane ohne Aura , 1.2 Migrédne mit Aura und 8.2
Kopfschmerze n zurickzufuhren auf einen
Medikamentenlibergebrauch
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Falls ein Patient mehr als eine Diagnose erhalt, sollten diese in der
Reihenfolge ihrer Bedeutung fur den Patienten aufgelistet werden.

Falls der Kopfschmerz eines Patienten die diagnostischen Kriterien fur
zwei verschiedene Kopfschmerzentitaten erfillt, sollten alle

verfugbaren Informationen hinzugezogen werden, um zu

entscheiden, welche der beiden Diagnosen die tatséachliche oder

zumindest wahrscheinlichere ist. Von Interesse kann der Verlauf der
Kopfsch merzerkrankung 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 bertcksichtigt

werden. Sind die Kriterien ei ner 1. Migrane , eines 2. Kopfschmerzes
vom Spannungstyp , einer 3. trigemino -autonomen
Kopfschmerzerkrankung  oder einer ihrer ~ Subtypen vollstandig erfullt,
stech en diese Diagnosen immer die am Ende der betreffenden Kapitel
angefiuihrten wahrscheinlichen diagn ostischen Kategorien. Falls ein
Patient z.B. einen Kopfschmerz aufweist, der sowohl die Kriterien fir

eine 1.5 wabhrscheinliche Migrane  als auch fir 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

erfillen kénnen. In diesem Fall sollten zwei Diagnosen vergeben

werden.

Um eine Kop fschmerzdiagnose zu erhalten, muss der Patient in
vielen Féllen bereits eine bestimmte Anzahl an Attacken (oder Tagen)
mit diesem Kopfschmerz gehabt haben. Die genaue Anzahl ist fir
jeden Kopfschmerztyp bzw. -subtyp in den diagnostischen Kriterien
definier t. 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 an deren findet sich eine Auflistung von
Punkten, von denen eine bestimmte Anzahl erfullt sein muss, z.B.
zwei von vier Charakteristika.

Ein vollstandiger Kriterien  katalog findet sich bei einigen
Kopfschmerzformen nur bis zur Ebene der ersten oder zweiten Ste lle.
Die diagnostischen Kriterien der dritten, vierten und gelegentlich

funften Stelle fordern dann als Kriterium A, dass die Kriterien der

Ebenen 1 und/oder 2 erfillt sind, um ab Kriterium B die weiteren

Kriterien zu spezifizieren, die erfillt sein mussen

Die Frequenz primarer Kopfschmerzen kann von einer Attacke in
einem oder zwei Jahren bis zum taglichen Auftreten variieren. Auch
die Intensitdt der Kopfschmerzen kann sehr unterschiedlich sein. Die



10.

11.

28

Internationale Klassifikation von Kopfschmerzerkrankunge n, 3.
Auflage bietet keine grundsatzlich e Mdglichkeit, die Frequenz oder
Intensitat der Kopfschmerzen zu kodieren, empfiehlt aber, dass
Frequenz und Intensitat im freien Text spezifiziert werden.

Primarer und/oder sekundarer Kopfschmerz . Trittein 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 priméarer Kopfschmerz in engem
zeitlichen Zusammenhang zu einer bekannten Kopfschmerzursache
chronisch wird , sollte d er Patient die Diagnose des vorbestehenden
primaren Kopfschmerzes  wie auch die des sekundéaren
Kopfschmerzes erhalten . Wenn sich ein vorbestehender prim arer
Kopfschmerz in en gem zeitlichem Zusammenhang zu einer
bekannt en Kopfschmerzursache deutlich verschlechtert
(Ublicherweise definiert als eine mindestens zwei fache Steigerung der
Haufigkeit und/oder  Intensitat ), sollte sowohl die  Diagnose des
vorbestehenden primaren Kopfschm erzes als auch die des
sekundaren Kopfschmerzes vergeben werden, sofern gute Hinweise
darauf bestehen, dass die verdachtigte Stérung Kopfschmerzen
hervorruf en kann.

Das letzte Kriterium fir fast alle Kopfschmerzerkrankungen lautet:
"Nicht besser erklart du  rch eine andere ICHD -3-Diagnose 0 Die
Bericksichtigung anderer moglicher Diagnosen (die

Differenzial diagnos e) ist routine mafig Bestandteil der klinischen
Diagnostik . Wenn ein Kopfschmerz die Kriterien fir eine bestimmte
Kopfschmerzerkrankung zu erfullen sc heint, erinnert dieses letzte
Kriterium daran, immer andere Diagnosen in Betracht zu ziehen, die
den Kopfschmerz besser erklaren kénnten

Dies gilt vor allem fir die Beurteilung, ob ein sekundarer oder ein

priméarer Kopfschmerz vorliegt . Es kann auch fur al  ternative
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 seine r Ursache (z.B. Dissektion ).

Viele Patient en, die die diagnostischen Kriterien einer

Kopfschmerz erkrankung erflll en, kenn en in der Regel auch &hnliche
Kopfschmerzen, die die Kriterien nicht ganz erfillen. Dies kann u.a.

auf eine Behandlung zurtickzufihren sein, aber auch auf die

Unfahigkeit, Symptome ge  nau 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 koénnen. Die weniger typischen Attacken
kénnen dann bei der Beschreibung der Attackenhaufigkeit mitgezahlt
werden.

Falls der Verdacht besteht, dass ein Patient mehr als nur eine n
Kopfschmerz oder eine  Kopfschmerzform aufweist, ist das Fihren
eines diagn ostischen Kopfschmerzkalenders unbedingt

empfehlenswert, in dem fur jede Kopfschmerzepisode die wichtigsten
Merkmale vermerkt werden. Es konnte gezeigt werden, dass
Kopfschmerzkalender die diagnostische Genauigkeit erhéhen und

auch eine genauere Beurteilun g des Medikamentenkonsums

erlauben. Schlie3lich hilit d  ieses Tagebuch, die genaue H&aufigkeit von
zwei oder mehr verschiedenen Kopfschmerzformen oder -subtypen
zu beurteilen , und es erleichtert dem Patienten, zwischen den
verschiedenen Kopfschmerzformen, z. B. einer Migréane ohne Aura
und einem episodischen Kopfschmerz vom Spannungstyp, zu
unterscheiden

In jedem Kapitel zu sekund&ren Kopfschmerzen werden die am

besten bekannten und anerkannten Ursachen erwéhnt und

entsprechende Kriterien aufgefihrt. In vielen Kapiteln gibt es jedoch
eine schier unendliche Zahl an mdglichen Ursachen, so z.B. bei 9.
Kopfschmerzen zurtickzufihren auf eine Infektion . Um hier sehr
lange Ursachenlisten zu vermeiden, sind nur die wichtigsten erwéahnt.

Bei diesem Beispiel werden seltene re ursachliche Infektionen der
Diagnose 9.2.3 Kopfschmerzen zurtickzufihren auf eine andere
systemische Infektion  zugeordnet. Dasselbe System wird auch in
anderen Kapiteln mit sekundéaren Kopfschmerzen angewandt

Die diagnosti schen Kriterien fur sekundéare

Kop fschmerzerkrankungen fordern nicht mehr die R emission o der
deutliche Besserung der urséchlichen Grunderkrankung, bevor die
Kopfschmerzdiagnose gestellt werden kann . Die diagnosti schen
Kriterien der ICHD -3 konnen bereits bei Auftreten des Kopfschmerzes
oder unmittelbar nach Bestatigung der Grunderkrankung angewandt
werden . Kriterium Aist das Vorliegen des Kopfschmerzes ; Kriterium
B ist das Vorliegen der ursachlichen Stérung ; Kriterium Cist der
Nachweis des urséchlichen 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 tblicherweise weitere
ursachliche Nachweise erforderlich sind . In all en Fallen muss das
letzte Kriterium gepruft werden : ANicht besser erklart durch eine
andere ICHD -3-Diagnose f.
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In einigen Féallen von  sekundaren Kopfschmerzen , der 5.2
anhaltender Kopfschmerz zurtckzufuhren auf eine traumatische
Verletzung des Kopfes  ist hier ein gutes Beispiel , wird das Auftreten
von anhaltenden Kopfschmerz type n oder -subtypen anerkannt ; das
heil3t, ein Kopfschmerz, fir den zunachst eine andere Stérung

ursachlich war, verschwindet nicht, nachdem diese Erkrankung nicht

mehr vorliegt . In solchen Fallen verandert sich di e Diagnose nach
einem spezifizierten Zeitraum (bei diesem Beispiel 3 Monate) vom
akuten Typ (d.h. 5.1 akuter Kopfschmerz zurtckzufihren auf eine
traumatische Verletzung des Kopfes ) zum anhaltend en Typ (5.2
anhaltend er Kopfschmerz zurtckzufuhren auf einetr  aumatische
Verletzung des Kopfes ). Der Nachweis ein es ursachlichen
Zusammenhangs hangtvon der ehemaligen Erfillung der Kriterien
fur 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 wissenschaftliche n Erforschung
ursachlicher Zusammenhénge und Ermittlung besserer diagnostischer
Kriterien anreg en.

Der Anhang ist zu Forschung szwecken beigefugt . Er hilft klinischen
Wissenschaftlern, seltene Krankheitsentitaten fur eine spatere
Einbeziehung in (o der in einigen Féllen einen Ausschluss aus) dem
Hauptteil der Klassifikation zu untersuchen . Die meisten D iagnose n
und diagnosti schen Kriterienim Anhang sind entweder neu oder

Alternative n 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 geldscht werden,

sofern kein diesbezuglicher Nachweis erbracht wird



Klassifi kation

ICHD -3
Code

1.

11

1.2

121
12.11
12.1.2

1.2.2

1.2.3
1.23.1

123.1.1
1.23.1.2
1.2.3.1.3
12314
1.2.3.2
12. 4

1.3

1.4

1.4.1
1.4.2
14.3
1.4.4

1.5

1.51
1.5.2

1.6

16.1
16.1.1
16.1.2

1.6.2

1.6.3

211

Diagnos e

Migr &ne
Migr &ne ohne Aura

Migr ane mit Aura

Migrane mit typischer Aura
Typische Aura mit Kopfschmerz
Typische Aura ohne Kopfschmerz
Migrane mit Hirnstammaura
Hemiplegi sche Migr &ne
Familidre hemiplegische Migrane (FHM)
Familiare hemiplegische Migréane Typ 1l (FHM1)
Familiare hemiplegische Migréne Typ 2 (FHM2)
Familiare hemiplegische Migréane Typ 3 (FHM3)
Famili are hemiplegi sche Migrane, andere Gen loci
Sporadi sche hemiplegische Migrdne  (SHM)
Retinal e Migr éne

Chroni sche Migr ane

Migranek ompli kation en

Status migr &anosus

Anhaltend e Aura ohne Hirnin farkt

Migr &ndser |nfar kt

Epileptische r Anfall, durch Migrdneaura ge  trigger t

Wahrscheinliche Migr ane

Wahrscheinliche Migr @ne ohne Aura
Wahrscheinliche Migrane mit Aura

Episodi sche Syndrome , die mit einer Migrane
einherg ehen kdnnen

Rezidivierende gastrointestinale  Storungen
Zyklisches Erbrechen
Abdomin elle Migrane

Gutartiger paroxysmaler Schwindel

Gutartiger paroxysmal er Torti kollis

Kopfschmerz vom Spannungstyp

Selten auftre tender episodischer Kopfschmerz vom
Spannungstyp

Selten auftretender episodischer Kopfschmerz vom
Spannungstyp mit peri kraniell er

31



2.1.2

2.2

221

222

2.3
23.1

2.3.2

2.4
241

24.2

243

3.1

3.1.1
3.1.2

3.2

3.21
3.2.2

3.3
3.3.1

3.3.11
3.3.1.2

3.3.2

3.3.2.1
3.3.2.2

32

Schmerzempfindlichkeit

Selten auftretender episodischer Kopfschmerz vom
Spannungstyp ohne perikraniell e
Schmerze mpfindlichkeit

Haufig auftretender episodischer Kopfschmerz vom
Spannungstyp

Haufig auftretender episodischer Kopfschmerz vom
Spannungstyp mit peri  kraniell er
Schmerzempfindlichkeit

Haufig auftretender episodischer Kopfschmerz vom
Spannun gstyp ohne perikraniell e
Schmerzempfindlichkeit

Chronischer Kopfschmerz vom Spannungstyp

Chronischer Kopfschmerz vom Spannungstyp mit
peri kraniell er Schmerzempfindlichkeit

Chronischer Kopfschmerz vom Spannungstyp ohne
peri kraniell e Schme rzempfindlichkeit

Wahrscheinlicher Kopfschmerz vom Spannungstyp

Wahrscheinlicher  selten auftretender, episodischer
Kopfschmerz vom Spannungstyp

Wahrscheinlicher haufig auftretender episodischer
Kopfschmerz vom Spannungstyp

Wahrsch einlicher chronischer Kopfschmerz vom
Spannungstyp

Trigemin o-autonom e
Kopfschmerzerkrankungen (TA K)

Cluster kopfschmerz

Episodi scher Cluster kopfschmerz
Chroni scher Cluster kopfschmerz

Paroxysmal e Hemikrani e

Episodi sche parox ysmal e Hemi krani e
Chroni sche paroxysmal e Hemikranie

Short -lasting unilateral neuralgiform headache  attacks

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

Episodi sches SUNCT-Syndrom
Chroni sches SUNCT-Syndrom

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

Episodi sches SUNA-Syndrom
Chroni sches SUNA-Syndrom



3.4
3.5

3.5.1
3.5.2
3.5.3

3.5.4

4.1
41.1
4.2
42 .1

4.3
43 .1
4.4

4.5
45.1

45.2

45.3
4531

45.3.2

4.6

4.6.1
4.6.2
4.6.3

4.6.3.1

4.6.3.2
4.7
4.7 .1
4.8
4.8 .1
4.9

Hemicrania continua

Wahrscheinliche trigemino -autonome
Kopfschmerzerkrankung

Wahrscheinlicher  Cluster kopfschmerz

Wahrscheinliche paroxysmal e Hemikrani e

Wahrscheinliche Short -lasting unilateral neuralgiform
headache attacks

Wahrscheinliche Hemi crania continua

Andere primare Kopfschmerzen

Priméarer Hustenkopfschmerz

Wahrscheinlicher primarer Hustenkopfschmerz
Primarer Anstrengungskopfschmerz

Wahrscheinlicher priméarer

Anstrengungsk opfschmerz

Primarer Sexualk opfschm erz

Wahrscheinlicher priméarer Sexualk opfschmerz
Primarer Donnerschlagkopfschmerz

Kaltebedingter Kopfschmerz

Kopfschmerzen zurlickzufiihren auf einen &uf3eren
Kaltereiz

Kopfschmerzen zurtickzufihren auf Einnahme oder
Inhalation eines Kaltereizes

Wabhrscheinlicher kaltebedingter Kopfschmerz
Kopfschmerzen wahrscheinlich zurtickzufihren auf
einen auleren Kaltereiz
Kopfschmerzen wahrscheinlich zuriickzufiihren auf
Einnahme oder Inhalation eines Kéltereizes

Kopfschmerz durch Einwirkung von Druck oder Zug auf
den Kopf

Kopfschmerz durch auf3eren Druck
Kopfschmerz durch  aul3eren Zug

Wabhrscheinlicher Kopfschmerz durch  Einwirkung von

Druck oder Zug auf  den Kopf

Wahrscheinlicher Kopfschm  erz durch auf3eren
Druck

Wahrscheinlicher  Kopfschmerz durch &ufReren Zug

Primérer stechender Kopfschmerz
Wahrscheinlicher  primarer stechender Kopfschmerz
Munzkopfschmerz  (engl. Nummular headache)
Wabhrscheinlicher Munzkopfschm erz
Schlafgebundener Kopfschmerz (engl. Hypnic

33



49.1
4.10

410 .1

5.1

5.1.1

5.1.2

5.2

5.2.1

5.2.2

5.3

5.4

5.5

5.6

6.1

6.1.1
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headache)
Wahrscheinlicher  schlafgebundener Kopfschmerz

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

Wahrscheinlicher neu aufgetretener ta glicher
anhaltender Kopfschmerz

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

Akuter Kopfschmerz  zurlckzufiihren auf ein e
traumatische Verletzung des Kopfes

Akuter Kopfschmerz zuriickzufuhren auf e ine
mittlere oder schwere traumatische Verletzung des
Kopfes

Akuter Kopfschmerz zuriickzufihren auf ein e leichte
traumatische Verletzung des Kopf es

Anhaltend er Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine
traumatische Verletzung des Kopfes

Anhalte nder Kopfschmerz zurtickzufiihren auf ein e

mittlere oder schwere  traumatische Verletzung des
Kopf es

Anhaltend er Kopfschmerz zurtickzufiihren auf ein e

leichte traumatische Verletzung des Kopf es
Akuter Kopfschmerz  zuriickzufiihren auf ein HWS-
Beschleu nigungstrauma

Anhaltend er Kopfschmerz  zurtickzufiihren auf ein
HWS - Beschleunigungstrauma

Akuter Kopfschmerz  zurlickzufiihren auf eine
Kraniotomie

Anhaltend er Kopfschmerz  zurtckzufihren auf eine
Kraniotomie

Kopfschmerz zurtickzufihren auf Gefa Bstérungen
im Bereich des Kopfes und/ oder des Halses

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



6.1.1.1

6.1.1.2

6.1.2

6.2

6.2.1

6.2.2

6.2.3

6.2.4

6.3

6.3.1

6.3.2

6.3.3

6.3.4

6.3.5

6.4
6.4.1

6.4.2

6.4.3

6.5

6.5.1

6.5.1.1

6.5.1.2

Akute r Kopfschmerz zurtckzufihrena  uf einen
ischamischen Infarkt (zerebraler Infarkt)
Anhaltend er Kopfschmerz zurtickzufuhren auf
einen frihere nischamischen Infarkt (zerebraler
Infarkt)
Kopfschmerz zuriickzufihren auf eine transitorische
ischamische Attacke (TIA)

Kopfsch merz zurtickzufiihren auf eine nicht -
traumatische intra kraniell e Blutung
Akuter Kopfschmerz zurtickzufuihren auf eine nicht -

traumatische intrazerebrale Blutung
Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine nicht -
traumatische Subarachnoid alblutung (SAB)
Akuter Kopfschmerz zuriickzufihren auf ein nicht -
traumatische s akutes Subduralhdmatom (aSDH)
Anhaltend er Kopfschmerz zurtickzufiihren auf eine
frhere nicht -traumatische intra kraniell e Blutung

Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine nicht -rupturi erte
GefaRfehlbildung

Kopfschmerz zurtickzufiihren auf ein nicht -
rupturiertes sackformiges A neurysm a

Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine arterio -venose
Malformation (AVM)
Kopfschmerz zurlickzufiihren auf eine durale arterio -

vendse Fistel ( dAVF)

Kopfschmerz zurtickzufihren auf ein kaverntses
Angiom

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

Kopfschmerz zurlickzufiihren auf eine Arteriitis

Kopfschmer z zurtckzufiihren auf eine
Riesenzellarteriitis (RZA)

Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine priméare
Vaskulitis des ZNS
Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine sekundare
Vaskulitis des ZNS
Kopfschmerz zurlickzufiihren auf eine Storung der A.

carot is oder A. vertebralis

Kopf -, Gesichts - oder Halsschmerz zurtickzufiihren
auf eine Dissektion der A. carotis oder vertebralis
Akuter Kopf -, Gesichts - oder Halsschmerz
zurtckzufuhren auf eine arterielle Dissektion
Anhaltend er Kopf -, Gesichts - oder Halsschmerz
zurickzufuhren auf eine frihere arterielle



6.5.2

6.5.3

6.6

6.6.1

6.6.2

6.7

6.7.1

6.7.2
6.7.3

6.7.3.1

6.7.3.2

6.7.3.3

6.7.4

6.8

6.8.1

6.8.2

6.8.3

36

Dissektion
Kopfschmerz zurtickzufuhren auf  eine
Endarteriektomie
Kopfschmerz zurtickzufiihren auf eine Carotis - oder
Vertebralis - Angioplastie oder  Stentimplantation

Kopfs chmerz zurtckzufiihren auf eine
Hirnvenenerkrankung

Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine
Hirnvenenthrombose

Kopfschmerz zurlickzufiihren auf Stentimplantation
eines vendsen Hirnsinus

Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine sonstige akute
intra kr aniell e Stérung

Kopfschmerz zurtickzufiihren auf einen

intra kraniell en endarteriellen Eingriff
Kopfschmerz zurtickzufiihren auf Angiographie
Kopfschmerz zurtickzufihren auf ein reversibles

zerebrales Vasokonstriktionsyndrom (engl.
Reversibl e cerebral vasoconstriction syndrome -
RCVS)

Akute r Kopfschmerz zurtickzufiihren auf ein

reversibles zerebrales Vasokonstriktionsyndrom

(RCVS)

Akute r Kopfschmerz wahrscheinlich

zurlickzufiihren auf ein reversibles zerebrales

Vasokonstriktions yndrom (RCVS)

Anhaltend er Kopfschmerz zurickzufiihren auf ein

friheres reversibles zerebrales

Vasokonstriktionsyndrom (RCVS)
Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine arterielle

Dissektion

Kopfschmerz und/oder migraneartige Aura
zurtckzufihre n auf eine chronische intra kraniell e
Vaskulopathie

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

Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine mitochondriale
Enzephalopathie, Laktatazidose und Schlaganfall -
ahnlichen E pisode n (engl. m itochondrial
encephalopathy, lactic acidosis and stroke -like
episodes - MELAS)

Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine Moyamoya -



6.8.4

6.8.5

6.8.6

6.9

7.1

7.1.1

7.1.2

7.1.3

7.1. 4

7.2

7.2.1
7.2.2
7.2.3

7.3

7.3.1

7.3.2

7.3.3

7.3.4

7.3.5
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Angiopathie
Migraneartige Aura zurtckzufuhren auf eine
zerebrale Amyloidangiopathie
Kopfschmerz zurtickzufiihren auf ein retinales

Vaskulopathie -Syndrom mit zerebraler
Leukenzephalopathie  und systemischen
Manifestationen (engl. Retinal vasculopathy with
cerebral leukoencephalopathy and systemic
manifestations )
Kopfschmerz zuriickzufihren auf eine sonstige
genetisch bedingte Vaskulopathie

Kopfschmerz zurtickzufiihren auf einen
Hypo physeninfarkt

Kopfschmerz zurtickzufihren auf nichtvaskulare
intra kraniell e Stérungen

Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine
Liguordrucksteigerung

Kopfschmerz zurlickzufiihren auf eine id iopathische
intra kraniell e Hypertension (lIH)

Kopfsc hmerz zurtckzufiihren auf eine sekundare
Liquordrucksteigerung metabolischer, toxischer
oder hormoneller Genese

Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine sekundare
Liquordrucksteigerung infolge einer
Chromosomenstdrung

Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine sekundare
Liquordrucksteigerung bei Hydrozephalus

Kopfschmerz zurtickzufiihren auf einen
Liquorunterdruck

Postpunktioneller Kopfschmerz

Kopfschmerz bei Liquorfistel

Kopfschmerz zurtickzufihren auf ein spontanes
Liquorunterdruc  ksyndrom

Kopfschmerz zurtickzufihren auf nichtinfektiose
entzindliche Erkrankungen

Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine
Neurosarkoidose

Kopfschmerz zurlickzufiihren auf eine aseptische
(nichtinfektiose) Meningitis

Kopfschmerz zurickz ufihren auf eine andere nicht -
infektiose entzindliche Erkrankung

Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine lymphozytare
Hypophysitis

Syndrom der voribergehenden Kopfschmerzen mit



7.4

74.1

7.4.1.1

7.4.2

7.4.3

7.5

7.6

7.6.1
7.6.2

7.7

7.8

8.1

8.1.1
8.1.1.1

8.1.1.2

8.1.2

8.1.3
8.1.4
8.1.4.1
8.1.4.2
8.1.5
8.1.6
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neurologischen Defizite n und Liguorlymphozytose
(engl. Headache and neurological defic its with

cerebrospinal fluid lymphocytosis - HaNDL)
Kopfschmerz zuriickzufiihren auf ein intra kraniell es
Neoplasma
Kopfschmerz zurlickzufiihren auf ein intra kraniell es
Neoplasma
Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine Kolloid zyste

des dritten Hirnventrikels
Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine Meningeosis
carcinomatosa
Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine
hypothalamische oder hypophyséare Uber - oder
Unterfunktion

Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine intrathekale

Injektion

Kopfschmerz zurtickzufiihren auf einen
Anfall

Iktaler Kopfschmerz bei Epilepsie
Postiktaler Kopfschmerz

Kopfschmerz zurtickzufiihren auf eine Chiari -
Malformation Typ|  (CM1)

Kopfschmerz zurtickzufihren auf e ine andere
nichtvaskulare intra  kraniell e Stdérung

epileptischen

Kopfschmerz zuriickzufthren auf
eine Substanz oder deren Entzug

Kopfschmerz zurtickzufihren 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 Kohlenmonox id (CO)
Kopfschmerz induziert durch Alkohol
Sofortiger Kopfschmerz induziert durch Alkohol
Verzogerter Kopfschmerz induziert durch Alkohol
Kopfschmerz induziert durch Kokain
Kopfschmerz induziert durch Histamin



8.16 .1
8.1.6.2
8.1.7
8.1.7.1
8.1.7.2
8.1.8

8.1.9

8.110

8.1.11

8.2

8.2.1

8.2.2

8.2.3

8.2.3.1

8.2.3.2

8.23.2.1

8.2.3.3

8.2.4

8.2.5

8.2.6

8.2.7

8.2.8

8.3

8.3.1
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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
Verzogerter Kopfschmerz induziert durch CGRP
Kopfschmerz zurlickzufiihren auf einen akuten
Blutdruckanstieg durch eine exogene Substanz
Kopfschmerz zurtckzufiihren auf  den gelegentlichen
Gebrauch einer nicht gegen Kopfschmerz eingesetzten
Medikation
Kopfschmerz zurtickzufiihren auf  eine nicht gegen
Kopfschmerz eingesetzte Dauermedikation
Kopfschmerz zuriickzufiihren auf den Gebrauch oder
Exposition einer anderen Substanz

Kopfschmerz zurtickzufiihren auf einen
Medikamentenibergebrauch

Kopfschmerz zurlckzufihren auf  einen
Ergotamintbergebrauch
Kopfschmerz zurtckzufihren auf  einen

TriptanUbergebrauch
Kopfschmerz zurtickzufiihren auf
von Nicht -Opioid - Analgetika
Kopfschmerz zurtickzufuhren auf
von Paracetamol
Kopfschmerz zuriickzufiihren auf  einen Ubergebrauch
von nicht -steroidalen Antirheumatika (NSAR)
Kopfschmerz zurlckzufihren auf  einen
Ubergebrauch von Acetylsalicylsaure
Kopfschmerz zuriickzufihren auf  einen Ubergebrauch
von anderen Nicht -Opioid - Analgetika
Kopfschmerz zurickzufihren auf  einen
Opioidubergebrauch
Kopfschmerz zurtickzufiihren auf
von Schmerzmittelmischpraparaten
Kopfschmerz zuriickzufiinren auf ~ einen Ubergeb rauch
von Medikamenten aus mehreren Klassen, ohne
Ubergebrauch der Einzelsubstanzen
Kopfschmerz zurlickzufiuhren auf  einen unspezifizierte n
oder unbestatigte n Ubergebrauch von Medikamenten
aus mehreren Klassen
Kopfschmerz zurickzufihren auf
einer anderen Medikation

Kopfschmerz zurlickzufihren auf den Entzug einer
Substanz

Koffeinentzugskopfschmerz

einen Ubergebrauch

einen Ubergebrauch

einen Ubergebrauch

einen Ubergebrauch



8.3.2
8.3.3
8.3.4

9.11

9.1.1.1

9.1.1.2

9.1.1.3

9.1.2

9.1.2.1

9.1.2.2

9.13

9.1.3.1

9.1.3.2

9.14

9.2

9.21

9.21.1

9.21.2

9.2.2

9.221

Opioidentzugskopfschmerz

Ostrogenentzugskopfschmerz

Kopfschmerz zurlickzufiihren auf den Entzug ander er
dauerhaft eingenommener Substanzen

Kopfschmerz zuruckzufuihren auf eine Infektion

Kopfschmerz zurtickzufiihren auf eine intra kraniell e
Infektion

Kopfschmerz zurtickzufiihren auf eine bakterielle
Meningitis oder Meningoenzephalitis

Akuter Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine
bakterielle Meningitis  oder Meningoenzephalitis
Chroni scher Kopfschmerz zuriickzuftihren auf eine
bakterielle Meningitis  oder Meningoenzephalitis
Anhaltend er Kopfschmerz zurickzufiuhren auf eine
frihe re bakterielle Meningitis  oder
Meningoenzephalitis

Kopfschmerz zurtickzufiihren auf eine viral e
Meningitis oder Enzephalitis
Kopfschmerz zurtickzufiihren auf eine viral e
Meningitis
Kopfschmerz zurtickzufiihren auf eine viral e
Enzephaliti s
Kopfschmerz zurtickzufiihren auf eine intra kraniell e
Pilz- oder andere parasit are Infektion
Akuter Kopfschmerz zurtickzufiihren auf eine
intra kraniell e Pilz- oder andere parasitare
Infektion
Chroni scher Kopfschmerz zuriickzuftihren auf eine
intra kraniell e Pilz- oder andere parasit are
Infektion
Kopfschmerz zurtickzufiihren auf eine lokalisierte
Hirn infe ktion
Kopfschmerz zurtickzufiihren auf eine systemi sche
Infektion
Kopfschmerz zurtickzufiihren auf eine systemi sche
bakterie lle Infektion
Akute r Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine
systemi sche bakterielle Infektion
Chroni scher Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine
systemi sche bakterielle Infektion
Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine systemi sche
viral e Inf ektion
Akute r Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine

systemi sche viral e Infektion
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9.2.2.2

9.2.3

9.23.1

9.2.3.2

10.

10.1

10.1.1
10.1.2
10.1.3
10.14

10.2
10.3

10.3.1

10.3.2

10.3.3

10.3.4

10.3.5

10.4
10.5
10.6

10.7

Chroni scher Kopfschmerz zuriickzuftihren auf eine
systemi sche viral e Infektion
Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine andere
systemi sche Infektion
Akute r Kopfschmerz zurtckzufiihren auf eine
andere systemi sche Infektion
Chroni scher Kopfschmerz zuriickzuftihren auf eine

andere systemi sche Infektion

Kopfschmerz zurtickzufihren eine Storung der
Homoostase
Kopfschmerz zurtickzufiihren auf eine Hypoxie
und /o der Hyperkapnie
Hohenkopfschmerz

Kopfschmerz zurlickzufiihren auf eine Flugreise

Taucherkopfschmerz

Kopfschmerz zurtickzufiuhren auf ein Schlafapnoe
Syndrom

Dialysekopfschmerz

Kopfschmerz zurtickzufihr  en auf eine arterielle
Hypertonie

Kopfschmerz zurtickzufiihren auf ein
Phaochromozytom
Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine hypertensive
Krise ohne hypertensive Enzephalopathie
Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine hypertensive
Enzephalo pathie
Kopfschmerz zurlickzufiihren auf eine Pra eklampsie
oder Eklampsie
Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine autonome
Dys reflexie

Kopfschmerz zurtickzufiihren auf eine Hypothyreose
Kopfschmerz zuriickzufiihren auf Fasten

Kopfsch merz zurtckzufiihren auf eine kardiale
Erkrankung

Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine andere Storung
der Homoostase
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11.

111

11.2

11.2.1
11.2.2

11.2.3

11.3

1131

11.3.2

113. 3

11.3. 4
114

115

1151

11.5.2

11.6

11.7

11.8

11.9
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Kopf - oder Gesichtsschmerzen zurtickzufihren
auf Erkrankungen des Schédels sowie von Hals,
Augen, Ohren, Nase, Nebenhohlen, Zahnen,
Mund und anderen Gesichts - oder
Schadelstrukturen

Kopfschmerz zurtickzufihren auf Erkrankungen der
Schédelknochen

Kopfschmerz zuriickzufihren auf Erkrankungen des
Halses

Zervikogener Kopfschmerz

Kopfschmerz zuriickzufiihren auf ein e
retropharyngeale Tendinitis

Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine
kraniozervikale Dystonie

Kopfschmerz zurtickzufihren auf Erkrankungen der
Augen

Kopfschmerz zurtickzufihren auf ein akutes
Engwinkelglaukom

Kopfschmerz zurtickzufi  hren auf einen
Brechungsfehler

Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine entziindliche
Erkrankung des Auges

Trochlearis -Kopfschmerz

Kopfschmerz zurtickzufihren auf Erkrankungen der
Ohren

Kopfschmerz zuriickzufiihren auf Erkrankungen der
Nase oder der Nasennebenhdhlen

Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine akute
Rhinosinusitis
Kopfschmerz zurtickzufiihren auf eine chroni sche
oder rezidivierende Rhinosinusitis
Kopfschmerz zurtickzufiihren auf Erkrankungen der
Zahne

Kopfs chmerz zurtickzufiuhren auf Erkrankungen des
Kiefergelenkes

Kopf - oder Gesichtsschmerz zurickzufihren auf
Entziindungen des Ligamentum stylohyoideum

Kopf - oder Gesichtsschmerz zuriickzufihren auf andere
Erkrankungen des Schadels sowie von Hals, Aug en,
Ohren, Nase, Nebenhohlen, Zahnen, Mund oder
anderen Gesichts - oder Schadelstrukturen



12.

12.1

12.2

13.

13.1

13.1.1
13.1.1.1
13.1.1.11
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 .24

13.1.2.5

13.2

13.2.1
13.2.1.1
13.2.1.2

Kopfschmerz zurtickzufihren auf p sychiatri sche
Stdrungen

Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine
Somati sierungsstorung

Kopfschmerz zurtickzufiihren auf eine psychoti sche
Stbérung

Schmerzhafte Lasionen der Hirnnerven und
andere Gesichtsschmerzen

Schmerzen zurtickzufihren auf eine Lasion oder
Erkrankung des N. t rigeminus

Trigeminus neuralgi e
Klassische Trigeminusneuralgie

Klassische Trigeminusneuralgie , rein
paroxysmal

Klassische Trigeminusneuralgie mit
Dauerschmerz

Sekundare Trigeminusneuralgie
Trigeminusneuralgie zurtickzufihren auf
Multiple Sklerose
Trigeminusneuralgie zurickzu  fuhren auf eine
raumfordernde L&sion
Trigeminusneuralgie zuriickzufihren auf eine

andere Ursache
Idiopathische Trigeminusneuralgie

Idiopathische Trigeminusneuralgie , rein
paroxysmal

Idiopathische Trigeminusneura lgie mit
Dauerschmerz

Schmerzhafte Trigeminusneuropathie
Schmerzhafte Trigeminusneuropathie
zuruckzufihren auf Herpes zoster
Postherpetisch e Trigeminusn euralgie
Schmerzhafte posttraumatische

Trigeminusneuropathie
Schmerzhafte Trigeminusneuropathie
zuruckzufuhren auf eine andere Erkrankung
Idiopathische schmerzhafte
Trigeminusneuropathie

Schmerz zurickfiihren auf eine Lasion oder Erkrankung
des N. glossopharyngeus

Glossopharyngeusneuralgi e
Klassische Glossopharyngeusneuralgie
Sekundare Glossopharyngeusneuralgie
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13.2.1.3
13.2.2
13.2.2.1

13.2.2.2

13.3

13.3.1
13.3.1.1
13.3.1.2
13.3.1.3

13.3.2
13.3.21

13.3.2.2
13.3.2.3

13.3.2.4

13.4
135

13.6
13.7

13.8
13.9

13.10

13.11

13.12

13.13
13.13.1

13.13.2

Idiopathische Glossopharyngeusneuralgie
Schmerzhafte Glossopharyngeusneuropathie
Schmerzhafte Glossopharyngeusneuropathie
zurtckzufiih ren auf eine bekannte Ursache
Idiopathische schmerzhafte
Glossopharyngeusneuropathie

Schmerz zurickzufihren auf eine Lasion oder
Erkrankung des N. intermedius

Intermedius neuralgie
Klassische Intermediusneuralgie
Sekundare Intermediusneuralgie
Idiopathische Intermediusneuralgi e

Schmerzhafte Intermediusneur opath ie
Schmerzhafte Intermediusneur opath ie
zuruckzufuhren auf  einen Herpes zoster
Postherpetische Intermediusneuralgie
Schmerzhafte Intermediusneur opath ie
zurtckzufihren auf eine andere Erkrankung
Idiopathische schmerzhafte
Intermediusneur opath ie

Okzipitalisneuralgie

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

syndrome)
Schmerzhafte Optikusn  euritis

Kopfschmerz zurlickzufiihren auf eine ischamische

Lahmung des N. oculomotorius
Tolosa -Hunt - Syndrom

Paratrigeminales okulosympathisches (Raeder -)
Syndrom

Rezidivierende schmerzhafte ophthalmoplegische
Neuropathie

Syndro m des brennenden Mundes
mouth syndrome - BMS)

Anhaltend er idiopathischer Gesichtsschmerz
Persistent idiopathic facial pain - PIFP)

(engl. Burning

Zentraler neuropathischer Schmerz
Zentraler neuropathischer Schmerz zurtckzufthr
auf Multiple Sklerose  (MS)
Zentraler neuropathischer Schmerz nach Hirninfarkt
(engl. Central post stroke pain - CPSP)

(engl.

en
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14.

14.1
14.2

Al.

Al.l

Al.l1l
Al.1.2
Al1.1.3

Al.2

Al1.2.0.1
Al1.2.0.2
A1.2.0.3

Al.3

Al3.1
Al.3.2

Al4

Al1.4.5
Al.4.6

Al.6

Al.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
Migr &ne

Migr &ne ohne Aura

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

Migr &ne mit Aura

Rein menstruelle Migrane mi  t Aura
Menstruationsassoziierte Migrane mit Aura
Nicht menstruationsassoziierte Migrane mit Aura
Chroni sche Migrane (alternative Kriteri en)
Chroni sche Migr ane mit schmerzfreien Perioden
Chroni sche Migrane mit Dauer schmerz
Migranekomplikationen
Migraneaurastatus
Visual Snow
Episodische Syndrome, die potenziell mit Migrane
einhergehen
Infantile Koliken
Alternierende Hemiplegie des Kindesalters
Vestibul are Migr ane

Kopfschmerz vom Spannungstyp
Kriteri en)

(alternative

Trigemin o-autonom e Kopfschmerzerkrankungen
(TA K)

Cluster kopfschmerz (alternative Kriteri en)
Paroxysmal e Hemikranie (alternative Kriteri en)
SUNA-Syndrom (alternative Kriteri en)
Hemicrania continua (alternative Kriteri en)

Undifferen zierte 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

AG.

A6.10

AT.

