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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 durchgeführt, die in einige Revisionen der 
Kriterien auf Grundlage dieser wissenschaftlichen Ergebnisse mündeten. 

Dies führte zur Publikationen der endgültigen 3. Auflage der 
Kopfschmerzklassifikation im Januar 2018. Bereits davor, aber 

insbesondere danach folgte eine sehr detaillierter, professionell 
unterstützter Übersetzungsprozess, der sich eng an den Originaltext hielt, 

aber auch einige Besonderheiten der deutschen Sprache mit 
berücksichtigte. Ich bin sehr stolz darauf, dass ich diesen Prozess 

organisieren durfte, sodass nun ein für den medizinischen und 

wissenschaftlichen Gebrauch hilfreicher Text vorliegt. 

 

Stefan Evers 
Generalsekretär der International Headache Society 

 
 

 
 

 
 

 
 

 
 

 

 
 

 
 

 
 

 
 

 
 

 
 



4 

 

Erstes Kopfschmerzklassifikationskomitee 

Jes Olesen, Dänemark (Vorsitzender) 

André Bes, France (verstorben) 
Robert Kunkel, USA 

James W Lance, Australien 
Giuseppe Nappi, Italien 

Volker Pfaffenrath, Deutschland 

Frank Clifford Rose, Großbritannien (verstorben) 
Bruce S Schoenberg, USA (verstorben) 

Dieter Soyka, Deutschland (verstorben) 
Peer Tfelt-Hansen, Dänemark (Sekretär) 

K Michael A Welch, USA 

Marica Wilkinson, Großbritannien (verstorben) 

Zweites Kopfschmerzklassifikationskomitee 

Jes Olesen, Dänemark (Vorsitzender) 
Marie-Germaine Bousser, Frankreich 

Hans-Christoph Diener, Deutschland 
David Dodick, USA 

Michael First, USA 
Peter J Goadsby, Großbritannien 

Hartmut Göbel, Deutschland 
Miguel JA Lainez, Spanien 

James W Lance, Australien 
Richard B Lipton, USA 

Giuseppe Nappi, Italien 
Fumihiko Sakai, Japan 

Jean Schoenen, Belgien 
Stephen D Silberstein, USA 

Timothy J Steiner, Großbritannien (Sekretär) 

Drittes Kopfschmerzklassifikationskomitee 

Jes Olesen, Dänemark (Vorsitzender) 

Lars Bendtsen, Dänemark 
David Dodick, USA 

Anne Ducros, Frankreich 
Stefan Evers, Deutschland 

Michael First, USA 
Peter J Goadsby, USA / Großbritannien 



5 

 

Andrew Hershey, USA 
Zaza Katsarava, Deutschland 

Morris Levin, USA  
Julio Pascual, Spanien 

Michael B Russell, Norwegen 
Todd Schwedt, USA 

Timothy J Steiner, Großbritannien (Sekretär) 
Cristina Tassorelli, Italien 

Gisela M Terwindt, Niederlande 
Maurice Vincent, Brasilien 

Shuu-Jiun Wang, Taiwan 

Mitglieder der Arbeitsgruppen zur dritten 
Kopfschmerzklassifikation 

Arbeitsgruppe Migräne: 

J Olesen, Dänemark (Vorsitzender) 

(jes.olesen@regionh.dk) 

H Bolay, Türkei; A Charles, USA; S Evers, Deutschland; M First, USA; 
A. Hershey, USA; M Lantéri-Minet, Frankreich; R Lipton, USA; EA 

MacGregor, Großbritannien; HW Schytz, Dänemark, T Takeshima, 

Japan. 

Arbeitsgruppe Kopfschmerz von Spannungstyp: 

L Bendtsen, Dänemark (Vorsitzender) 

(lars.bendtsen@regionh.dk) 

S Ashina, USA; MT Goicochea, Argentinien; K Hirata, Japan; K 

Holroyd, USA; C Lampl, Österreich; RB Lipton, USA; DD Mitsikostas, 

Griechenland; J Schoenen, Belgien. 

Arbeitsgruppe Trigemino-autonome Kopfschmerzerkrankungen: 

P Goadsby, USA (Vorsitzender) 

(peter.goadsby@kcl.ac.uk) 

C Boes, USA; C Bordini, Brasilien; E Cittadini, Großbritannien; A 
Cohen, Großbritannien; M Leone, Italien; A May, Deutschland; L 

Newman, USA; J-W Park, Südkorea; T Rozen, USA; E Waldenlind, 

Schweden. 