A7.6

A7.6.3

Andere primare Kopfschmerzen

Epicrania fugax

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

Akuter Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine
traumatische Verletzung des Kopfes

Verzogert auftretender a  kuter Kopfschmerz
zurtckzufuhren auf eine mittelschwere oder
schwere traumatische Verletzung des Kopfes
Verzogert auftr etender a kuter Kopfschmerz
zurtckzufuhren auf eine leichte traumatische
Verletzung des Kopfes

Anhaltend er Kopfschmerz zurtickzufiuihren auf eine
traumatische Verletzung des Kopfes

Verzogert auftretender anhaltend er Kopfschmerz
zurtckzufuhren a uf eine mittelschwere oder
schwere traumatische Verletzung des Kopfes
Verzogert auftretender anhaltend er Kopfschmerz
zurtckzufuhren auf eine leichte traumatische
Verletzung des Kopfes

Kopfschmerz zurtckzufiihren auf einen
radio chirurgischen Eingriff am Gehirn

Akuter Kopfschmerz zuriickzufiihren auf ein anderes

Kopf - und/oder HWS -Trauma oder eine andere Kopf -

und/oder HWS -Verletzung

Anhaltend er Kopfschmerz zurtickzufiihren auf ein
anderes Kopf - und/oder HWS -Trauma oder eine
andere Kopf - und/oder HWS -Verletzung

Kopfschmerz zurtickzufihren auf Gefal3 stérungen
im Bereich des Kopfes und/ oder des Halses

Anhaltend er Kopfschmerz zurtickzufihren auf frihere
Gefal3storungen im Bereich des Kopfes und/ oder des
Halses

Kopfschmerz zuriic kzufuhren auf nicht vas kul are
intra kraniell e Stérungen

Kopfschmerz zurtickzufiihren auf einen epilepti schen

Anfall

Kopfschmerz nach Elektrokrampftherapie
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A7.9

A8.

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

All.

All1l.2

All.2.4

Al11.2.5
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Anhaltend er Kopfschmerz zurlickzufiihren auf eine
frihere nichtv askulare intra kraniell e Storung

Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine Substanz
oder deren Entzug
Anhaltend er Kopfschmerz zurtickzufihren auf friheren

Substanzgebrauch oder frihere Substanze xposition

Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine Infektion

Kopfschmerz zur Uckzufihren auf eine intra kraniell e
Infektion

Anhaltend er Kopfschmerz zurickzufiuhren auf eine
frihere intra kraniell e Pilz- oder andere parasit are
Infekt ion

Kopfschmerz zurtickzufiihren auf eine andere

raumfordernde infe kti6se Lasion
Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine HIV -Infektion

Kopfschmerz zurtickzufihren auf
der Homoostase

eine Storung

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

Kopfschmerz zuriickzufiihren auf
der Hom 6ostas e

Kopfschmerz zurtickzufiihren auf
Weltraum

Kopfschmerz zurtickzufiihren auf andere
metabolische oder systemische Stérungen

Anhaltend er Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine
frihere Stérung der Homoostase

eine andere Storung

einen Aufenthalt im

Kopf - oder Gesichtsschmerzen zurtickzufihren
auf Erkrankungen des Schadels sowie von Hals,
Augen, Ohren, Nase, Nebenhdhlen, Zdhnen,
Mund und anderen Gesichts - oder
Schadelstrukturen

Kopfschmerz zurlickzufihren auf Erkrankungen de S
Halses
Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine Radikulopathie
der oberen HWS
Kopfschmerz zurlickzufiihren auf
myofasziales Schmerzsyndrom

ein zervikales



Al11.3

Al11.3.5

All5

Al11.5.3

Al2.

Al12.3

Al2.4

Al12.5
Al2.6

Al12.7

Al12.8

Al12.9

A12.10

Kopfschmerz zuriickzufiihren auf Erkrankungen der
Augen
Kopfschmerz zuriickz  ufihren auf Heterophori e oder
Heterotropie

Kopfschmerz zuriickzufiihren auf Erkrankungen der
Nase oder der Nasennebenhdhlen

Kopfschmerz zuriickzufiihren auf Erkrankungen der
Nasenschleimhaut, der Nasenmuscheln oder der
Nasenscheidewand

Ko pfschmerz zurtckzufuhren auf psychiatri sche
Storungen

Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine
Somatisierungsstorung

Kopfschmerz zurtckzufiihren auf eine Stérung mit
Trennungsangst
Kopfschmerz zurtickzufiihren auf eine Panikstérung

Kopf schmerz zuruckzufuhren auf eine spezifische
Phobie

Kopfschmerz zurtckzufiihren auf eine soziale
Angststdérung (soziale Phobie )

Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine generalisierte
Angststérung
Kopfschmerz zurtickzufiihren auf eine posttrauma tische

Belastungsstérung  (PTBS)

Kopfschmerz zurlickzufiihren auf eine akute
Belastungsstorung
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TEIL EINS

PRIM ARER KOPFSCHMERZ

1. Migr ane

2. Kopfschmerz vom Spannungstyp

3. Trigemino -autonome Kopfschmerzerkrankungen
4. Andere primare Kopfschmerzen
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1. Migr éane
1.1 Migr &ne ohne Aura
1.2 Migr &ne mit Aura
1.2.1 Migr ane mit typi scher Aura
1.2.1.1 Typische Aura mit Kopfschmerz
1.2.1.2 Typische Aura ohne Kopfschmerz
1.2.2 Migrane mit Hirnstammaura
1.2.3 Hemiplegi sche Migr &ne
1.23.1 Familiare hemiple gische Migrane (FHM)
1.23.1.1 Familiare hemiplegische Migréne Typ 1 (FHM1)
1.2.3.1.2 Familiare hemiplegische Migréne Typ 2 (FHM2)
1.2.3.1.3 Familiare hemiplegische Migréne Typ 3 (FHM3)
1.2.3.1.4 Famili are hemiplegi sche Migrane, andere Genloci
1.2.3.2 Sporadi sche hemiplegische Migrane  (SHM)
1.2.4 Retinal e Migr éne
1.3 Chroni sche Migr ane
1.4 Migranek ompli kation en
14.1 Status migr anosus
1.4.2 Anhaltend e Aura ohne Hirninfarkt
143 Migr &ndser | nfar kt
14.4 Epileptische Anfélle , durch Migrédneaura ge  trigger t
15 Wahrscheinliche Migréane
15.1 Wahrscheinliche Migr @ne ohne Aura
15.2 Wabhrscheinliche Migrane mit Aura
1.6 Episodische Syndrome, die potenziell mit Migrane
einhergehen
1.6.1 Rezidivierende gastrointestinale Stérungen
16.1.1 Zyklisches E rbrechen
1.6.1.2 Abdominelle Migrane
1.6.2 Gutartiger paroxysmaler Schwindel
1.6.3 Gutartiger paroxysmal er Torti kollis

An anderer Stelle kodiert

Migr aneartige Kopfschmerzen als sekundare Folge einer anderen
Erkrankung (symptomati sche Migré&ne) werden a Is auf diese Erkrankung
zurtckzufihr ende sekundare Kopfschmerzen kodiert
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Allgemeiner Kommentar

Prim &arer und/ oder se kundarer Kopfschmerz ?

Fur migraneartige Kopfschmerzen gelten je nach den Umstanden drei
Regeln:

1. Tritt ein neuer Kopfschmerz mit de n Charakte ristika einer Migréane
erstmalig in engem zeitlichen Zusammenhang mit einer anderen
Erkrankung auf, die als Ursache von Kopfschmerzen angesehen wird
oder sonstige Kriterien erfullt, die fur diese Erkrankung als Ursache
sprechen , sollte der neue Kopfschmerz entsprechend der
ursachlichen Erkrankung als sekundarer Kopfschmerz kodiert
werden .

2. Wenn eine vorbestehende Migrane  in engem zeitlichen
Zusammenhang mit einer solchen Erkrankung, die als Ursache von
Kopfschmerzen angesehen wird, chroni sch wird, sollte der Patient
sowohl die Ausgangsd iagnose einer Migréane erhalten als auch die
Diagnose eines sekundaren Kopfschmerzes . Ein besonders wichtiges
Beispiel hierfurist 8.2 Kopfschmerz zurlickzuflihren auf einen
Medikamentenlibergebrauch  : bei vorliegendem
Medikamenteniib ergebrauch sollte  der Patient sowohl die Diagnose
einer Migrane (episodi sch oder chroni sch) als auch die D iagnos e 8.2
Kopfschmerz zurtickzufiihren auf einen Medi kamentenibergebrauch
erhalt en.

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

Einleitung

Die Migréne ist eine haufige, stark behindernde primare

Kopfschmerzerkrankung. Etliche epi demiologische Studien belegen ihre

hohe Pravalenz und die immensen sozio6konomischen und personlichen
Auswirkungen. In einer Studie zur globalen Krankheitslast (Global Burden
of Disease Survey 2010 , GBD2010) wurde diese als das weltweit
dritth&ufigste Kran  kheitsbild eingestuft . In der GBD2015 wurde ihr
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weltweit bei Mannern wie auch bei Frauen unter 50 Jahren der Rang der
dritthéchsten Ursache von Behinderungen zuerkannt

Die Migrane kann in zwei Haupt type n unterteilt werden: Die 1.1 Migrane
ohne A ura ist ein klinisches Syndrom , fur das ein typisches

Kopfschmerzbild und  die entsprechenden Begleiterscheinungen

chara kteri stisch sind . Die 1.2 Migrane mit Aura ist vornehmlich durch
voribergehende fokale neurologi sche Symptom e gekennzeichnet, die den

Kopfschmerzen meist vorangehen oder sie begleiten . Einige Patienten
berichten dartber hinaus tber eine Vorbotenphase, die den
Kopfschmerzen Stunden oder Tage vorausgehen kann , und/o der einer

Erholungs phase nach Verschwinden des Kopfschmerz es. Zu den
Symptomen der Vorbo ten - und Resolutionsphase zahlen H  yper - und
Hypo aktivit at, Depression, HeilRhunger auf bestimmte Nahrungsmittel ,
wiederholtes Gadhnen , Midigkeit und Nackensteifheit und/oder -
schmerzen .

Erflllt ein Pa tient die Kriterien fir mehr als einen Migrane typ bzw. -
subtyp , sollten diese alle diagnostiziert und kodiert werden . So sollte ein
Patient , der in der Regel  Attack en mit Aura aufweist, bei dem es aber

auch zu Migréneattacken ohne Aura kommt, unter 1.2 Migrane mit Aura
und 1.1 Migr ane ohne Aura kodiert werden. Da jedoch die diagnostischen
Kriterien fur 1.3 chroni sche Migrane Attacken aller Typen  und Subtypen
umfassen , ist fur episodische Migrane  subtypen eine zuséatzliche Kodierung
erforderlich

1.1 Migr &ne ohne Aura

Fraher verwendete Begriffe

Einfache Migrane ; Hemikrani e.

Beschreibung:

Wiederkehrende Kopfschmerzerkrankung, die sich in Attacken von 4 bis
72 Stunden Dauer manifestiert. Typische Kopfschmerzcharakteristika sind
einseitige Lokalisation, pulsierender Charakter, mafiige bis starke

Intensitat, Verstarkung du rch kdrperliche Routineaktivitdten und das
begleitende Auftreten von Ubelkeit und/oder Licht - und
Larmiberempfindlichkeit.



Diagnostische Kriterien:

A.
B.

C.

E.

Mindestens finf Attacken !, welche die Kriterien B bis D erfullen

Kopfschmerzattacken, die (unbehandelt oder erfolglos behandelt) 4

bis72 Stunden %3 anhalten

Der Kopfschmerz weist mindestens zwei der folgenden vier

Charakteristika auf:

1. einseitige Lokalisation

2. pulsierender Charakter

3. mittlere oder starke Schmerzintensitéat

4. Verstarkung durch korperliche Routineak tivitaten (z.B. Gehen
oder Treppensteigen) oder fuhrt zu deren Vermeidung

Wahrend des Kopfschmerzes besteht mindestens eines:

1. Ubelkeit und/oder Erbrechen

2. Photophobie und Phonophobie

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

Anmerkung:

1.

Die Differenzierung einer einmaligen oder von vereinzelte n
Migraneattacke n von symptomati schen migr anearti gen Attack en
kann schwierig sein . Daruber hinaus kann die Natur einer

einmaligen oder die von vereinzelten Attacken schwer zu erfassen

sein. Daher werde n mindestens funf  Attack en gefordert . Patienten,
die ansonsten die Kriterien fur 1.1 Migr ane ohne Aura erfillen, aber
bisher weniger als finf A ttack en erlitten haben, sollten unter 151
Wabhrscheinliche Migr @ne ohne A ura kodiert werden.

Schlaft ein P atient wahrend einer Migrane ein und erwacht
kopfschmerzfrei, gilt als Attacke ndauer die Zeit bis zum Erwachen

Bei Kindern und Jugendlichen (im Alter von unter 18 Jahren)
konnen Migrane attack en 2 bis 72 Stunden dauern (eine
unbehandelte Dauer von unter 2 Stunde n 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 entwicke It sich meist in
spaten Jugend - oder frihen Erwachsenenalter . Migr &ne kopfschmerzen

sind in der Regel frontotemporal lokalisiert . O kzipital e Kopfschmerzen sind
bei Kindern selten und erfordern besondere d iagnosti sche Vorsicht . Bei
einer Untergruppe von anso  nsten typischen P atient en ist der Schmerz im
Gesicht lokalisiert , in der Literatur ~ Afaziale Migrane fi genannt ; es findet
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sich kein Hinweis darauf, dass diese Patienten ein e eigene Untergruppe
von Migrane patient en bilden .

Die Prodromalsymptome  kdnnen Stunden oder ein bis zwei Tage vor den

sonstigen Symptomen einer Migréne attack e ohne Aura auftreten . Zu
ihnen zahlen diverse K ombination en von Maidigkeit ,
Konzentrationsschwierigkeiten , Nackensteifheit , Licht- und/oder

Gerauschempfindlichkeit , Ubelkeit , verschwomm enes Sehen , Gahnen und
Blasse . Die Postdromalsymptome , unter denen Miudigkeit und ein
Stimmungshoch oder  -tief am haufigsten sind, kénnen auf das
Verschwinden des Kopfschmerzes folgen und bis zu 48 Stunden anhalten ;
diese miussen noch grindlicher untersuch t werden .

Migr &ne attack en kénnen mit  krani o-autonomen Symptom en und mit
Symptom en einer kutanen A llodyni e verbunden sein

Bei kleinen Kindern lasst sich Licht - und Gerauschempfindlichkeit au S
ihrem Verhalten ableiten

Eine Minderheit (<10 %) von Frauen erleid et Migraneattacken in
Verbindung mit einem Grof3teil ihrer Menstruationszyklen ; die meisten
dieser A ttack en erfolgen ohne A ura. Attack en wahrend der M enstruation
sind tend enziell langer u nd von heftigerer Ubelkeit begleitet als Attacken
aul3erhalb des Menstr uationszyklus' . Die ICHD -3 bietet K riteri en an fur
eine Al.1.1 rein menstru elle Migrane ohne Aura, eine Al.1.2
menstruationsassoziierte Migrane ohne Aura und eine Al1.1.3 nicht -
menstru elle Migr &ne ohne A ura, jedoch ausschliel3lichim  Anhang , da
weiter Unklar heit dartber besteht, ob es sich um separate Entit aten
handelt . Zudem werden K riteri en fir eine A1.2.0.1 rein menstru elle
Migr dne mit Aura, eine Al.2.0.2 menstruationsassoziierte Migrane mit
Aura und eine A1.2.0.3 nicht -menstruationsassoziierte Migr &ne mit Aura
angeboten, um  zu einer besseren Charakterisierung dieser weniger

gangigen Subtypen anzuregen, sofern es sich um separate Entitaten
handelt .

Sehr haufig auftretende M igr &neattack en werden nun als 1.3 chronische
Migr ane hervorgehoben. Bestehtin Verbin dung mit diesen ein

Medikamenteniibergebrauch , sollten beide D iagnose n, 1.3 chronische
Migrane und 8.2 Kopfschmerz zuriickzuflhren auf einen
Medikamentenlibergebrauch, zur Anwendung kommen . 1.1 Migrane ohne
Aura ist die Erkrankung, die am anfalligsten dafur i st, bei zu haufigem

Gebrauch von symptomati scher Medikation zuzunehmen .

Der r egional e zerebral e Blutfluss zeigt wahrend Migraneattacken der
Kategorie 1.1 Migrane ohne Aura keine Veranderungen, die auf eine
Acortical spreading depression (CSD) fi hinweisen, a uch wenn
Veranderungen des Blutflusses im Hirnstamm ebenso auftreten kénnen

wie k orti kale Veranderungen als Folge der Schmerzaktivierung . Dies steht
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im Gegensatz zur  pathognomoni schen Aspreading oligaemia fibei 1.2

Migr ane mit A ura. W ahrend ein Grol3teil der Literatur zu dem Schluss
gelan gt, dass eine CSD bei 1.1 Migrane ohne Aura nicht auftritt,
widersprechen dem einige neuere Studien . Dariiber hinaus wurde die
Theorie aufgestellt, dass  bei 1.1 Migrane ohne Aura glial e Kalziumwellen
oder andere korti kale Phanomen e beteiligt sein konnten . Dagegen sind
die Boten mole kile Stick oxid (NO), Serotonin ( 5-Hydroxytryptamin ; 5-HT)
und Calcitonin -Gene-Related Peptide (CGRP) mit Sicherheit involv iert .
Galt dieses Krankheitsbild in der Vergangenheit noch als rein vaskular

bedingt , ruckte die Wichtigkeit der Sensibilisierung von Schmerz bahnen
und die Moglichkeit, dass A ttack en im Zentralnervensystem generiert

werden , in den letzten Jahrzehnten zunehmend in den Mittelpunkt des

Interesses . Zur gleichen Zeit sind die Verschaltun gen des

Migr aneschmerzes , das trigemino -vaskuldre System und diverse A spekte
der Neurotransmission peripher undim Nucleus caudatus n. trigemin i,
dem z entral en mesen zephali schen Hohlengrau und Thalamus aufgedeckt .
Hochgradig rezeptorspe zifische Akutmedi kationen, darunter die  5-HTigp -
Rezeptoragonist en (Triptan e), 5-HT1r Rezeptoragonist en und CGRP-
Rezeptorantagonist en haben ihre klinische Wirksamkeit bei der

Behandlung akuter Migrane  attack en bewiesen . Aufgrund ihrer hohen
Rezeptorspe zifitat erlaubt ihr ~ Wirk mechanism us neue Einsichten in die
pathophysiologischen Ablaufe der Migrane . Es ist heute unstrittig, dass

1.1 Migrane ohne Aura eine neurobiologi sche Erkrankungist . Sowohl die
klinische als auch die neurologische Grundlagenforschung erweitern unser

Wissen uber die Migranemechanismen derzeit mit zunehmender

Geschwindigkeit

1.2 Migr &ne mit A ura

Fraher verwendete Begriffe

Klassi sche Migrane; ophthalmi sche, hemipar &stheti sche, hemiplegi sche
oder aphasi sche Migréane; migraine accompagnée ; kompli zierte Migréane.

Beschreibung:

Wiederkehrende, fur Minuten anhaltende Attack en mit einseitigen,

komplett reversible n visu ellen, sensor ischen oder sonstig en Symptomen
des Zentralnervensystems, die sich in der Regel allmahlich entwickeln und
denen in der Regel Kopfschmerzen und damit verbundene

Migr anesymptom e folgen .
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Diagnostische Kriterien:

A. Mindestens zwei Attacken, die das Kriterium B und C erflllen
B. Ein oder m ehrere der folgenden vollstdndig reversible n
Aurasymptom e:
1. visuell
2. sensor isch
3. Sprechen und/ oder Sprache
4. motor isch
5. Hirnstamm
6. retinal
C. Mindestens drei der folgenden sechs Merkmale sind erfillt
1. wenig stens ein Aurasymptom entwickelt sich allmahlich Gber

O5 Minute n hinweg

2. zwei oder m ehr Aurasymptom e treten nacheinander auf
3. jedes A urasymptom halt 5 bis 60 Minute n! an
4. mindestens ein A urasymptomis t einseitig 2
5. mindestens ein A urasymptom is t positiv 3
6. die Aura wird von Kopfschmerz begleitet , oder dieser folgt ihr
innerhalb von 60 Minute n
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose .
Anmerkung:
1. Treten wahrend einer Aura zum Beispiel drei S ymptom e auf, so
betragt die maximal akzeptable Dauer 3 x 60 Minute n. Motor ische

Symptom e kdonnen bi s zu 72 Stunden anhalten

2. Eine Aphasi e giltimmer als einseitiges S ymptom; bei einer
Dysarthri e kann, aber muss es nicht so sein

3. Flimmerwahrnehmungen sowie nadelstichartige Parasthesien sind
Positivsymptom e einer A ura.

Kommentar:

Viele Patient en, die Migr aneattacken mit  Aura haben, erleben auch
Attack en ohne Aura; diese sollten sowohlals 1.2 Migrane mit Aura als
auch als 1.1 Migrane ohne A ura kodiert werden.

In Feld studien wurden die  diagnosti schen Kriteri en fir eine 1.2 Migr &ne
mit Aura im Hauptteil der ICHD -3 beta mit denen fir eine Al.2 Migrane
mit Aura im Anhang verglichen . Letztere schnitt besserab , wennes

darum ging, eine Migrane mit A ura von einer transi torischen ischamischen
Attack e zu unterscheiden . Diese Unterscheidung wird nun in der ICHD -3



57

Ubernommen , die keine im Anhang angefiihrten Kriterien fur diese
Erkrankung mehr au  sweist .

Die Aurais t ein neurologischer  Symptomk omplex , der in der Regel
unmittelbar vor dem Kopfschmerz bei 1.2 Migréane mit Aura auftritt, kann
jedoch auch nach Beginn der Kop fschmerzphase einsetzen oder sich bis in
die Kopfschmerzphase hinein fortsetzen

Die v isuelle Aura ist der haufigste A uratyp, der beimehrals 90% der
Patient en mit einer 1.2 Migr ane 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 allmé&hlich nach rechts oder links ausbreitet, eine lateralkonvexe

Form mit gezackter fimmernder Randzone annimmt und in ihrem

Zentrum e in 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 allméhliche GréRenzunahme aufw eist. Bei Kindern
und Jugendlichen treten weniger typi sche bilateral e visu elle Symptom e
auf, die eine Aura darstellen . Es wurde eine Bewertungsskala fur die

visu elle Aura mit hoher Spezifitdt und Sensitivit at entwickelt und valid iert .

Nachsthaufiges Aurasy mptom sind Sensibilitatsstérungen in Form von
nadelstichartigen Paréasthesien, die sich langsam vom Ursprungsort
ausbreiten und groRere oder kleinere Teile einer Kdrperhélfte
einschlief3lich des Gesichtes und/oder der Zunge erfassen kdnnen. In der
Folge dies er Sensibilitatsstorung kann ein sensibles Defizit zurtickbleiben,
es kann aber auch als alleiniges Symptom auftreten.

Weniger haufig sind Sprachstérungen, ublicherweise aphasische
Stoérungen, die jedoch meist schwer einzuordnen sind.

Systemati sche Studie n konnten zeigen, dass viele Patienten mit einer
visu ellen Aura gelegentlich auch Aura symptom e im Bereichd er
Extremit aten und/o der sp rachbezogene S ymptom e haben . Umgekehrt
scheinen bei P atient en mit Symptom en inden E xtremit aten und/o der
Symptomen im Hinbl ick auf Sprechen oder Sprache fast immer

wenigstens bei einigen Attacken visu elle Aurasymptom e aufzutreten . Eine
Abgrenzung einer Migrane mit visu eller Aura, Migrane mit

hemipar astheti scher Aura und Migr @ne mit einer Aura bezogen auf
Sprechen und/oder  Sprache ware deshalb wahrscheinlich artifiziell und
unterbleibt daher in dieser K lassifi kation: sie werden alle als eine 1.2.1
Migr &ne mit typi scher Aura kodiert.

Multiple Aurasymptom e folgen gewohnlich aufeinander , beginn end mit
visuellen Symptomen , gefolgt v on Sensibilitdtsstérungen und
gegebenenfalls der Aphasie. Eine umgekehrte Reihenfolge oder eine

andere Reihung ist jedoch auch beschrieben. Die anerkannte Dauer
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betragt fur die meisten A urasymptom e eine Stunde , motor ische
Symptom e halten jedoch haufig lang  eran .

Patienten mit im Hirnstamm entstehenden A urasymptom en werden unter
1.2.2 Migréane mit Hirnstammaura kodiert, weisen jedoch fast immer
zusatzliche typi sche Aura symptom e auf. Beinhaltet die A ura eine
motorische Schwéche, sollte die Erkrankung als 1.2.3 hemiplegische
Migrane oder eine ihrer Subtypen kodiert werden . Die 1.2.3

hemiplegische Migréane wird aufgrund genetischer und

pathophysiologischer Unterschiede im Vergleich zu einer 1.2.1 Migréane
mit typischer Aura  als separate r Subtyp klassifiziert . Patie nten mit einer
1.2.3 hemiplegischen Migrane weisen oft zusatzlich Hirnstamm symptom e
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
monokularen anstatt tatsachlichen homonymen visuellen Stérungen,
ungenaue Angaben Uber die Dauer der Aura sowie irrtimliche Annahme
einer motorischen Schwéche bei einem tatsachlichem sensiblen Defizit.
Nach dem Erstgesprach kann der Gebrauch eines Aurakalenders die
Diagnose erhellen.

Mitunter geht die  Migr dneaura mit einem Kopfschmerz einher, d er nicht
die Kriterien fir  eine 1.1 Migr &ne ohne A ura erfullt, dieser gilt aufgrund
seiner Beziehung zur Aura aber dennoch als M igr anekopfschmerz . In
and eren Fallen kann eine  Migr aneaura auch ohne Kopfschmerz auftreten

Vor oder zeitgleich mit dem Beginn d er Aurasymptome ist die regionale
Hirndurchblutung in der klinisch betroffenen Region vermindert, schlief3t

aber oft auch gréRere Areale ein. Die Durchblutungsminderung beginnt
Ublicherweise im hinteren Kortex und dehnt sich dann nach vorne aus. Sie

liegt d abei gewoOhnlich Uber der ischamischen Schwelle. Nach einer oder
mehreren Stunden entwickelt sich allm&hlich in der gleichen Region eine
Hyperamie. Ledos Corti cal Spreading Depression (CSD) wurde mit diesem
Geschehen in Verbindung gebracht.

Die friheren Beg riffe einer Migr &ne mit prolong ierter Aura und einer
Migr ane mit akutem Aurabeginn wurden aufgegeben . Nicht selten halt
eine Aura mehr als eine Stunde an , doch in de r Mehrzahl der Félle haben
Patienten mit dieser Art von Attacken auch solche, die mindesten s zwei
weitere Merkmale von Kriterium C erfullen . Selbst wenn ein Grol3teil der
Attacken, die ein Patient erlebt, Kriterium C nicht erfull t, verhalt es sich in
der Regel so, dass andere Attacken K riteri en fUr eine der anerkannten
Subtype n einer 1.2 Migrane mit Aura erfillen, so dass dies die zu
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stellende Diagnose ware . Der Rest sollte unter 1.5.2 maogliche Migrane mit
Aura kodiert und dabei die atypischen Besonderheiten (prolong ierte Aura
oder Migrane mit akutem Aurabeginn ) in Klammern beigefigt werden . Die

Diagnos e erschliel3t sich gewohnlich erst nach sorgfaltiger Anamnese :
obwohl es in seltenen Féllen seku ndéare Imitationen der Symptome durch
andere Erkrankungen wie eine Dissektion der A. carotis , eine arterio -
venodse Malformation oder einen epileptischen Anfa Il 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 Mudigkeit,
Konzentrationsstorungen, Nackensteifigkeit , Licht - oder
Larmuberempfindlichkeit, Ubelkeit, Verschwommensehen, Gahnen oder

Blasse. Der Begriff AProdrom f, der an die Stelle von ~ AVorwarnphase fi oder
Avorwarnsymptome i getreten ist , schlielt keine Aura mitein . Der
Kopfschmerzresolution kdnnen in der Na chphase postdromale Symptom e
folgen , am haufigsten Mudigkeit und ein Stimmungshoch oder

Stimmungstief . Diese kdnnen bis zu 48 Stunden bestehen bleiben und
wurden bislang weniger gut untersucht

1.2.1 Migrane mit typischer Aura

Beschreibung:

Migr &ne mit Aur a, bei der die Aura aus visuellen Symptomen und/oder
Sensibilitatsstérungen und/oder Symptomen rund um Sprechen / Sprache
besteht , jedoch ohne motor ische Schwéache, un d von einer allmahlichen
Entstehung , einem maximal einstiindigen Fortbestand eines jeden

Symp toms , einer Mischung aus P ositiv - und Negativ merkmalen sowie
vollstandiger R eversibilit at gekennzeichnet ist

Diagnostische Kriterien:

A. Die Attack en erfillen die Kriterien fir eine 1.2 Migrane mit Aura und
Kriteri um B unten
B. Aura mit den beiden folgend  en Merkmalen
1. vollstandig reversible visuelle Symptome
Sensibilitatsstérungen u  nd/oder Symptome rund um
Sprechen / Sprache
2. keine motor ischen, Hirnstamm - oder retinal en Symptom e.



1.2.1.1 Typische Aura mit Kopfschmerz

Beschreibung:

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

Diagnostische Kriterien:

A. Die Attack en erfillen die Kriteri en fur eine 1.2.1 Migrane mit
typischer Aura und Kriteri um B unten

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

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 Attack en erfillen die Kriteri en fur eine 1.2.1 Migrane mit
typischer Aura und Kriteri um 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 folg  en einer typi schen Aura immer

Migr anekopfschmerz en. Viele Patienten weisen jedoch zuséatzlich Attacken
mit A ura auf, denen Kopfschmerzen folgen, die nicht migranetypisch sind
oder bei denen die Kopfschmerzen ganzlich fehlen . Eine Reihe von
Patienten weisen ausschliel3lich eine 1.2.1.2 typische Aura ohne
Kopfschmerz auf.

Die Tatsache, dass kein Kopfschmerz vorliegt, de r die Kriterien fir  eine
1.1 Migrane 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 transi torische ischamische
Attack e) und kann oft weit ere Untersuchungen erforderlich machen . Bei
erstmaligem Auftreten der Aura nach dem 40. Lebensjahr | bei
ausschlie3lichen Negativ. symptom en (z.B. Hemianop ie) o der bei

prolong ierter oder sehr kurz andauernder Aura sollten andere Ursachen,

vor allem transi tori sche ischamische Attack en, ausgeschlossen werden

1.2.2 Migrane mit Hirnstammaura

Friher verwendete Begriffe

Basilar isarter ien migr &ne; Basilar ismigr ane; Migrane vom B asilar istyp .

Beschreibung:

Eine Migr éane, bei der die Aurasymptom e eindeutig dem Hirnstamm
zuzuordnen sind und keine motor ische Schwache vorhanden ist

Diagnostische Kriterien:

A. Attack en, die die Kriterien fir eine 1.2 Migrane mit Aura und
Kriterium B unten erfillen
B. Aura, bei denen beide untenstehenden Punkte erflllt sind
1. Mindestens 2 d er folgenden vollstandig reversible n
Hirnstamm symptom e:
a) Dysarthri et
b)  Schwindel ?
c) Tinnitus
d) Horminderung 3
e) Doppel bilder 4
f)  Ataxi e, die nicht auf ein sensibles Defizit zurlickzuftihren
ist
g) Bewusstseinsstorung (GCS 013)°
2. Keine motor ischen ¢ oder retinal en Symptom e.

Anmerkung:

1. Es sollte die Abgrenzung einer Dysarthri e von einer A phasi e
erfolgen .

2. Schwindel beinhaltet keine Benommenheit und istvon diese r

abzugrenzen .
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3. Dieses Kriterium ist nicht erfillt, wenn Patienten von einem
AV©° | | e gimfORrhderichten .

4. Diplopi e umfasst kein Verschwommensehen (oder schliel3t dieses
aus).

5. Eine Abschatzung der Bewusstseinsstérung nach der Glasgow Coma
Scale (G CS) mag bereits bei Aufnahme erfolgt sein ; alternativ
erlauben eindeutig vom Patienten geschilderte Defiz ite eine GCS-
Einstufung .

6. Bei Vorliegen motor ischer Symptom e wird die Erkrankung  unter

1.2.3 hemiplegi sche Migrane kodiert .

Kommentar:

Urspriunglich wurden die Begriffe Basilar isarter ienmigr &ne oder

Basilar ismigr &ne verwendet , da aber eine Beteiligung der B asilar isarter ie
unwahrscheinlich ist,  sollte der Begriff Migrane mit Hirnstammaura
bevorzugt werden .

Wahrend der meisten Attacken kommt es zusétzlich zu den

Hirnstammsymptomen zu typi schen Aurasymptom en. Viele P atient en, die
Attacken mit Hirnstammaura haben , berichten auch von and  erweitigen
Attack en mit typi scher Aura. Hier sollte  sowohl unter 1.2.1 Migrane mit
typischer Aura als auch 1.2.2 Migrane mit Hirnstammaura kodiert werden

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

1.2. 3 Hemiplegi sche! Migr ane

Beschreibung:

Migr &ne mit A ura, die eine motor ische Schwache einschliel3t

Diagnosti sche Kriterien

A. Attack en erfullen die Kriterien flr eine 1.2 Migrane mit Aura und
Kriteri um B unten
B. Aura , bei der die beiden untenstehenden Punkte erfiillt sind

1. Vollstandig reversible motor ische Schwache 2
2. Vollstandig reversible visu elle, sens ible und/oder sprech -
/sprach bezogene S ymptom e.



Anmerkung:

1. Der Begriff plegi sch bezeichnet in den meisten Sprachen eine
Lahmung , die meisten A ttack en sind jedoch von motorischer
Schwache gekennzeichnet

2. Die motorischen  Symptom e halten im Allgemeinen weniger als 72
Stunden an, bei manchen Patienten kann die motoris che Schwéche
jedoch Uber Wochen fortbestehen

Komment ar:

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

1.2.3.1 Famili are hemiplegische Migrane (FHM)

Beschreibung:

Migr ane mit A ura, die eine  mot orische Schwache einschliel3t. Wenigstens
ein Verwandter ersten oder zweiten Grades weist ebenfalls Migraneauren
mit einer motorischen Schwache auf.

Diagnostische Kriterien:

A. Die Attack en erfillen die Kriterien fir eine  1.2.3 hemiplegi sche
Migr &ne

B. Weni gstens ein Verwandter ersten oder zweiten Grades hat
ebenfalls Attacken gehabt, die die Kriterien fur eine 1.2.3

hemiplegische Migr ane erflllen

Kommentar:

Neuere geneti sche Daten erlauben heute eine préazisere D efinition der
1.2.3.1 famili &ren h emiplegische n Migréne als zuvor . Spe zifische
geneti sche Subtypen konnten identifiziert werden . Beider FHM1 finden
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sich Mutation enim CACNA1A Gen ( Kodierung fur einen  Kalzium kanal) auf

Chromosom 19 und bei FHM2 Mutation en im ATP1A2 Gen ( Kodierung f ar
eine K/Na-ATPase) auf Chromosom 1 ; und bei der FHMS3 liegen

Mutation en im SCN1A Gen ( Kodierung f Gr einen Natr ium kanal) auf
Chromosom 2 vor . Mdglicherweise existieren noch weitere, bislang nicht
identifizierte  Genloci .
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Wourde eine genetische Untersuchung durchgefiihrt , sollte der genetische
Subtyp (sofern ermittelt ) an der finften Stelle angegeben werden

Es konnte gezeigt werden, dass bei der 1.2.3.1 famili aren hemiplegische n
Migrane zusatzlich zu den typischen Aur asymptomen sehr oft

Hirnstamm symptom e auftreten und dass  Kopfsc hmerzen praktisch immer
vorhanden sind . In seltenen Fallen kdnnen wéhrend einer FHM-Attack e
Bewusstseinsstorungen  (bis zum Koma), Verwirrtheitszustdnde , Fieber
und eine Liquor pleo zytos e auftreten

Die 1.2.3.1 famili are hemiplegische Migrane  wird haufig mit  einer

Epilepsie verwechselt und als solche (erfolglos) behandelt . FHM1-Attack en
konnen durch (leichte) Schadel -Hirn -Traumen getriggert werden . In
ungefahr 50% der Familien mit  FHM ritt unabhangig von den

Migraneattacken eine  chroni sche progressive zerebel lare Ataxi e auf.

1.2.3.1.1 Familiare hemiplegische Migrane Typ 1 (FHM1)

Diagnostische Kriterien:

A. Die Attack en erfillen die Kriterien fur eine 1.2.3.1 famili are
hemiplegi sche Migrane
B. Nachgewiesene Mutation im CACNA1A-Gen.

1.2.3.1.2 Familiare hemiplegi sche Migrane  Typ 2 (FHM2)

Diagnostische Kriterien:

A. Die Attack en erfillen die Kriterien fur eine 1.2.3.1 famili are
hemiplegi sche Migrane
B. Nachgewiesene M utation im ATP1A2 Gen.

1.2.3.1.3 Familiare hemiplegische Migrane Typ 3 (FHM3)
Diagnostische Kriteri en:
A. Die Attack en erflillen die Kriterien fur eine 1.2.3.1 famili &re

hemiplegi sche Migrane
B. Nachgewiesene Mutation im SCNI1A Gen.
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1.2.3.1.4 Famili are hemiplegi sche Migr ane, andere Genloci

Diagnostische Kriterien:

A. Die Attack en erflllen die Kriterien fu reine 1.2.3.1 familidre
hemiplegi sche Migrane
B. Geneti sche Untersuchungen ergaben keine Mutation in den

CACNA1A, ATP1A2 o der SCN1A Genen.

1.2.3.2 Sporadi sche hemiplegische Migréne (SHM)

Beschreibung:

Migrane mit Aura, die eine motorische Schwache einschl ief3t. Kein
Verwandter ersten oder zweiten Grades weist ebenfalls Migraneauren mit
einer motorischen Schwéche auf

Diagnostische Kriterien:

A. Die Attack en erfillen die Kriterien fur eine 1.2.3 hemiplegi sche
Migr &ne
B. Kein Verwandter ersten oder zweiten Gr ades erflillt die Kriterien fur

eine 1.2.3 hemiplegi sche Migrane.

Kommentar:

Epidemiologi sche Untersuchungen konnten zeigen, dass die sporadi schen
Falle mit ungefahr der gleichen Haufigkeit wie die familiaren Falle
vorkommen

Bei einer 1.2.3.2 sporadi schen hemiplegische n Migrane zeigen die
Kopfschmerzattacken  die gleichen Kklini schen Merkmale wie bei der 1.23.1
famili &ren hemiplegi schen Migr ane. Bei einigen scheinbar sporadischen

Falle finden sich bekannte FHM-Mutation en und, bei einigen ein

Verwandter erste n oder zweiten Grades, der spater eine hemiplegische

Migréane entwickelt, womit die Kriteri en fir eine 1.2.3.1 familiare
hemiplegische Migrane  vervollstandig erflllt sind und eine Anderung der
Diagnose erforderlich  ist.

Die sporadische Form macht jedoch gru ndsatzlich eine zerebrale
Bildgebung und weitere Untersuchungen zum Ausschluss einer anderen
Ursache erforderlich. Eine Lumbalpunktion sollte durchgefiihrt werden,
um ein 7.8 Syndrom der voribergehenden Kopfschmerzen mit
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neurologischen Defizite n und Liquorl ymphozytose (HaNDL)
auszuschliel3en.

1.2.4 Retinal e Migr ane

Beschreibung:

Wiederholte Anféalle von monokularen visuellen Phdnomenen wie
Flimmern, Skotomen oder Erblindung in Verbindung mit
Migranekopfschmerzen.