Arbeitgruppe Andere primäre Kopfschmerzen: 

S-J Wang, Taiwan (Vorsitzender) 

(sjwang@vghtpe.gov.tw) 

mailto:jes.olesen@regionh.dk
mailto:lars.bendtsen@regionh.dk
mailto:peter.goadsby@kcl.ac
mailto:sjwang@vghtpe.gov.tw


6 

 

A Ducros, Frankreich; S Evers, Deutschland; J-L Fuh, Taiwan; A Özge, 
Türkei; JA Pareja, Spanien; J Pascual, Spanien; M Peres, Brasilien; W 

Young, USA; S-Y Yu, China. 

Arbeitsgruppe Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Verletzung 

oder ein Trauma des Kopfes und/oder der HWS: 

T Schwedt, USA (Vorsitzender) 

(Schwedt.Todd@mayo.edu) 

I Abu-Arafeh, Großbritannien; J Gladstone, Kanada; S-J Huang, 

Taiwan; R Jensen, Dänemark; JMA Lainez, Spanien; D Obelieniene, 

Litauen; P Sandor, Schweiz; AI Scher, USA. 

Arbeitsgruppe Kopfschmerz zurückzuführen auf Gefäßstörungen 

im Bereich des Kopfes und/oder des Halses: 

A Ducros, Frankreich (Vorsitzende) 

(a-ducros@chu-montpellier.fr) 

M Arnold, Schweiz; M Dichgans, Deutschland; J Ferro, Portugal; E 

Houdart, Frankreich; E Leroux, Kanada; Y-S Li, China; A Singhal, USA; 

G Tietjen, USA. 

Arbeitsgruppe Kopfschmerz zurückzuführen auf nichtvaskuläre 

intrakranielle Störungen: 

DW Dodick, USA (Vorsitzender) 

(Dodick.David@mayo.edu) 

S Evers, Deutschland; D Friedman, USA; E Leroux, Kanada; B Mokri, 
USA; J Pascual, Spanien; M Peres, Brasilien; A Purdy, Kanada; K 

Ravishankar, Indien; W Schievink, USA; R Stark, Australien; J 

VanderPluym, USA. 

Arbeitsgruppe Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Substanz 

oder deren Entzug: 

MB Russell, Norwegen (Vorsitzender) 

(m.b.russell@medisin.uio.no) 

L Bendtsen, Dänemark; J-L Fuh, Taiwan; Z Katsarava, Deutschland; 

AV Krymchantowski, Brasilien; M Leone, Italien; K Ravishankar, 

Indien; A Tugrul, Türkei; NJ Wiendels, Niederlande. 

Arbeitsgruppe Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Infektion: 

C Tassorelli, Italy (Vorsitzende) 

(cristina.tassorelli@mondino.it) 

JR Berger, USA, E Marchioni, Italien; V Osipova, Russland; K 

Ravishankar, Indien; F Sakai, Japan; L Savi, Italien. 

mailto:Schwedt.Todd@mayo.edu
mailto:a-ducros@chu-montpellier.fr
mailto:Dodick.David@mayo.edu
mailto:m.b.russell@medisin.uio.no
mailto:cristina.tassorelli@mondino.it


7 

 

Arbeitsgruppe Kopfschmerz zurückzuführen auf Störungen der 

Homöostase: 

J Pascual, Spanien (Vorsitzender) 

(juliopascualgomez@gmail.com) 

M Bigal, Brasilien; C Bordini, Brasilien; J González Menacho, Spanien; 
F Mainardi, Italien; A Özge, Türkei; J Pereira-Monteiro, Portugal; M 

Serrano-Dueñas, Ecuador. 

Arbeitsgruppe Kopf- oder Gesichtsschmerz zurückzuführen auf 

Erkrankungen des Schädels sowie von Hals, Augen, Ohren, 
Nase, Nebenhöhlen, Zähnen, Mund oder anderen Gesichts- 

oder Schädelstrukturen: 

M Levin, USA (Vorsitzender) 

(mo.levin@hitchcock.org) 

R Cady, USA; C Fernandez de las Peñas, Spanien; D Friedman, USA; V 

Guidetti, Italien; J Lance, Australien; P Svensson, Dänemark. 

Arbeitsgruppe Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

psychiatrische Störung: 

M Vincent, Brasilien (Vorsitzender) 

(maurice.vincent@me.com) 

J-I Escobar, USA; M First, USA; A-E Lake III, USA; E Loder, USA; F 

Radat, Frankreich. 