Diagnostische Kriterien:

A. Attack en, die die Kriteri en fur eine 1.2 Migrane mit Aura und
Kriterium B unten erfillen
B. Eine Aura, auf welche die beiden folgenden Punkte zutreffen
1. vollstandig reversible , mono kuladre, positive und/o der negative
visu elle Phanomen e (z. B. Flimmern , Skotom e oder Blind heit).
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 monokularen Gesichtsfelddefekts durch
den Patienten (nach vorangehender genau  er Instruktion )
2. Esist wenigstens einer der folgenden Punkte erfillt

a) entwickelt sich allméhlich Gber O5 Minute n hinweg
b) Symptom e halten 5 bis 60 Minute n an
c) begleitet oder innerhalb von 60 Minute n gefolgt von
Kopfschmerzen
C. Nicht besser erklar t durch eine andere ICHD  -3-Diagnose . Andere

Ursachen einer A maurosis fugax wurden ausgeschlossen

Kommentar:

Einige Patient en, die eine  mono kulare Sehstérung beschreiben, haben in
Wirklichkeit eine H emianop ie. Es wurde Uber einige Félle ohne begleitende
Kopfschmerzen berichtet, bei denen der ursachliche Zusammenhang mit

einer Migrane jedoch nicht gesichert ist

Die 1.2.4 retinal e Migr ane ist eine auf3erordentlich seltene Ursache eines
voriibergehenden mono kular en Sehverlusts . Es wurden auch bereits Félle
eine s dauerhaften mono kular en Sehverlusts in Verbindung mit M igr ane
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beschrieben . Es sind geeignete Untersuchungen durchzufiihren, um
andere Ursachen einer transienten monokularen Blindheit auszuschlielRen

1.3 Chroni sche Migr &ne

Beschreibung:

Kopfschmerz, der b  er mehr als 3 Monate an 15 o der m ehr Tagen/Monat
auftritt und der an mindestens 8 Tagen/Monat die Merkmale eines
Migranekopfschmerzes aufweist

Diagnostische Kriterien:

A. Kopfschmerz (migr &neartig oder spannungs typ artig ) an O1 5
Tagen/Monat Uber >3 Monate , welcher Kriterium B und C erfullt
B. Auftreten bei einem  Patient en, der mindestens funf Attacken gehabt

hat, welche die K riteri en B bis D fur eine 1.1 Migrane ohne Aura
und/o der die Kriteri en B und C f Gr eine 1.2 Migrane mit Aura erfillt
C. An O8 Tagen/Monat iber >3 Monate, wobei einer der folgenden

Punkt e erfillt ist?:

1. Kriterium CundD f tr eine 1.1 Migrane ohne Aura

2. Kriterium B und Cfdr eine 1.2 Migréane mit Aura

3. Der Patient geht bei Kopfschmerzbeginn von einer M igréane aus
und der Kopfschmerz lasst  sich durch ein T riptan - oder
Ergotamin derivat lindern

D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose 345 |
Anmerkung:
1. Der Grund, warum die 1.3 chroni sche Migrane von episodischen

Migréane typen abgehoben wird ist der, dass es unmoglich ist, die
einzelnen Kopfschmerzepisoden bei Patienten mit derart h&dufigen

oder standigen Kopfschmerzen voneinander abzugrenzen

Tatsachlich kann sich der Kopfschmerzcharakter nicht nur von

einem Tag zum anderen, sondern sogar in nerhalb desselben Tages
andern . Bei solchen P atient en ist es aufRerordentlich schwer, auf

eine medikamentdse Behandlung zu verzichten, um die nattrliche

Kopfschmerzgeschichte zu beobachten . In dieser Situation werden
Attacken mit wie auch ohne Aura gezéahlt , ebenso wie sowohl
migraneartige als auch spannungstypartige Kopfschmerzen (nicht

jedoch sekundare Kopfschmerzen ).
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Eine Chara kteri sierung eines haufig wiederkehrenden

Kopfschmerzes erfordert in der Regel das Fuhren eines
Kopfschmerztagebuchs, in dem Inf ormationen zum Schmerz und
den mit ihm verbundenen S~ ymptom en mindestens einen Monat lang
tagtaglich aufgezeichnet werden

Da Kopfschmerz vom Spannungstyp den diagnosti schen Kriterien

fur eine 1.3 chroni sche Migrane entspricht, schliel3t diese D iagnos e
die Diagnose eines 2. Kopfschmerzes vom Spannungstyp oder seine
Typen aus .

Ein 4.10 neu aufgetretener tagliche r Kopfschmerz kann Merkmale
aufweisen, die auf eine 1.3 chroni sche Migrane hindeuten. Letztere
ist ein Krankheitsbild, das sich im Laufe der Zeit aus einer 1.1

Migr d&ne ohne Aura und/o der 1.2 Migrane mit Aura entwickelt . Wenn
diese K riteri en A bis C also von einem Kopfschmerz erfillt sind, der
eindeutig taglich auftritt und ab <24 Stunden nach seinem
erstmaligen Auftreten nicht nachlasst , sollte er unter 4.10 neu
aufgetret ener taglicher Kopfschmerz kodiert werden. Wenn keine
Erinnerung an den Beginn der Erkrankung besteht oder dieser

anderweitig ungewiss ist , sollte sie als 1.3 chroni sche Migr ane
kodiert werden.

Die haufigste Ursache von S ymptom en, die auf eine  chroni sche
Migr &ne hindeuten, ist Medikamentenibergebrauch gemaf

Definition unter 8.2 Kopfschmerz zurickzufihren auf  einen
Medikamentenubergebrauch . Rund 50% der Patient en, die
vermeintlich eine 1.3 chroni sche Migrane aufweisen, kehren nach
dem Entzug zu ei nem episodi schen Migranetyp zurick ; bei diesen
Patienten wird die gewissermalien unberechtigte Diagnose einer 1.3
chroni schen Migr&ne gestellt. GleichermalRen gebessert sich der
Zustand vieler Patienten mit offensichtlichem

Medikamenteniberge brauch nach dem Entzug nicht ; fur sie kann
die D iagnos e eines 8.2 Kopfschmerzes zurtickzuflhren auf einen
Medikamentenlibergebrauch unangemessen sein  (ausgehend von
der Annahme, dass die durch Medikamentenlibergebrauch

induzierte Chronizitdat  immer reversib el ist). Aus diesen Griinden
und weil die allgemeine Regel fir alle relevanten Diagnose n gilt ,
sollte bei P atient en, welche die Kriterien far eine 1.3 chroni sche
Migr ane und f Gir einen 8.2 Kopfschmerz zurtckzufuhren auf einen
Medikamententbergebrauch erfillen, beides kodiert werden . Nach
dem Entzug wird die Migrane entweder zu einem episodischen Typ
zurtickkehren oder chronisch bleiben und sollte dementsprechend

neu diagnostiziert werden ; bei Letzterem kann die Diagnose eines
8.2 Kopfschmerz es zurickzufihren auf  einen

Medi kamentenubergebrauch  aufgehoben werden



69

1.4 Migranek ompli kation en

Komment ar:

Der Typ oder Subtyp von Migrane sowie die Kompli kation sollten getrennt
kodiert werden

1.4.1 Status migr anosus

Beschreibung:

Stark beeintrachtigende Migréaneattacke, die l&anger als 72 Stunden
andauert.

Diagnostische Kriterien:

A. Die Kopfschmerzattacke erfllt die Kriterien BundC

B. Sie tritt bei einem Patienten mit einer 1.1 Migrane ohne Aura
und/o der 1.2 Migréane mit Aura auf und ist typisch fur frihere
Attacken mit Au  snahme der Dauer und Intensitat

C. Der Kopfschmerz weist beide folgenden Merkmale auf
1. Uber >72 Stunden anhaltend 1
2. Der Schmerz und/o der die mitihm verbundenen S  ymptom e

sind stark beeintrachtigend 2
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose .

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

Anmerkung:

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

2. Leichtere Verlaufe, die Kriterium C2 nicht erfillen , werden unter

1.5.1 wahrscheinliche Migrane ohne Aura kodiert.

Komment ar:

Ein Kopfschmerz mit den Merkmalen eines 1.4.1 Status migr &nosus wird
haufig durch einen M edi kamentenibergebrauch ausgelost . Erfulltde r
Kopfschmerz unter diesen Umstanden die Kriterien fur einen 8.2
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Kopfschmerz zurtickzufiihren auf einen Medikamentenlibergebrauch
sollte er unter diese  n Erkrankungen und dem entsprechenden Migranetyp

oder -subtyp k odiert werden, nicht jedoch unter 1.4.1 Stat us migr &nosus .
Besteht der Medikamentenibergebrauch kirzer als 3 Monate, sollte der
Kopfschmerz lediglich unter dem entsprechenden M igrdnetyp o der

dem/den entsprechenden Subtyp( en) kodiert werden

1.4.2 Anhaltend e Aura ohne Hirninfarkt

Beschreibung:

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

Diagnostische Kriterien:

A. Die Aura erfullt das Kriteri um B
B. Die aktuelle Attacke bei einem Patienten mit 1.2 Migrane mit Aura
ist typisch fir frihere Attacken mit der Ausnahme, dass ein oder
mehrere Aurasymptom(e) fur O 1 Woche persistieren
C. Mit bildgebenden Verfahren gelingt kein Nachweis eines
Hirninfarktes
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose .
Kommentar:

Anhaltend e Aurasymptome sind selten, aber gut dokumentiert. Haufig

sind sie bilateral und h  alten Gber Monate bis Jahre an. Die Mindestdauer
von 1 Woche bei K riteri um B stitzt sich auf die Meinung von Experten u nd
sollte formal untersucht werden

Die d iagnosti sche Abklarung muss darauf abzielen, eine 1.4.2 anhaltend e
Aura ohne Hirninfarkt  von einem 1.4.3 migrandsen Infar kt abzugrenzen
sowie eine symptomati sche Aura aufgrund eines Hirninfarkt s aus andere n
Grunden auszuschlieBen . Attack en mit prolong ierter Aura, die weniger als
eine Woche anhalten und nicht die Kriterien fir eine 1.2.1 Migrane mit
typischer Aura erfillen, sollten unter 1.5.2 wahrscheinliche Migrane mit
Aura kodiert werden.
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1.4.3 Migr andoser | nfar kt

Beschreibung:

Ein oder mehrere im Laufe einer typischen Migraneattacke mit Aura

einsetzende Aurasymptom(e) verbunden mit einer in der zere bralen
Bildgebung nachgewiesenen ischamischen Lasion in einem relevanten
Areal.

Diagnostische Kriterien:

A. Migr ane attack e, die die Kriterien B und C erfullt

B. Die aktuelle Attacke bei einem Patienten mit 1.2 Migrane mit Aura
ist typi sch fur frihere Attac  ken, mit der Ausnahme, dass ein oder
mehrere Aurasymptom(e) fur >60 Minute n persistieren 1!

C. Die zerebrale Bildgebung zeigt einen isch amischen Infarkt in einem
relevanten Hirna real

D. Nicht besser erklart durch eine andere Diagnose

Anmerkung:

1. Es kann z um Auftreten zusatzlicher, auf den Hirninfarkt

zurickzufihr ender Symptome kommen

Kommentar:

Ein ischamischer Infarkt bei Migranepatienten kann definiert sein als

Hirninfarkt aus anderen Grinden bei gleichzeitig bestehender 1. Migrane ,
als Hirninfarkt aus  anderen Griinden mit Symptomen, die einer 1.2

Migrane mit Aura  ahneln oder als Hirninfarkt im Ablauf einer typischen

Attacke einer 1.2 Migr&ne mit Aura. Nur letzteres erfillt die Kriterien

eines 1.4.3 migréandésen Infar kts.

Ein 1.4.3 migranoser Infar kt tritt meisti n der posterior en Zirkulation und
bei juingeren Frauen auf

Ein zweifach erhdhtes Risiko fur ischamische Infarkte bei
Migrénepatienten mit einer 1.2 Migréane mit Aura liel3 sich in mehreren

bevdlkerung sbezogenen Studien nachweisen . Es st jedoch festzu halten,
dass es sich bei diesen Infarkten nicht um migr &ndse |nfar kte handelt .
Die Wirk mechanism en hinter dem erhohten Risiko eines ischamischen
Infarkt s bei M igr &ne patienten bleibt unklar  ; ebenso ist die Beziehung
zwischen erhéhtem Risiko, Aurahaufigkeit und der Natur der

Aurasymptom e, die das hdhere Risiko kennzeichnen, unbekannt . Die
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meisten Untersuchungen ergaben, dass ein Zusammenhang zwischen
einer 1.1 Migrane ohne Aura und einem ischamischen Infarkt fehit .

1.4.4 Epileptische Anfélle , durch  Migrdneaur a getrigger t

Beschreibung:

Epileptischer A nfall, der durch eine Migrane mit Aura getriggert wurde.

Diagnostische Kriterien:

A. Ein epileptischer A nfall, der die diagnosti schen Kriterien eines
Epilepsietyps sowie Kriterum B unten erfillt
B. Dieser epileptis che A nfall ereignet sich bei einem P atient en mit 1.2

Migr ane mit Aura wahrend oder innerhalb 1 Stunde nach einer
Migr &neattacke mit Aura
C. Nicht besser erklart durch eine andere Diagnose

Komment ar:

Migréane und Epilepsie sind Prototypen von paroxysmalen z erebralen
Anfallsleiden. Wahrend migranedhnliche Kopfschmerzen in der postiktalen

Phase bei Epilepsie relativ haufig sind, kbnnen manchmal auch

epileptische Anfalle  wahrend oder im Anschluss an eine Migrane auftreten.
Dieses seltene Phanomen, als Migraleps ie bezeichnet, wurde zunach st bei
Patienten mit  einer 1.2 Migrane mit Aura beschrieben.

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

1.5 Wahrscheinliche Migr &ne

Fraher verwendeter Begriff

Migr aneartige Stérung

An anderer Stelle kodiert

Migréaneartige Kopfschmerzen als Folge einer anderen Erkrankung
(symptomatische Migrane ) 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 aufgefihrten Migranetypen oder

Sub typen vollstéandig zu erfillen und die nicht die Kriterien einer anderen
Kopfschmerzerkrankung erfullen

Diagnostische Kriterien:

A. Attack en, die mit einer Ausnahme die Kriteri en A bis D einer 1.1
Migr dne 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-Kriteri en einer anderen
Kopfschmerzerkrankung erfiillen
C. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose .

Komment ar:

Beim Stellen einer Kopfschmerzdiagnose sollten Attack en, die sowohl die
Kriterien eines 2. Kopfschmerzes vom Spannungstyp als auch die fur eine
1.5 wahrscheinliche Migr ane erfillen, gemaf der allgemeinen Regel, dass

eine definitive Diagnose  grundsatzlich Vorrang vor einer wahrscheinliche n
Diagnose hat, als Ersteres kodiert werden . Im Fall von Patienten, bei
denen jedoch bereits eine Migranediagnose vorliegt u nd bei denen es
darum geht, die Anzahl der erlittenen Attacken zu zéhlen  (z. B. zur
Ergebnismessung im Rahmen ein  er Arzneimittelstudie ), sollten A ttack en,
die die Kriterien  flr eine 1.5 wahrscheinliche M igrane erfillen, als Migrane
zahlen . Der Grund dafur ist der, dass leichtere M igr &neattack en oder frih
behandelte A ttack en oft nicht alle Merkmale aufweisen, die fur eine
Diagnose der Migraneattacke erforderlich sind, aber dennoch auf

bestimmte Migranebehandlungen ansprechen

1.5.1 Wabhrscheinliche Migr ane ohne Aura

Diagnostische Kriterien:

A. Die Attack en erflllen mit einer Ausnahme die Kriterien AiDflur1.1
Migr ane ohne Aura
B. Die Attacken erfullen nicht die ICHD -3-Kriteri en einer anderen

Kopfschmerzerkrankung
C. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose .
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1.5.2 Wabhrscheinliche Migr ane mit Aura

Diagnostische Kriterien:

A. Die Attack en erfillen mit einer A usnahme die K riteri en Ai C fur 1.2
Migr dne mit Aura oder eines Subtyps von dieser

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

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

1.6 Episodi sche Syndrome , di e miteiner Migrane in
Verbindung stehen kénnen

Friher verwendete Begriffe

Periodische Syndrome in der Kindheit ; p eriodi sche Kindheits syndrome.

Kommentar:

Diese Grup pe von Krankheitsbilder tritt bei P atient en auf, die auch eine
1.1 Migrane ohne Aura oder 1.2 Migrane mit Aura aufweisen oder bei
denen eine erhéhte 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 w eiteren Krankheitsbildern, die bei diesen P atient en auftreten
kénnen, gehodren episod ische Reiselbelkeit und periodi sche
Schlafstérungen wie Schlafwandeln, Sprechen im Schlaf , Pavor nocturnus
und Zahneknirschen

1.6.1 Rezidivierende gastrointestinale Stérun gen

Friher verwendete Begriffe

Chroni sche Bauchschmerzen ; fun ktion elle Bauchschmerzen ; fun ktion elle
Dyspepsi e; Reizdarmsyndrom ; fun ktion elles Bauchschmerz syndrom .
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Beschreibung:

Rezidivierende episodi sche Bauchschmerz - und/o der -
beschwerdeattacken , Ubelkeit und/o der Erbrechen , die unregelméaRig,
chroni sch oder in absehbaren Zeitabstdnden auftreten und mit Migréane in
Verbindung stehen kénnen

Diagnostische Kriterien:

A. Mindestens 5 Attack en mit ausgepragten  Attacken von
Bauchschmerzen und/oder Bauchbeschwerde n und/o der Ubelkeit
und/o der Erbrechen

B. Normal e Untersuchung und Beurteilung des Magen -Darm - Traktes

C. Nicht auf eine andere Erkrankung zurtickzufihren

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 Attack en mit starker Ubelkeit und Erbrechen, welche
die Kriteri en B und C erfillen
B. Beim Betroffenen s tereotyp ablaufend und mit absehbarer

Periodizi tat wiederkehrend
C. Alles von Folgendem
1.  Ubelkeit und Erbrechen treten mindestens viermal pro Stunde
auf
2. Attack en daue rn O1 Stunde , bis zu 10 Tage
3. Attack en treten im Abstand von O1 Woche auf
D. Vollstandige Symptomfreiheit zwisch en den A ttack en

E. Nicht auf eine andere Erkrankung zuriickzufiihren L
Anmerkung:
1. Insbesondere ergibt die Vorgeschichte und korperliche

Untersuc hung keinen Hinweis auf eine gastrointestinale Erkrankung.



Kommentar:

Das 1.6.1.1 Zyklische Erbrechen ist typi scherweise eine sich selbst
limitierende episodische Erkrankung des Kindesalters. Zwischen den
einzelnen Episoden besteht véllige Beschwerdefreihe it. Kennzeichnend ist
seine z yklische Wiederkehr , und die Attacken sind absehbar

Diese Erkrankung wurde in der ICHD -2 erstmals als periodisches Syndrom
in der Kindheit aufgefihrt. Das klinische Bild &hnelt den

Begleitsymptomen der Migréne und vielfaltige Untersuchungen in den
letzten Jahren haben eine Verwandtschaft des 1.6.1.1 Zyklischen
Erbrechen mit der Migrane nahegelegt.

1.6.1.2 Abdomin elle Migr dne

Beschreibung:

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

Diagnosti  sche Kriterien:

A. Mindestens 5 Attack en mit abdominellen Schmerzen, welche die
Kriteri en BT D erflllen

B. Die abdominellen Schmerzen weisen mindestens zwei der drei
folgenden Charakteristika auf

1. Lokalisation im Bereich der Mittellinie, periumbilikal od er diffus

2. dumpfe r oder Awunder fi Charakter
3. mittlere oder starke Schmerzintensitat

C. Wahrend der A ttack en sind mindestens zwei der folgenden Punkte
erfullt :
1. Appetitlosigkeit
2. Ubelkeit
3.  Erbrechen
4. Blasse

D. Attack en dauern unbehandelt oder er folglos behandelt 2 bis 72
Stunden

E. Vollstandige S ymptom freiheit zwischen den A ttack en

F. Nicht auf eine andere Erkrankung zuriickzufihren L
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Anmerkung:

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

Kommentar:

Der Schmerz bei einer 1.6.1.2 abdomin ellen Migr ane ist schwer genug,
um die normalen Alltagsaktivitaten zu beeintrachtigen

Bei kleinere n 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 D iagnos e einer 1.1 Migrane ohne Aura in
Betracht gezogen werden

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

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

1.6.2 Gutartiger  paroxysmal er Schwindel

Beschreibung:

Diese Storung ist durch wiederkehrende kurze Schwindelattacken
charakteri siert, die ohne Vorwarnung bei ansonsten gesunden Kindern
auftreten und sich spontan zurtickbilden.

Diagnostische Kriterien:

A. Mindestens 5 Attack en, welche die K riteri en B und C erfillen
B. Schwindelattacken 1, die ohne Vorwarnung auftreten, mit maximaler
Intensitat zu Beginn, u  nd die sich ohne Bewusstseinsverlust

innerhalb von Minuten bis Stunden spontan zurlckbilden
C. Mindestens eines der folgenden assoziierten Symptom e oder
Symptom :
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Nystagmus

Ataxi e

Erbrechen

Blasse

5.  Angstlichkeit

Unau ffalliger neurologi scher Untersuchungsbefund und unauffallige

PwnNPE

D.
audiometri sche und vestibul are Funktion en zwischen d en Attack en
E. Nicht auf eine andere Erkrankung zurtckzufiihren 2,
Anmerkung:
1. Jungere Kinder mit Schwindel sind unter Umstanden nicht in der
Lage, Schwindelsymptome zu beschreiben . Elterlicherseits
beobachtete episodi sche Perioden der Gangunsicherheit kénnen bei
jungeren Kindern als Schwindel interpretiert werden
2. Insbesondere sind Tumore der hinteren Schadelgrube , epileptische

Anfalle und v estibul are Stérungen auszuschliel3en

Komment ar:

Die Beziehung zwischen einem 1.6.2 gutartige n paroxysmale n Schwindel
und einer Al.6.6 vestibul &ren Migréane (siehe Anhang ) bedarf naherer
Untersuchung

1.6.3 Gutartiger  paroxysmal er Torticollis

Beschreibung:

Episodisch wiederkehrende  Schréagneigung des K  opfes zu einer Seite
eventuell mit leichter Rotation, die sich spontan zurtickbildet . Die
Erkrankung tritt bei Saugl ingen und Kleinkindern auf und beginnt im
ersten Lebensjahr

Diagnostische Kriterien:

A.

B.

Wiederk ehrende A ttack en? in der friihen Kindheit, welche die
Kriterien B und C erflllen

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

Mindestens eines der folgenden assoziierten S ymptom e oder
Symptom :

1. Blasse



2. Reizbarkeit
3. Unwohlsein
4.  Erbrechen
5. Ataxi e?
D. Normal e neurologi sche Untersuchung zwischen den Attacken
E. Nicht auf eine andere Erkrankung zurtickzufiihren s,
Anmerkung:
1. Attack en treten meist im Monatsabstand wieder auf
2. Ataxi e ist bei alteren Kindern innerhalb der betroffenen Altersgruppe

wahrscheinlicher

3. Die di fferential diagnos tische Abklarung umfasst die von
gastro 6sophageal em Reflux, idiopathi scher Torsion sdystoni e und
komplex en parti ellen Anfallen , besondere Aufmerksam Kkeit ist jedoch
der hinteren Schadelgrube  und dem kranio zervi kalen Ubergang
zuzuwenden, wo angeborene oder erworbene Lasionen einen
Torti collis bewirken kénnen

Kommentar:

Der Kopf des Kinde s lasst sich wahrend der Attacken in die
Neutralposition zuriickdre  hen. Zwar kann ein gewisser Widerstand
vorhanden sein, dieser lasst sich jedoch tGberwinden

Diese Beobachtungen bedurfen einer weiteren Validierung mit Hilfe von
Patient entageblchern , stru ktur ierten Interviews und einer Erhebung von
Langsschnittdaten

Ein 1.6.3 gutartiger paroxysmal er Torticollis kann sich zu einem 1.6.2
gutartige n paroxysmale n Schwindel oder einer 1.2 Migrane mit Aura
entwickeln (vor allem 1.2.2 Migrane mit Hirnstammaura ) oder ohne

weitere Symptome aufhdren
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2. Kopfschmerz vom Spannungstyp

2.1

211

2.1.2

2.2

221

2.2.2

2.3
23.1

23 .2

2.4
241

24.2

243

Selten auftretender episodischer Kopfschmerz vom
Spannungstyp

Selten auftretender episodischer Kopfschmerz vom
Spannungstyp mit peri  kraniell er Schmerzempfindlichkeit
Selten auftretender episodischer Kopfschmerz vom

Spannungstyp ohne perikraniell e
Schmerzempfindlichkeit

Haufig auftretender episodischer Kopfschmerz vom
Spannungstyp

Haufig auftretender episodischer Kopfschmerz vom
Spannungstyp mit peri  kraniell er Schmerzempfindlichkeit

Haufig auftretender episodischer Kopfschmerz vom
Spannungstyp ohne perikraniell e
Schmerzempfindlichkeit

Chronischer Kopfschmerz vom Spannungstyp

Chronischer Kopfschmerz vom Spannungstyp mit
peri kraniell er Schmerzempfindlichkeit

Chronischer Kopfschmerz vom Spannungstyp ohne
peri kraniell e Schmerzempfindlichk eit

Wahrscheinlicher Kopfschmerz vom Spannungstyp

Wahrscheinlicher s elten auftretender, episodischer
Kopfschmerz vom Spannungstyp
Wahrscheinlicher haufig auftretender episodischer
Kopfschmerz vom Spannungstyp
Wahrscheinlicher ¢ hronischer Kopfschmerz vom
Spannungstyp

Friher benutzte Begriffe

Spannungskopfschmerz, Muskelkontraktionsschmerz, psychomyogener
Kopfschmerz, Stresskopfschmerz, gemeiner Kopfschmerz, essen zieller
Kopfschmerz, idiopathischer Kopfschmerz, psychogener Kopfs chmerz.

An anderer Stelle kodiert

Ahnliche Kopfschmerzen wie die vom Spannungstyp
andere n  Erkrankung werden entsprechend dieser anderen

einer

Erkrankung kodiert.

als sekundare Folge
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Prim &rer und/oder se ku nd arer Kopfschmerz ?

Je nach Umst and gelten fir den Kopfschmerz vom  Spannungstyp drei
Regeln:

1. Tritt ein neuer Kopfschmerz mitde n Charakteristika eines
Kopfschmerzes vom Spannungstyp zum ersten Mal in zeitliche m
Zusammenhang mit einer anderen Erkrankung auf, von der bekannt
ist, dass sie  Kopfschmerz en hervorrufen kann oder dieser erfullt
sonstige Kriterien , die fir eine  Verursachung durch  diese andere
Erkrankung sprechen , wird dieser neu  aufgetreten e Kopfschmerz als
sekundarer Kopfschmerz zurtickzufihren 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 urspriingliche 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
ursa chlichen Erkrankung auftritt, wird sowohl der vorbestehende
Kopfschmerz vom Spannungstyp als auch der sekundare
Kopfschmerz diagnostiziert, wenn es Anhalt dafir gibt, dass diese
Erkrankung Kopfschmerzen hervorruf en kann.

Besteht ein chronischer Kopfschmer z 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 zurlickzufiihren auf eine n Medikamentenibergebrauch
vergeben.

Einleitung
2. Kopfschmerz vom Spannungstyp ist sehr verbreitet, die
Lebenszeitpravalenz in der Allgemeinbevélkerung reicht verschiedenen

Studien zufolge von 30 % bis 78%. Der Kopfschmerz hat eine hohe sozio -
Okonomische Bedeutung.

Auch wenn dieser Kopfschmerz friiher als primér psychogen eingeordnet

wurde, leg t eine Reihe von Studien nach der Publikation der ICHD -1 den
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Schluss nahe, dass zumindest flr schwerere Subtypen des Kopfschmerzes
vom Spannungstyp  eine neurobiolog ische Grundlage besteht.
Die Aufteilung des 2. Kopfschmerz es vom Spannungstyp in einen

episodischen und einen chronischen Verlaufstyp, welche durch die ICHD -1
vorgenommen wurde, hat sich als ausgesprochen nitzlich erwiesen. In
der ICHD -2 wurde die episodi sche Variante noch unterteilt in eine n selten

auftretende n Subtyp mit Kopfschmerzepisoden, die weniger als einmal im
Monat auftreten und eine  n Subtyp mit haufig auftretenden episodischen

Kopfschmerzen vom Spannungstyp. Ein 2.2 haufig auftretende r

episodisc her 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, tiblicherweise wenig
Beeintrachtigung zur Folge und benétigt meist keine intensive

medizinische Evaluation. Die Abgrenzung eines 2.1 selten auftretende n
Kopfschmerz es vom Spannungstyp von einem 2.2 haufig auftre tenden
Kopfschmerz vom Spannungstyp erfasst Individuen, die Ublicherweise

keine medizinische Behandlung benétigen als eigene Kategorie und

verhindert, dass fast die gesamte B evdlkerung eine  erhebliche

Kopfschmerzerkrankung diagnostiziert bekommt i wahrend es gleichzeitig
eine Klassifikation ihrer Kopfschmerzen erlaubt. 2.3 chronischer
Kopfschmerz vom Spannungstyp ist eine ernsthafte Erkrankung, die eine

erhebliche Einschrankung der Lebensqualitat und Beeintrachtigung mit
sich bringt .

Die exakten Pathomechan ismen bei ein em 2. Kopfschmerz vom
Spannungstyp sind unbekannt . Periphere Schmerzmechanismen scheinen
insbesondere bei einem 2.1 selten auftretenden episodische n
Kopfschmerz vom Spannungstyp und einem 2.2 haufig auftretende n
episodischen Kopfschmerz vom Sp annungstyp relevant zu sein,
wohingegen bei 2.3 chronischem Kopfschmerz vom Spannungstyp

zentrale Schmerzmechanismen eine bedeutendere Rolle spielen. Erhdhte

peri kraniell e Druckempfindlichkeit bei der manuellen Palpation ist der am
haufigsten auffallige Be  fund 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 erhoéhte Druckschmerzhaftigkeit

durfte pathophysio logisch von Bedeutung sein . Deshalb unterschied die
ICHD -2 zwischen Patienten mit und ohne eine solche Stérung der
peri kraniell en Muskeln i eine Untergliederung, die auch in der ICHD -3

beibehalten wurde, um weitere Forschung auf diesem Gebiet anzuregen

Das Bestehen einer p erikraniell en Druckempfindlichkeit  lasst sich durch
manuelle Palpation leicht feststellen . Mit kleinen kreisenden Bewegungen
des Zeige - und Mittelfingers und durch Austibung von festem Druck (am
besten mit Hilfe eines  Palpometer s) lasst si ch die lokale
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Druckempfindlichkeit fur die Mm. frontalis, temporalis, masseter,
pterygoideus, sternocleidomastoid eus, splenius and trapezius  auf einer
Skalavon O bis 3 ermitteln . Aus diesen Werten kann fur jeden Patienten

ein Summenscore gebildet werden, aus dem die Druckempfindlichkeit
insgesamt hervorgeht . MalBnhahmen dieser Art bieten eine nutzliche
Orientierung fur die Therapie und zusatzliche Mdoglichkeit en, dem

Patienten Zusammenhénge aufzuzeigen

Die diagnostische Schwierigkeit bei den primaren
Kopfsch merzerkrankungen besteht in der Abgrenzung zwischen einem

Kopfschmerz vom Spannungstyp und einer leicht en Migréane ohne Aura.
Dies wird dadurch noch erschwert, dass Patienten mit haufigen
Kopfschmerzen héaufig an beiden Krankheitsbild ern leiden. Es wurde

ang eregt, die Diagnosekriterien fur den 2. Kopfschmerz vom
Spannungstyp starker einzugrenzen, um die Migrane phanotypisch besser

abgrenzen zu kdnnen. Kriterien hierfur wurden im Anhang der ICHD -2 als
A2, Kopfschmerz vom Spannungstyp , vorge schlagen . Gleichzeit ig
reduziert diese Erh6hung der Spezifitdt jedoch die Sensitivitat der

Diagnosekriterien und erhéht die Anzahl der Patienten, die lediglich unter
2.4 wabhrscheinlicher Kopfschmerz vom Spannungstyp oder 1.5

wabhrscheinliche Migrane  klassifiziert werden.  Das Ergebnis ist ein
grolRerer Prozentsatz von Patienten, deren Kopfschmerz sich lediglich als

ein 2.4 wahrscheinlicher Kopfschmerz vom Spannungstyp oder eine 1.5
wahrscheinliche Migr ane klassifizieren lasst . Angesichts dessen, dass
bislang noch nicht gezeigt we rden konnte, dass diese Verdnderung von
Vorteil ware , verbleiben diese strengeren Diagnosekriterien im Anhang,

sollten jedoch lediglich zu Forschungszwecken angewendet werden . Das
Klassifi kation skomitee empfiehlt den Vergleich zwischen Patienten, die
jewei Is nach diesen Kriterien diagnostiziert wurde T nicht nur zur

Charakterisierung klinischer Merkmale, sondern auch, um Einblicke in die
pathophysiologi schen Mechanism en und das Ansprechen auf
Behandlungen zu erhalten

2.1 Selten auftretender episodischer Ko pfschmerz vom
Spannungstyp

Beschreibung:

Selten auftretende r episodischer Kopfschmerz, d er typischerweise
beidseitig als Einengung oder Druck wahrgenommen w ird, in seiner
Intensitat als  leicht bis m ittelstark eingeschatzt werden und zwischen
Minuten und Ta gen anhalten k ann. Der Kopfschmerz nimmt bei
korperlicher Routineaktivitat nicht zu und ist nicht begleitet von Ubelkeit,
jedoch Licht - oder Gerauschempfindlichkeit kbnnen vorhanden sein.
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Diagnostische Kriterien:

A.

E.

Mindestens 10 Kopfschmerzattacken, die im Durchschnitt weniger
als einmal im Monat auftreten (<12 Kopfschmerztage pro Jahr) und

die Kriterien B bis D erfillen.

Die Kopfschmerzdauer liegt zwischen 30 Minuten und 7 Tagen.

Der Kopfschmerz weist mindestens zwei der folgenden
Charakteristik a auf:

1. Beidseitige Lokalisation

2. Schmerz charakter drickend oder beengend, nicht pulsierend

3. Leichte bis mittlere Schmerzintensitéat

4. Keine Verstarkung durch korperliche Routineaktivitat wie Gehen

oder Treppensteigen

Beide der folgenden Punk te sind erfullt:

1. Fehlen von Ubelkeit oder Erbrechen

2. Es darf entweder eine  Photophobie oder eine Phonophobie, nicht
jedoch beides vorhanden sein

Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose 1.

Anmerkung:

1.

Erfullt der Kopfschmerz sowo  hl die Kriterien  fir eine 1.5
wahrscheinliche Migrdéne  und einen 2.1 selten auftretenden
episodischen Kopfschmerz vom Spannungstyp , sollte er gemaf der

allgemeinen Regel, dass definitive Diagnosen immer Vorrang haben
gegenuber wahrscheinlichen | als 2.1 selten auftretender

episodi scher Kopfschmerz vom Spannungstyp (oderals der
entsprechende Subtyp davon, fur den die Kriterien erfillt sind )

kodiert werden

2.1.1 Selten auftretender episodischer Kopfschmerz vom

Spannungstyp mit peri kraniell er Schmerzempfindlic hkeit

Diagnostische Kriterien:

A.

B.

Kopfschmerzepisoden, die K  riteri en fir einen 2.1 selten
auftretenden epi  sodi schen Kopfschmerz vom Spannungstyp erfullen
Erhohte peri kraniell e Schmerzempfindlichkeit  bei manu eller
Palpation .
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2.1.2 Selten auftretender epi sodischer Kopfschmerz vom
Spannungstyp ohne peri kraniell e Schmerzempfindlichkeit

Diagnostische Kriterien:

A. Kopfschmerze pisode n, die die Kriterien  flr einen 2.1 selten
auftretende n episodi schen Kopfschmerz vom Spannungs  typ erfillen

B. Keine erhdhte peri kraniell e Schmerzempfindlichkeit

2.2 Haufig auftretender episodi scher Kopfschmerz vom

Spannungstyp

Beschreibung:

Haufig auftretende Kopfschmerzepisoden mit einer Dauer von Minuten bis
Tagen. Der Schmerz ist typischerweise beidseits lokalisiert und von

drick ende m, beengende n Charakter . Er erreicht eine leichte bis mafige
Intensitat und dauert Minuten bis Tage. Er verstarkt sich nicht durch
korperliche Routineaktivitaten. Es besteht keine begleitende Ubelkeit,

aber Photophobie oder Phonophobie kdnnen vorhanden sein.

Diagnostische Kriterien:

A. Wenigstens 10 Kopfschmerze pisode n, die die Kriterien B bis D

erfillen und durchschnittlich an 1 bis 14 Tagen/Monat fur >3
Monate (212 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. Dbeidseitige Lokalisation
2. Schmerz charakter drickend oder beengend (nicht pulsierend
3. leichte bis mittlere Schmerzintensitét
4.  keine Verstarkung durch korperliche Ro utineaktivitaten wie
Gehen oder Treppensteigen
D. Beide folgenden Punkte sind erfillt
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 *.



An merkung:

1. Erfullt der Kopfschmerz sowohl die Kriterien fur eine 15
wahrscheinliche M igrane und einen 2.2 haufig auftretenden
episodi schen Kopfschmerz vom Spannungstyp , sollte erunter 2.2
haufig auftretend er episodischer Kopfschmerz vom Spannungstyp
(oder als den Subtyp hiervon, fir den die Kriterien erfillt sind )
kodiert werden, gemaf der allgemeinen Regel, dass definitive
Diagnosen immer Vorrang gegentuber wahrscheinlichen D jagnose n
haben .

Kommentar

Ein 2.2 haufig vorkommend er episodischer Kopfschmerz vom
Spannungstyp tritt oft gemeinsam mit einer 1.1 Migrane ohne Aura auf.
Beide sollten idealerweise in einem Kopfschmerztagebuch aufgezeichnet
werden , da ihre Behandlung sich deutlich unterscheidet . Es ist daher von
grof3ter Wichtigkeit, Patienten zu schul en, zwischen diesen
Kopfschmerztypen zu differenzieren, damit sie jeweils die richtige

Behandlung wahlen und um damit einen Medikamentenubergebrauch und

die nachteiligen Folgen eines 8.2 Kopfschmerzes zurlckzuflihren auf einen
Medikamentenlibergebrauch zu ve rhindern.

2.2.1 Haufig auftretender episodischer Kopfschmerz vom
Spannungstyp mit peri kraniell er Schmerzempfindlichkeit

Diagnostische Kriterien:

A. Die Episode n erfullen die Kriterien fur einen 2.2 haufige n
episodische n Kopfschmerz vom Spannungstyp
B. Erh6 hte Schmerzempfindlichkeit der peri kraniell en Muskulatur bei

manueller Palpation

2.2.2 Haufig auftretender episodischer Kopfschmerz vom
Spannungstyp ohne peri kraniell e Schmerzempfindlichkeit

Diagnostische Kriterien:

A. Die Episode n erflllen die Kriterien fur einen 2.2 haufige n
episodische n Kopfschmerz vom Spannungstyp

B. Keine erhohte Schmerzempfindlichkeit der peri kraniell en Muskulatur

bei manueller Palpation

99



2.3 Chroni scher Kopfschmerz vom Spannungstyp

An anderer Stelle kodiert

4.10 Neu aufgetretenert &glicher 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 driickende m, beengende m Charakter
erreicht eine leichte bis mittelstarke  Intensitat und verstarkt sich nicht
durch korperliche Routineaktivitaten. Milde Ubelkeit, Photophobie oder
Phono phobie kénnen vorhanden sein.

Diagnostische Kriterien:

A. Ein Kopfschmerz, der die Kriterien B bis D erfillt, tritt an
durchschnittlich 215 Tagen/Monaten Uber >3 Monate (2180
Tage/Jahr) auf

B. Der Kopfschmerz  héalt fur Stunden bis Tage an oder ist kontinu
vorhanden

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

1. Beidseitige Lokalisation

2. Schmerz charakter drickend oder beengend, nicht pulsierend
3. Leichte bis mitt elstarke Schmerzi ntensit at
4.

Keine Verstarkung durch kér  perliche Routineaktivitaten wie
Gehen oder Treppensteigen

D. Beide folgenden Punkte sind erfullt
1. hoéchstens eines ist vorhanden: leichte Ubelkeit oder
Photophobie oder Phonophobie
2. weder Erbrechen noch mitt  elstarke bis starke Ubelkeit
E. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD  -3-Diagnose 123 .

Anmerkung:

100

. Er

ierlich

1. Sowohl die Diagnose eines 2.3 chroni schen Kopfschmerz es vom
Spannungstyp als auch die einer 1.3 chroni schen Migr ane setzen

voraus, dass diese an 15 oder m ehr Tagen/Monaten aufgetreten
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sind . Bei einem 2.3 chroni schen Kopfschmerz vom Spannungstyp
muss der Kopfschmerz an mindestens 15 Tagen die Kriterien B bis
D fur einen 2.2 héaufig auftretende n episodische n Kopfschmerz vom
Spannungstyp erfillen ; fur eine 1.3 chroni sche Migra ne muss der
Kopfschmerz an mindestens 8 Tagen die Kriterien B bis D fir eine
1.1 Migrane ohne Aura erfullen. P atient en kdnnen daher samtliche
Kriterien fur  beide Diagnose n erfullen , etwa indem siean 25
Tagen / Monat unter Kopfschmerzen leiden, die an 8 Tagen die

Kriterien fir eine M igrane erfillen und an 17 Tagen die Kriterien fur
einen Kopfschmerz vom Spannungstyp . In solchen Fallen sollte nur
die D iagnos e lediglich 1.3 chroni sche Migrane lauten .

2. Der 2.3 chroni sche Kopfschmerz vom Spannungstyp entwickelt sich
mit der Zeit aus einem 2.2 haufigen episodi schen Kopfschmerz vom
Spannungstyp ; wen n 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 Kodieru ng 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 chroni scher
Kopfschmerz vom Spannungstyp erfolgen .

3. Invielen unklaren Fallen spi elt ein Medikamentenibergebrauch eine
Rolle. Ist hier Kriterium B einer der Subtypen von 8.2 Kopfschmerz
zurtckzufihren auf  einen Medikamenteniibergebrauch und sind
gleichzeitig die Kriterien fur einen 2.3 chronischen Kopfschmerz
vom Spannungstyp  erflllt, i st die Grundregel, sowohl unter 2.3
chroni scher Kopfschmerz vom Spannungstyp als auch unter 8.2
Kopfschmerz zurickzufihren auf einen Medikamenteniibergebrauch
zu kodieren. Nach Medikamentenentzug sollte die Diagnos e
reevalu iert werden : es kommt nicht selten vor, dass die Kriterien
fur einen 2.3 chroni schen Kopfschmerz vom Spannungstyp dann
nicht mehr erfullt sind und der Patient zu dem einen oder anderen
episodi schen Kopfschmerz typ zurlckkehrt . Bleibt die Erkrankung
nach Medikamentenentzug chroni sch, entfall t die Diagnos e 8.2
Kopfschmerz zurickzufihren auf einen Medi kamententbergebrauch

2.3.1 Chroni scher Kopfschmerz vom Spannungs typ mit
peri kraniell er Schmerzempfindlichkeit

Diagnostische Kriterien:

A. Der Kopfschmer z erflllt die Kriterien A bis E fur 2.3 chronischer
Kopfschmerz vom Spannungstyp
B. Erhohte Schmerzempfindlichkeit der peri kraniell en Muskulatur bei

manueller Palpation
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2.3.2 Chroni scher Kopfschmerz vom Spannungstyp ohne
peri kraniell e Schmerzempfindlichkeit

Diagnostische Kriterien:

A. Der Kopfschm erz erflillt die Kriterien far 2.3 chroni scher
Kopfschmerz vom Spannungstyp
B. Keine erhthte Schmerzempfindlichkeit der peri kraniell en Muskulatur

bei manueller Palpation

2.4 Wabhrscheinlicher Kopfschmerz vom Spannungstyp

Beschreibung:

Kopfschmerz vom Spannu  ngstyp, bei dem eines der Merkmale fehlt, die
gegeben sein missen, um alle Kriterien far einen oben kodierten T yp o der
Subtyp eines Kopfschmerzes vom Spannungstyp zu erfillen und der

gleichzeitig nicht die Kriterien fur eine andere Kopfschmerzerkrankung

erfallt .

Kommentar

Patienten, die einen der untenstehenden Kriteriensatze erfllen, erfullen
unter Umstanden auch die Kriterienf  tr 1.5.1 wahrscheinliche Migréne
ohne Aura . In diesen Fallen gilt die allgemeine Grundregel einer
Hierarchisierung, bei der die Diagnose 1. Migrane und ihre Type n und
Subtypen Vorrang gegenuber der eines 2. Kopfschmerz es vom
Spannungstyp und dessen Typenund Subtypen hat .

2.4.1 Wabhrscheinlicher s elten auftretender episodi scher
Kopfschmerz vom Spannungstyp

Diagnostische Kriterien:

A. Eine oder mehrere Kopfschmerzepisode(n) erfillen mit einer
Ausnahme alle Kriter ien A bis D fur einen 2.1 selten auftretende n
episodi schen Kopfschmerz vom Spannungstyp

B. Die Episoden erfullen nichtdie ICHD -3 Kriteri en fur eine andere
Kopfschmerzerkranku ng

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 Kopfschmerze pisode n erfillen mit einer Ausnahme alle Kriterien
A bis D far einen 2.2 haufig auft retenden episodi schen Kopfschmerz
vom Spannungstyp

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

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

2.4.3 Wabhrscheinlicher chronischer Ko pfschmerz vom
Spannungstyp

Diagnostische Kriterien:

A. Die Kopfschmerzepisoden erfillen mit einer Ausnahme alle Kriterien
A bis D fir einen 2.3 chroni schen episodi schen Kopfschmerz vom
Spannungstyp

B. Die Episoden erfiillen nicht die ICHD -3 Kriterien fur ei  ne andere
Kopfschmerzerkrankung

C. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose .
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3. Trigemin o0-autonom e

Kopfschmerzerkrankungen (TA K)
3.1 Cluster kopfschmerz
3.1.1 Episodi scher Cluster kopfschmerz
3.1.2 Chroni scher Cluster kopfschmerz
3.2 Paroxysmal e Hemikranie
3.2.1 Episodi sche paroxysmal e Hemikrani e
3.2.2 Chroni sche paroxysmal e Hemikranie
3.3 Short -lasting unilateral neuralgiform headache  attacks
3.3.1 Short -lasting unilateral neuralgiform headache  attacks
with conjunctival injection an  d tearing (SUNCT -
Syndrom )
3.3.1.1 Episodi sches SUNCT-Syndrom
3.3.1.2 Chroni sches SUNCT-Syndrom
3.3.2 Short -lasting unilateral neuralgiform headache  attacks
with crani al autono mic symptom s (SUNA -Syndrom)
3.3.2.1 Episodi sches SUNA-Syndrom
3.3.2.2 Chroni sches SUNA-Syndrom
3.4 Hemicrania continua
3.5 Wahrscheinliche trigemino -autonome
Kopfschmerzerkrankung
3.5.1 Wahrscheinlicher  Cluster kopfschmerz
3.5.2 Wahrscheinliche paroxysmal e Hemikrani e
3.5.3 Wahrscheinliche Short -lasting unilateral neuralgiform
headache attacks
3.54 Wabhrscheinliche Hemicrania continua

Allgemeiner Kommentar

Prim &rer und/ oderse ku nd arer Kopfschmerz ?

Fur Kopfschmerzen mit den Merkmalen einer trigemin o-autonom en
Kopfschmerzerkrankung  (TAK) gelten je nach den Umsténden drei
Grundre geln:

1. Trittein neuer Kopfschmerz mitde  n Charakteristika einer TAK
erstmals in engem zeitlichen Zusammenhang mit einer anderen
Erkrankung auf, von der bekannt ist, dass sie Kopfschmerzen
auslosen kann oder die ser erfillt sonstige  Kriterien fiir eine
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Verurs achung durch diese Erkrankung, wird der Kopfschmerz als
sekundarer Kopfschmerz  zurtckzufiihren auf die ursachliche
Erkrankung kodiert .

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

3. Wenn sich eine vorbestehende TAK in engem zeitlichem
Zusammenhang mit einer solchen urséchlichen 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
Ub erzeugende Belege dafir, dass die Erkrankung Kopfschmerzen
auslosen kann

Einleitung

Die trigemin o-autonom en Kopfschmerzerkrankungen (TAK) teilen die
klinischen Merkmale , dass sie einseitig auftreten und in der Regel von
parasympath ischen autonom en Symptom en im Kopfbereich begleitet
werden , die lateralisiert und  auf der gleichen Seite wie der Kopfschmerz
auftreten . Experiment elle Untersuchungen und Untersuchungen mit
funktioneller Bildgebung beim Menschen legen nahe, dass diese

Syndrome einen normal en trige min o-parasympath ischen Reflex
aktivieren , wahrend die klinischen Symptome einer kraniell lokalisiert en
sympath ischen Dysfun ktion sekundarer Natur sind

Eine t ypi sche Migraneaura wird in Verbindung mit TAK selten beobachtet

3.1 Cluster kopfschmerz

Friher ve rwendete Begriffe

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

Ein symptomatischer Clusterkopfschmerz als sekundére 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
Lidddem und/oder Unruh e oder Agitation .

Diagnostische Kriterien:

A. Mindestens 5 Attacken, die die Kriterien B bis D erflllen
B. Starke oder sehr starke einseitig orbital, supraorbital und/oder
temporal lokalisierte Schmerzattacken, die unbehandelt 15 bis 180
Minuten ! anhalten
C. Einer o der beide der folgenden Punkte ist/sind erfullt :
1. mindestens eines der folgenden S ymptom e oder Zeichen ,
jeweils ipsilateral zum Kopfschmerz
a) konjunktivale Injektion und/oder Lakrimation
b) nasale Kongestion und/o der Rhinorrhoe
C) Lidodem
d) Schwitzen im Bereich d  er Stirn oder des Gesichtes
e) Miosis und/o der 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 Teil s (aber weniger als der Halfte) des Zeitverlaufes

bei einem 3.1 Cluster kopfschmerz kdnnen die Attacken weniger
schwer sein und/oder kirrzer oder langer andauern

2. Wahrend eines Teils (aber weniger als der Halfte) des Zeitverlaufes
bei einem 3.1 Cluster kop fschmerz kénnen die A ttack en seltener
auftreten .
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Kommentar:

Die Attacken treten ublicherweise in Serien auf, die Wochen oder Monate
andauern (sogenannte Cluster  episoden ). Dazwischen liegen

Remissionszeiten, die meist Monate oder Jahre anhalten. Bei etwa 10 %
bis 15% der Patienten tritt jedoch ein 3.1.2 chroni scher

Cluster kopfschmerz ohne derartige R emission en auf . In einer grof3en

Serie von Verl dufen konnte gezeigt werden, dass ein Viertel der Patient en

lediglich eine C luster episode aufwies . Diese Patienten e rflllen die
Kriterien fir einen 3.1 Cluster kopfschmerz und sollten entsprechend
kodiert werden.

Wahrend einer C luster episode des 3.1.1 episodi schen

Cluster kopfschmerz es und beim 3.1.2 chroni schen Cluster kopfschmerz
kommt es regelmalRiig zu Attacken. Diese ko nnen du rch Alk ohol, Histamin
oder Nitrogly zerin ausgelost werden

Der Schmerz beim 3.1 Cluster kopfschmerz ist schwerpunktmalig orbital,
supraorbital oder temporal bzw. a n einer Kombination dieser Orte
lokalisiert, kann aber auch in andere Regionen ausstrah len. Wahrend der
schlimmsten Attackenistd  ie Schmerz intensitat unertraglich. Die

Patienten sind in der Regel nicht in der Lage, sich hinzulegen und laufen
charakteristischerweise umher. Ublicherweise tritt der Schmerz innerhalb

einer Cluster episode immer aufderselben Seite des Kopfes auf.

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

Akute Attacken gehen mit einer Aktivierung des posterioren

hypothalamische n Graus einher . Der 3.1 Cluster kopfschmerz kann in etwa
5% der Féalle autosomal dominant  sein.

Es sind einige Patienten beschrieben worden, die sowohl einen 3.1
Cluster kopfschmerz als auch eine 13.1 .1 Trigemin usneuralgi e (mitunter
Cluster -Tic-Syndrom genann t) aufwiesen . Diese Patienten sollten beide
Diagnosen erhalten. Die Wichtigkeit dieser Beobachtung liegt darin, dass

beide Erkrankungen separat behandelt werden missen, um

Schmerzfreiheit zu erreichen.

3.1.1 Episodi scher Cluster kopfschmerz

Beschreibung:

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

A. Die Attacken erflllen die Kriterien A bis E fur einen 3.1
Cluster kopfschmerz und treten schubweise auf  (Cluster episoden )

B. Wenigstens 2 Cluster episoden mit einer Dauer von 7 bis 365 Tagen
(unbehandelt), die durch schmerzfreie Ren

Monaten Dauer voneinander getrennt sind.

Kommentar

Clust erepisoden halten tblicherweise 2 Wochen bis 3 Monate an.

3.1.2 Chroni scher Cluster kopfschmerz

Beschreibung:

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

Diagnostische Kriterien:

A. Die Attacken erflllen die Kriterien fur einen 3.1 Cluster kopfschmerz
und Kriteri um B unten
B. Die Attacken treten flr wenigstens 1 Jahr ohne R emission sphase

auf oder mit R emission envon <3 Monaten Dauer

Kommentar

Der 3.1.2 chroni sche Cluster kopfschmerz kann de novo entstehen (fruher
als prim ar chroni scher Cluster kopfschmerz bezeichnet ), oder aus dem
3.1.1 episodi schen Cluster kopfschmerz (friher sekundar chroni scher
Cluster kopfschmerz ). Bei einigen Patienten kann sich aus einem 3.1.2
chronischen Clusterkopfschmerz ein 3.1.1 episodi scher

Cluster kopfschmerz entwickeln.
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3.2 Paroxysmal e Hemi krani e

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 Attack en treten gewdhnlich in Begleitung von ipsilateral er

konjun ktival er Inje ktion, Lakrimation, nasal er Kongestion, Rhinorrhoe,
Schwitzen im Bereich der Stirn und des Gesichtes , Miosis, Ptosis und/o der
Lidodem auf. Sie sprechen zuverlassig auf Indomet acin an.

Diagnostische Kriterien:

A. Mindestens 20 Attack en, die die Kriteri en B bis E erflllen

B. Starke einseitig orbital, supraorbital und/oder temporal lokalis ierte
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) konjun ktival e Inje ktion und/o der Lakrimation
b) nasal e Kongestion und/ oder Rhinorrhoe
C) Lidodem
d) Schwitzen im Bereich der Stirn oder des Gesichtes
e) Miosis und/o der Ptosis

2. korperliche Unruhe oder Agitiertheit

D. Die Attackenfrequenz liegt bei >5 pro Tag !

E. Attacken kann durch therapeutische Dosen Indometacin 2 komplett
vorgeb eugt 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 konnen die Attacken seltener
auftreten.
2. Bei Erwachsenen sollte Indom  etacin anfangs in einer Tagesdosis von
0150 mg oral eingesetzt werden und bei Be
taglich erhoht werden. Die Dosis fur Injektionen betragt 100 bis 200

mg. Als Erhaltungsdosen sind meist jedoch geringere Mengen
erforderlich.
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Komment ar:

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 Episodi sche paroxysmal e Hemi krani e

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 erflllen die Kriterien fur 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 Ren

Monaten Dauer unterbrochen werden

3.2.2 Chroni sche paroxysmal e Hemi krani e

Besc hreibung:

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

Diagnostische Kriterien:

A. Die Attack en erfiillen die Kriterie  n fur eine 3.2 paroxysmal e
Hemi krani e sowie Kriteri um 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

Patient en, die sowohl die Kriterien fur eine 3.2.2 chroni sche paro xysmal e
Hemikrani e als auch fur eine 13.1.1 Trigemin usneuralgi e (mitunter CPH-
Tic-Syndrom genannt ) erfillen, sollten beide Diagnosen erhalten . Die
Unterscheidung ist wichtig, da beide Erkrankungen einer Behandlung

bedurfen. Die pathophysiologische Bedeutun g dieser Beziehung ist noch
unklar .

3.3 Short -lasting unilateral neuralgiform headache
attacks

Beschreibung:

Sekunden bis Minuten anhaltende, streng einseitige mittelstarke  oder
stark e Kopfschmerzattacken, die mindestens einmal am Tag auftreten. In

der Re gel gehen sie mit einer deutliche n Lakrimation und RO6tung des
ipsilateralen Auges einher .

Diagnostische Kriterien:

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

B. MalRige oder starke einseitig orbital, supraorbital und/oder temporal
lokali sierte Schmerzattacken, die 1 bis 600 Sekunden anhalten und
als Einzelstiche, Serien von Stichen oder sagezahnmuster artig
auftreten

C. Mindestens eines der folgenden kranioautonomen  Symptome oder
Zeichen ipsilateral zum Kopfschmerz:
1. konjunktivale Injektion und/oder Lakrimation
2. nasale Kongestion und/oder Rhinorrh oe
3. Lidodem

4. Schwitzen im Bereich der Stirn oder des Gesichtes
5. Miosis und/oder Ptosis
D. Die Attackenfrequenz liegt bei > 1proTag!?

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
kénnen die Attacken seltener auftreten.
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Kommentar:

Langer andauernde A ttack en sind von diversen Stichen oder einem
Sage zahnmuster gekennzeichnet

Es werden zwei Subtype n 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 koénnte ein Subtyp des 3.3.2 SUNA-Syndroms sein,
obwohl hier noch nédhere 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 kdnnen in der Regel

ohne Refraktar phase getriggert werden . Hiermit stehen sie im Kontrast zu
einer 13.1 .1 Trigemin usneuralgi e, die gewdhnlich nach jeder Attac ke eine
Refraktarphase aufweist .

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

Diagnostische Kriterien:

A. Attack en, die die Kriterien fur 3.3 Short -lasting unilateral
neuralgiform head ache attacks und das Kriter ium B unten erfillen
B. Beides von folgendem , ipsilateral zum Schmerz
1. konjun ktival e Inje ktion
2. Lakrimation ( Tranenfluss ).

Kommentar:

Die Literatur lasst darauf schlieRen, dass das 3.3.1 SUNCT-Syndrom am
ehesten von einer Lasionin der hinteren Schadelgrube  imitiert wird

Es wurden Patient en beschrieben, bei denen sich eine Uberschneidung
zwischen 3.3.1 SUNCT-Syndrom und 13.1.1 Trigemin usneuralgi e findet.
Die Differen zierung ist klinisch komplex. S olche Patient en sollten beid e
Diagnose n erhalten .

Es gab Berichte iber Patient en mit 3.3.1 SUNCT-Syndrom wie auch 3.1
Cluster kopfschmerz ; die pathophysiologi sche Bedeutung dieser
Uberschneidung ist noch zu ermitteln
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3.3.1.1 Episodi sches SUNCT -Syndrom

Beschreibung:

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

Diagnostische Kriterien:

A. Attack en, die die Kriterien fur ein 3.3.1 SUNCT-Syndrom erfiillen
und episodisch auftreten

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

3.3.1.2 Chroni sches SUNCT -Syndrom

Beschreibung:

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

Diagnostische Kriterien:

A. Attack en, die die Kriterien fur ein 3.3.1 SUNCT-Syndrom und das
Kriterium B unten erfillen

B. Attacken, die ohne R emission sphase oder mit Remissions phasen
von <3 Monaten fur mindestens 1 Jahr auftreten .

3.3.2 Short -lasting unilateral neuralgiform headache attacks with
cranial autonom ic symptom s (SUNA -Syndrom )

A. Attacken, die die Kriterien far ein 3.3 SUNCT-Syndrom und das
Kriterium B unten er flllen

B. Esist n icht mehr als eine r der folgenden Punkte erfill  t, ipsilateral
zum Schmerz
1. konjun ktival e Inje ktion
2.  Lakrimation ( Tranenfluss ).
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3.3.2.1 Episodi sches SUNA -Syndrom

Beschreibung:

SUNA-Attack en, die fur die Dauer von 7 Tagen bis 1 Jahr au ftreten und
durch schmerzfreie  Episoden von > 3 Monaten unterbrochen werden.

Diagnostische Kriterien:

A. Attacken, die die Kriterien fur ein 3.3.2 SUNA-Syndrom erfillen 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 Chroni  sches SUNA -Syndrom

Beschreibung:

SUNA- Attacken, die Gber mehr als ein Jahr ohne Remissionsphase
auftreten oder Remissionsphasen von weniger als 3 Monaten a ufweisen.

Diagnostische Kriterien:

A. Attack en, die die Kriterien fur 3.3.2 SUNA-Syndrom und das
Kriterium B unten erfillen

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

3.4 Hemicr ania 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 Agit iertheit auftritt und
zuverlassig auf Indometacin anspricht.
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Diagnostische Kriterien:

A. Einseitiger Kopfschmerz, der die K riteri en B bis D erfullt

B. Fur >3 Monate vorliegend , mit Verschlechterung envon maliger
oder stark erer Intensitat

C. Einer oder beide der folgenden Punkte
1. Mindestens eines der folgenden Symptome oder Zeichen,

jeweils ipsilateral zum Kopfschmerz

a) konjun ktival e Inje ktion und/o der Lakrimation

b) nasal e Kongestion und/o der Rhinorrhoe

) Lidédem

d) Schwitzen im Bereich der Stirn oder des Gesichtes

e) Miosis und/o der Ptosis

2.  Korperliche Unruhe oder Agitiertheit oder Schmerz zunahme

durch Bewegung
D. Spricht zuverlassig auf ~ therapeuti sche Dosen Indometa cin ant
E. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose .

Anmerkung:

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

Kommentar:

Bei einer 3.4 Hemicrania continua  werden oft Migranesymptome wie
Photophobi e und Phonophobi e beobachtet.

Die 3.4 Hemicrania continua  wird aufgrund der Tatsache, dass der

Schmerz typischerweise einseitig auftri tt, ebenso wie die gegebenenfalls
vorhandenen kranio -autonomen Symptome, inder ICHD -3 unter 3.
Trigemin o-autonom e Kopfschmerzerkrankungen gefthrt (in der ICHD-2
stand sie unter 4. andere primare Kopfschmerzen ).

Die zerebrale Bildgebung ergab bedeutende Ub erschneidungen zwischen
allen hier einbezogenen Erkrankungen, vor allem die Ak tivierung in der
Region des posterior en hypothalami schen Graus. Dartber hinaus liegt das
zuverlassige Ansprechen einer 3.4 Hemicrania continua  auf Indometacin
auch bei einer 3.2 paroxysmal en Hemikrani e vor.
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3.4.1 Hemicrania continua mit remitti erende m Verlauf

Beschreibung:

Charakteristisch fir die  sen Subtyp der Hemicrania continua ist ein
Kopfschmerz, der nicht durchgéangig anhélt, sondern von
Remissionsphasen von mindestens 24 Stunden Dauer unterbrochen wird

Diagnostische Kriterien:

A. Kopfschmerz, der die Kriterien fur eine 3.4 Hemicrania continua und
Kriteri um B unten erfillt

B. Der Kopfschmerz tritt nicht taglich oder durchgéangig auf, sondern
wird (unbehandelt ) durch R emission sphasen von 024 Stunden
unterbrochen

Kommentar

Die 3.4.1 Hemicrania continua mit remittierende m 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

Besch reibung:

Charakteristisch fir die  sen Subtyp der Hemicrania continua ist ein
Kopfschmerz, der mindestens ein Jahr lang durchgéangig anhélt,  ohne
Remissionsphasen von mindestens einem Tag .

Diagnostische Kriterien:

A. Kopfschmerz, der die Kriterien fur eine 3.4 Hemicrania continua
und Kriteri um B unten erfullt
B. Der Kopfschmerz tritt mindestens 1 Jahr lang taglich und
durchgéngig auf, ohne Remissionsphasen von 01 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 remittierende  n Verlaufstyp.

3.5 Wabhrscheinliche trigemino  -autonome
Kopfschmerzerkrankung

Beschreibung:

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

Diagnostische Kriterien:

A. Kopfschmerz attack en, die mit einer Ausnahme alle Kriterien A bis D
fur einen 3.1 Cluster kopfschmerz erfillen; die Kriteri en A bis E fur
eine 3.2 paroxysmal e Hemikranie; die Kriteri en A bis D fir 3.3
SUNCT-Syndrom oder die Kriteri en A bis D fiur eine 3.4 Hemicrania

continua
B. Die Episoden erfullen nicht die ICHD -3 Kriterien fur eine andere
Kopfschmerzerkrankung
C. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose .
Kommentar

Die Patient en konnen unter 3.5.1 wahrscheinlicher  Cluster kopfschmerz ,
3.5.2 wabhrscheinliche paroxysmal e Hemikranie, 3.5.3 wahrscheinliches
SUNA-Syndrom oder 3.5.4 wahrscheinliche H emicrania continua  kodiert
werden. Derartige P atient en haben entweder keine ausreichende Anzahl
typischer Anfalle gehabt (zum Beispiel nur einen ersten

Cluster kopfschmerz anfall ), o der ha ben diese zwar in ausreichend grof3er
Anzahl erlebt, erfullen aber andere Kriterien nicht
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4. Andere priméare Kopfschmerzen
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Primarer Hustenkopfschmerz

Wabhrscheinlicher primérer Hustenkopfschmerz
Primarer Anstrengungsk opfschmerz

Wahrscheinlicher primérer Anstrengungsk opfschmerz
Primarer Sexualk opfschmerz

Wahrscheinlicher primérer Sexualk opfschmerz
Primarer Donnerschlagkopfschmerz

Primarer kaltebedingter Kopfschmerz

Kopfschmerz zurtickzufiihren auf einen aul3er en
Kaltereiz

Kopfschmerzen zuriickzufiihren auf Einnahme oder
Inhalation eines Kéaltereizes

Wahrscheinlicher  kaltebedingter Kopfschmerz
Kopfschmerz wahrscheinlich zurtickzufiihren auf einen
aul3eren Kaltereiz
Kopfs chmerzen wahrscheinlich zurtickzufuihren auf
Einnahme oder Inhalation eines Kéaltereizes

Kopfschmerz durch  Einwirkung von Druck oder Zug auf
den Kopf

Kopfschmerz durch &uf3eren Druck

Kopfschmerz durch aul3eren Zug

Wahrscheinlicher  Kopfschmerz durch Einwirkung von
Druck oder Zug auf  den Kopf
Wabhrscheinlicher  Kopfschmerz durch auf3eren Druck
Wahrscheinlicher  Kopfschmerz durch auReren Zug

Primérer stechender Kopfschmerz

Wabhrscheinlicher stechender Kopfschmerz
Munzkopfschmerz

Wahrscheinlicher  Munzkopfschmerz
Schlafgebundener Kopfschmerz

Wahrscheinlicher  Schlafgebundener Kopfschmerz
Neu aufgetretener  taglicher Kopfschmerz ~ (NDPH)

Wabhrscheinlicher neu aufgetretener  taglicher
Kop fschmerz
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An anderer Stelle kodiert

Primarer und/oder sekundarer Kopfschmerz ?

Fur 4. Andere primare Kopfschmerzen gelten je nach den Umstanden 2
Regeln:

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

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

Einleitung

Dieses Kapitel beinhaltet eine Reihe von priméaren

Kopfschmerzerkrankungen, die k lini sch 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 primarer Hustenkopfschmerz |, 4.2 priméarer
Anstrengungsk opfschmerz , 4.3 prim &arer Sexualk opfschmerz und
4.4 primarer Donnerschlagkopfschmerz

2. Kopfschmerzen, die direkten physischen Reizen zugeschrieben
werden (diese gelten als prim are Kopfschmerzerkrankungen, da sie
durch physiologi sche [nicht schadigende ] Reize entstehen ),
darunter 4.5 primarer kaltebedingter Kopfschmerz und 4.6
Kopfschmerz durch  Einwirkung von Druck oder Zug auf den Kopf .
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3. Epikraniell er Kopfschmerz (d.h. Kopfschmer zen auf der Kopfhaut ),
darunter 4.7 priméarer stechender Kopfschmerz  und 4.8
Munzkopfschmerz (sowie A4.11 Epicraniaf ugax im Anhang ).

4. Diverse sonstige prim are Kopfschmerzerkrankungen, darunter 4.9
schlafgebundener Kopfschmerz und 4.10 neu aufgetreten er
taglicher Kopfschmerz

Die Pathogenes e dieser Erkrankungen  ist noch unzureichend geklart , und
Behandlungsempfehlungen di  esbezlglich stitzen sich auf Einzelberichte
oder un kontroll ierten Studien

Kopfschmerzen mit &hnlichen Charakteristika wie mehrere dieser

Erkrankungen kdnnen S ymptom e einer anderen Erkrankung sein (d. h.
sekundéare Kopfschmerzen ); beiihrem erstmaligen Auft  reten erfordern
diese eine sorgfaltige Beurteilung durch bildgebende Verfahren u nd/o der

andere angemessene Tests. Der Beginn einiger dieser Kopfschmerzen
(etwa 4.2 primarer Anstrengungsk opfschmerz , 4.3 primarer

Sexualk opfschmerz und 4.4 priméarer Donnerschl agkopfschmerz )k ann
akut sein, und die Betroffenen werden mitunter in Notaufnahmen

vorstellig . Eine angemessene und vollstéandige Untersuchung (vor allem
durch zerebrale Bildgebung )ist in diesen Féllen obligatorisch

4.1 Priméarer Hustenkopfschmerz

Friher v erwendete Begriffe

Benigner Hustenkopfschmerz  ; Kopfschmerz bei Valsalva -Manoéver.

Beschreibung:

Durch Husten oder ein anderes Valsalva -Mandver, nicht jedoch durch
langere korperliche Anstrengung hervorgerufene Kopfschmerzen in
Abwesenheit jeglicher intra kra niell er Erkrankung.

Diagnostische Kriterien:

A. Mindestens 2 Kopfschmerze pisode n, die die K riteri en B bis D
erfillen

B. Der Schmerz wird ausgeltdst durch Husten, Pressen und/oder ein
anderes Valsalva -Mandver und tritt ausschlief3lich in Verbindung
damit auf ?!

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

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

oder sonstigen Reiz en

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

3. Das Hustenkopfschmerz -Syndrom ist inetwa 40% der Falle

symptomatisc her Natur. Bei der Mehrzahl der Patienten besteht eine
Chiari - Malformation Typ I. Andere Ursachen kénnen eine spontane
intra kraniell e Hypotonie, Erkrankungen der Aa. carotides, der
vertebro -basilaren Gefalie, 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

moglic hen intra kraniell en Lasionen oder Abnormalit &ten. Da mehr
als 50% der intra kraniell en raumfordernden L&sionen bei Kindern

auf subtentori elle Tumor e zurtickgingen , sollte ein
Hustenkopfschmerz bei  padiatri schen P atient en als symptomatisch
erachtet werden, so lange kein gegenteiliger Beweis erbracht wurde

Kommentar:

Der 4.1 primare Hustenkopfschmerz ist eine seltene Erkrankung, die
maximal 1% aller Kopfschmerzpatienten betrifft, die in neurologischen

Kliniken vorstellig werden . Einem Bericht zufolge wies jedoc h ein Funftel
der Patienten mit Husten, die eine Thoraxklinik aufsuchten,

Hustenkopfschmerz auf.

Der 4.1 primare Hustenkopfschmerz ist meist beidseitig  und hinten
lokalisiert und tritt vor allem bei Patienten auf, die &lter als 40 Jahre alt

sind. Es besteh teine deutlich e Korrelation zwischen der Hustenhaufigkeit
und der Schwere des Kopfschmerzes . Bis zu zwei Drittel  der Patienten mit
4.1 primarem Hustenkopfschmerz berichteten Gber Begleitsymptome wie
Schwindel , Ubelkeit und Schlaf anomalien .
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Der 4.1 primare Hustenkopfschmerz  spricht Ublicherweise auf
Indometacin (50 bis 200 mg/Tag) an. In Einzelféallen war Indometacin
aber auch bei symptomatischen Fallen wirksam.

4.1.1 Wabhrscheinlicher priméarer Hustenkopfschmerz

Diagnostische Kriterien:

A. Vorliegen eines der  folgenden Punkte
1. eine ein malige Kopfschmerz episode , die die Kriterien B bis D
erfullt
2. mindestens 2 Kopfschmerz episode , die Kriterium B sowie
entweder Kriterium  C oder Kriterium D erfillen

B. Der Schmerz wird ausgel6st durch Husten, Pressen und/oder ein
anderes Valsalva -Mandver und tritt ausschlie3lich in Verbindung
damit auf

C. Plotzlicher Beginn

D. Der Schmerz halt 1 Sekunde bis 2 Stunden an

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

F. Nicht besser e rklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose .

4.2 Primarer  Anstrengungsk opfschmerz

Fraher verwendete Begriffe

Prim @rer Kopfschmerz bei kérperlicher Anstrengung ; benign er
Kopfschmerz bei kérperlicher Anstrengung

An anderer Stelle kodiert

Eine Migréne, die du rch korperliche Anstrengung ausgel6st wurde, wird
unter 1. Migrane entsprechend dem Typ oder Subtyp kodiert.

Beschreibung:

Kopfschmerz, hervorgerufen durch jede Form von kérperlicher
Anstrengung bei fehlender intra kraniell en Erkrankung.



Diagnostische Kiri terien:

A. Mindestens 2 Kopfschmerz episode n, die die Kriterien B und C
erfullen

B. Der Schmerz wird ausgel6st durch korperliche Anstrengung und tritt

ausschlieRlich wahrend oder nach einer solchen auf
C. Dauer <48 Stunden

D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose *.
Anmerkung:
1. Es kommt zu Fallen s ymptomati scher Natur . Beim erstmaligen

Auftreten eines Kopfschmerzes mit diesen Merkmalen ist der
Ausschluss einer Subarachnoidalblutung, einer arteriellen Dissektion
und eines reversiblen zerebra  len Vasokonstriktionssyndroms
obligatorisch.

Kommentar:

Der 4.2 primare Anstrengungsk opfschmerz tritt bevorzugt bei hohen
Temperaturen oder in grof3en Hohen auf. Subtypen wie der
"Gewichtheber -Kopfschmerz" sind anerkannt, werden jedoch nicht
eigenstandig klassifi ziert . Im Gegensatz zum 4.1 priméare n
Hustenkopfschmerz , der durch kurzzeitige Anst  rengungen (z.B. ein
Valsalva -Manover ) ausgel6st werden kann | geht dem 4.2 priméare n
Anstrengungsk opfschmerz gewohnlich eine anhaltende korperliche
Anstrengung voraus

Der Kopfschmerz hatte  in der Vaga -Studie im Fall der meisten Befragten
mit Kopfschmerz bei kdrperlicher Anstrengung einen pulsierenden

Chara kter ( dies galt weniger fur die Heranwachsenden unter den
Kopfschmerzpatienten , von denen fast die Halfte eine Kopfsc hmerzdauer
von weniger als 5 Minute n aufwies ).

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

Die pathophysiologi schen Mechanism en, die dem 4.2 priméare n
Anstrengungsk opfschmerz zugrunde liegen, sind unbekannt . Die meisten
Untersucher gehen davon aus, dass dieser Kopfschmerz vaskularen
Ursprungs sei und verfolgen die H ypothes e, dass eine Uberdehnung der
Venen oder Arterien als S ekun darfolge korperlicher Anstrengung der
schmerzauslésende Mechanism us sei. Die neuere wissenschaftliche
Erkenntnis, dass P atient en miteinem 4.2 primare n

Anstrengungsk opfschmerz eine deutlich hdhere Prévalen z einer
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Klappeninsuffizienz der  inneren Jugularvene n aufweisen (70% gegenuber
20% aus der Kontrollgruppe ) lasst darauf schlie3en, dass eine durch den
vendsen Rucktransport aus den Jugularvenen verursachte intra kraniell e
ven 6se Stauung bei der Pathophysiolog ie dieser Erkrankung eine Rolle
spielen mag .

4.2.1 Wahrscheinlicher primarer Anstrengungsk  opfschmerz

Diagnostische Kriterien:

A. Vorliegen eines der folgenden Punkte
1. Eine einmalige Kopfschmerzepisode, die die Kriterien B undC
erfillt

2. Mindestens 2 Kopfschmerzepisoden, die Kriterium B, nicht aber
Kriterium C erfllen
B. Der Schmerz wird ausgel6st durch korperliche Anstrengung und tritt
ausschlief3lich wahrend oder nach einer solchen auf
C. Dauer <48 Stunden

D. Die Episoden erfullen nicht die ICHD -3 Kiriterien fur eine andere
Kopfschmerzerkrankung
E. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose .

4.3 Primarer Sexualk opfschmerz

Fraher verwendete Begriffe

Benigner Orgasmuskopfschmerz, Koituscephalgie, sexueller Kopfschmerz

An anderer Stelle kodiert

Ein postkoital auftretender orthostatischer  Kopfschmerz sollte  unter 7.2.3

Kopfschmerz zurtickzufiihren auf ein spontane s Liquorunterdrucksyndrom
kodiert werden, da er wahrscheinlich auf ein Liquorleck zurtickzufuhren
ist.

Beschreibung:

Kopfschmerz, der durch sexuelle Aktivitat hervorgerufen wird. In de r
Regel beginnt der Kopfschmerz bei zunehmender sexueller Erregung als
dumpfer, bilateraler Schmerz und intensiviert sich schlagartig wahrend

des Orgasmus. Intra  kraniell e Erkrankungen bestehen nicht.
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Diagnostische Kriterien:

A. Mindestens 2 Schmerzepisode nim Kopf und/o der Hals, die die
Kriterien B bis D erfillen

B. Der Schmerz wird ausgel6st durch sexuelle Aktivitat und tritt
ausschlief3lich wahrend einer solchen auf

C. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfullt
1. zunehmende Intensitat mit zunehm ender sexueller Erregung

2. schlagartige explosive Intensi vierung unmittelbar vor dem oder
beim Orgasm us
D. Schmerzdauer zwischen 1 Minute und 24 Stunden bei starker
Intensit a und/o der bis zu 72 Stunden bei leichterer Intensitéat

E. Nicht besser erklart du  rch eine andere ICHD -3-Diagnose 2.
Anmerkung:
1. 4.3 primarer Sexualk opfschmerz tritt nicht in Verbindung mit einer

Bewusstseinstribung , Erbrechen oder Sensibilitatsstorungen bzw.
visuellen oder motorischen S~ ymptom en auf , w dhrend dies bei
sexuellem Kopfsc hmerz symptomati scher 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 ze rebralen Vasokonstriktionssyndroms (R CVS)
obligatorisch.