Arbeitsgruppe Schmerzhafte Läsionen der Hirnnerven und andere 

Gesichtsschmerzen: 

Z Katsarava, Germany und T Nurmikko, UK (Co-Vorsitzende) 

(zaza.katsarava@uni-due.de) 

R Benoliel, Israel; Giorgio Cruccu, Italien; R-D Treede, Deutschland; C 

Sommer, Deutschland. 

Arbeitsgruppe Anhang zu Erkrankungen und Kriterien: 

GM Terwindt, Niederlande (Vorsitzende) 

(G.M.Terwindt@lumc.nl) 

 

Arbeitsgruppe ICHD-Website: 

Hartmut Göbel, Deutschland (Vorsitzender) 
(hg@schmerzklinik.de) 

David Dodick, USA; Peter Goadsby, USA; Carl Göbel, Deutschland; 
Anna Göbel, Deutschland; Axel Heinze, Deutschland; Amitava Guha, 

Indien; Elena Lebedeva, Russland; Elizabeth Leroux, kanada; Alan 

M. Rapoport, USA; Tim Steiner, UK; Fumihiko Sakai, Japan; Takao 

Takeshina, Japan; Shengyuan Yu, China; Mingjie Zhang, China 

mailto:juliopascualgomez@gmail.com
mailto:mo.levin@hitchcock.org
mailto:maurice.vincent@me.com
mailto:zaza.katsarava@uni-due.de
mailto:G.M.Terwindt@lumc.nl
mailto:hg@schmerzklinik.de


8 

 

 

Danksagungen 

Die Arbeit des Kopfschmerzklassifikationskomitees der IHS wird 

ausschließlich von der IHS finanziell unterstützt. Es sind keine 
kommerziellen Sponsorengelder in die Internationale 

Kopfschmerzklassifikation, 3. Auflage, geflossen. 

Wir danken Timothy Steiner für seine Unterstützung, erstens für seine 

Bemühungen als ehrenamtlicher Sekretär des Klassifikationskomitees und 
zweitens für seine Arbeit am Lektorat und der Erstellung dieses 

Manuskripts.



9 

 

Inhalte     Seite 

Vorworte 

Anleitung zum Gebrauch der Klassifikation   

  

Klassifikation      

Teil eins: Primäre Kopfschmerzerkrankungen 

1. Migräne      

2. Kopfschmerz vom Spannungstyp    

3. Trigemino-autonome Kopfschmerzerkrankungen   

4. Andere primäre Kopfschmerzerkrankungen  

  

Teil zwei: Sekundäre Kopfschmerzerkrankungen 

Einleitung      

5. Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Verletzung oder ein Trauma des 

Kopfes und/oder der HWS     

6. Kopfschmerz zurückzuführen auf Gefäßstörungen im Bereich des 

Kopfes und/oder des Halses      

7. Kopfschmerz zurückzuführen auf nichtvaskuläre intrakranielle  

Störungen      

8. Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Substanz oder  

deren Entzug  

9. Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Infektion  

  

10. Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Störung der Homöeostase

   

11. Kopf- oder Gesichtsschmerz zurückzuführen auf Erkrankungen 
des Schädels sowie von Hals, Augen, Ohren, Nase, Nebenhöhlen, 

Zähnen, Mund oder anderen Gesichts- oder Schädelstrukturen 

12. Kopfschmerz zurückzuführen auf psychiatrische Störungen  



10 

 

Teil drei: Schmerzhafte Läsionen der Hirnnerven und andere 

Gesichtsschmerzen 

13. Schmerzhafte Läsionen der Hirnnerven und andere 

Gesichtsschmerzen   

14. Andere Kopfschmerzerkrankungen   

  

Anhang       

Glossar      



11 

 

Vorwort 

Ich bin stolz darauf, im Namen des Klassifikationskomitees der 
Internationalen Kopfschmerzgesellschaft die 3. Auflage der 

Internationalen Klassifikation von Kopfschmerzerkrankungen (ICHD-3) 

präsentieren zu können. 