2. Multiple explosive  Kopfschmerzen bei  sexu ellen Aktivit aten sollten
als 6.7.3 Kopfschmerz zuriickzufihren auf ein reversible s zerebral es
Vasokonstri ktionsyndrom betrachtet werden , solange
angiograph ische Untersuchungen (einschlieB3lich konvention eller,
Magnetresonan z- oder CT-Angiographie ) oder die trans kraniell e
Dopplerultrasonograph ie nichts Gegenteiliges bewiesen haben . Man
beachte, dass V asokonstri ktion en im Frihstadium eines RCVS nicht
unbedingt festzustellen sind ; aus diesem Grund kdnnen
Folgeuntersuchungen erforderlich sein

Kommentar:

In die ICHD -1 und ICHD -2 waren zwei Subtypen

(Praorgasm uskopfschmerz und Orgasm uskopfschmerz ) aufgenommen
worden , doch ist es in seitdem durchgefihrten klinischen Studien nicht
gelungen, diese voneinander abzugrenzen. Aus diesem Grund wird 4.3
primarer Sexualk opfschmerz 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 Patient en erleben nur einmal in ihrem Leben einen Anfall von 4.3
prim are m Sexualk opfschmerz ; beiihnen sollte die Diagnose 43.1
wahrscheinlicher primarer Sexualk opfschmerz gest ellt werden. Zur
weiteren Erforschung dieses Kopfschmerz typ s empfiehlt es sich, nur
Patienten mit mindestens zwei Attacken in die Studie aufzunehmen

Die e pidemiologi sche Forschung hat ferner gezeigt, dass ein 4.3 primarer
Sexualk opfschmerz nurim sexuell aktiven Alter auftreten kann, sich bei
Mannern haufiger zeigt als bei Frauen (das Verhaltnis rangiert zwischen

1,2:1 und 3:1) , unabh&ngig von der Art von sexueller Aktivitat ist, in den
meisten Fallen nicht in Begleitung autonom er oder vegetative r Symptom e
auftritt , in zwei Dritteln der Félle beidseits und in einem Drittel der Falle

einseitig u nd in 80% der Falle diffus oder okzipital lokalisiertist . Die
Haufigkeit der  Attack en in Verbindung mit 4.3 prim &rem

Sexualk opfschmerz sollte immer mit der Haufigkei  t der sexuellen Aktivitat
korrelieren

4.3.1 Wahrscheinlicher primarer Sexualk opfschmerz

Diagnostische Kriterien:

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

2. mindesten s 2 Kopfschmerz episode , die Kriterium B erflllen und
entweder Kriterium C oder D, nicht jedoch beide

B. Der Schmerz wird ausgel6st durch sexuelle Aktivitat und tritt
ausschlief3lich wahrend einer solchen auf
C. Einer oder beide der folgenden Punkte sind e rfallt :

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 leich terer Intensitat
E. Die Episoden erfullen nicht die ICHD -3 Kiriterien fur eine andere
Kopfschmerzerkrankung
F. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose .
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4.4  Priméarer Donnerschlagkopfschmerz

Friher verwendeter Begriff

Benign er Donnerschlagkopf schmerz .

An anderer Stelle kodiert

4.1 Priméarer Hustenkopfschmerz |, 4.2 priméarer Anstrengungsk opfschmerz
und 4.3 primarer Sexualk opfschmerz konnen allesamt das klinische
Erscheinungsbild eines Donnerschlagkopfschmerzes aufweisen . Wird ein
solcher Kopfschme rz ausschlief3lich einem dieser Ausloser zugeschrieben,
sollte er entsprechend als einer dieser Kopfschmerztypen kodiert werden

Beschreibung:

Plotzlich auftretender Kopfschmerz starkster Intensitat, der einem
Kopfschmerz bei Ruptur eines intra kraniell en Aneurysm as &hnelt bei
fehlender intra kraniell er Patholog ie.

Diagnostische Kriterien:

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

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

C. Dauer O5 Minuten

D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose 12,

Anmerkung:

1. Der Donnerschlagkopfschmerz  tritt haufig in Verbindung mit
ernsthaften intra  kraniell en vaskularen Erkrankungen auf,
insbesondere einer Subarachnoidalblutung. Eine solche und andere

solche Erkrankungen wie eine intra zerebral e Blutung , zerebral e
Venenthrombos e, nicht -rupturierte vaskulare Missbildung (m eist
Aneurysm a), arterielle Dissektion (intra - und extra kraniell ) und ein
reversible s zerebrale s Vasokonstriktionssyndrom (RCVS) sowie ein
Hypophysen infarkt missen daher ausgeschlossen werden. Andere
organische Ursachen eines Donnerschlagkopfschmerzes sind
Meningitis, eine K olloid zyste des dritten Ventri kels, eine spontane
intra kraniell e Hypotension und a kute Sinusitis ( besond ers in
Verbindung mit einem Barotrauma). Die Diagnose eines 4.4
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primare n Donnerschlagkopfschmerz es sollte nur im aul3ersten

Notfall in Erwagung gezogen werden und nur wenn alle  anderen
organischen Ursachen nachweislich ausgeschlossen werden

konnten . Das bedeutet eine normal e zerebrale Bildgebung , darunter
auch der GehirngefaRe, u nd/o der ein normal er Liquorbefund

2. Vasokonstri ktion en sind im Frihstadium eines R CVS nicht unbedingt
festzustellen . Aus diesem Grund ist  wahrscheinlicher  priméarer
Donnerschlagkopf schmerz keine Diagnos e, die gestellt werden
sollte, nicht einmal  tempor éar.

Kommentar

Die Evidenz daflr, dass ein Donnerschlagkopfschmerz als eigenstandige

primare Erkrankung existiert, ist nur schwach. Es sollte daher umgehend
und sorgfaltig nach einer zu  grundeliegenden Erkrankung gefahndet

werden.

4.5 Priméarer kaltebedingter Kopfschmerz

Beschreibung:

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

4.5.1 Kopfschmerz zurickzufihren auf einen &auller en Kaltereiz

Beschreibung:

Kopfschmerz nach Kontakt des ungeschuitzten Kopf bereich s mit einer sehr
niedrigen Umgebungs temperatur.

Diagnostische Kriterien:

A. Mindestens 2 akute Kopfschmerz episode n, die die Kriterien B und C
erfullen

B. Der Schmerz wird ausgel6st durch einen aul3erlichen Kaltereiz am
Kopf und tritt ausschliel3lich wahrend eines solchen auf

C. Der Kopfschmerz legt sich innerhalb von 30 Minute n nach

Beseitigung des Kaltereizes
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D. Nicht besser er klart durch eine andere ICHD  -3-Diagnose .
Kommentar

Dieser Kopfschmerz geht auf eine Kiihlung des Kopfes von auf3en zurick,
die etwa bei sehr kaltem Wetter , beim Eintauchen in kaltes Wasser oder

im Zuge einer K ryotherap ie stattfindet . Einige P atient en entwic keln
infolgedessen heftige, kurz anhaltende , stechende Kopfschmerzen

medio frontal , obwohl der Schmerz un ilateral und temporal, frontal o  der
retro -orbital auftreten kann.

4.5.2 Kopfschmerzen zurtckzufihren auf Einnahme oder
Inhalation eines Kéltereizes

Frih er verwendete Begriffe

Ice -cream Headache; Hirnfrost

Beschreibung:

Kurz anhaltender frontal er oder temporal er Schmerz , der intens iv sein
kann und bei hierfir anfalligen Personen dadurch ausgel6st wird, dass
eine kalte Substanz  (fest, flussig oder gas formi g) in Berihrung mit dem

Gaumen und/oder der  Rachenhinterwand kommt

Diagnostische Kriterien:

A. Mindestens 2 Episode n eines akuten frontal en oder temporal en
Kopfschmerzes, der die Kriterien B und C erfillt

B. Der Schmerz wird ausgelést durch den Kontakt de s 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 Kéltereizes

D. Nicht besser erklart durc  h eine andere ICHD -3-Diagnose .

Kommentar:

4.5 .2 Kopfschmerzen zurtckzufuhren auf Einnahme oder Inhalation eines
Kaltereizes ist in der Allgemeinbevélkerung weit verbreitet , besonders
jedoch unter Menschen mit 1. Migrane. Eine besonders hohe
Wahrscheinlichk eit dafir, dass dieser Kopfschmerz ausgel6st wird,
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besteht beim hastigen Verzehr von Slush -Eis, doch selbst der langsame
Verzehr von normalem Speiseeis kann diese Wirkung zeigen

Die Kopfschmerzen sind  frontal o der temporal lokalisiert und treten meist
beidseitig auf (kénnen jedoch auch auf der Seite auftreten, auf der

Personen mit einseitigen Kopfschmerzen als Bestandteil einer 1. Migrane
gewdhnlich Migranekopfschmerzen erleben ).

4.5. 3 Wabhrscheinlicher kaltebedingter Kopfschmerz

Diagnostische Kriterien:

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

B. Der Schmerz wird ausgeldst durch Einwirkung eine s aul3eren
Kaltereiz es am Kopf oder durch Kontakt mit einem Kaltereiz durch
orale Aufnahme oder Einatmung und tritt ausschlief3lich wahre nd
oder unmittelbar  hier nach auf

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

D. Die Episoden erflllen nicht die ICHD -3 Kriterien fir eine andere
Kopfschmerzerkrankung

E. Nicht besser erklart durch eine andere ICH D-3-Diagnose .

Kommentar

Kodierbare Subtypen sind 4.5.3.1 Kopfschmerz wahrscheinlich
zurtckzufihren auf  einen auReren Kaltereiz und 4.5.3.2 Kopfschmerzen
wahrscheinlich zurtckzufiihren auf Einnahme oder Inhalation eines

Kaltereizes .

4.6 Kopfschmerz durch Einwirkung von Druck oder Zug
auf den Kopf

Beschreibung:

Kopfschmerz infolge anhaltende r Druck - oder Zugeinwirkung  auf das
peri kraniell e Weichgewebe .
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Kommentar

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

4.6.1 Kopfschmerz durch &ufReren Druck

Beschreibung:

Kopfschmerz infolge einer anhaltenden Dr uckein wirkung auf das
peri kraniell e 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 Kriterie n B bis D
erfullen

B. Der Schmerz wird ausgeldst durch anhaltenden auf3eren Druck auf
die Stirn oder Kopfhaut und tritt innerhalb 1 Stunde danach auf

C. Maximal e Intensitat an der von der Druckeinwirkung von aul3en
betroffenen Stelle

D. Der Kopfschmerz legt  sich innerhalb von 1 Stunde nach Lésen des
aul3erlichen Drucks

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

4.6.2 Kopfschmerz durch auReren Zug

Fraher verwendeter Begriff

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

Beschreibung:

Kopfschmerz infolge einer anhaltenden Zugwirkung auf das peri kraniell e
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 a usgelost durch anhaltende Zugwirkung auf die
Kopfhaut und tritt ausschlief3lich wahrend einer solchen auf

C. Maximal e 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 breite t er sich auch
auf andere Regionen des Kopfes aus

4.6. 3 Wabhrscheinlicher 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, d ie die Kriterien B bis D
erfullt

2. mindestens 2 Kopfschmerze pisode n, die Kriterium B und
entweder Kriterium C oder D, nicht jedoch beide erftllen

B. Der Schmerz wird ausgeldst durch einen anhaltenden &ul3eren
Druck auf die Stirn und/oder Kopfhaut oder eine Zugwirkung dort
und tritt ausschlielich hierbei auf

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

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

E. Die Episoden erfullen nicht d ie ICHD -3 Kriterien fur eine andere
Kopfschmerzerkrankung

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

Kommentar

Kodierbare Subtypen sind 4.6.3.1 wahrscheinlicher Kopfschmerz durch
auleren Druck und 4.6.3.2 wahrscheinlicher Kopfschmerz durch  &aul3eren
Zug .
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4.7 Primarer stechender Kopfschmerz

Friher verwendete Begriffe

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

Beschreibung:

Voriuibergehende und umschriebene schmerzhatfte Stiche im Kopf, die
spontan ohne eine organische Erkrankung der betreffenden Strukturen
oder eines Hirnnerv s auftreten.

Diagnostische Kriterien:

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

B. Die einzelnen Stiche halten nur wenige Sekunden an L

C. Die Stiche wiederholen sich mit einer unregelmafligen Frequenz von
einem Stich bis zu vielen pro Tag 2

D. Keine kranio -autonomen Symptom e

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 Sekundenlang an .

2. Die Attack enhaufigkeitistim  Allgemeinen gering, eine oder wenige
pro Tag . In seltenen Fallen kbnnen die S tiche Gber mehrere Tage
hinweg wiederholt auftreten. Ein Status mit einer Dauer der aktiven
Periode von bis zu 1 Woche  wurde beschrieben.

Kommentar:

Feldstudien haben die Giiltigkeit dieser diagnosti schen Kriteri en fur einen
4.7 primare n stechende n Kopfschm erz bestatigt. Diese erméglichen die
Diagnose der meisten  von stechendem Schmerz charakterisierten

prim &ren Kopfschmerzen, die nicht in der ICHD -2 klassifiziert wurden

Beieinem 4.7 primare n stechende n Kopfschmerz sind in 70% der Félle
extratrigeminal e Region en beteiligt . Er kann von eine r Region zu einer
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anderen weiter wandern . 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 aus  schliel3lich
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 P atient en kommt es zu Begleit symptom en, die sich jedoch
nicht auf kranio -autonome Symptom e erstrecken . Letztere tragen dazu
bei, einen 4.7 primare n stechende n Kopfschmerz voneinem 3.3 SUNA-
Syndrom abzugrenzen.

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

werden.

4.7.1 Wabhrscheinlicher priméarer stechender Kopfschmerz

Diagnostische Kriterien:

A. Spontan in Form einzelner Stiche oder ein er Serie von Stichen
auftretender Kopfschmerz
B. Nicht mehr als z wei der folgenden Punkte sind erfullt :

1. die einzelnen Stiche halten nur wenige Sekunden an

2. die Stiche wiederholen sich mit einer unregelmafigen Frequenz
von einem Stich bis zu vielen pr o Tag

3. keine kranio -autonomen Symptom e

C. Die Episoden erfullen nicht die ICHD -3 Kriterien fur eine andere
Kopfschmerzerkrankung
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose .

4.8 Munzkopfschmerz

Fraher verwendeter Begriff

Munzfoérmiger Kopf schmerz .
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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. Kontinu ierlich vorhandener  oder intermit tierender Kopfschmerz, der
Kriterium B erfullt

B. Der Kopfschmerz wird ausschliel3lich an einer bestimmten Stelle der
Kopfhaut wahrgenommen und weist alle der 4 folgenden Merkmale
auf:

1. scharfumrissen

2. konstante Grof3e und Form
3. rundo der ellipti sch

4, 1 bis 6 cm Durchmesser

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

Anmerkung:

1. Sonstige Ursachen , insbesondere stru ktur elle und dermatologi sche
Lasionen, wurden aufgrund der Vorgeschichte, der korperliche n

Untersuchung und  von sonstigen entsprechenden Untersuchungen
ausgeschlossen .

Kommentar:

Das schmerz hafte Areal kann an jeder Stelle der Kopfhaut lokalisiert sein,

es befindet sich am haufigsten jedochin der Parietal region. In seltenen
Fallen ist der 4.8 Munzkopfschmerz bi- oder multif okal, wobei jeder
symptomati sche Bereich samtliche Merkmale eines Minzkopfschmerz es
behalt .

In der Regel leichte bis mittlere, gelegentlich jedoch starke
Schmerzintensitat . S pontane oder getriggerte Schmerzexazerbationen
kénnen den Grundschmerz tberlagern

Die Schmerzdauer ist hochgradig variabel ;in biszu 75% der publizierten
Félle ist die Erkrankung chroni sch (seit mehr als 3 Monaten vorliegend ),
doch wurden auch schon Félle mit einer Dauer von S ekunden, Minute n,
Stunden oder Tagen beschrieben

Das Schme rzareal kann eine variable Kombination aus Hypéasthesie,
Dysasthesie, Parasthesie und/oder Schmerzempfindlichkeit aufweisen.
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4.8.1 Wahrscheinlicher Munzkopfschmerz

Diagnostische Kriterien:

A. Kontinuierlich vorhandener oder intermittierender Kopfschmerz, de r
Kriterium B erflllt

B. Der Kopfschmerz wird ausschliel3lich an einer bestimmten Stelle der
Kopfhaut wahrgenommen und weist alle der 4 folgenden Merkmale
auf:

1. scharf umrissen

2. konstante Grol3e und Form
3. rund oder elliptisch

4, 1 bis 6 cm Durchmesser

C. Die Episoden erfullen nicht die ICHD -3 Kiriterien fUr eine andere
Kopfschmerzerkrankung
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose .

4.9 Schlafgebundener Kopfschmerz

Fraher verwendete Begriffe

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

Beschreibung:

Haufig wiederkehrende Kopfschmerzattacken, die ausschlief3lich im Schlaf
beginnen , den Patienten aufwecken  und bis zu 4 Stunden lang anhalten
ohne chara kteristi sche Begleit symptom e und keiner anderen Erkrankung
zuzuschreiben .

Diagn ostische Kriterien:

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

B. Der Kopfschmerz  entsteh t ausschlief3lich im Schlaf und weckt den
Patienten

C. Die Attacken treten seit >3 Monaten an ~ O10 Tagen/Monat auf

D. Die Attacken hal ten 15 Minute n bis 4 Stunden nach dem Aufwachen
an

E. Keine kranio -autonomen Symptom e und keine Unruhe

F. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose 2,
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Anmerkung:

1. Die Unterscheid ung von einem der Typen oder Subtypen der 3.
trigemino -autonome n Kopfschmerzerkrankung en, insbesondere von
einem 3.1 Cluster kopfschmerz , ist fur die erfolgreiche Behandlung
erforderlich.

2. Andere mogliche Ursachen  von im Schlaf entstehenden
Kopfschmerzen, die zum Aufwachen fuhr en, sollten ausgeschlossen
werden, unter besonderer Berucksichtigung von Schlaf apnoe,
nachtlicher Hypotonie , Unterzuckerung und
Medikamentenubergebrauch ; intra kraniell en Erkrankungen  miussen
ebenfalls ausgeschlossen werden . Das Vorliegen eines Schlafapn  oe-
Syndrom s schlief3t jedoch nicht unbedingt die D lagnos e eines 4.9
schlafgebundene n Kopfschmerz es aus.

Kommentar:

Eine aktuelle Studie weist darauf hin, dass die hier in der ICHD -3 beta
eingefuhrten Kriterien fur einen 4.9 schlafgebundenen Kopfschmerz
exakter sind als dieinder 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 al  lerdings von starken Schmerzen . Der Schmerz
ist bei etwa zwei Dritteln der Betroffenen bilateral. Die Attacken halten

meist 15 bis 180 Minuten an, in Einzelfallen sind auch langere Zeiten
beschrieben.

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

Obwohl man urspringlich davon ausging, dass die Merkmale eines 4.9
schlafgebundene n Kopfschmerz es im allgemeinen spannungstypartig
waren , ergaben neuere Studien, dass Patienten migraneartige Merkmale
aufweisen konnten und dass einige wahrend der Kopfschmerzattacken

Ubelkeit verspiirten

Der Beginndes 4.9 schlafgebundene n Kopfschmerz es weist keinen
Zusammenhang mit dem Schlafstadium auf . Eine aktuelle MRT-
Untersuchung ergab eine Volumenreduzierung der grauen Substanz im
Hypothalamus von Patient en mit 4.9 schlafgebundene m Kopfschmerz .
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Lithium, Koffein, Melatonin und |Indometacin waren in Einzelfallen
wirksam .

4.9.1 Wahrscheinlicher schlafgebunden  er Kopfschmerz

Diagnostische Kriterien:

A. Wiederkehrende Kopfschmerzattacken, die Kriterium B erfillen

B. Der Kopfschmerz entsteht ausschlie3lich im Schlaf und weckt den
Patienten

C. Nur zwei Punkte von folgenden sind erfullt:

1. die Attack en treten seit >3 Monatenan ©O10 Tagen/Monat auf

2. die Attack en dauern zwischen 15 Minuten und 4 Stunden nach
dem Aufwachen

3. keine krani o-autonom en Symptom e oder Unruhe

D. Die Episoden erfullen nicht die ICHD -3 Kiriterien fur eine andere
Kopfschmerzerkrankung

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

4.10 Neu aufgetretener taglicher Kopfschmerz (NDPH)

Fraher verwendete Begriffe

Chroni scher Kopfschmerz mit akutem Beginn ; chronischer de novo
Kopfschmerz .

Beschreibung:

Ein anhaltend er Kopfschmerz, der von Anfang an tag lich auftritt, an den
eine klare Erinnerung besteht. Dem Schmerz fehlen charakteristische
Merkmale. Er kann migraneartig oder spannungstypartig sein oder

Elemente von beide n aufweisen .

Diagnostische Kriterien:

A. Anhaltend er Kopfschmerz, der die Kriterien B und C erfullt
B. Eindeutig und Kklar erinnertes erstmaliges Auftreten , wobei der
Schmerz sich innerhalb von 24 Stunden zum kontin uierlichen

Dauerschmerz ohne Remissionen entwickelt
C. Besteht >3 Monate
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diag nose 1234 |
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Anmerkung:

1. Der 4.10 neu aufgetretene tagliche Kopfschmerz st 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 Kopfschmerze n auftritt . Patient en mit
dieser Erkrankung erinnern sich unweigerlich eindeutig an diese Art
von Beginn un d kdnnen diesen genau beschreiben ; ansonsten sollte
eine andere Diagnose gestellt werden . Dennoch sind Patienten mit
Kopfschmerz in der Vorgeschichte (1. Migréane oder 2. Kopfschmerz
vom Spannungstyp ) nicht von dieser Diagnose ausgeklammert , sie
sollten jedoch keine sich steigernde Kopfschmerz frequenz vor
dessen Beginn beschreiben . Ebenso sollten Patienten mit
Kopfschmerzen in der Vorgeschichte keine Verschlechterung in
Verbindung mit oder gefolgt von Medikamentenibergebrauch
beschreiben .

2. 4.10 Neu aufgetretener  taglicher Kopfschmerz ~ kann Merkmale
aufweisen, die entweder an 1. Migrane oder 2. Kopfschmerz vom
Spannungstyp denken lassen. Obwohl auch Krit erien fir eine 1.3
chroni sche Migr @ane und/o der einen 2.3 chronischen Kopfschmerz
vom Spannungstyp erfillt sein mégen , lautet die Standard diagnos e
4.10 neu aufgetretener  taglicher Kopfschmerz , wann immer die
Kriterien fur diese Erkrankung erfullt sind . Sind jedoch sowohl die
Kriteri en fur 4.10 neu aufgetretener  taglicher Kopfschmerz  und 3.4
Hemicrania continua  erfullt , ist Letzteres die  definitive D iagnos e.

3. Ein akuter Medikamentengebrauch  kann die Grenzen Uberschreiten,
die fur einen 8.2 Kopfschmerz zurtc kzufihren auf einen
Medikamentenibergebrauch als ursachlich beschrieben werden. In
solchen Féallen kann nicht die Diagnos e eines 4.10 neu
aufgetretene n tagliche n Kopfschmerz es gestellt werden, es sei
denn, der Beginn der taglichen Kopfschmerzen liegt zeitli ch
eindeutig vor dem Medikamenteniubergebrauch . Ist das der Fall
sollten beide Diagnosen , 4.10 neu aufgetretener  taglicher
Kopfschmerz und 8.2 Kopfschmerz zuriickzufihren auf einen
Medikamentenibergebrauch gestellt werden

4, In samtlichen  Fallen s ollten andere sekundare Kopfschmerzen wie
etwa 5.1 akuter Kopfschmerz zuriickzufuihren auf eine traumati sche
Kopfverletzung , 7.1 Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine
Liquordrucksteigerung  und 7.2 Kopfschmerz zuriickzufiihren auf
einen Liguorunterdruck durch entsprechend e Untersuchungen
ausgeschlossen w erden.
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Kommentar

Der 4.10 neu aufgetretene tagliche Kopfschmerz  weist zwei Subtypen auf :
den einer selbstlimitierenden Erkrankung, die innerhalb von einigen

Monaten ohne Behandlung verschwindet , und den einer refra ktaren Form,
die auch aggressiven Therapieschemata gegeniber resistent ist . Diese
beiden Verlaufsformen werden nicht eigenstandig kodiert .

4.10.1 Wahrscheinlicher neu aufgetretener taglicher Kopfschmerz

Diagnostische Kriterien:

A. Anhaltend er Kopfschmerz, der die Kriterien B und C erfullt
B. Eindeutig und klar erinnertes erstmaliges Auftreten, wobei der
Schmerz sich innerhalb von 24 Stunden zum kontin uierlichen

Dauerschmerz ohne Remissionen entwickelt
C. Besteht >3 Monate

D. Die Episoden erfullen nicht die ICHD -3 Kriterien fur eine andere
Kopfschmerzerkrankung

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

10.

11.

TEIL ZWEI

ERKRANKUNGEN

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

Kopfschmerz zurtickzufihren auf Gefal3stérungen im Bereich
des Kopfes und/ oder des Halses

Kopfschmerz zurlickzufiihren auf eine nicht vaskulare
intra kraniell e Stoérung

Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine Substanz oder deren
Entzug

Kopfschmerz zurtickzufiihren auf eine | nfe ktion

Kopfschmerz zurtickzufiihren auf eine Stdrung der
Hom Gostas e

Kopf - oder Gesichtsschmerz zuriickzufihren auf Erkrankungen
des Schéadel s sowie von Hals , Augen, Ohren, Nase,
Nebenhdhlen, Zahnen, Mund oder anderen Gesichts - oder
Schadelstrukturen
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12. Kopfschmerz zuriickzufuihren auf psychiatri sche Stérungen
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Einleitung sekundare Kopfschmerzerkrankungen

Wenn bei einem Patienten erstmals Kopfschmerzen oder eine neue Form

von Kopfschmerzen zusammen mit einem Hirntumor auftreten, ist es

folgerichtig zu schlief3en, dass die Kopfschmerzen sekundare Fo lge des
Tumors sind. In diesen Fallen sollte nur die Diagnose 7.4 Kopfschmerz
zurtckzufihren auf ein intra kraniell es Neoplasma (oder eines Subtyps
hiervon) vergeben werden, auch wenn die Kopfschmerzen die

Phanomenologie einer Migrane, eines Kopfschmerzes v om 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 mdgliche Erklarung . dass s ie zufallig ist ;
dass es sich um eine Verschlechterung des prim aren Kopfschmerzes
handelt, die in einem urséchlichen Zusammenhang mit der anderen
Erkrankung steht ; dass es sich um einen neu aufgetretenen Kopfschmerz
handelt, der wiederum in eine ursachlich en Zusammenhang mit der
anderen Erkrankung steht . Die in der ICDH -1l aufgestellten allgemeinen
Zuordnungsregeln liel3en unter solchen Umstanden eine Diagnose oder

zwei Diagnosen zu , was jedoch dem personlichen Urteil Uberlassen war

In der ICHD -3 beta wurde n sie daraufhin geandert, um weniger
Interpretationsspielraum zu geben , und diese Anderungen werden
beibehalten .

1. Trittein neuer Kopfschmerz erstmals in engem zeitlichem
Zusammenhang mit einer anderen Erkrankung auf, von der
bekannt ist, dass sie Kopfschme rzen hervorrufen kann oder
dieser erflllt sonstige Kriterien, die fir eine Verursachung
durch diese andere Erkrankung sprechen , SO sollte der neu
aufgetretene Kopfschmerz als sekundarer Kopfschmerz
zurtckzufuhren auf  die urséchliche Erkrankung kodiert
werd en. Dies ist auch der Fall, wenn der Kopfschmerz das
klinische Bild eines primaren Kopfschmerzes (Migr é@ne,
Kopfschmerz vom Spannungstyp , Cluster kopfschmerz oder
einer der anderen trigemino -autonome n
Kopfschmerzerkrankungen ) aufweist .

2. Wenn ein vorbestehende r prim arer Kopfschmerz in engem
zeitlichem Zusammenhang mit einer solchen urséchlichen
Erkrankung chroni sch wird oder sich  deutlich verschlechtert
(was ublicherweise eine mindestens zweifache Erhdohung der
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Haufigkeit und/o der Intensitdt bedeutet ), sollte de r Patient
die Diagnose eines  prim &ren und eines sekundaren
Kopfschmerzes erhalten , vorausgesetzt, es bestehen sehr
gute Hinweise, dass die betreffende Erkrankung

Kopfschmerzen verursachen kann

Inder ICHD-2 wurde das F ormat der diagnosti schen Kriteri en fur
sekund are Kopfschmerzerkrankungen standardisiert , was jedoch nicht frei
von Problemen war . Fiir die ICHD-3 beta wurde eine Uberarbeitung
beschlossen , und auch diese wird beibehalten

Allgemeine d iagnosti sche Kriteri en fur sekundare
Kopfschmerzerkrankungen

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfillt

B. Es wurde eine andere Erkrankung diagnostiziert, bei der
wissenschatftlich belegt ist, dass sie Kopfschmerzen verursachen
kann !

C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der

folgenden Kriterien g  ezeigt werden 2:
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 erfullt
a) Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der
Verschlechter ung 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 fir die
ursachliche Erkr ankung sind 3

4.  Der ursachliche Zusammenhang ist anderweitig belegt 4

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

Anmerkung:

1. Da die Pravalenz von Kopfschmerzen extrem hoch ist, konnen diese
per Zufall und ohne ursachlichen Zusammenhang gle ichzeitig mit
einer anderen Erkrankung auftreten. Deshalb kann die Diagnose

einer sekundaren Kopfschmerzerkrankung nur dann mit Sicherheit
gestellt werden, wenn aufgrund publizierter wissenschatftlicher
Untersuchungen belastbar e Beweise vorliegen, dass die unter
Kriterium B angegebene Erkrankung Kopfschmerzen verursachen

kann . Der wissenschaftliche Nachweis kann durch  grofRangelegte
klinische Studien erbracht werd en, bei denen enge zeitliche
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Beziehungen zwischen der Erkrankung und de r weiteren

Entwicklung der Kopfschmerzen nach  Behandlung dieser

Erkrankung nachgewiesen wurden , oder durch kleinere Studien, bei
denen fortschrittlichste S~ canning -Verfahren , Blut tests o der andere
paraklinische Tests zum Einsatz kamen , selbst wenn diese de m
diagnosestellenden Arzt, der diese Kriterien anwenden wird, nicht

ohne weiteres zur V erflig ung stehen . Mit anderen Worten,
Untersuchungsmethoden , die beim routineméaRigen Ruckgriff auf die
diagnostischen Kriterien nichts nutzen, kénnen dennoch nitzlich

sein, um allgemeine kausale Be ziehungen als Grundlage von

Kriterium B zu ermitteln . In der gesamten  ICHD -3 beschréanken sich
die diagnosti schen Kriterien jedoch auf Informationen, bei denen

nach verninftigem Ermessen davon auszugehen ist, dass sie dem
diagnostizierenden Ar  ztin einerty pischen klinischen Situation zur
Verfligung stehen

Die allgemeinen Kriterien verlangen T wie dargelegt 71 das Vorliegen
von mindestens zwei eigenstandigen als Nach weis tauglichen
Merkmalen u nd 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 fur eine bestimmte sekundare Kopfschmerzerkrankung

gehoren . Es gibt einige sekundére Kopfschmerzerkrankungen, bei

denen der Nachweis eines ur  sachlichen Zusammenhangs sehr stark
vom Kopfschmerzbeginn in einem zeitlichen Zusammenhang mit der
angenommenen Ursache  abhéangt . Beispiele hierfur sind die
Subtypendes 7.2 Kopfschmerz es zurlckzufihren auf
Liquorunterdruck , die ublicherweise, aber nicht im mer orthostati sch
sind, so dass dieses Charakteristikum kein verlassliches

diagnostisches Kriterium darstellt . In solchen Fallen ist Kriterium D
von besonderer Bedeutung

Ein Beispiel ist ein sehr plétzlich einsetzender (Donnerschlag -)
Kopfschmerz beie inem 6.2.2 akute n Kopfschmerz zurickzufihren
auf eine nicht -traumati sche Subarachnoid alblutung (SAB) . Die
Charakteristika sind gegebenenfalls fur jeden sekundéren

Kopfschmerz zu spezifizieren

Die Spezifikation muss (gegebenenfalls ) fir jede sekundare
Kopfschmerzerkrankung  erfolg en. Ein Beispiel fir diese Art von

Evidenz ist die Ubereinstimmung zwischen dem Kopfschmerzsitus

und der Lokalisation einer  vermutete n urséchlichen Erkrankung . Ein
weiteres sind  Ubereinstimmend  auftretende Schwankungen

zwischen den Kopfschmerzmerkmalen  (etwa ihrer Intensitdt ) und
den Markern fur die Aktivitat der vermutet en ursachlichen

Erkrankung (d.h. Veranderungen in der zerebralen Bildgebung oder

in anderen Labor wert en [z.B. der Blutsenkungsgeschwindigkeit bei
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einem 6.4.1 Kopfschmerz zurtickzufiihren auf eine
Riesenz ellarter iitis ]).



5.

5.1

5.1.1

5.1.2
5.2

5.2.1

5.2.2

5.3

5.4

5.5
5.6

165

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

Akuter Kopfschmerz zurtickzufuihren auf eine traumatische
Verletzung des Kopfes

Akuter Kopfschme rz zurtckzufiihren auf eine mittelschwere
oder schwere traumatische Verletzung des Kopfes

Akuter Kopfschmerz zuriickzufhren auf eine leichte
traumatische Verletzung des Kopfes

Anhaltend er Kopfschmerz zurtickzufiihren auf eine
traumatische Verletzu ng des Kopfes

Anhaltend er Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine
mittelschwere oder schwere traumatische Verletzung des
Kopfes

Anhaltend er Kopfschmerz zurtickzufiihren auf eine leichte
traumatische Verletzung des Kopfes

Akuter Kopfschmerz  zur Gckzufiihren auf ein - HWS-
Beschleunigungstrauma

Anhaltend er Kopfschmerz  zurtckzufihren auf ein HWS-
Beschleunigungstrauma

Akuter Kopfschmerz zuriickzufuhren auf eine Kraniotomie

Anhaltend er Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine
Kraniotomie

An and erer Stelle kodiert

Primarer und/oder sekundarer Kopfschmerz ?

Fur Kapitel 5. Kopfschmerz zurtickzufihren auf ein Trauma oder eine
Verletzung des Kopfes und/oder der HWS gelten die allgemeinen Regeln
fur 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 zuriickzufiihren auf ein Trauma oder eine
Verletzung kodiert werden. Dies ist au ch der Fall, wenn der
Kopfschmerz d as klinische Bild eines priméren Kopfschmerzes
zeigt, der in Teil 1 der ICHD - 3 klassifiziert wird.
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2. Wenn aber ein  vorbestehender Kopfschmerz mitde n
Charakteristika eines primaren Kopfschmerzes in engem
zeitlichen Zusammen hang mit einem solchen Trauma oder einer
solchen Verletzung chronisch wird oder sich  deutlich
verschlechtert (Ublicherweise definiert als eine mindestens
zwei fache Steigerung der Haufigkeit und/oder Schwere), dann
sollte sowohl die vorbestehende priméare Ko pfschmerzdiagnose als
auch die Diagnose 5.  Kopfschmerz zurtickzufiihren auf ein
Trauma oder eine Verletzung des Kopfes und/oder der HWS (oder
eines seiner Typen oder  Subtypen) vergeben werden, sofern gute
Hinweise daflur bestehen, dass die Erkrankung Kopfschm erzen
verursachen kann.

Einleitung

Die Typen des 5. Kopfschmerz es zurlickzufiihren 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 Uber 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 chroni sch getreten ist

Es gibt keine spezifischen Kopfschmerzmerkmale, durch die sich die

Typen des 5. Kopfschmerz es zuriickzufihren auf ein Trauma oder eine
Verletzung des Kopfes und/oder der HWS von anderen
Kopfschmerzerkrankungen unterscheiden ; m eist dhneln diese einem 2.
Kopfschmerz vom Spannungstyp oder einer 1. Migrane. Demzufolge s tltzt
sich ihre Diagnose gréf3tenteils auf den engen zeitlichen Zusammenhang
zwischen dem Kopftrauma oder der Kopfverletzung und dem
Kopfschmerzbeginn . Ubereinstimmend mit den diagnostischen Kriterien

der ICHD -2 erfordern die diagnosti schen Kriterien der ICHD -3 fur alle
Type ndes 5. Kopfschmerz es zuriickzufihren 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 Stiick weit willkirlich i st
und einige Experten argumentieren, Kopfschmerzen kénnten bei einem

kleinen Teil der Patienten auch noch nach einem langeren Zeiti ntervall
auftreten , liegen derzeit noch nicht genug stichhaltige Griinde daftr vor,

diese Voraussetzung zu andern . Hier soll zu Untersuchungen angeregt
werden, bei denen die diagnostischen Kriterien fur einen A5.1.1.1
verzogert auftretende  n akute n Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine
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mittelschwere oder schwere traumatische Verletzung des Kopfes und
eines A5.1.2.1 verzogert auftre tende n akute n Kopfschmerz es
zuruckzufiihren auf eine leichte traumatische Verletzung des Kopfes auf
den Prufstand 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
Konzentrationsvermogen, eine psychomotorische Verlangsamung, leichte
Gedachtnisprobleme, Schlafstérungen, Angst,

Personlichkeitsveranderungen und Gereiztheit umfa ssen. Wenn auf eine
Kopfverletzung mehrere dieser Symptome folgen, kann davon
ausgegangen werden, dass der Patient ein postkommotionelles Syndrom

(Zustand nach Gehirnerschitterung) aufweist

Die Pathogenes e eines 5. Kopfschmerz es zurickzufihren auf ein Tra  uma

oder eine Verletzung des Kopfes und/oder der HWS ist oftun klar. Zu den
zahlreichen Faktoren, die zur Kopfschmerzentstehung beitragen kénnen,
gehoren unter anderem eine axonale Schadigung , Veranderungen des

Hirnstoffwechsels , eine Neuroinflammation,  Verdnderungen der

zerebral en Hamodynami k, eine zugrundeliegende genetische

Veranlagung , psychopatholog ische Faktoren und die Erwartung des
Patienten, von der Kopfverletzung Kopfschmerzen davonzutragen . Neuere
Untersuchungen mit Hilfe fortschrittlicher zerebr aler Bildgebungsverfahren
lassen auf ein Potenzial fur die Aufdeckung struktureller, fun ktion eller und
metaboli scher Anomalien im Gehirn nach geringfligigen Traumata

schlie3en, die mit konventionellen Diagnose tests nicht zu eruieren sind

Es ist plausibel, anzunehmen, dass p osttraumati sche Schlafstérungen
Stimmungsstorungen  sowie psychoso ziale und sonstige Stressor en die
Entstehung und das Fortbestehen von Kopfschmerzen beeinflussen

konnen . Der Ubergebrauch nicht anschlagender

Kopfschmerzmedikationen kann z um P ersist ieren von Kopfschmerzen

nach einer Kopfverletzung durch Auftreten eines 8.2 Kopfschmerzes
zurtckzufihren auf M edikamententbergebrauch  fuhren. Kliniker missen
diese Moglichkeit immer dann berlcksichtigen, wenn posttraumati sche

Kopfschmerzen tber d ie erste posttraumatische Phase hinaus anhalten

Zu den Risikofaktoren, die das Auftreten eines 5. Kopfschmerz es
zurtckzufiihren auf ein Trauma oder eine Verletzung des Kopfes und/oder

der HWS begunstigen, kbnnen eine Kopfschmerzvorgeschichte , eine
weniger schwere Verletzung , die Zugehorigkeit zum weiblichen Geschlecht
und das Vorliegen komorbid er psychiatri scher Stérungen gehéren . Der
Zusammenhang zwischen wiederholten Kopftraumata und dem Auftreten

von Kopfschmerzen sollte noch naher untersucht werden . In welchem
Umfang die Erwartung des P atient en, dass nach der Kopfverletzung
Kopfschmerzen eintreten werden und Rechtsstreitigkeiten rund um

Entschadigungsansprtiche in Verbindung mit Kopfschmerzen dieser Art ihr
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Auftreten und Persistieren begtinstigen, wird noc h 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 geringfligigen
Kopftraumata Kopfschmerzen auftreten 1 Traumata so geringfligig er Art ,
dass sie nicht einmal die Kriterien fur eine leichte traumatische

Hirnverletzung erfillen . Diese Kopfschmerzen kénnen nach einem

einmaligen Trauma beginnen oder nach wiederholte n kleineren

Aufprall ereignissen gegen den Kopf (z.B. bei American -Football - oder
Rugby spielern ). 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 geringflgigen

Kopftraumata gefordert, vielleicht anhand der diagnosti schen Kriteri en fur
einen A5.8 akute n Kopfschmerz zuriickzufiihren auf ein anderes Kopf -
und/oder HWS -Trauma oder eine andere Kopf - und/oder HWS -Verletzung
und einen A5.9 anhaltend en Kopfschmerz zuriickzufihren auf ein anderes
Kopf - und/oder HWS -Trauma oder eine andere Kopf - und/oder HWS -
Verletzung .

Von einem 5. Kopfschmerz zurlickzufihren auf ein Trauma oder eine

Verletzung des Kopfes und/oder der HWS wird auch bei Kinde rn berichtet
wenngleich weniger haufig als bei Erwachsenen . Die Charakteristika der
Typen sind bei Kindern und Erwachsenen &hnlich, und die d lagnosti schen
Kriterien bei Kindern sind dieselben

5.1 Akuter Kopfschmerz zurtickzuftihren auf eine
traumatische Ve rletzung des Kopfes

An anderer Stelle kodiert

Ein Trauma infolge von Akzeleration/ Dezeleration sbewegungen des
Kopfes, mit Flexion/ Extension der HWS , wird als HWS -
Beschleunigungstraume klassifiziert . Akut auftretend e Kopfschmerz en
nach einem solchen T rauma werden unter 5.3 akuter Kopfschmerz
zurtckzufiihren auf ein HWS-Beschleunigungstrauma  kodiert. Akute
Kopfschmerz en nach einem chirurgischen Eingriff mittels K raniotom ie aus
anderen Grunden als aufgrund der traumati schen 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 erfullt
B. Es liegt eine t raumat ische 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. Absetz en von Medika menten , welch e die Fahigkeit
beeintrachtigen, Kopfschmerzen nach der Kopfverletzung zu
spuren oder von diesen zu berichten

D. Esist wenigstens einer der folgenden Punkte  erfullt :

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

2. der Kop fschmerz 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 traumatische n Kopfverletzung bezieht sich auf eine
stru ktur elle oder fun ktion elle Verletzung infolge der Einwirkung
auBBerer Krafte auf den Kopf . Hierzu gehdr en der Aufprall des Kopfes
auf ein Objekt oder umgekehrt, das Eindringen eines Fremdkdorpers
in den Kopf , die Einwirkung von Kréften  , die von Druckwellen oder

Explos ionen erzeugt werden sowie and ere noch zu definierende
Krafteinwirkungen

Komment ar:

Die Vorgabe, dass der berichtete Kopfschmerz sich innerhalb von 7 Tagen
entwickelt haben muss, ist ein Stuck weit beliebig (siehe Einleitung oben).
Gegenuber langeren Inte  rvallen ergibt ein  7-Tage -Interval | diagnosti sche
Kriteri en mit hdherer Spezifizitdt fur einen 5.1 akute n Kopfschmerz
zurlickzufiihren auf eine traumatische Verletzung des Kopfes (d.h.,
belastbarere Hinweise auf einen ursachlichen Zusammenhang ), aber
einen entsprechende n Sensitivit atsverlust . Weitere Untersuchungen

werden erforderlich sein, um zu ermitteln, ob ein anderes Intervall
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angebrachter sein kdnnte . Bis dahin kbnnen die im  Anhang angefuhrten
Kriteri en fur einen A5.1.1 .1 verzOgert auftretende  n akute n Kopfschmerz
zurlickzufiihren auf eine mittelschwere oder schwere traumatische

Verletzung des Kopfes und einen A5.1.2 .1 verzOgert auftretende n akute n
Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine leichte traumatische Verletzung des

Kopfes benutzt werden, wenn das | nterv all zwischen Verletzung und
Kopfschmerz beginn langerals 7 Tage ist .

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

Diagnostische Kriterien:

A. Kopfschmerz, der die Kriterien fur einen 5.1 akuten Kopfschmerz

zurUckzufuhren auf eine traumatische Verletzung des Kopfes erfallt
B. Kopftrauma, welches wenigstens einen der folgenden Punkte erfullt

1. Bewusstseinsverlust >30 Minuten

2. Glasgow Coma Scale (GCS) Wert <13

3. posttraumati sche Amnesi e von >24 Stunden Dauer !

4. Bewusstseinsstorung  far >24 Stunden

5. Nachweis einer traumati schen Kopfverletzung wie etwa einer

Schédelfraktur , intra kraniell en Blutung und/o der Hirnk ontusion
in der zerebralen Bildgebung.

Anmerkung:

1. Die Dauer der posttraumati schen 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 zurtickzufiihren auf eine leichte
traumatische Verletzu ng des Kopfes

Diagnostische Kriterien:

A. Kopfschmerz, der die Kriterien fir einen 5.1 akute n Kopfschmerz
zuriickzufuihren auf eine traumatische Verletzung des Kopfes erfullt
B. Kopftrauma, welches beide der folgenden Punkte erfillt

1. mit keinem der folgen den Aspekte verbunden :
a) Bewusstseinsverlust fir >30 Minute n
b) Glasgow Coma Scale (GCS) Wert <13
c) posttraumati sche Amnesi e von >24 Stunden Dauer !
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d) Bewusstseinsstorung fur >24 Stunden

e) Nachweis einer traumatischen Kopfverletzung wie etwa
einer Schadelfraktur, intr ~ akraniell en Blutung und/oder
Hirnkontusion in der zerebralen Bildgebung

2. Tritt in Begleitung von einem oder mehreren der folgenden

Symptome u nd/o der 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  Symptom e, die an eine
leichte traumati sche Hirnverletzung denken lassen
i.  Ubelkeit
i.  Erbrechen
iii. Sehstérungen
iv. Benommenheit und/oder Schwindel
v. unsicheres Gangbild und/o der orthostatisch e

Dysregulation mit  Gleichgewichtsstérungen
vi. Beeintrachtigungen des Gedéachtnisses und/o der der
Konzentration.

Anmerkung:

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

Komment ar:

Die diagnosti schen Kriteri en fur eine leichte, mittelschwere oder schwere
traumati sche Kopfverletzung lassen betrachtliche n Spielraum zu , was die
Klassifizierung des Schweregrads der Verletzung anbelangt . Deshalb

schlugen einige Experten die Einbeziehung zusatzlicher Kategorien vor
Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine sehr leichte  traumati sche
Kopfverletzung und Kopfschmerz zuric kzufilhren auf  eine sehr schwere
traumati sche Kopfverletzung . Derzeit liegen nicht ausreichend Hinweise
darauf vor, als dass es geboten ware, diese Kategorien hinzuzufiigen ,
doch sollten zukinftige Untersuchungen abklaren, ob dies zweckmalfig

ware .
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5.2 Anhalt end er Kopfschmerz zurlckzuflhren 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. Anhaltend e Kopfschmerzen nach einem solchen Trauma

werden unter 5. 4 anhaltend er Kopfschmerz  zurtickzufiihren auf ein HWS -
Beschleunigungstrauma  kodiert. Anhaltend e Kopfschmerzen nach einem
chirurgischen Eingriff mittels Kraniotomie aus anderen Grinden als

aufgru nd der traumatischen Kopfverletzung sollten unter 5.6 anhaltend er
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 traumatische r Kopfverletzung *
C. Der Kopfschmerz  hat sich laut Bericht innerhalb von 7 Tagen nach
einem von Folgendem entwickelt:
1. der Kopfverletzung
2. der Wiedererlangung des Bewusst seins nach Eintritt der
Kopfverletzung
3. dem Absetzen von Medika ment en, welche die Fahigkeit
beeintrachtigen, Kopfschmerzen nach der Kopfverletzung zu
spuren oder von diesen zu berichten

D. Der Kopfschmerz héalt >3 Monate nach seinem Beginn an
E. Nicht bes ser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose 2.
Anmerkung:

1. Der Begriff der traumatische n Kopfverletzung bezieht sich auf eine
strukturelle oder funktionelle Verletzung infolge ein er Einwirkung
aulRerer Krafte auf den Kopf. Hierzu gehdren der Aufprall des Ko pfes
gegen ein Objekt oder umgekehrt, das Eindringen eines
Fremdkorpers in den Kopf, die Einwirkung von Kraften , die auf
Druckwellen oder Explosionen zurtickgehen sowie andere noch zu
definierende Krafteinwirkungen.
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2. Halt der Kopfschmerz nach der Kopfverl etzung an, sollte die
Moglichkeit eines 8.2 Kopfschmerzes zurtickzufiuihren auf
Medikamentenlbergebrauch in Betracht gezogen werden

Kommentar:

Die Vorgabe, dass der berichtete Kopfschmerz sich innerhalb von 7 Tagen
entwickelt haben muss, ist ein Stick weit b eliebig (siehe Einleitung oben).
Gegenuber langeren Intervallen ergibt ein 7 -Tage - Intervall diagnostische
Kriterien mit hoherer Spezifizitat f ur einen 5.2 anhaltend er Kopfschmerz
zuruckzufiihren auf eine traumatische Verletzung des Kopfes (d.h.
belastbarere Hinweise auf einen ursachlichen Zusammenhang), a ber
einen entsprechende n Sensitivitatsverlust. ~ Weitere Untersuchungen
werden erforderlich sein, um zu ermitteln, ob ein anderes Intervall

angebrachter sein kdnnte. Bis dahin kénnen die im Anhang angefiihrten
Kriterien fur einen A5.2.1.1 verzogert auftretende  n anhaltend en
Kopfschmerz zurlickzufihren auf eine mittelschwere oder schwere

traumatische Verletzung des Kopfes und einen Ab5.2.2.1 verzogert
auftretende n anhaltend en Kopfschmerz zurtickzufiihren auf eine leic hte
traumatische Verletzung des Kopfes benutzt werden, wenn das

Zeiti ntervall zwischen Verletzung und Kopfschmerzbeginn langer als 7

Tage ist.

Im Sinne der Ubereinstimmung mit den diagnostischen Kriterien der

ICHD -2 fiur einen chroni schen posttraumati schen Kopfschmerz und mit
dem bei der Diagnose anderer sekundarer Kopfschmerzerkrankungen
angesetzten Zeitintervall ist 3 Monate das Zeitintervall, nach dem ein
Kopfschmerz zurtickzufiihren auf ein T rauma o der eine Verletzung des
Kopfes als anhaltend gilt. In weit eren Untersuchungen wird abzuklaren
sein, ob kirzere oder langere Intervalle zweckméaliiger waren

5.2.1 Anhaltend er Kopfschmerz zurlickzufiihren auf eine
mittelschwere oder schwere traumatische Verletzung des
Kopfes

Diagnostische Kriterien:

A. Kopfschmerz, de r die Kriterien fur einen 5.2 anhaltend en
Kopfschmerz zurliickzuflhren auf eine traumatische Verletzung des
Kopfes erfillt

B. Verletzung des Kopfes  begleitet von beiden der folgenden Punkte
1. Bewusstseinsverlust fur>30 Minuten
2. Glasgow Coma Scale (GCS ) Werte <13
3. posttraumati sche Amnesi e von >24 Stunden ! Dauer
4 Bewusstseinsstorung  fur >24 Stunden
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5.  Nachweis einer traumatischen Kopfverletzung wie etwa einer
Schéadelfraktur, intra  kraniell en Blutung und/oder Hirnkontusion
in der zerebralen Bildgebu ng

Anmerkung:

1.

5.2.2

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

Anhaltend er Kopfschmerz zuriic kzufiihren auf eine leichte
traumatische Verletzung des Kopfes

Diagnostische Kriterien:

A.

Kopfschmerz, der die Kriterien fur einen 5.2 anhaltend en
Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine traumatische Verletzung des
Kopfes erfillt
Kopftrauma, welches beide d  er folgenden Punkte erfullt
1. mit keinem der folgenden Aspekte verbunden :
Bewusstseinsverlust fur >30 Minuten
b) Glasgow Coma Scale (GCS) Wert <13
c) posttraumatische Amnesie von >24 Stunden Dauer !
d) Bewusstseinsstorung  fir >24 Stunden
e) Nachweis einer traumatisch  en Kopfverletzung wie etwa
einer Schadelfraktur, intra kraniell en 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, Orientierung slosigkeit 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
il. Erbrechen
iii. Sehstdrungen
V. 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 posttraumatische n 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 zurtckzuftihren auf ein HWS -
Beschleunigungstrauma 1

Beschre ibung:

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

Diagnostische Kriterien:

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

B. Zustand nach HWS-Beschleunigungstrauma ! bei Beginn von
Nacken - und/oder Kopfsch merzen

C. Der Kopfschmerz ist innerhalb von 7 Tagen nach dem HWS -
Beschleunigungstrauma auf  getreten

D. Es ist wenigstens einer der folgenden Punkte erflillt

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

2. der Kopfschmerzi st 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. Der Begriff des HWS -Beschleunigungstraumas bezieht sich auf eine

plétzliche und nicht ausre ichend gebremste

Akzeleration/ Dezeleration des Kopfes in Verbindung mit einer
Flexion/ Extension der HWS . Ein HWS -Beschleunigungstrauma kann
nach Einwirkung starker wie auch geringer Kréfte auftreten

Kommentar:

Das HWS -Beschleunigungstrauma tritt meist bei Verkehrsunféllen auf
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Ein 5.3 akuter Kopfschmerz  zurickzufuhren 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 her rihren und ebenso Stérungen der
Neurosensorik, des Verhaltens, der Kognition und/oder der Stimmung

Das HWS -Beschleunig ung strauma als solches kann anhand eines
Schemas wie dem von der AQuebec Task Force on Whiplash -Associated
Disorders fivorgestellten nach dem Schweregrad de r Charakteristika
klassifiziert werden

5.4 Anhaltend er Kopfschmerz zurtickzuftihren auf ein
HWS - Beschleunigungstrauma

Beschreibung:

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

Diagnostische Kriterien:

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

B. Zustand nach HWS-Beschleunigungstrauma ! bei Eintritt von
Nacken - und/oder Kopfschmerz en

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

D. Der Kopfsch merz hélt >3 Monate nach seinem Beginn an

E. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose 2.

Anmerkung:

1. Der Begriff des HWS -Beschleunigungstraumas bezieht sich auf eine

plétzliche und nicht ausreichend au sgebremste
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 zuruckzufihr  en auf
Medikamentenlbergebrauch in Betracht gezogen werden
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5.5 Akuter Kopfschmerz zuruckzuflhren 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 chirurgische m Eingriff mittels K raniotom ie?
C. Der Kopfschmerz st laut Bericht innerhalb von 7 Tagen nach einem
von Folgendem aufgetreten:
1. der Kraniotom ie
2. der Wiedererlangung des Bewusstseins nach der K raniotomie
3. Absetzen von Medikamenten, welche die Fahigkeit
beeintrachtigen, Kopfschmerzen nach der Kraniotomie zu
spuren oder von diesen zu berichten
D. Es ist wenigstens einer der folgenden Punkte erfullt
1. der Kopfschmer zistinnerhalb 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 2.
Anmerkung:
1. Erfo Igte die Kraniotomie nach und aufgrund einer Kopfverletzung,
erfolgt die Kodierung unter 5.2.1 akuter Kopfschmerz
zurlickzufiihren auf eine mittelschwere oder schwere traumatische
Verletzung des Kopfes
2. Vor Zuweisung der Diagnose 5.5 akuter Kopfschmerz
zurlickzufihren auf eine  Kraniotomie ist ein Ausschluss anderer
sekundarer Kopfschmerzerkrankungen, die nach einer K raniotom ie
auftreten kénnen, erforderlich . Obwohl Kopfschmerz nach

Kraniotomie auf eine ganze Reihe von Ursachen zurtickgehen kann ,
sind u. a. insbesonder e zervi kogen e Kopfschmerzen (aufgrund der
Position wahrend der Operation ), Kopfschmerzen durch

austretende n Liquor , Infe ktion en, ein H ydro zephalus und eine

intra kraniell e Blutung in Betracht zu ziehen
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Kommentar:

Ein 5.5 akuter Kopfschmerz zurick zufihren 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 aku ten postoperative n 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
zurlickzufiihren auf eine Kraniotomie an der Stelle der Kraniotom ie erlebt
wird , kann der Schmerz diffuser sein und einem Kopfschmerz vom
Spannungstyp oder einer Migrane &hneln

5.6 Anhaltend er Kopfschmerz zurtickzufihren 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 chirurgische m Eingriff mittels  Kraniotom ie?
C. Der Kopfschmerz st laut Bericht innerhalb von 7 Tagen nach einem
von Folgendem aufgetreten
1. der Kraniotom ie
2. der Wiedererlangung des Bewusstseins nach der Kr aniotom ie
3. dem Absetzen von Medikamenten, welche die Fahigkeit
beeintrachtigen, Kopfschmerzen nach der Kopfverletzung zu
spuren oder von diesen zu berichten

D. Der Kopfsc hmerz halt >3 Monate nach seinem Beginn an

E. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose 2.
Anmerkung:

1. Erfolgte die Kraniotomie nach und aufgrund einer Kopfverletzung :

erfolgt die Kodierung  unter 5.2.1 anhaltend er Kopfschmerz
zurtckzufihren auf eine mittelschwere oder schwere traumatische
Verletzung des Kopfes
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2. Halt der Kopfschmerz nach der Kraniotomie an, sollte die
Moglichkeit eines 8.2  Kopfschmerzes zurtickzufihren auf
Medikamenteniibergebrauch in Betracht gezogen werden

Kommentar

Etwa ein Viertel der P atient en, die einen 5.5 akute n Kopfschmerz
zurtckzufihren auf eine Kraniotomie entwickeln, erfahren im Anschluss
einen 5.6 anhaltend en Kopfschmerz zurickzufiihren auf eine Kraniotomie .
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6. Kopfschmerz zuriickzufihren auf
Gefal3storungen im Bereich des Kopfes
und/ oder des Halses

6.1

6.1.1

6.1.1.1

6.1.1.2

6.1.2

6.2

6.2.1

6.2.2

6.2.3

6.2.4

6.3

6.3.1

6.3.2

6.3.3

6.3.4
6.3.5

6.4
6.4.1

6.4.2

6.4.3

Kopfschmerz zurlickzufiihren auf ein zerebrales ischamisches
Ereignis
Kopfschmerz zurtickzufihren auf einen ischamischen
Infarkt (zerebraler Infarkt)
Akute r Kopfschmerz zurtickzufiihren auf einen
ischamischen Infarkt (zerebraler Infarkt)
Anhaltend er Kopfschmerz zuriickzufuhren auf einen
frhere nischamischen Infarkt (zerebraler Infarkt)
Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine transitorische
ischamische Attacke (TIA)

Kopfschmerz zurtickzufuhren auf eine nicht -traumatische
intra kraniell e Blutung

Akuter Kopfschmerz zuriick  zufihren auf eine  nicht -
traumatische intrazerebrale Blutung

Kopfschmerz zuriickzufii  hren auf ein e nicht -traumatische
Subarachnoidalblutung  (SAB)

Akuter Kopfschmerz zurickzuftihren auf ein nicht -
traumatische s akutes Subduralhdmatom (a SDH)

Anhaltend er Kopfschmerz zurtickzufiuihren auf eine frihere
nicht -traumatische intra kraniell e Blutung

Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine nicht -rupturierte
Gefald miss bildung

Kopfschmerz zuriickzufiihren auf ein nicht -rupturiertes
sackformiges Aneurys ma

Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine arterio -venose
Malformation (AVM)

Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine durale arterio -

venose Fistel (DAVF)
Kopfschmerz zurlickzufiihren auf ein kaverndses Angiom
Kopfschmerz zurtickzufiihren auf eine enzephalo -
trigeminale oder leptomeningeale Angiomatose (Sturge -
Weber - Syndrom)

Kopfschmerz zurliickzufihren auf eine Arteriitis

Kopfschmerz zurlickzufihren auf eine Riesenzellarteriitis
(RZA)

Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine primare Vaskulitis
des ZNS
Kopfschmerz zurickzufihren auf eine sekundare Vaskulitis

des ZNS



6.5

6.5.1

6.5.1.1

6.5.1.2

6.5.2
6.5.3

6.6
6.6.1

6.6.2

6.7

6.7.1

6.7.2
6.7.3

6.7.3.1

6.7.3.2

6.7.3.3

6.7.4

6.8

6.8.1

6.8.2

6.8.3

6.8.4
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Kopfschmerz zurlickzufiihren auf eine Storung der A. carotis
oder A. vertebralis

Kopf -, Gesichts - oder Halsschmerz zurtickzufuhren auf
eine Dissektion der  A. carotis oder vertebralis
Akuter Kopf -, Gesichts - oder Halsschmerz
zurtckzufihren auf eine arterielle Dissektion
Anhaltend er Kopf -, Gesichts - oder Halsschmerz
zurtckzufihren auf eine frhere arterielle Dissektion
Kopfschmerz zur ckzufiihren auf eine Endarteriektomie
Kopfschmerz zurlickzufiihren auf eine Carotis - oder
Vertebralis - Angioplastie oder  Stentimplantation

Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine Hirnvenenerkrankung

Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine
Hirnvenen thrombose

Kopfschmerz zurlickzufiihren auf Stentimplantation eines
vendsen Hirnsinus

Kopfschmerz zuriickzufiihren auf eine sonstige akute
intra kraniell e Stérung

Kopfschmerz zurtickzufiihren auf einen intra kraniell en
endarteriellen Eingriff
Kopfschmerz zurtickzufiihren auf eine Angiographie
Kopfschmerz zurtickzufihren auf ein reversibles zerebrales
Vasokonstriktionsyndrom (RCVS)
Akute r Kopfschmerz zurtckzufuhren auf ein reversibles
zerebrales Vasokonstriktionsyndrom (RCVS)
Akuter Kopfschmerz wahrscheinlich zurtickzufiihren auf
ein reversibles zerebrales Vasokonstriktionsyndrom
(RCVS)
Anhaltend er Kopfschmerz zurickzufuhren auf ein
friheres reversibles zerebrales
Vasokonstriktionsyndrom (RCVS)
Kopfschmerz zurtickzufiihren auf eine intra kraniell e
arterielle Dissektion

Kopfschmerz und/oder migraneartige Aura zurtickzufiihren
auf eine chronische intra kraniell e Vaskulopathie

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

Kopfschmerz zurickzufihren auf eine mitochondriale
Enzephalopathie, Laktatazidose und Schlaganfall -
ahnlichen E pisode n (MELAS)

Kopfschmerz zurickzufihren auf eine Moyamoya -
Angiopat hie

Migréaneartige Aura zurtickzufuihren auf eine zerebrale
Amyloidangiopathie
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Kopfschmerz zurtickzufiihren auf ein retinales
Vaskulopathie -Syndrom mit zerebraler
Leukenzephalopathie und systemischen Manifestationen

Kopfschmerz zurtickzufih  ren auf eine sonstige genetisch
bedingte Vaskulopathie

Kopfschmerz zurtickzufihren auf einen Hypophyseninfarkt

An anderer Stelle kodiert

Primarer und/oder sekundarer Kopfschmerz ?

Primarer und/oder sekundarer Kopfschmerz?

Fir den 6. Kopfschmerz zurickz ufuhren auf Gefal3stérungen im Bereich
des Kopfes und/ oder des Halses gelten die allgemeinen Regeln fir die
Zuordnung zu einer anderen Erkrankung:

1.

2.

Tritt ein  neuer Kopfschmerz erstmals in engem zeitlichen
Zusammenhang mit einer kraniell en oder vaskularen St6  rung
auf, sollte der Kopfschmerz als Kopfschmerz zuriickzufiihren

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
Kopfschmerzerkrankung en aufweist.

Diese Regel gilt analog fir  neue migr aneaura artige
Symptome, die erstmals in enger zeitlicher Beziehung zu
einer k rani ellen oder zervi kalen vaskularen Stérung auftreten

Wenn ein vorbestehender Kopfschmerz mit dem klinischen
Erscheinungsbild in engem zeitlichen Zusammenhang mit
einer kraniell en oder zervikalen Gefa3s  térung 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 D iagnos e eines 6.
Kopfschmerz es zurtickzufiihren auf Gefal3stérungen im
Bereich des Kopfes und/ oder des Halses (bzw. eines Typs
oder Subtyps hiervon ) gestellt werden , vorausgesetzt, es
bestehen gute Hinweise darauf, dass die St orung
Kopfschmerzen veru rsachen kann .
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Einleitung

In der Regel lasst sich ein kausaler Zusammenhang zwischen
Kopfschmerzen und den aufgefuhrten Gefal3stérungen leicht herstellen, da
die Kopfschmerzen akut auftreten, mit anderen neurologischen

Symptomen verbu nden sind und haufig schnell remittieren. Der Nachweis
des engen zeitlichen Zusammenhanges zwischen Auftreten der
Kopfschmerzen und diesen neurologischen Symptome n 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 Bewusstsein sstorungen uberschattet.
Bei anderen Storungen stehen die Kopfschmerzen ganz im Vordergrund,

wie z.B. bei der Subarachnoid  alblutung. 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 in itiales 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 schnellstméglich einleiten zu kdnnen, um
potentiell verheerende neurologische Komplikationen zu verhindern.

Diese GefalRstérungen kdnnen auch bei Patienten auftreten, die bereits

unter einem primaren Kopfschmerz gelitten haben. Ein entscheidender

Hinweis auf eine vaskulare Genese von Kopfschmer zen ist hier der in der
Regel plotzliche 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 aufgeftihrte n Gefal3stérungen enthalten
moglich st folgende Punkte

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfullt
B. Es wurde eine kraniell e und/ oder zervi kale Gefal3stérung
nachgewiesen, von der bekannt ist, dass sie Kopfschmerzen
verursachen kann
C. Ein kausaler Zusammen hang kann durch mindestens zwei der
folgenden Kriterien gezeigt werden
1. Der Kopfschmerz ist in einem zeitlichen Zusammenhang mit
dem Beginn der kraniell en und/ oder zervi kalen Gefal3stérung
aufgetreten
2.  Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfullt
a) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der
Verschlechterung der kraniell en und/oder zervikalen
Gefal3storung deutlich  verschlechtert
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b) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Besserung
der kraniell en und/ oder zervi kalen Gefal3stérung deutlich
gebessert
3. Der Kopfschmerz weist Merkmale auf, die fur die kraniell e
und/oder zervikale Gefal3storung typisch sind
4. Es existieren weitere Belege fir d en ursachlichen
Zusammenhang
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose .

6.1 Kopfschmerz  zurlckzuflhren auf ein zerebrales
iIschamisches Ereignis

6.1.1 Kopfschmerz zurtickzufihren auf einen ischamischen Infarkt
(zerebraler Infarkt)

6.1.1.1 Ak ute r Kopfschmerz zurtickzufiihren auf einen
ischamischen Infarkt (zerebraler Infarkt)

Beschreibung:

Neu aufgetreten er und gewohnlich akut beginnender Kopfschmerz, der
durch einen ischamischen Infarkt verursacht wird und von fokalen

neurologischen Hinweisen auf den Infarkt begleitet wird . Erist sehr selten
das fuhrende oder prominent e Merkmal einer ischamische n Attacke . In
der Regel verlauft er selbst  -limitierend

Diagnostische Kriterien:

A. Jeder neue Kopfschmerz, der die K riteri en C und D erfillt
B. Es wurde ein ak ute r isch amischer Infarkt diagnostiziert
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens eine s der

folgenden Kriterien gezeigt werden

1. Der Kopfschmerz st in sehr enge m zeitlichem Zusammenhang
mit anderen S ymptom en und/o der klinischen Symptome eines
ischamischen Infarkts aufgetreten oder war maf3geblich fur die
Diagnose eines ischamischen Infark ts

2. Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig zur S tabili sierung oder
Besserung anderer Symptome bzw. Klinischer oder
radiologi scher Symptome eines ischamischen Infarkts deutlich
gebessert

D. Einer der folgenden Punkte ist erfullt
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1. Der Kopfschmerzistinn erhalb von 3 Monaten verschwunden ‘!
2.  Der Kopfschmerz ist noch nicht verschwunden, aber die 3
Monate sind noch nicht vorbei L

E. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose .
Anmerkung:
1. Die 3 Monate sollten ab Stabilisierung gezahlt werden, ob spo ntan

oder durch Behandlung , statt ab Beginn des ischamischen Infarkts.

Kommentar:

Der 6.1.1 .1 akute Kopfschmerz zuriickzufiihren auf einen ischamischen

Infarkt (zerebraler Infarkt) tritt in Begleitung fokaler neurologischer

Symptome und/oder Bewusstseinsstér  ungen auf, was in den meisten

Fallen eine problemlose Differenzierung von den priméaren Kopfschmerzen

erlaubt. Er ist Ublicherweise von moderater Intensitéat und hat keine

spezifischen Merkmale. Er kann ipsilateral zum Infarkt auftreten oder
bilateral. In se Itenen Fallen kann sich ein akuter ischamischer Infarkt, vor

allem ein  embolischer Kleinhirn - oder supratentori eller Hirni nfar kt, mit
einem isolierten ploétzlichen (sogar Donnerschlag -) Kopfschmerz  vorliege n.

Ein ischdmischer Infarkt wird in bis zu einem Dr ittel 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 hilfrei ch mit Ausnahme
davon, dass bei lakunaren Infarkten Kopfschmerzen sehr selten sind.

Sehr haufig treten Kopfschmerzen jedoch bei akuten Stor ungen der
Arterienwande auf, die zu einem isch @mischen Infarkt fihren kdnnen :
etwa bei einer arteri ellen Dissektion o der einem reversible n zerebral en
Vasokonstri ktion ssyndrom. Bei Letzteren kann der Kopfschmerz

unmittelbar durch die Lasionen der Arterienwand ausgelost werden und

einen ischamischen Infarkt ankindigen ; dieser Kopfschmerz ware dann
korrekter unter der Stoéru ng der Arterienwand zu kodieren .

6.1.1.2 Anhaltend er Kopfschmerz zuriickzufiihren auf einen
frihere nischamischen Infarkt (zerebraler Infarkt)

Beschreibung:

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

A. Kopfschmerz, der zuvor als 6.1.1.1 akuter Kopfschmerz
zurtickzufuhren auf einen ischamischen Infarkt (zerebraler Infarkt) ,
diagnostiziert wurde u  nd Kriterium C erfillt

B. Der ischamische Infark t hat sich stabilisiert, spontan oder durch
Behandlung
C. Der Kopfschmerz  halt >3 Monate nach Stabilisierung des
isch @ami schen Infarkts  an
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose .
Kommentar
In einigen Untersuchungen wurden Kopfschmerzen d okumentiert, die die
Kriterien fir einen  6.1.1.2 anhaltend en Kopfschmerz zurtickzufihren auf
einen frihere nischamischen Infarkt (zerebraler Infarkt) erfillen . Weitere

Untersuchungen sind erforderlich, um Risikofaktoren fir einen derartigen
anhaltend en Kopf schmerz zu ermitteln; eine 1. Migréane inder
Vorgeschichte kann eine Rolle spielen, ebenso wie Angste/Depressionen

6.1.2 Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine transitorische
ischamische Attacke (TIA)

Beschreibung:

Kopfschmerz, der durch eine transi torische ischamische Attack e (TIA)
verursacht wird und von den plétzlich beginnenden transi tori schen fokalen
Symptomen einer TIA begleitet wird . Er halt weniger als 24 Stunden an .

Diagnostische Kriterien:

A. Jeder neue Kopfschmerz , der das Kriterium C erfullt

B. Es wurde eine transi torische ischamische Attack e (TIA)
diagnos tiziert
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch beide der folgenden

Kriterien gezeigt werden
1. Der Kopfschmerz st gleichzeitig mitanderen S  ymptom en
und/oder klinischen Symptome n einer TIA aufg etreten
2. Der Kopfschmerz st innerhalb von 24 Stunden verschwunden
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose 2,



Anmerkung:

1. Die Differen zialdiagnos e zwischen einem 6.1.2 Kopfschmerz
zurlickzufiihren auf eine  transi torische ischamische Attac ke und
einer Attack e im Sinne einer 1.2 Migr&ne mit Aura kann besonders
schwierig sein . Die Art und Weise des Beginns ist ausschlaggebend:
Das fokal -neurologische Defizit beginnt bei der TIA typischerweise
plotzlich, wahrend es sich bei der Migraneaura all méahlich
entwickelt. Dartber hinaus treten "positive” Phdnomene (z.B. ein
Flimmerskotom) haufiger bei Migraneauren auf, wahrend bei einer
TIA negative Phanomene Uberwiegen.

2. Das Zusammentreffen einer ansonsten typi schen TIA und eines
schweren Kopfschmerz es sollte Anlass zu ein  er Suche nach
arteriellen Stérungen sein, die unmittelbar schwere Kopfschmerzen
induzieren kébnnen  (u. a. arteri elle Dissektion).

Kommentar:

Eine transi torische ischamische Attack e (TIA) is t eine vortubergehende
Episode neurologi scher Funktionsstérungen, die durch das fokale Gehirn
verursacht werden oder eine retinal e Ischamie ohne k linischen,
bildgebenden oder sonstigen Nachweis eines akuten zerebralen oder

retinalen | nfar kts. Die TIA -Symptom e dauern Ublicherweise, doch nicht
immer , wen iger als eine Stunde

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

6.2 Kopfschmerz zurtickzuftihren auf eine nicht -
traumatische intra kraniell e Blutung

An anderer Stelle kodiert

Kopfschmerzen zuriickzuflhren auf eine traumatische intrazerebrale
und/oder Subarachnoidal blutung oder ein traumatisches intrazerebrales,
Subdural - oder Epidural hamatom werden unter 5.1.1 akuter
posttraumatischer Kopfschmerz bei mittlerer oder schwerer
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Kopfverletzung oder 5.2.1 chronischer posttraumatischer Kopfschmer Z 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 -traumati sche intra kraniell e
Blutung, gewohnlich mit plétzlichem (sogar Donnerschlagkopfschmerz)
Beginn . Je nach Art der Blutung kann dieser isolie rt auftreten oder in
Begleitung fokaler neurologi scher Defizite.

6.2.1 Akuter Kopfschmerz zurtckzufuhren auf eine nicht -
traumatische intrazerebrale Blutung

Beschreibung:

Neuer und meist akut beginnender Kopfschmerz infolge einer nicht -
traumati schen intra zerebral en Blutung in Begleitung fokaler

neurologi scher Symptome der intra zerebral en Blutung . Der Kopfschmerz
kann in seltenen Fallen das sich manifestierende und fihrende Symptom

einer nicht -traumatischen intrazerebralen Blutung sein

Diagnostische Kriteri en:

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

B. Es wurde eine i ntra zerebral e Blutung (IC B)! bei fehlende m
Kopftrauma diagnostiziert
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der

folgenden Kriterien gezeigt werden

1. Der K opfschmerz tritt in engem zeitlichem Zusammenhang mit
anderen Symptomen und/oder klinischen Symptome einer ICB
auf oder war mal3geblich fur die Diagnose einer ICB

2. Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mitder  Stabilisierung
oder Besserung anderer Symptom e bzw. Kklinischer oder
radiologischer Zeichen von ICB deutlich gebessert

3. Der Kopfschmerz weist mindestens eines der folgenden
Merkmale auf :
a) plotzlicher Beginn oder Beginn als

Donnerschlagkopfschmerz

b) maximal e Intensitdt am Tag des Kopfschmerzbeginn s

c) in Ubereinstimmung mit dem Situs der Blutung lokalisiert
D. Esist einer der folgenden Punkte  erfillt :
1. Kopfschmerz ist innerhalb von 3 Monaten verschwunden 2

2.  Kopfschmerz ist noch nicht verschwunden, aber es sind noch
keine 3 Monate verstrichen 2
E. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose .
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Anmerkung:

1. Gemal des allgemeinen Wortgebrauchs schliel3t der Begriff
intra zerebral in diesem Zusammenhang auch den Begriff
intra zerebell ar ein.

2. Die 3 Monate sollten ab Stabilisierung gezéahlt w erden, 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 intra  kraniell e Hypertension . In
Einzelfallen kann sich der Kopfschmerz als Donnerschlagkopfschmerz
manifestieren.

Kopfschmerz ist beim hamorrhagischen Infarkt verbreiteter und schwerer
als beim isch amischen Infarkt . Bei seinem Auftreten zum Infarktbeginn ist
Kopfschmerz bei einer intrazerebralen Blutung mit einem hoheren Risiko
frihzeitiger Mortalitat verbunden, nicht jedoch beim isch &mi schen Infarkt

Der Kopfschmerz wird gewdhnlich von fokalen Defiziten oder Koma

Uberschattet , kannjedoch d as hervorstechende Frihsymptom einiger

intra zerebral er Blutungen , vor allem einer  zerebell &ren Blutung, sein.  Hier
ist gegebenenfalls eine notfallmafige chirurgische Entlastung geboten

6.2.2 Kopfschmer z zurtickzufihren auf eine nicht -traumatische
Subarachn oidal blutung (SAB)

An anderer Stelle kodiert

Es wird zwischen einer nicht  -traumati schen Subarachnoid alblutung (SAB)
und einer nicht -traumati schen konvexal en Subarachnoid alblutung
unterschieden . Letztere kann je nach ihren unterschiedlichen

Grundursachen k linisch und radiologisch ein hochgradig variables
Erscheinungsbild bieten. Zu diesen Grundursachen gehoéren ein

reversible s zerebral es Vasokonstri ktion ssyndrom (R CVS), eine z erebral e
Amyloidangiopath ie, eine E ndo karditis und eine Hirnvenen thrombos e.
Patient en mit aura ahnlichen Attacken , konvexaler Subarachnoidalblutung
und zerebralen Amyloidangiopathie sollten unter 6.8.4 migraneartige Aura
zuruckzufihren auf eine zerebrale Amyloidangiopathie kodiert werden.
Patient en mit Kopfschmerzen, konvexaler Subarachno idalblutung und
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RCVS sollten unter 6.7.3. Kopfschmerz zurlickzufiihren auf ein reversibles
zerebrales Vasokonstriktionsyndrom kodiert werden.

Beschreibung:

Kopfschmerz infolge einer nicht -traumati schen Subarachnoid alblutung
(SAB), gewdhnlich mit heftigem und plétzlichem Beginn , wobei die
Schmerzintensitat innerhalb von Sekunden (Donnerschlagkopfschmerz )
oder Minute n ihren Hohepunkt erreicht . Er kann das einzige Symptom
einer nicht -traumati schen SAB sein .