Diese folgt auf die Veröffentlichung der ICHD-3 beta 2013. Die Idee hinter 
der Beta-Version war, vor der Vorlage der endgültigen ICHD-3 eine 

weitere Validierung in der Praxis zu fördern, was gut funktioniert hat. Es 
wurden mittlerweile hervorragende Feldstudien veröffentlicht, u. a. zur 

Migräne mit Aura, zum Clusterkopfschmerz, zur idiopathischen 
intrakraniellen Druckerhöhung und zur Trigeminusneuralgie. Es wurde 

zum Beispiel dokumentiert, dass die im Anhang aufgeführten Kriterien für 
eine A1.2 Migräne mit Aura den Kriterien für eine 1.2 Migräne mit Aura im 

Haupttext der ICHD-3 beta zur besseren Abgrenzung dieser Erkrankung 
von transitorischen ischämischen Attacken überlegen waren. Feldversuche 

zu den neuen assoziierten Merkmalen unter Kriterium C1 für einen 3. 
Clusterkopfschmerz, Gesichtsrötung und ein Völlegefühl ergaben, dass 

diese nicht zur Diagnose beitrugen. Dementsprechend werden diese 
Symptome nur in den Anhang zur ICHD-3 aufgenommen, wo sie zu 

weiteren Untersuchungen einladen. Dies sind Beispiele für den 
evidenzbasierten Prozess der Klassifikation von Erkrankungen, der nun 

das Grundprinzip bei allen künftigen Änderungen an der Internationalen 

Klassifikation von Kopfschmerzerkrankungen darstellt. 

Ein Grund für die Beta-Version war, so unsere Vorstellung, dass in die 
ICHD-3 die Verschlüsselungen der Internationalen Klassifikation der 

Krankheiten, 11. Fassung (ICD-11) der Weltgesundheitsorganisation 
(WHO) mit aufgenommen werden könnten, sobald diese veröffentlicht 

wären. Wir gingen davon aus, dass die ICD-11 2016 vorliegen würde, 
leider jedoch gab es lange und unerwartete Verzögerungen, so dass die 

endgültigen Verschlüsselungen der Diagnosen noch immer nicht verfügbar 

sind. Also müssen wir die ICHD-3 ohne sie veröffentlichen. 

Die ICHD-3 wird als 1. Ausgabe der Zeitschrift Cephalalgia 2018 
veröffentlicht, exakt 30 Jahre nach der 1. Fassung der Internationalen 

Klassifikation von Kopfschmerzerkrankungen, ICHD-1, wie wir sie heute 
nennen. Diese 1. Fassung stützte sich primär auf Expertenmeinungen, 

erwies jedoch nichtsdestotrotz in großen Teilen ihre Gültigkeit. In die 
ICHD-2, veröffentlicht 2004, wurde eine Reihe von Veränderungen 

aufgenommen, die teils durch neue Erkenntnisse veranlasst und teils auf 
mittlerweile revidierte Expertenmeinungen zurückgingen. Neue 

wissenschaftliche Erkenntnisse spielten bei den an der ICHD-3 beta 
vorgenommenen Änderungen eine vergleichsweise größere Rolle, und alle 

weiteren in die ICHD-3 aufgenommenen Neuerungen basieren auf 
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derartigen Erkenntnissen. Die Kopfschmerzklassifikation stützt sich also 

heute voll und ganz auf die Forschung und wird dies auch künftig tun. 

Mit der Veröffentlichung der ICHD-3 geht eine lange Reise zu Ende, die 
2010 begann, doch auf das gegenwärtige Komitee wartet auch in den 

nächsten Jahren noch einiges an Arbeit. Die ICHD-3 beta wurde in viele 
Sprachen übersetzt, und diese Übersetzungen gilt es zu aktualisieren, 

bevor die ICHD-3 bald in den entsprechenden Sprachen veröffentlicht 
werden kann. Es steht zu hoffen, dass noch viele weitere Übersetzungen 

herauskommen, so dass die ICHD-3 in allen geläufigen und sogar in 
vielen weniger gängigen Sprachen zugänglich ist. Eine elektronische 

Version der ICHD-3, die bereits unter der Leitung von Professor Hartmut 
Göbel erstellt wurde, wird auf ICHD-3 aktualisiert werden. In Planung ist 

ferner in Zusammenarbeit zwischen Prof. Morris Levin und Prof. Jes 
Olesen die Herausgabe eines Fallbuchs. Und dann wird schließlich von 

Prof. Timothy Steiner und Prof. Jes Olesen noch eine Brücke zwischen der 
ICHD-3 und der ICD-11 der WHO hergestellt werden, sobald die 

Verschlüsselungen für die ICD-11 zur Verfügung stehen. 