Diagnostische Kriterien:

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

B. Es wurde eine  Subarachnoid alblutung (SAB) bei fehlende m
Kopftrauma diagnostiziert
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der

folgenden Kriterien gezeigt werden

1. Der Kopfschmerz ist in engem zeitlichem Z  usammenhang mit
anderen Symptomen und/oder klinischen Zeichen einer SAB
aufgetreten oder war maf3geblich fur die Diagnose einer SAB

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

3. Der Kopfschmerz beginnt plétzlich oder als
Donnerschlagkopfschmerz

D. Einer der folgenden Punkte ist erfullt
1. Kopfschmerz ist innerhalb von 3 Monaten verschwunden 1!
2.  Kopfschmerz ist noch nicht verschwunden, aber e s sind noch
keine 3 Monate verstrichen ?!
E. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose 23,
Anmerkung:
1. Die 3 Monate sollten ab Stabilisierung gezahlt werden, ob spontan
oder durch Behandlung , statt ab Beginnder  Subarachnoid alblutung
(SAB).
2. 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 C CT-Ergebnisse diagnostisch unzureichend, ist
eine Lumbalpunktion unumgénglich . bei allen Féllen von
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aneurysmaler SAB zeigt sich bei Liquorentnahme zwischen 12

Stunden und 2 Wochen nach Einsetzen der Symptome und deren
spektrophotometri  scher Analyse eine Liquorx  anthochromi e. Ein MRT
ist als erster diagnosti scher Test auf eine SAB nicht indiziert.

Vielmehr kdbnnen  FLAIR und T2-gewichtete G radient en-Echo (GE) -
Sequenzen diagnostisch von Nutzen sein, wenn der CCT-Befund
unauffallig und der Liquorbefund auffallig ist

3. Das Vorliegen einer nicht  -traumatischen konvexal en
Subarachnoid alblutung sowie von vorgerlicktem Lebensalter
sensomotor ischen Storungen , stereotype n aura ahnlichen Anféllen
und Fehlen schwererer Kopfschmerzen lasst an eine z erebrale
Amyloidangiopath ie als Grundursache denken . Ein juingeres
Lebensalter und rezidivierender Donnerschlagkopfschmerz lassen an
ein reversible s zerebral es Vasokonstri ktion ssyndrom denken .

Kommentar:

Eine nicht -traumati sche Subarachnoid blutung (SAB) istein e der
haufigsten Ursachen  fiir einen anhaltend en extremen Kopfschmerz mit

abru ptem Beginn (Donnerschlagkopfschmerz ). Sie ist ein ernstes
Krankheitsbild (die Sterblichkeitsrate betragt 40% bis 50% , 10% bis 20%
der Patient en sterben, bevor sie das Krankenhaus erreicht haben und

50% der Uberlebenden behalten bleibende Schéden zurick ).

Manchmal istder 6.2.2 akute Kopfschmerz zurlckzufiihren auf eine nicht -
traumatische Subarachnoid alblutung (SAB) aber auch moderat und tritt

ohne Zusatzsymptome auf . Der abrupte Be ginn ist das Leitsymptom.

Jeder Patient mit abrupten Kopfschmerzbeginn oder

Donnerschlagkopfschmerz sollte auf eine SAB hin untersucht werden.

Eine verspatete D iagnos e hat oft katastroph ale Folgen : eine SAB verlangt
notfallm&nRig nach entsprechenden N euroi ntervention en. Allerdings kommt
es zunachst bei einem Viertel bis zur Halfte der Patienten zu einer

Fehldiagnose , wobei die haufigste  spe zifische Fehldiagnose die einer
Migrane ist . Zu den gangigsten Grunden fur eine Fehldiagnose gehdren
unterbliebene bild gebende Untersuchungen  oder eine M issdeutung von
deren Ergebnissen , oder auch eine nicht durchgefihrte Lumbalpunktion in
Fallen, in denen eine solche erforderlich ist

Nach der Diagnose einer ~ SAB besteht der nachste dringende Schritt darin,

ein geplatztes Aneurysm a zu ermitteln  (80% der Falle von spontane r SAB
gehen auf rupturierte sackformige A neurysm en zuriick ). Bei Patient en, die
zunachst eine falsche Diagnose erhalten und bei denen eine SAB erst

verspatet erkannt wird, lasst sich bei deren Wiedervorstell  ung einige Tage
spater oft kein Aneurysma und keine erkennbare Ursache fur die SAB

ermitteln
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6.2.3 Akuter Kopfschmerz zurtickzufiihren auf ein nicht -
traumatisches akutes Subduralhamatom (a SDH)

An anderer Stelle kodiert

In den meisten Féllen tritt ein akut es Subdural hdmatom infolge eines
Kopftraumas ein ; der Kopfschmerz sollte in solchen Féllen entsprechend
kodiert werden

Beschreibung:

Kopfschmerz aufgrund eines akuten Subduralhdmatoms nicht -
traumatischer Ursache , gewohnlich stark und plétzlich eintretend und
bienn Sekunden (Donnerschlagkopfschmerz) oder Minuten den Hohepunkt
erreichend . Meist wird dieser von fokalen Symptomen und
Bewusstseinsstorungen 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 S ubduralh amatom 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
Zusammenh ang mit anderen S ymptom en und/o der Klini schen
Zeichen eines aSDH aufgetreten oder war maf3geblich fir die
Diagnose aSDH
2.  Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfullt
a) estrateine deutlich e Kopfschmerz verschlechterung
parallel zu der Verschlechte rung des aSDH ein
b) estrateine deutlich e Kopfschmerzbesserung parallel zur
Besserung anderer Symptom e bzw. klinischer oder
radiologi scher Zeichen von aSDH ein
3. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfillt
a) ploétzlicher Beginn  oder Beginn als
Donnerschlagkopfschmerz

b) in Ubereinstimmung mit dem Situs der Blutung lokalisiert
D. Einer der folgenden Punkte st erfullt
1. Der Kopfschmerz ist innerhalb von 3 Monaten verschwunden 1

2. Der Kopfschmerz ist noch nicht verschwunden, aber es sind
noch kei ne 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 S tabili sierung , sei es spontan o der durch
Behandlung, statt ab Beginn des ak ute n Subdural hamatoms
erfolgen .

Komment ar:

Ein nicht -traumati sches akute s Subdural hamatom (aSDH) ohne sonstige
intra kraniell e Blutung (Aeines aSDHM)ist selten . Es stellt eine
lebensbedrohliche Erkrankung dar und ist ein neuro chirurgischer Notfall

Die Blutung kann arteriellen oder venésen Urs prungs sein . Als Ursachen
werd en unter anderem eine  Aspontane i Ruptur einer k orti kalen Arter ie,
die Ruptur eines A neurysm as, arterioven 0se Gefal3missbildungen und
dural e arterioven 6se Fisteln, Tumo re oder Metastas en, Storungen der
Blutgerinnung , eine Moyamo ya-Erkrankung , eine Hirnvenen thrombos e
und intra kraniell er Hypot onie 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

Grund erkrank ung. 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 Anhaltend er Kopfschmerz zurtickzufuhren auf eine frihere
nicht -traumatische intra kraniell e Blutung

Beschreibung:

Kopfschmerz, der durch eine nicht -traumati sche intra kraniell e Blutung
verursacht wird und fir mehr als 3 Monate nach Stabilisierung der
Blutung fortbesteht

Diagnostische Kriterien:

A. Kopfschmerz, der frii her als 6.2.1 akuter Kopfschmerz
zuriickzufuihren auf eine nicht -traumatische intrazerebrale Blutung
6.2.2 akuter Kopfschmerz zurtickzufiihren auf eine nicht -
traumatische Subarachnoid alblutung (SAB) oder 6.2.3 akuter
Kopfschmerz zuriickzufiihren auf ein nicht -traumatische s akutes
Subduralhdmatom  diagnostiziert wurde und das Kriterium C erfullt

B. Die intra kraniell e Blutung (gleich welche n Typs) hat sich spontan
oder durch Behandlung stabilisiert
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C. Der Kopfschmerz bestent >3 Monate nach Stabilisierung der
intra kraniell en Blutung fort

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

Kommentar:

In einigen Untersuchungen wurden Kopfschmerzen dokumentiert, die die
Kriteri en fur 6.2.4 anhaltend er Kopfschmerz zurlickzufiihren auf eine
frhere nicht -traumatische intra kraniell e Blutung erfullen. Weitere
Untersuchungen sind erforderlich, um Risikofaktoren fir einen derartigen
anhaltend en Kopfschmerz zu ermitteln ; 1. Migrane in der Vorgeschichte
kann eine Rolle spielen, ebenso wie Angste / Depression.

Kodierbare Subty pen sind 6.2.4.1 anhaltend er Kopfschmerz
zurtckzufiihren auf eine nicht -traumati sche intra zerebral e Blutung ,
6.2.4.2 anhaltend er Kopfschmerz zurtickzufiihren auf eine nicht -
traumatische Subarachnoidal blutung (SAB) und 6.2.4.3 anhaltend er
Kopfschmerz zuriickzuf  Uhren auf ein nicht  -traumatisches akutes
Subdural hdmatom .

6.3 Kopfschmerz zuriickzufiuhren auf eine nicht -
rupturierte Gefal3fehlbildung

An anderer Stelle kodiert

Ein n eu aufgetretener Kopfschmerz zuruckzufiuhren auf eine nicht

rupturierte Gefal3fehlbildung wird unter 6.2.1 akute r Kopfschmerz
zurtckzufuhren auf eine intra zerebral e Blutung , 6.2.2 akute r Kopfschmerz
zurtckzufuhren auf eine nicht -traumatische S ubarachnoid alblutung (SAB)
oder in seltenen Fallen 6.2.3 akute r Kopfschmerz zurlickzufiihren auf ein
nicht -traumati sches akute s Subdural hdmatom kodiert.

Beschreibung:

Kopfschmerz als Folge einer nicht -rupturierten intra kraniell en
Gefal3fehlbildung (ohne Blutung auftretend ). Je nach Art der
Gefal3fehlbildung kann der Kopfschmerz einen chronischen Verlauf mit
rezidi vierenden A ttack en aufweisen, die  episodi sche prim &are
Kopfschmerzen imitieren , oder einen akute n und sel bstlimit ierenden
Verlauf nehmen .
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6.3.1 Kopfschmerz zuriickzufihren auf ein nicht - rupturiertes
sackférmiges Aneurysma

Diagnostische Kriterien:

A. Jeder ne ue Kopfschmerz , der das Kriterium C erfullt

B. Es wurde ei n nicht -ruptur iertes sackféormiges  Aneurysm a
diagnos tiziert

C. Ein kausaler Zusammenhang mit dem nicht -rupturierten

sackférmigen Aneurysma kann durch wenigstens zwei der folgenden

Kriterien gezeigtw erden :

1. Der Kopfschmerz tritt in engem zeitlichem Zusammenhang mit
anderen Symptomen und/oder klinischen Zeichen eine S nicht -
ruptur ierten sackférmigen Aneurysm as auf oder war
mafgeblich flr dessen Diagnose

2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind er fullt :

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

b) der Kopfschmerz ist nach Behandlung des sackformigen
Aneurysm as verschwu nden

3. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfullt

a) Kopfschmerz, der plotzlich oder als

Donnerschlagkopfschmerz beginnt
b) Kopfschmerz, der in Begleitung einer schmerzhaften
Lahmung des 3. Hirnn ervs einhergeht

D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose *.
Anmerkung:
1. Andere Ursachen von Kopfschmerzen, insbesondere eine

intra kraniell e Blutung und ein  reversible s zerebral es
Vasokonstri ktion ssyndrom wurden durch geeignete Untersuchungen
ausgeschlossen .

Kommentar:

Etwa ein Funftel der  Patient en mit einem nicht  -rupturierten zerebral en
Aneurysm a berichtet Gber Kopfschmerzen , doch ob diese Verbindung
zufalliger oder kausaler Natur ist, ist eine ungeloste Frage

Der 6.3.1 Kopfschmerz zuriickzufiihren auf ein nicht -rupturiertes
sackformiges A neurysma weist Ublicherweise keine spezifischen Merkmale
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auf. Jeder neu begonnene Kopfschmerz kann ein Hinweis auf ein
symptomati sches, aber nicht -ruptur iertes sackférmiges A neurysm a sein .
Eine klassische Variante ist eine akute LAhmung des 3. Hirnnervs mi t

einem re troorbital en Schmerz und einer erweiterten Pupille als Hinweis

auf ein A neurysm a der A. communicans posterior oder des Endabschnittes
der A. carotis interna . Eine solche schmerzhafte Lahmung des 3.Hirnnervs
ist ein Notfall und ein Hinweis auf ein e bevorstehende Ruptur oder eine
zunehmende Vergrol3erung der arteriellen Gefal3missbildung

Mehrere retrospe ktive Untersuchungen haben gezeigt, dass ungefahr die
Halfte der Patienten  mit einer aneur ysmal en Subarachnoid alblutung vom
Auftreten eines plotzlich  enund starken Kopfschmerzes innerhalb der 4
Wochen vor D iagnos e einer Aneury smaruptur berichten . Lasst man
eventuelle Erinnerungsverzerrungen aul3er Acht, lasst dies darauf

schlieRen, dass diese Kopfschmerz ~ en auf eine plotzliche  Ausweit ung der
arteriellen Gefal3missbildung zuriickgehen (Sentinel -Kopfschmerz ) o der
auf eine nicht als solche diagnostizierte milde S ubarachnoid alblutung
(AWarn leck fi). Die Eviden z fir die E xisten z von Sentinel -Kopfschmerz ist
durftig. DarUber hinaus sollte der Begriff AWarn leck fi nic ht verwendet
werden, da ein e Undichtigkeit auf eine  Subarachnoid alblutung verweist
Angesichts der Tatsache, dass bei mindestens jedem 3. Patienten mit

aneur ysmal er Subarachnoid alblutung zunéchst eine Fehldiagnose gestellt
wird und der Rezidivblutungsrisik en sollten Patient en mit plétzlichem
schwerem Kopfschmerz  sich allen erforderlichen Untersuchungen

unterziehen , darunter z erebral e Bildgebung , Liquoruntersuchung und
zerebral e Angiograph ie (MRA- oder CT -Angiograph ie).

6.3.2 Kopfschmerz zurtickzufihren auf e ine arterio -vendse
Malformation (AVM)

Diagnostische Kriterien:

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfillt
B. Es wurde ei ne arterio -ven 6se Malformation (AVM) diagnos tiziert
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der

folgenden Kriterien gez  eigt werden
1. Der Kopfschmerz tritt in engem zeitlichem Zusammenhang mit
anderen Symptomen und/oder klinischen Zeichen einer AVM
auf oder war mal3geblich fur die Entdeckung einer AVM
2.  Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfullt
a) der Kopfschmer z hat sich parallel zum Wachstum der AVM
deutlich verschlechtert
b) der Kopfschmerz hat sich parallel zu wirksamen
Behandlung der AVM  deutlich gebessert oder ist
verschw unden
3. Der Kopfschmerz ist am Situs der AVM lokalisiert
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D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose 1.
Anmerkung:
1. Andere Ursachen von Kopfschmerzen, insbesondere eine

intra kraniell e Blutung, konnten durch geeignete Untersuchungen
ausgeschlossen werden

Kommentar:

Es gibt Fallberichte tGber Verbindungen zwischen einer arterio -ven dsen
Malformation (  AVM) und einer Vielzahl von Kopfschmerzen wie den 3.
trigemin o-autonom en Kopfschmerzerkrankungen , darunter 3.1

Cluster kopfschmerz , 3.2.2 chroni sche paroxysmal e Hemikranie und 3.3. 1
SUNCT-Syndrom . Allerdings fanden sich bei diesen Fal len jeweils

durchweg atypische Details . Es gibt bislang keine eindeutige E viden z fur

eine Beziehung zwischen  AVM und diesen priméren
Kopfschmerzerkrankungen

Bei bis zu 58% der Frauen mit einer arterio -vendsen Malformation

bestand eine 1.2 Migr&ne mit Aura . Ein gewichtiges A rgument zugunsten
einer k ausal en Beziehung ist hier die eindeutige K orrelation zwischen der
Seite, auf der die Kopfschmerzen bzw. die Aura eintreten , und der Seite,
auf der die  AVM lokalisiertist . Damit besteht die begrindete Vermutung,
dass eine  AVM Migraneattacken mit A ura verursachen kann

(symptomati sche Migrane). IngroRen AVM -Fallserien waren
migraneartige Symptome jedoch im Gegensatz zu epileptischen Anfallen

oder fokalen Defiziten mit oder ohne Blutungen deutlich seltener

6.3.3 Kopfschmerz zurickzufiihren auf eine durale arterio -venose
Fistel (d AVF)

Diagnostische Kriterien:

A. Jeder neue Kopfschmerz , der das Kriterium C erfullt
B. Es wurde eine dural e arterio -ven 6se Fistel (dAVF) diagnos tiziert
C. Ein kausaler Zusammenhang kann dur ch 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 mafigeblich fir die Diagnose dAVF
2. Einer oder beide der folgende  n Punkte sind erfillt
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a) der Kopfschmerz hat sich parallel zu anderen Symptomen
und/oder klinischen bzw. radiologischen Zeichen eine S
Wachstums der dAVF deutlich verschlechtert

b) der Kopfschmerz hat sich nach wirksamer Behandlung der
DAVF deutlich verbes sert 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 O pht halmoplegi e
auf

c) der Kopfschmerz ist prog ressivund morgens und/oder
beim Husten oder Vorniberbeugen schlimmer
4.  Der Kopfschmerz ist am Situs der dAVF lokalisiert

D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose *.
Anmerkung:
1. Andere Ursachen fur Kopfschmerzen, insbesondere eine

intra zerebral e Blutung und Hirnvenenthrombose, konnten durch
geeignete Untersuchungen ausgeschlossen werden

Kommentar

Untersuchungen, die sich dem 6.3.3 Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine
dural e arterio -ven 6se Fistel widmen, fehlen bislang. Ein schmerzhafter,
pulsierend er T innitus kann das fihrende  Symptom sein, ebenso
Kopfschmerzen mit anderen Symptomen eines erhdhten Hirndrucks bei
vermindertem vendsen Abfluss oder einer Sinusvenen thrombos e. Fisteln
zwischen der A. carotis interna und dem Sinus ¢ averno sus kénnen sicha Is
schmerzhafte O phthalmoplegi e manifestieren

6.3.4 Kopfschmerz zurtickzuflihren auf ein kavernéses Angiom

An anderer Stelle kodiert

Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine intraz erebral e Blutung oder auf
einen epileptischen Anfall  als Folge eines kavern dsen Angiom s werden
unter 6.2.1 akuter Kopfschmerz zuriickzufiihren 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 erfullt
B. Es wurde ein  kavern 6ses 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 Ze ichen eine s
kavern 6sen Angiom s aufgetreten oder fuhrte 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 k averndsen 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 kavern 6sen Angiom s auf

D. Nicht besser erklart durch eine andere ICH D-3-Diagnose 1.

Anmerkung:

1. Andere Ursachen fur Kopfschmerzen, vor allem eine intra zerebral e
Blutung, konnten durch geeignete Untersuchungen ausgeschlossen
werden .

Kommentar:

Kavern 6se Angiom e werden zunehmend mittels MRT entdeckt . Isol ierte

Einzelfalle | egen nahe, dass einige  kavern 6se Angiom e

cluster kopfschmerzartige , SUNCT- oder migr &neéahnliche Attack en
auslosen konnen . Es gibt jedoch bislang keine guten Untersuchungen, die
sich 6.3.4 Kopfschmerz zuriickzufihren auf ein kaverndoses Angiom
widmen.

Von einer Fallserie bestehend aus 126 symptomati schen Patient en mit
kavern 6sen Angiom en und Mutationen am KRIT1 -Gen berichteten nur 4%
von Kopfschmerzen als einem vorliegenden S ymptom. Vielmehr wird

haufig von Kopfschmerzen als Folge zerebral er Blutungen oder als Folge
von epileptischen Anféllen  berichtet , den beiden Hauptmanifestation en
kavernoser Angiome. Derartige Kopfschmerzen sollten entsprechend

unter einem dieser beiden Punkte kodiert werden
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6.3.5 Kopfschmerz zuriickzufihren auf eine enzephalo -trigeminale
od er leptomeningeale Angiomatose (Sturge -Weber -
Syndrom)

An anderer Stelle kodiert

Kopfschmerz en zuriickzufihren auf  einen epileptischen Anfall als Folge
eines Sturge -Weber -Syndrom s werden kodiertals 7.6 Kopfschmerz
zurliickzufihren auf einen epileptischen Anf all.

Diagnostische Kriterien:

A. Jeder neue Kopfschmerz , der das Kriterium C erfullt
B. Vorliegen eines Gesichtsangioms , zusammen mit  Nachweis eines
meningeal en Angiom s ipsilateral zum Gesichtsangiom mittels
zerebraler Bildgebung
C. Ein kausaler Zusammenha ng kann durch mindestens zwei der
folgenden Kriterien gezeigt werden
1. Der Kopfschmerz ist in engem zeitlichem Zusammenhang mit
anderen S ymptom en und/o der klinischen Zeichen aufgetreten
und/o der es erfolgte der Nachweis des meningeal en Angiom s
mittels ze rebraler 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 Kopfschmerzist migr aneartig , entweder beidseits oder am
Situs des Angioms lokalisiert, und tritt in Begleitung einer
kontralateralen zum Angiomsitus lokalisierten A ura auf
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose .

Kommentar:

Das Sturge -Weber - Syndrom tritt ausschliel3lich ~ sporadi sch auf und
resultiert aus einer somati schen Mosaikmutationi m GNAQ-Gen
(Guanin nukleotid -bind endes Protein, Q-Polypeptid).

Der 6.3.5 Kopfschmerz zuriickzufihren 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 berichte t von
Kopfschmerzen nach d iesen Anfallen , die entsprechend kodiert werden
sollten . Einzelfalle legen nahe, dass die enzephalo -trigeminal e oder
leptomenin geal e Angiomatos e Ursache einer symptomati schen Migr &ne
sein kann , insbesondere von Migrane  attack en mit einer prolong ierten
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und/o der motor ischen Aura ( moéglicherweise zuriickzufiihren auf eine
chroni sche Minderdurchblutung ).

6.4 Kopfschmerz zurickzufthren auf eine Arteriitis

Beschreibung:

Kopfschmerz, der durch eine Entziindung der Hals -, Kopf - und/oder
Hirnarterien verursacht wird und fur diese symptomati schist .
Kopfschmerzen kdnnen das alleinige S ymptom einer Arteri itis darstellen .

Diagnostische Kriterien:

A. Jeder neu e Kopfschmerz, der das Kriterium C erfullt
B. Es wurde eine Arter iitis diagnos tiziert
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch eines oder beide der

folgenden Kriterien gezeigt werden
1. Der Kopfschmerz tritt in enge m zeitiche m Zusammenhang mit
anderen S ymptom en und/o der klini schen Zeichen einer
beginnenden A rteri itis auf oder hat zu der Diagnose der
Arter iitis gefuhrt
2. Einer oder beide der folgenden Punkte ist/ sind erfullt
a) der Kopfschmerz hat sich parallel zur Verschlechterung der
Arteriit is erheblich verschlechtert
b) der Kopfschmerz hat sich parallel zu der Besserung der
Arter iitis erheblich gebessert
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose .

6.4.1 Kopfschmerz zurtickzufuhren auf eine Riesenzellarteriitis
(RZA)

Fraher verw  endeter Begriff

Arteriitis  temporalis .

Beschreibung:

Kopfschmerz verursacht durch und symptomati sch fur eine
Riesenzellarteriitis (RZA). Kopfschmerzen kdnnen das einzige Symptom
einer RZA sein, einer Erkrankung , die am auffallendsten von
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Kopfschmerzen beg leitetist . Die Merkmale des Kopfschmerzes sind
variabel .

Diagnostische Kriterien:

A. Jeder neue Kopfschmerz , der das Kriterium C erfullt
B. Es wurde eine Riesenzellarteriitis (RZA) diagnos tiziert
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der

folgenden Kriterien gezeigt werden
1. Der Kopfschmerz tritt in engem zeitlichem Zusammenhang mit
anderen Symptom en und/o der klinischen oder biologi schen
Zeichen fir den Beginn einer RZA auf oder hat zur Diagnose
einer RZA geflhrt
2. Einer oder beide der folgenden Punkte st/ sind erflllt
a) der Kopfschmerz hat sich parallel zur Verschlechterung der
RZA entscheidend verschlechtert
b) der Kopfschmerz hat sich innerhalb von 3 Tagen nach
einer Hochdosi stherapie mit Kortikoiden entscheidend
gebessert oderist verschwunden
3. Der Kopfschmerz ist mit einer Schmerzempfindlichkeit der

Kopfhaut und/o der Einschrankung der Kiefer6ffnung verbunden
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose .
Kommentar:
Von allen Arteriitiden und Kollagenosen ist die Riese nzellarteriitis (  RZA)

diejenige Erkrankung, die am haufigsten mit Kopfschmerzen einhergeht
(aufgrund der Entziindung von Kopfarterien, haufig Asten der A. carotis
externa). Folgende Punkte missen betont werden:

Die Variabilit at der Kopfschmerzcharakteristi ka eines 6.4.1 Kopfschmerzes
zurtckzufiihren auf eine Riesenzellarteriitis und der Begleitsymptome
(Polymyalgia rheumatica, Einschrankung der Kiefer6ffnung) ist derart

grol3, dass jeder neu aufgetretene und anhaltend e Kopfschmerz bei einer
Person tber 60 Jah ren an eine Riesenzellarteriitis denken lassen und zu
geeigneten Untersuchungen Anlass geben sollte.

Ebenfalls suggestiv fiir eine Riesenzellarteriitis sind in kurzer Folge
rezidivierende Attacken einer Amaurosis fugax verbunden mit
Kopfschmerzen; sie soll  ten ebenfalls unmittelbar zu gezielten
Untersuchungen Anla ss geben. Das Hauptrisiko liegt in einer Erblindung
als Folge einer anterioren ischdmischen Optikusneuropathie. Dies kann

durch eine notfallméRig eingeleitete Kortikoidtherapie verhindert werden.

Der Abstand zwischen der Erblindung eines Auges und des anderen

betragt tblicherweise weniger als 1 Woche. Zusatzlich besteht auch das
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Demenz.

Die histologische Diagnose kann schwierig sein. Bei der histologischen
Untersuchung ist eine langstreckige Aufarbeitung notwendig, weil die A.
temporalis haufig unbefallene Areale ( Askip areas fi) aufweist.

6.4.2 Kopfschmerz zurtckzufuhren auf eine priméare Vaskulitis
ZNS

Friher verwendeter Begriff

Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine isolierte zerebrale Angiitis oder
granulomattse 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 erfullt

B. Es wurde eine p rim are Vaskuli tis des Zentralnervensystems
diagnostiziert

C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch eines oder beide der

folgenden Kriterien gezeigt werden
1. Der Kopfschmerz tritt in engem zeitichem Zusammenhang mit
anderen S ymptom en und/o der klini schen Zeichen fur den
Beginn einer priméren Vaskulitis des Z NS auf oder hat zu
Diagnos e einer primaren Vaskulitis des ZNS gefiuhrt
2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfullt
a) der Kopfschmerz hat sich parallel zur Verschlechterung
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|  mmunsuppressiv a 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 desZ NS und ein reversible s zerebral es
Vasokonstri ktion ssyndrom ausgeschlossen

Kommentar:

Kopfschmerzen sind das Leitsymptom einer priméren oder sekundéren

Vaskulitis des ZNS. Sie sind in 50 bis 80% der Falle vorhanden - je nach
ein gesetztem 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 Anfalle , Beeintrach tigung 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 p rim aren Vaskulitis des ZNS k 6nnen angiographi sche Befunde
vorliegen, die recht ahnlich wie die bei einem reversible n zerebral en
Vasokonstri ktion ssyndrom (RCVS) sind, darunter eine multifo kale Stenos e
der intra kraniell en Arterie n; rezidivierende Donnerschlagkopfschmerzen

sollten die D iagnose eines RCVS und n icht einer priméren Vaskulitis des

ZNS nahelegen .

Die P athogenes e eines 6.4.2 Kopfschmerzes zurtickzufihren auf eine

primare Vaskulitis des ZNS ist multifa ktori ell: Entzindung , Infarkt

(isch &misch oder h amorrhagi sch), erhohter intra kraniell er Druck und/o der
Subarachnoid alblutung kommen infrage

Der Behandlungseffekt ist weit weniger dramati sch als beidem 6.4.1
Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine Riesenzell arteri itis. Eine h istologi sch
nachgewiesene prim are Vaskulitis des Z NS ist eine ernste und n icht selten
todlich verlaufende Erkrankung

6.4.3 Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine sekundare Vaskuli tis
des ZNS

Beschreibung:

Kopfschmerz, der durch eine sekundare Vaskulitis des

Zentralnervensystems verursacht wird und symptomati sch fur di ese 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 erfullt
B. Es wurde eine s ekundéare Vaskulitis des Zentralnervensyste ms
(ZNS-Angiitis bei Vorliegen einer  systemi schen Angiitis)
diagnos tiziert
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch eines oder beide der
folgenden Kriterien gezeigt werden
1. Der Kopfschmerz st in enger zeitlicher Beziehung zu anderen
Symptom en und/o der klini schen Zeichen des Beginns einer
ZNS-Vaskulitis aufgetreten

2.  Einer oder beide der folgenden Punkte ist/ sind erfullt
a) der Kopfschmerz hat sich parallel zur Verschlechterung der
systemischen Angiitis erheblich verschlechtert

b) der Kopfschmerz hatsi ch parallel zur Besserung der
systemi schen Angiitis infolge einer Behandlung mit
Kortikoiden und/o der Immunsuppressiv a gebessert

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

Kopfschmerzen sind das Leitsymptom einer priméren oder se kundaren
Vaskulitis des ZNS. Sie sind in 50 bis 80% der Féalle vorhanden i je nach

eingesetztem Diagnoseverfahren, d.h. Angiographie oder Histologie. Die
Kopfschmerzen haben kein spezifisches Muster und sind deshalb nur von
geringem diagnostischen Nutzen, b is andere Symptome wie fokal -
neurologische Defizite, epileptische Anfalle , Beeintrachtigung der
kognitiven Leistungsfahigkeit oder Stérungen des Bewusstseins auftreten.
Das Fehlen von Kopfschmerzen und einer Pleozytose im Liquor macht
jedoch die Diagnose e iner zerebralen Vaskulitis unwahrscheinlich.

Grundsatzlich kdnnen 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 kénne n; 2)
bei einem Patienten mit einer nachgewiesenen zerebralen Vaskulitis muss

die zugrundeliegende Erkrankung (Entziindung, Infekt ion, Intoxikation,
Malignom ) aufgedeckt werden

Die Pathogenes e des 6.4.3 Kopfschmerzes zuriickzufiihren auf eine

sekundare Vasku litis des ZNS ist multifa ktori ell: Entziindung , Infarkt

(isch &misch oder h amorrhagi sch), erhohter intra kraniell er Druck und/o der
Subarachnoid alblutung kommen infrage
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6.5 Kopfschmerz zurtckzufihren auf eine Storung der
A. carotis oder A. vertebralis

Beschre ibung:

Kopf- und/o der Gesichts - und/o der Nackenschmerz durch nicht -
entzindliche Lasionen, von denen die Halsschlagadern und/oder
Wirbelsaulenarterien betroffen sind. Der Schmerz beginnt meist plotzlich
(eventuell sogar donnerschlagmafig ). Erkannisoliert bleiben oder es
kann sich um ein Warnsymptom handeln, das den fokalen Defiziten eines
ischdmischen Infarkts vorangeht

Diagnostische Kriterien:

A. Jeder neu aufgetretene Kopf - und/oder Gesichts - oder Halsschmerz,
der das Kriterium C erfullt
B. Es wurde ein e Stérung an einer Halsschlagader nachgewiesen , oder

es liegt ein Zustand nach einem chirurgischen oder radiologischen
Eingriff an einer Halsschlagader vor
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der
folgenden Kriterien gezeigt werden
1. Der Schmerz hat sich in enger zeitlicher Beziehung zu anderen
lokalen Symptomen einer Stérung im Bereich der
Halsschlagadern entwickelt oder fuihrte zur Diagnose einer
Stérung im Bereich der Halsschlagadern
2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfl It:
a) der Schmerz hat sich gleichzeitig mit anderen Symptomen
der Halsschlagader -Storung erheblich verschlechtert
b) der Schmerz hat sich innerhalb von 1 Monat nach seinem
Beginn erheblich gebessert oder ist verschwunden
3. Der Schmerz ist einseitig und ipsilateral zu der betroffenen
Halsschlagader
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose .
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6.5.1 Kopf -, Gesichts - oder Halsschmerz zuriickzufiihren auf eine
arterielle D isse ktion

6.5.1.1 Akuter Kopf -, Gesichts - oder Halsschmerz zurtickzufihren
au f eine arterielle Dissektion

Beschreibung:

Kopf - und/o der Gesichts - und/o der Halsschmerz infolge  der D isse ktion
ein er Halsschlagader oder Wirbelsaulenarterie . Der Schmerz ist
Ublicherweise ipsilateral zum betroffenen GefalB u  nd beginnt in der Regel
plétzlic h (bis hin zum Donnerschlagkopfschmerz ). Er kann isoliert
bestehen bleiben oder es kann sich um ein Warnsymptom handeln , das
einem isch amischen Infarkt vorangeht

Diagnostische Kriterien:

A. Jeder neu aufgetretene  Kopf- und/o der Gesichts - oder Halsschmerz,
der die Kriterien  C und D erfillt
B. Es wurde eine Dissektion der A. caroti s oder A. vertebral is
diagnos tiziert
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch wenigstens zwei der
folgenden Kriterien gezeigt werden
1. der Schmerz hat sich in enger zeitlicher Bez iehung zu anderen

lokalen Symptomen der Halsarterien -Dissektion entwickelt oder
zu deren Diagnose gefihrt
2.  Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfillt
a) der Schmerz hat sich gleichzeitig mit anderen Symptomen
der Halsarterien -Dissektion erheblic h 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 hélt iber Tage oder langer an
b) der Schmerz geh t Symptomen einer akuten retinal en
und/o der zerebral en 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 1!

2. der Kopfschmerz ist noch nicht verschwunden, allerdings sind
noch keine 3 Monate verstrichen ?
E. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose .
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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 kdnnen die

einzige Manifestation der Dissektion einer Halsarterie sein. Sie sind bei
weitem das haufigste S ymptom (55 % bis 100% der Falle) und auch das
haufigste Erstsymptom (33 % bis 86% der Félle).

Der 6.5.1 .1 akute Kopf -, Gesichts - oder Halsschmerz zurtickzufuhren 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
irrefuhrend, weil andere Kopfschmerzen wie 1. Migréne, 3.1

Cluster kopfschmerz oder ein 4.4 priméare r Donnerschlagkopfschmerz
nachgeahmt wer den. Begleitsymptome in Form von Zeichen einer
zerebralen oder retinalen Ischamie und lokale Symptome sind haufig:
Insbesondere ein schmerzhaftes Horner - Syndrom, ein schmerzhafter
Tinnitus mit pl6tzlichem Beginn oder eine schmerzhafte Parese des N
hypoglo ssus sind sehr suggestiv fir eine Dissektion der A. carotis.

Die Dissektion einer Halsarterie kann in Begleitung der Dissektion einer

intra kraniell en Arter ie einhergehen, was eine potenzielle Ursache fir eine
Subarachnoid alblutung darstellt . 6.7.4 Kopfschm erz zurtickzufiihren auf
eine arterielle Dissektion kann zusatzlich zu einem 6.5.1 .1 akute n Kopf -,
Gesichts - oder Halsschmerz zurlickzufihren auf eine arterielle Dissektion
vorliegen.

6.5.1 .1 Akuter Kopf -, Gesichts - oder Halsschmerz zurlickzufiihren auf eine
arterielle Dissektion  gehtin der Regel dem Beginn isch&mischer

Symptome voran und erfordert deshalb eine friihzeitige Diagnose und
Behandlung . Die Diagnos estellung erfolgt auf Grundlage einer z ervi kalen
MRT mit Fettunterdrickung , Duplex -Scan, MRA und/o der CT A sowie in
Zweifelsfallen einer  konvention ellen Angiograph ie. Es werden gewohnlich
mehrere dieser Untersuchungen bendétigt, da sie jeweils normal ausfallen

kénnen .

Hinsichtlich der Therapie existieren keine randomisierten Untersuchungen,
aber es besteht der  Konsens, zunachst zu heparinisieren und dann
entsprechend d er GefalRerholung fi  r 3 bis 6 Monate befristet auf eine
orale Antikoagulation Uberzugehen
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6.5.1.2 Anhaltend er Kopf -, Gesichts - oder Halsschmerz
zurickzufuhren auf eine frihere arterielle Dissektio n

Beschreibung:

Kopfschmerz infolge der Dissektion einer Halsschlagader oder
Wirbelsaulenarterie, der mehr als 3 Monate nach erfolgter Stabilisierung
der D issektion fortbesteht

Diagnostische Kriterien:

A. Kopfschmerz, der zuvor als 6.5.1.1 akuter Kopf -, Gesichts - oder
Halsschmerz zurtickzufihren 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 Stabi lisierung der
Dissektion an

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

Kommentar

In einigen Untersuchungen wurden Kopfschmerzen dokumentiert, die die

Kriteri en fur einen 6.5.1.2 anhaltend en Kopf-, Gesichts - oder Halsschmerz
zurtckzufihren auf eine frihere arterielle Dissektion  erfullen. Es sind
noch weitere Untersuchungen erforderlich, um Risikofaktoren fur

derartige anhaltend e Kopfschmerzen zu ermitteln ; eine 1. Migréane in der
Vorgeschichte mag eine Rolle spielen, ebenso wie Angste /Depress ionen.
6.5.2 Kopfschmerz zurtckzufuhren auf eine Endarteriektomie

Beschreibung:

Kopfschmerz, der durch ~ den chirurgischen Eingriff bei einer
Endarteriektomie ausgelost wird . Am Schmerzgeschehen kénnen auch
Hals und Gesicht beteiligt sein . Er kann isoliert bestehen bleiben oder es
kann sich um ein W arnsymptom handeln, das den fokalen Defiziten eines
(m eist hamorrhagi schen) Infarkts vorangeht
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Diagnostische Kriterien:

A. Jeder neue Kopfschmerz , der das Kriterium C erfullt

B. Zustand nach Durchfuhrung einer E ndarter iektom ie 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 -Endarter iektom ie
2.  Kopfschmerz verschwindet innerhalb von 1 Monat nach Caroti s-

Endarter iektom ie
3. beides von Folgendem
a) Kopfschmerz ist einseitig , auf der Seite der C aroti s-
Endarter iektom ie
b) Kopfschmerz weist eines der drei folgenden eindeutigen
Merkmale auf 1:
I. diffuse r leichter Schmerz

ii.  Cluster kopfschmerz -ahnlicher Schmerz, der1 - 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 2.
Anmerkung:
1. Es wurden drei verschiedene Subtypen von 6.5.2 Kopfschmer z

zurickzufuhren 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 Clusterkopfsch  merz -&hnlicher Schmerz mit
Attacken, die 2 bis 3 Stunden anhaltenund  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
arteri elle Dissektion ausgeschlossen .

Kommentar

Von den drei Subtypen des 6.5.2 Kopfschmerz es zurtickzufihren auf eine
Endarteriektomie ist die erste und haufigste Form (biszu 60% der Falle )
eine gutartige, selbstlimitierende Stoérung, wahrend die zweite
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(beschrieben in biszu 38% der Falle ) innerhalb von etwa 2 Wochen
verschwindet . Die dritte Kopfschmerzform ist Teil des seltenen

Hyperperfusion ssyndrom s, das haufig einem Anstieg des Blutdruckes und
dem Auftreten von  epileptischen Anfallen  bzw. von neurologis chen
Defiziten um den 7. Tag herum vorangeht . Eine notfallméRige Behandlung
ist notwendig, da diese Symptome eine zerebrale Blutung ankindigen

kbnnen .

6.5.3 Kopfschmerz zuriickzufihren auf Carotis - oder Vertebralis -
Angioplastie oder Stentimplantation

Beschr eibung:

Kopfschmerz, der durch endovaskulare Eingriffe wie eine zervikale

Angioplast ie und/o der Stent implantation ausgelost wird . Der Schmerz
kann auch Hals und Gesicht einbeziehen . Er kann ein Einzelsymptom
bleiben oder es kann sichumein W  arnsymptom han deln, das den fokalen
Defiziten eines (meist  hamorrhagi schen) Infarkts vorausgeht

Diagnostische Kriterien:

A. Jeder neu aufgetretene  Kopfschmerz, der das Kriterium C erfillt
B. Zustand n ach Caroti s- oder Vertebral is-Angioplast ie und/o der
Stent implantation
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch alle der folgenden Kriterien
gezeigt werden
1. der Kopfschmerz hat sich innerhalb von 1 Woche nach der
Angioplast ie und/o der Stent implantation entwickelt
2. der Kopfschmerz ist innerhalb von 1 Monat nach der
Angiop lastie und/o der Stenti mplantation verschwunden
3. der Kopfschmerz tritt auf der gleichen Seite auf, auf der die
Angioplast ie und/o der Stenti mplantation vorgenommen wurde
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose *.
Anmerkung:
1. Durch entspr echende Untersuchungen wurde insbesondere eine

arterielle Dissektion  ausgeschlossen .

Kommentar:

Eine Caroti s- und Vertebral is-Angioplast ie und/o der Stenti mplantation
werden zur Behandlung von Stenosen der Halsschlagader vorgenommen
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Bei 64 untersuchten P atient en mit Carotis -Stent versorgung traten bei
einem Drittel  Kopfschmerzen auf , gewohnlich innerhalb von 10 Minute n
nach dem Eingriff. Die Kopfschmerzen waren leicht, ipsilateral,
frontotemporal und drickender N ature; meist verschwanden sie innerhalb
von 10 Minute n. Ansonsten ist die Datenlage zu 6.5.3 Kopfschmerz
zurtckzufiihren auf Carotis - oder Vertebralis - Angioplastie oder
Stentimplantation  weiterhin durftig . Kopfschmerzen werden bei grof3eren
Studien, in denen C  aroti s-Stenti mplantation und Endarter iektom ie
verglichen werden, nicht erwahnt

Es wurde Uber 6.5.3 Kopfschmerz zurtickzufihren auf Carotis - oder
Vertebralis -Angioplastie oder  Stentimplantation  als Teil des seltenen
Hyperperfusion ssyndrom s berichtet .

6.6 Kopfschmerz zurtickzuftihren auf eine
Hirnvenene rkrankung

6.6 .1 Kopfschmerz zurtickzufihren auf eine Hirnvenenthrombose

Beschreibung:

Kopfschmerz, der durch eine Hirnv enenthrombos e ausgelést wird . Dieser
zeigt keine spezifischen Merkmale : meist ist er diffus , fortschreitend und
stark; er kann jedoch eins eitig und plétzlich auftreten (sogar als
Donnerschlagkopfschmerz ), oder leicht und mitunter migraneartig sein

Diagnostische Kriterien:

A. Jeder neu aufgetretene  Kopfschmerz, der das Kriterium C erfillt
B. Es wurde eine z erebral e Venenthrombos e (ZVT) diagn ostiziert
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch die beiden folgenden

Kriterien gezeigt werden
1. der Kopfschmerz hat sich in enger zeitlicher Beziehung zu
anderen S ymptom en und/o der klinischen Zeichen einer ZVT
entwickelt oder zur Aufdeckung der Z VT gefuhrt
2.  Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfullt
a) der Kopfschmerz hat sich zeitgleich mit klinischen und
radiologi schen 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 zerebralenV enenthrombos e (ZVT), und auch das
haufigste Erstsymptom

Der 6.6 .1 Kopfschmerz zurtckzufihren auf eine Hirnvenenthrombose

weist keine  spe zifischen Merkmale auf, ist jedoch meist diffus,
fortschreitend und  stark sowie von anderen Symptomen einer
intra kraniell en Hypert onie begleitet . Er kann auch einseitig und plétzl ich
auftreten und dabei mitunter auf eine falsche Fahrte fihren , indem er die

Symptome einer 1.1 Migrane ohne Aura, einer 1.2 Migr&ne mit Aura,
eines 3.1 Cluster kopfschmerzes , einer 3.4 Hemicrania continua , eines 4.4
primare n Donnerschlagkopfschmerz es, eines 7.2 Kopfschmerzes
zurtckzufihren auf  einen Liquorunterdruck  oder eines 6.2.2

Kopfschmerz es zurtickzufiuihren auf eine nicht -traumatische

Subarachnoidal blutung (eine Z VT 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 (neurologi sche
Defizite oder epileptische Anfalle ) und/o der Symptome eines

intra kraniell en Bluthochdrucks , einer subakute n Enzephalopath ie oder
eines kavern 6sen Sinussyn drom s.

In Anbetracht des Fehlens spezifischer Charakteristika eines 6.6.1

Kopfschmerzes zurtickzufuhren auf eine Hirnvenenthrombose sollte jeder
neu aufgetretene und anhaltende Kopfschmerz verdéchtig sein,

insbesondere dann, wenn bei einem Patienten e in erh 6htes
Thromboserisiko bes teht. Die Diagnose stitzt sich auf zerebrale

Bildgebung (MRT mit T2* -gewichteten Bildern plus MRA, oder CT -
Aufnahme plus CT -Angiograph ie sowie in unklaren Fallen einer

intraarteri ellen Angiograph ie). Die Behandlung sollte so frith w ie moglich
begonnen werden und eine symptomatische Therapie , die Gabe von
Heparin gefolgt von einer zumindes  t 6 -monatigen oralen Antikoagulation
und 1 falls indiziert T eine Behandlung der atiologischen Faktoren

beinhalten .

6.6.2 Kopfschmerz zuriickzufihre n auf Stentimplantation eines
vendsen Hirnsinus

Beschreibung:

Einseitiger durch  Stentimplantation eines kraniellen venésen 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 ent  wickelt
2. Der Kopfschmerz ist innerhalb von 3 Monaten nach
Stent implantation verschwunden
3. Der Kopfschmerz st ipsilateral zum S tent lokalisiert
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose *.

Anmerkung:

1. Insbesondere wurde eine  vendse Ste ntthrombose ausgeschlossen

Kommentar:

Im Laufe der letzten zehn Jahre wurde eine Stentversorgung bei lateralen
Sinus stenos en zur Behandlung von  idiopathi scher intra kraniell er
Hypert onie eingesetzt

Die D atenlage zu 6.6.2 Kopfschmerz zuriickzufiihren auf

Ste ntimplantation eines vendsen Hirnsinus ist mager . In einem
Patientenkollektiv von 21 Patient en, die aufgrund einer idiopathi schen
intra kraniell en Hypert onie mit einem Stent versorgt wurden , Zeigten 10

Patient en AStent -Kopfschmerzen i, die sich von denen unt  erschieden, die
sie vor der Behandlung erfuhren. Diese befanden sich am Situs des
Stents , im Masto idbereich , und hielten etwa 3 Wochen an .
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6.7 Kopfschmerz zurlckzuflhren auf eine sonstige
akute intra kraniell e Stérung

6.7.1 Kopfschmerz zurickzufuhren auf ei nen intra kraniell en
endarteriellen Eingriff

Beschreibung:

Einseitiger Kopfschmerz, der unmittelbar auf einen intra kraniell en
endarteri ellen Eingriff zuriickgeht | ipsilateral zum Situs des Eingriffs und
weniger als 24 Stunden anhaltend

Diagnostische Kriteri en:

A. Jeder neue Kopfschmerz , der das Kriterium C erfullt
B. Zustand nach einem intra kraniell en endarteri ellen 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 istinnerhalb 1 Monats nach dem Eingriff
verschwunden
3. Der Kopfschmerz st ipsilateral zum Eingriff oder bilateral
4. Der Kopfschmerz zeigt eines der folgenden klinischen Bilder 2:
a) stark , plotzlic h innerhalb von Sekunden nach dem Eingriff
auftretend und <1 Stunde anhaltend
b) mittelstark bis  stark , innerhalb von Stunden nach dem
Eingriff auftretend u  nd >24 Stunden anhaltend
c) tritt bei einem Patienten mit 1. Migréne aufund zeigt die
Kennzeichen e iner 1.1 Migrane ohne Aura oder 1.2
Migrane mit Aura

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

1. Zum Beispiel Angioplast ie, Emboli sation o der Stent implantation

2. Es gibt drei anerkannte (aber nicht separat kodierte ) Subtype n des

6.7.1 Kopfschmerz es zurickzufihren auf intra kraniell e
Endarteriektomie

a) ein sehr spezifische r Subtyp , der nach Ballon einlage oder
Emboli sation einer arteriovendsen Malformation ( AVM) oder eines
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Aneurysm as auftritt : starker Schmerz mit Lokalisatio n entsprechend
der betroffenen A rter ie, der plotzlich 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 anh alt;

c) eine Migr aneattack e, die bei einer Person auftritt, die unter einer
1. Migr ane leidet und durch den intra kraniell en endarteri ellen
Eingriff ausgeltst wird ; mitunter gefolgt von rezidivierenden

intermitt ierenden Kopfschmerzen tiber mehrere Wochen (in diesen
Fallen sollte der Patient beide Diagnosen erhalten . die des
entsprechenden Typs oder  Subtyps von 1. Migrane und 6.7.1
Kopfschmerz zurtickzufiihren auf einen intra kraniell en endarteriellen
Eingriff ).

Andere Ursachen fur Kopfschmerzen, i nsbesondere eine arterielle

Dissektion und eine A rteri enruptur , konnten durch geeignet e
Untersuchungen ausgeschlossen werden .

6.7.2 Kopfschmerz zuriickzufihren auf Angiographie

Beschreibung:

Unmittelbar durch eine zerebrale Angiographie ausgeltster Kopfschmerz

Diagnos tische Kriterien:

A.
B.

C.

D.

Jeder neu aufgetretene  Kopfschmerz, der das Kriterium C erfillt

Zustand nach i ntraarteri eller Angiographie der Aa. carotides oder

vertebral es

Ein kausaler Zusammenhang kann durch wenigstens zwei der

folgenden Kriterien gezeigt we rden :

1. der Kopfschmerz hat sich wéahrend der Angiographie oder
innerhalb von 24 Stunden nach dieser entwickelt

2. der Kopfschmerz ist innerhalb von 72 Stunden nach der
Angiograph ie verschwunden

3. der Kopfschmerz weist eine der folgenden Kombinationen von
Merkmalen auf 1!:

a) entwickelt sich bei der Kontrastmittelinjektion und halt <1
Stunde lang an
b entwickelt sich wenige Stunden nach der A ngiograph ie und

halt >24 Stunden lang an
c) tritt beieinem P atient en mit 1. Migr&ane auf und zeigt die
Kennzeichen ein er 1.1 Migr ane ohne A ura oder 1.2
Migr ane 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 zurtickzufihren auf Angiographie

a) tritt wahr end der A ngiograph ie und in engem zeitlichen
Zusammenhang mit der Kontrastmittelinjektion auf :

b) tritt erst nach der Angiographie auf , allerdings innerhalb von 24
Stunden ;

(b eide Subtypen kommen haufiger bei Patienten mit primaren
Kopfschmerzen in der Vor  geschichte vor , haben jedoch einen
entschieden anderen Charakter als die primaren Kopfschmerzen )i
c) eine Migr aneattack e bei einer Person, die unter 1. Migrane leidet ,
welch e durch eine Angiographie ausgeldst wird (in solchen Fallen,
sollten fir den Patien  ten beide Diagnosen gestellt werden . der
entsprechende T yp o der Subtyp von 1. Migréane und 6.7.2
Kopfschmerz zuriickzufiihren auf Angiographie ).

Kommentar

Eine Angiographie mit K ontrast mittel ist k ontraind iziert bei Patienten mit
jedwede m Subtyp von 1.2.3 hemiplegische r Migréane , da sie eine
lebensbedrohliche Attacke mit prolongierter Hemiplegie und Koma

auslosen kann

6.7.3 Kopfschmerz zuriickzufihren auf ein reversibles zerebrales
Vasokonstriktionsyndrom (R CVS)

6.7.3.1 Akute r Kopfschmerz zurickzufihren auf ei n reversibles
zerebrales Vasokonstriktionsyndrom (R CVS)

Beschreibung:

Kopfschmerz, d er durch ein reversibles z  erebral es

Vasokonstri ktion ssyndrom (RCVS) verursachtw ird, in der Regel ein Uber
1 bis 2 Wochen rezidivierender Donnerschlagkopfschmerz , oft getriggert
sexuelle Aktivitat, Anstrengung, Valsalva -Manoéver und/oder Emotionen

Der Kopfschmerz kann das alleinige S ymptom von RCVS bleiben oder es
kann sich um ein Warnsymptom handeln, dass einem h&morrhagi sche
oder isch amischen Infarkt vorweggeht
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Diagnostis  che Kriterien:

A. Jeder neu aufgetretene  Kopfschmerz, der das Kriterium C erfillt

B. Es wurde einr eversibles 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/o der
epileptische Anfalle , hat zu einer Angiographie (mit Astrings f+
und APerlenschnur -Zeichen fi) und der Diagnos e RCVS gefiihrt

2. Der Kopfschmerz weist eines oder mehrere der folgenden
Merkmale auf:

a) Beginn als Donnerschlagkopfschmerz
b) getrigger t durch sexuelle Aktivit at, Anstrengung , Valsalva -
Manoéver , Emotion, Baden und/o der Duschen
c) wahrend O1 Monat nach Kopfschmerzbeg
oder wiederkehrend , ohne neue nennenswerte
Kopfschmerzen nach >1 Monat
D. Einer der folgenden Punkte ist erftllt

1. der Kopfschmerz hat sich innerhalb von 3 Monaten nach
seinem Beginn aufgeldst

2. der Kop fschmerz 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 1.
Anmerkung:
1. Andere Ursachen fur Kopfschmerzen, i nsbesondere eine

aneurysma tische Subarachnoid alblutung , konnten durch geeignete
Untersuchungen ausgeschlossen werden .

Kommentar:

Beim r eversible n zerebral en Vasokonstri ktion ssyndrom (R CVS) handelt es
sich um ein bislang unzureichend verstandenes Krankheitsbild, das

klinisch von schwerem diffusem Kopf schmerz gekennzeichnet ist, wie er

fur Kopfschmerz vom Donnerschlagtyp typisch ist und die Symptome

einer aneur ysmatischen Subarachnoid alblutung nachahmt

Das RCVS st die haufigste Ursache eines im Laufe weniger Tage oder

Wochen rezidivierenden Donnerschl agkopfschmerzes . Der 6.7.3 .1 akute
Kopfschmerz zurlickzufiihren auf ein reversibles zerebrales
Vasokonstriktionsyndrom kann in Ausnahmeféllen auch auf andere Weisen
beginnen : im Verlauf von Stunden rasant fortschreitend oder sichim
Laufe von Tagen langsamer entwickelnd
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Grol3 angelegt e 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 epile ptische Anfalle in Verbindung
stehen . 6.7.3.1 akute r Kopfschmerz zurtickzufiihren auf ein reversibles
zerebrales Vasokonstriktionsyndrom kann ein Warn symptom darstellen,
dass einem h&morrhagi schen oder isch amischen Infarkt vorausgeht . Bei
einer Minderheitvo n RCVS-Féllen fehlt Kopfschmerz

Die Angiographie zeigt bei R CVS per definitionem ein pathologisches Bild
mit alternierenden Seg  menten einer arteriellen Vasokonstriktion und
Vasodilatation (AString - und Perlenschnur -Zeichen i oder das
Erscheinungsbild einer ~ AWurstkette 7). Dennoch kénnen die  Befunde der
MR-, CT- und sogar Katheter -Angiograph ie in der ersten Woche nach dem
klinischen Kopfschmerzbeginn normal sein. Bei Patient en mit
rezidivierendem  Donnerschlagkopfschmerz und einem normalen
Angiogramm, die jedo ch alle sonstigen Kriterien fir ein RCVS erfillen ,
sollte von einem  6.7.3. 2 akute n Kopfschmerz wahrscheinlich
zurtckzufiihren auf ein reversibles zerebrales Vasokonstriktionsyndrom
ausgegangen werden.  Das kranielles MRT ist bei 30% bis 80% der Félle
auffall ig und zeigt diverse Lasionsmuster, unter anderen intra kraniell e
Blutungen (Konvexit at subarachnoid al, intra zerebral und/o der subdural),
zerebral e Infar kte und/o der zerebral e Odem e, die dem Aposterior en
rever sible n Enzephalopath iesyndrom fi entsprechen .

Mindestens die Hélfte der  RCVS-Falle ist sekundarer Natur  , meist mit
Auftreten im Wochenbett und/o der nach Exposition mit  vasoa ktive n

Substanzen wie illegalen Drogen , Alpha - Sympathomimeti ka und
serotoninerg en Drogen. Die Erkrankung ist innerhalb von 1 bis 3 Monaten
selbst limitierend , bei Verschwinden der arteriellen Auffalligkeiten (daher
Areversib elfi) und fastimmer einer Auflésung des Kopfschmerzes. Ein

Hirninfarkt infolge des RCVS kann allerdings eine bleibende
Beeintrachtigung hinterlassen

6.7.3. 2 Akute r Kopfschmerz wahrscheinlich zurtickzufihren auf
ein reversibles zerebrales Vasokonstriktionsyndrom (R CVS)

Beschreibung:

Typischer Kopfschmerz fiur ein reversible s zerebral es

Vasokonstri ktion ssyndrom (RCVS), n amlich ein Glber 1  bis 2 Wochen
rezidivierender und  durch sexuelle Aktivitat, Anstrengung, ein Valsalva -
Manover und/oder Emotionen getriggerter Donnerschlagkopfschmerz ,
doch d ie Angiographie des Gehirns ergab keine der fur R CVs
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charakteristischen intra kraniell en arteriellen fokalen Stenosen
("Perlenschnur -Zeichen") .

Diagnostische Kriterien:

A. Jeder neu e Kopfschmerz, der das Kriterium C erfullt
B. Es besteht der Verdacht auf ein r eversible s zerebral es
Vasokonstri ktionsyndrom (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 O5Minuten
2. mindestens ein Donnerschlagkopfschmerz wurde von einem der

folgenden Punkte ausgeltst

a) sexuelle Aktivit at (unmittelbar vor dem oder beim
Orgasm us)

b)  Anstrengung

c) eine Artvon Valsalva -Mandver

d) Emotion
e) Baden und/o der Duschen
f)  Bucken

3. >1 Monate nach Kopfschmerzbeginn tritt kein neuer
Donnerschlag - oder anderer deutlich er Kopfschmerz auf
D. Einer der folgenden Punkte ist erfullt
1. der Kopfschmerz hat sich innerhalb von 3 Monaten nach
seinem Beginn aufgeldst
2. der Kopfschmerz ha t sich noch nicht aufgel6st, 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, i nsbesondere eine

aneurysma tische Subarachnoid alblutung , konnten durch geeignet e
Untersuchungen ausgeschlossen werden .
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Kommentar

Die ICHD -3 schlagt generell keine K riteri en fur wahrscheinliche sekundéare
Kopfschmerzen vor . Die arteriellen Anomalien bei einem reversible n
zerebral en Vasokonstri ktion ssyndrom (RCVS) kénnen jedoch schwer
nachzuweisen sein . Bei einig en RCVS-Fallen ist wahrend der 2 bis 3
Wochen nach Kopfschmerzbeginn eine wiederholte CT- oder MR -
Angiograph ie erforderlich, bei anderen wird eine invasive konvention elle
Angiograph ie bendétigt, um sie aufzu  decken . Bei Patient en, die Gber einen
Zeitraum von weniger als einem Monat unter dem rezidivierendem

getriggertem Donnerschlagkopfschmerz leiden, der typisch fur RCVS ist,
doch eine normale anfangliche z erebral e Angiograph ie und bei denen eine
andere Kopfs chmerzursache durch entsprechende Untersuchungen
ausgeschlossen wurde, kann die vorlaufige Diagnose eines 6.7.3. 2
Kopfschmerz es wahrscheinlich zuriickzufiihren auf ein reversibles

zerebrales Vasokonstriktionsyndrom (RCVS) gestellt werden

6.7.3.3 Anhaltend er Kopfschmerz  zurtckzufuhren auf ein friheres
reversibles zerebrales Vasokonstriktionsyndrom (R CVS)

Beschreibung:

Ein Kopfschmerz, der durch ein reversibles zerebrales
Vasokonstriktionsyndrom (RCVS) verursacht wird u nd mehr als 3 Monate
nach seinem Beginn  anhalt .

Diagnostische Kriterien:

A. Ein Kopfschmerz, der zuvor als 6.7.3.1 akuter Kopfschmerz
zuruickzufiihren auf ein reversibles zerebrales
Vasokonstriktionsyndrom (RCVS) diagnostiziert wurde und Kriterium
C erfullt

B. Normali sierung der Hirn arterie n, nachg ewiesen bei der
Verlaufskontrolle durch indire kte oder dire kte Angiograph ie
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 fir  6.7.3.3 anhaltend er Kopfschmerz zurtickzufiihren auf ein
reversibles zerebrales Vasokonstriktionsyndrom erfillen. Weitere
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Untersuchungen sind erforderlich, um Risikofaktoren fir einen solchen
anhaltend en Kopfschmerz zu ermitteln; 1. Migr ane in der Vorgeschichte
kann eine Rolle spielen , ebens o wie Angststérungen /Depression en.

6.7.4 Kopfschmerz zuriickzufihren auf eine intra kraniell e
arterielle Dissektion

Beschreibung:

Kopfschmerz, d er auf die Dissektion einer intra kraniell en Arterie
zurtckgeht . Der Schmerz tritt meist einseitig und ipsilateral zum
betroffenen Gefald auf und setzt in der Regel plétzlich (sogar als
Donnerschlagkopfschmerz ) ein. Er kann isoliert fortbestehen oder ein

War nsymptom darstellen, das ein er Subarachnoid alblurung oder ein  em
Hirninfarkt vorangeht .

Diagnostische Kriterien:

A. Ein neu aufgetretener Kopfschmerz , der das Kriterium C erfullt
B. Es wurde eine intra kraniell e 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 S ymptom en und/o der klinischen Zeichen einer
intra kraniell en arteri ellen Dissektion entwickelt oderzud eren
Diagnose gefihrt

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 | ntensit at

4. Der Kopfschmerzist einseitig und ipsilateral zur Dissektion

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

Kommentar:

Die Dissektion kann jede intra kraniell e Arterie betreffen und kann eine
Subarachnoid alblutung , isch&mische Infar kte, eine K ompression
benachbart er Stru kture n oder, in selteneren Féllen | eine intra zerebral e
Blutung induzieren . Bei Asiaten kommt eine intra kraniell e arterielle
Dissektion héaufiger vor als eine Dissek  tion der Halsschlagader
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Akute Kopfschmerzen sind oft das im Vorderg rund stehende Symp tom
und kénnen das alleinige S  ymptom dieser Erkrankung sein

6.8 Kopfschmerz und/oder migréaneartige Aura
zurtickzufuhren auf eine chronische intra kraniell e
Vaskulopathie

6.8.1 Kopfschmerz zurtckzufihren auf eine zerebrale autosomal
dominante Arteriopathie m it subkortikalen Infarkten und
Leukenzephalopathie (CADASIL)

Beschreibung:

Anfallsweise auftretender Kopfschmerz ahnlich dem bei einer 1.2 Migrane
mit Aura, mit Ausnahme einerun  Ublichen Haufung von prolong ierten
Auren, verursacht durch eine z  erebral e auto somal dominant e

Arteriopath ie mit subkortik alen Infar kten und Leukoen zephalopath ie
(CADASIL) . Tritt in Verbindung mit den anderen klinischen Merkmalen

von CADASIL auf oder ist, und das haufig , das erste S ymptom fir diese .

Diagnostische Kriterien:

A. Wieder kehrende Migr aneattacken mit  typi schen, hemiplegi schen
oder prolongierten  Aura, die Kriterium  C erftllen

B. Es wurde eine zerebral e autosomal dominant e Arteriopath ie mit
subkorti kalen Infar kten und Leukoen zephalopath ie (CADASIL)
nachgewiesen 1!

C. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erflllt
1. Migréane mit Aura wa r die friheste klinische M anifestation von
CADASIL

2.  Migraneattacken mit A ura verbessern sich oder horen auf,
wenn andere M anifestation en von CADASIL (z.B., ischamischer
Infarkt , Stérungen de r Stimmungu nd/oder kognitive
Dysfun ktion) auftreten und sich verschlimmern

D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose .
Anmerkung:
1. Die Diagnos e erfolgt tiber eine einfache Hautbiopsie mit

immunologischen Nachweis von NOTCH-3-Anti kérpern od er durch
Untersuchung auf Ablagerungen von extrazellularem granularem
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osmiophilem Material (GOM) in der arteri ellen Media mit Hilfe der
Elektron enmikroskopie.

Kommentar:

Bei der z erebral en autosomal dominant en Arteriopath ie mit subkorti kalen
Infar kten und Leukoen zephalopath ie (CADASIL) handelt es sichum eine
autosomal dominant e Erkrankung , wenn auch vereinzelte  sporadi sche
Falle bekannt sind , die die glatte Muskulatur in der Media der kleinen
Hirnarterien betrifft . Sie geht auf M utation en des NOTCH-3-Gens zurlck .

Klinisch ist CADASIL durch rezidivierende Kkleine tiefgelegene Infarkte :
eine subkorti kale Demen z, Stérungen der St immung sowie in einem
Drittel der Félle  durch Attacken gekennzeichnet, wie sie fir eine 1.2
Migr d&ne mit Aura typisch sind, abgesehenv on einer ungewohnlich oft
vorkommenden prolong ierten A ura. 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 Infarktund 20 bis 30 Jahre
vor dem To d.

Im MRT finden sich inder T2 -Wichtung immer auffallige Veradnderungen

der weilRen Substanz

6.8.2 Kopfschmerz zurtckzufuhren auf eine mitochondriale
Enzephalopathie, Laktatazidose und Schlaganfall  -&hnlichen
Episode n (MELAS)

Beschreibung:

Kopfschmerz , der entweder in m igr aneartigen Attacken wiederkehrt oder
eines der S ymptom e von infarktahnlichen  Episode nist, die von den
sonstigen klinischen Merkmalen einer mitochondrial en Enzephalopath ie,

Laktataz idose und Schlaganfall -ahnlichen E pisode n (MELAS) verursacht
werden und diese begleiten.

Diagnostische Kriterien:

A. Immer w iederkehrende Kopfschmerz  attack en, die Kriterium C
erfullen
B. Es konnte der Nachweis einer in Begleitung einer  mitochondrialen

Enzephalopathie, Laktatazidose und S chlaganfall -&hnlichen E pisode n
(MELAS) a uftretenden mitochondrial en geneti schen Anomalie
erbracht werden

C. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfullt
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1. wiederkehrende Migraneattack en mit oder ohne Aura
2. akuter Kopfschmerz im Vorfeld oder in Begleitung fokaler
neurologi scher Defizite und/o der epileptischer Anfélle
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose .

Kommentar:

Die m itochondri elle Enzephalopath ie, La ktataz idose und S chlaganfall -
ahnlichen E pisode n (MELAS) ist eine geneti sch heterogene mitochondrial e
Erkrankung mit variable m klini schem Erscheinungsbild , darunter

Merkmale einer Beteiligung des ZNS (epileptische Anfalle , Hemipares e,
Hemianop ie, korti kale Blind heit , sensorineural e Taubheit und/o der

episodi sches Erbrechen ). Kopfschmerzen sind bei  MELAS weit verbreitet
sei es als immer wiederkehrende migr aneartige Attack en oderals
auftretendes S ymptom Anfarktartiger fi Episode n.

Migr aneartige Attack en sind haufig bei MELAS, was zu der H ypothesis
fuhrte, dass mitochondrial e Mutation en bei der Vererbung der Migrane mit
Aur a eine Rolle spielen. Allerdings konnte die 3243 -Mutation bei 2
Gruppen von Patienten mit 1.2 Migrane mit Aura nicht identifiziert

werden. Madglicherweise spielen andere bis jetzt noch nicht identifizierte

Mutation en sowohl bei der M igr ane als auch dem isch&mischen Hirninfarkt
eine Rolle , inshesondere weil Migraneattacken , meistens solche mit A ura,
auch bei anderen mitochondrial en Erkrankungen vorkommen

6.8.3 Kopfschmerz zuriickzufihren auf eine Moyamoya -
Angiopathie

Beschreibung:

Chroni sch-rezidivierende Ko pfschmerzen , die migr aneartig sein kbnnen
und durch die sonstigen klinischen Merkmale der Moyamoya -Angiopath ie
verursacht werden oder diese begleiten

Diagnostische Kriterien:

A. Immer wiederkehrender Kopfschmerz, der das Kriterium C erfillt
B. Nachweis de r Moyamoya -Angiopathie durch bildgebende Verfahren
C. Ursachlicher Nachweis durch die beiden folgenden Punkte

1. Der Kopfschmerz hat sich in enger zeitlicher Beziehung zu
anderen S ymptom en und/o der klinischen Zeichen und/oder
Nachweis der Moyamoya -Angiop athie durch bildgebende
Verfahren entwickelt oder fuhrte zu ihrer Entdeckung

2.  Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfullt
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a) die Schmerzen haben sich gleichzeitig mit anderen
Symptomen und/oder klinischen und/o der radiologi schen
Zeichen einer Verschlechterung der Moyamoya -
Angiopathie deutlich verschlechtert
b) die Schmerzen haben sich nach einer operativen
Revas kulari sierung deutlich gebessert
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose .

Kommentar:

Kennzeichnend fir eine Moyamoya -Angiopath ie ist eine bilateral e
progressive Verengung und ein progressiver Verschluss des

intra kraniell en Abschnitts der A. carotis interna , A. cerebri media und A.
cerebri anterior. Es wurden mehrere S uszeptibilit atsgene fur eine
Moyamoya -Angiopathie identif iziert oder lokalisiert . Bei einigen anderen
Patient en tritt eine Moyamoya -Angiopathie in Begleitung anderer
Erkrankungen auf  (u. a. Sichelz ellan @&mie, Down -Syndrom und
Strahlentherapie ) und wird als Moyamoya -Syndrom bezeichnet .

Die Moyamoya -Angiopathie zeigt sich meist friih, im Kindes - oder
Jugendalter, mit einem ischamischen oder h @morrhagi schen Infarkt , der
einen akuten Kopfschmerz auslosen kann . Aul3erhalb dieser akute n

vas kularen Ereignisse kommen Kopfschmerzen bei Kindern wie auch bei
Erwachsenen mit Moyamoya -Angiopathie sehr haufig vor, wobei ihr
Erscheinungsbild am ehesten einer 1.1 Migrane ohne Aura, 1.2 Migréane
mit Aura, 1.2.3 Hemiplegische n Migrane oder einem 2. Kopfschmerz vom
Spannungstyp &hnelt ; in seltenen Fallen wurde von

cluster kopfschmerzarti gen Attacken berichtet

Die operative Revas kulari sierung 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 zuriickzufuihren auf eine zerebrale
Amyloidangiopathie

Beschreibung

Erst spat einsetzende  migr &neartige A uraattack en ohne oder mit leichtem
Kopfschmerz, auch  Aamyloid bedingte Anfélle fi (AAmyl oid Spells f) genannt |,
verursacht durch und begleitet von den sonstigen klinischen Merkmalen

einer zerebral en Amyloidangiopath ie, oft im Kontext einer konvexal en
Subarachnoid alblutung .
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Diagnostische Kriterien:

A. Neu auftretende A ttack en einer migr aneartige n Aura , mit oder ohne
leichte Kopfschmerzen , die Kriterium  C erfillen

B. Nachweis einer zerebralen  Amyloid angiopath ie 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 fiihrte 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-Sequen zen sind wichtig fur die D  iagnos e einer

zerebral en Amyloidangiopath ie und s ollten bei samtlichen Patienten
mit spat einsetzender migraneartiger Aura durchgefuhrt werden

Kommentar:

Die z erebral e Amyloid angiopath ie ist eine Erkrankung der kleinen Gefal3e
in Begleitung einer  progressi ven Amyloid ablagerung in den Wanden der
korti kalen und leptomeningeal en GefalRe . Sporadi sche Form en kommen
haufiger vor als ererbte familidre Formen

Die zerebrale Amyloidangiopathie ist eine Hauptursache einer lobé&ren
symptomati schen intra zerebral en Blutun g, transient er fokaler

neurologi scher E pisode n bei alten Menschen sowie ko  gnitive n
Beeintrachtigungen . Transient e fokale neurologi sche Episode n beinhalten
sowohl positive migr &neaura artige (sich ausbreitende Par&sthesi en
und/o der positive visu elle Phdnomen e) als auch negative TIA -artige
neurologi sche Symptom e und kénnen von einer superfiziellen korti kalen
Sideros e oder konvexal en Subarachnoid alblutung verursacht werden

Diese Episode n gehen mit einem hohen frithen Risiko einer

symptomati schen intra zerebral en Blutung einher .
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6.8.5. Kopfschmerz zurtickzufihren auf ein retinales
Vaskulopathie  -Syndrom mit zerebraler Leukenzephalopathie
und systemischen Manifestationen (RVCLSM)

Beschreibung:

Als migraneartige Attacken immer wiederkehrender Kopfschmerz , meist
ohne A ura, verursacht durch ein retinales Vaskulopathie -Syndrom mit
zerebral er Leuk enzephalopath ie und systemi sche Manifestation en
(RVCLSM) . Der Kopfschmerz kann in Begleitung der sonstigen klinischen
Merkmale eines RVCLSM auftreten oder dessen friheste Kklinische
Manifestation darstellen .

Diagnostische Kriterien:

A. Immer wiederkehrende migr aneartige A ttack en mit oder ohne Aura,
die Kriterium  C erfillen

B. Es wurde der Nachweis eines retinalen Vaskulopathie  -Syndrom mit
zerebraler Leukenzephalopathie und systemisc hen Manifestationen
(RVCLSM) erbracht !

C. Migr dne artige A ttack en sind sekundar e Folge und Teil der klinischen
Manifestation en des Syndrom s

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

Anmerkung:

1. Die Diagnos e erfolgt durch Gentests auf TREX1-Mutation en.

Kommentar

Das retinale Vaskulopathie -Syndrom mit zerebraler Leukenzephalopathie

und systemischen Manifestationen (RVCLSM) is t eine autosomal

dominant e systemi sche Erkrankung der kleinen Blutgefal3e , die durch C-
terminal e Frameshift -Mutation en in TREX1 verursacht wird . Klinisch ist sie
von fokalen neurologischen Defiziten, kognitiven Beeintrachtigungen

psychiatri schen Stérungen , epileptischen Anféllen , diversen systemi schen
Manifestation en sowie in mindestens der Halfte der Falle von

migr &neartigen Attacken gekennzeichnet . Weitere klinische

Manifestation en Visusbeeintrachtigung durch vas kulare Erkrankungen der
Retina sowie neurologi scher Verfall und vorzeitiger ~ Tod aufgrund
fortschreitender  kontrastmittelaufnehmender Lasionen in der weil3en

Hirn substanz . Das k linische Spektrum umfasst zudem eine funktionelle
Beeintrachtigung von Leber und Niere sowie Anamie, mitunter in

Verbin dung 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 k linischen Manifestation en gehoéren leichte Auspragungen des

Raynaud -Phanomen s (54%), Migré&ne (meistohne A ura: 42%) und
psychiatri sche Stérungen (23%). Die Verdachtsd iagnos e kann in solchen

Fallen angesichts der familiaren Vorgeschichte nahel iegen.
6.8.6 Kopfschmerz zuriickzufihren auf andere intra kraniell e
Gefalstérungen

Beschreibung:

Migr &neartige A ttack en mit oder ohne Aura , verursacht durch und
auftretend als Bestandteil der k lini schen Manifestation en einer geneti sch
oder nicht -genetisch be dingten chroni schen intra kraniell en Gefal3stérung
neben den oben beschriebenen

Diagnostische Kriterien:

A. Immer w iederkehrende migr aneartige A ttack en mit oder onne A ura,
die Kriterium  C erfullen

B. Es wurde der Nachweis einer geneti sch oder nicht -geneti sch
bedingten chroni sche intra kraniell en Gefal3stérung erbracht

C. Migr aneartige Attack en treten sekundar zu und als Teil der

klinischen M anifestation en der chroni schen intra kraniell en
Gefal3storung auf
D. Nicht besser erklart durch eine andere ICHD -3-Diagnose .

Kommentar:

Von wiederkehrenden  migr aneartigen Attacken  wurde als Bestandteil der
klini schen Manifestation en der autosomal dominant en heredit aren
infantile n hemiplegischen Zerebralparese | retinal en arteri ellen Tortuosit at
und Leukenzephalopath ie (Heredita ry Infantile Hemiparesis, Retinal

Arterial Tortuosity and Leucoencephalopathy, HIHRATL) berichtet , ein auf
COL4AL1 - Mutation en zurtickgehendes Krankheitsbild . Eswurde nurv on
einigen wenige n Familien mit dieser Erkrankung berichtet . Aufgrund der
sonstigen sc hweren M anifestation en wurde n diese migr &neartigen

Attack en bei HIHRATL nicht systematisch untersucht, sondern scheinen

im Grof3en und Ganzen einer 1.2 Migrane mit Aura zu ahneln.

Alle sonstigen seltenen genetisch und nicht -genetisch bedingten
chroni schen intra kraniell en Gefal3stérungen kbénnen potenziell
migr &neartig e Attack en auslosen .
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6.9 Kopfschmerz zurtickzuflihren 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 spéater in Begleitung visu eller Symptom e und/o der
einer Hypophysenunterfunktion

Diagnostische Kriterien:

A. Jeder neu aufgetretene Kopfschmerz, der das Kriterium C erfullt

B. Es wurde ein akuter  hamorrhagi scher Hypophyseninfarkt
diagnostiziert

C. Nachweis einer Verursachung durch mindestens zwei der folgenden
Punkte :

1. Der Kopfschmerz entwickelte sich in enger zeitlicher Beziehung
zu anderen Symptom en und/o der klinischen Zeichen eines
Hypophysen infarkts oder war mal3geblich fur die Diagnose
eines Hypophyseninfarkts
2.  Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfullt
a) deutlich e Kopfschmerz verschlechterung gleichzeitig mit
anderen Symptom en und/o der klinischen Zeichen eines
Hypophyseninfarkts
b) deutlich e Kopfschmerz besserung gleichzeitig mit anderen

Symptomen und/oder klinischen Zeichen einer Besserung
im Hinblick auf einen Hypophyseninfarkt
3. Kopfschmerz ist stark und tritt plotzlich oder als
Donnerschlagkopfschmerz auf
D. Nicht besser erklar t durch eine andere ICHD  -3-Diagnose .
Kommentar:
Der Hypophyseninfarkt ist ein seltenes klinisches S yndrom , das ein akut
lebensbedrohliches Krankheitsbild darstellt . Es handelt sich um eine der

Ursachen einer nicht -aneurysma tischen Subarachnoid alblutung .

Zudem ist er eine der Ursachen eines Donnerschlagkopfschmerzes . Die
meisten Félle treten als erste r Hinweis auf eine rasante Vergré3erung
funktionsgestérter Makroadenome der Hypophyse infolge einer Blutung

und/oder eines | nfar kts auf .
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Das MRT ist sensitiver als das CTT in der Aufdeckung von intrasellaren
Patholog ien.
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