Wie sieht dann also die Zukunft der Kopfschmerzklassifikation aus? Eine 

Klassifikation muss im Prinzip konservativ ausgerichtet sein. Sobald an 
einer Klassifikation größere Veränderungen vorgenommen werden, 

müssen alle vorangegangenen Untersuchungen, bei denen auf diese nun 
geänderten Teile der Klassifikation zurückgegriffen wurde, noch einmal 

aufgegriffen werden. Medikamentenstudien zum Beispiel, die nach den 
vorherigen diagnostischen Kriterien durchgeführt wurden, müssen 

wiederholt werden, falls sich bei den diagnostischen Kriterien größere 
Veränderungen ergeben, da die Patienten, die unter die neue Diagnose 

fallen, sich von denen unterscheiden werden, die unter die vorherige 
Diagnose fielen. Meine Hoffnung ist, dass die aktiven Feldstudien und die 

wissenschaftliche Analyse, die für die ICHD-3 vorgenommen wurden 
weitergehen und es so ermöglichen, dass künftige Änderungen 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-
II für eine 1.3 chronische Migräne wurden in der Zeitschrift Cephalalgia 

veröffentlicht, das Klassifikationskomitee stimmte diesen Änderungen zu 
und bat um ihre sofortige Anwendung, obwohl sie noch nicht in die 

Internationale Klassifikation von Kopfschmerzerkrankungen aufgenommen 
worden waren, bevor Jahre später die ICHD-3 beta erschien. Ein künftiges 

Kopfschmerzklassifikationskomitee sollte auf ähnliche Weise in der Lage 
sein, der Festlegung neuer oder überarbeiteter diagnostischer Kriterien 

vor der Veröffentlichung der ICHD-4 zuzustimmen und diese zu 
unterstützen, wenn diese durch gute in der Zeitschrift Cephalalgia 

veröffentlichte Feldstudien untermauert werden. 
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Mit der Kopfschmerzklassifikation in der ICHD-1 wandelten sich 
Kopfschmerzen von den mit am schlechtesten klassifizierten 

neurologischen Erkrankungen zu den bestklassifizierten. Wir haben diese 
Dynamik 30 Jahre lang beibehalten, und die Überlegenheit unserer 

Klassifikation zeigte sich neulich im Rahmen der Arbeit des Komitees in 
Genf am neurologischen Teil der ICD-11. Keine andere Fachrichtung 

innerhalb der Neurologie verfügt über eine derartige systematische 
Klassifikation samt expliziten Diagnosekriterien für jede Krankheitsentität. 

Ich hoffe aufrichtig, dass sich diese Tradition in der Zukunft 
aufrechterhalten lässt und dass die Kopfschmerzklassifikation so zur 

Wegbereiterin für die Klassifikation neurologischer Erkrankungen 

schlechthin wird. 

Jes Olesen 
Vorsitzender des 

Kopfschmerzklassifikationskomitees der 

Internationalen Kopfschmerzgesellschaft 
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Vorwort der Präsidentin und Präsidenten der drei 

deutschsprachigen Kopfschmerzgesellschaften 

zur 3. Auflage 

 

Im Januar 2018 wurde die endgültige 3. Auflage der Internationalen 
Kopfschmerzklassifikation (ICHD-3) publiziert. Für die DMKG war es eine 

Selbstverständlichkeit nun rasch für eine offizielle Übersetzung ins 
Deutsche zu sorgen. Herr Prof. Dr. Dr. Stefan Evers hat alle nötigen 

Rechte für die offizielle Übersetzung bei der IHS beantragt und er hat 

nach Genehmigung durch die IHS im Weiteren auch die Koordination der 
Übersetzungsarbeiten und deren Publikation übernommen. Herrn Prof. Dr. 

Dr. Stefan Evers gebührt hierfür höchster Dank. Mit dem Präsidium der 
DMKG wurde entschieden, die Hauptarbeit der Übersetzung in die Hände 

einer anerkannten Übersetzerin zu legen. Frau Silvia Autenrieth wurde 
damit beauftragt, den englischen Originaltext ins Deutsche zu bringen und 

dabei die deutsche Nomenklatur der 2. Auflage zu berücksichtigen. Für 
die Orthographie der medizinischen Fachausdrücke erfolgte die Festlegung 

auf die Schreibweise nach Pschyrembel. Danach wurde diese erste 
Version von Mitgliedern aus dem DMKG Präsidium auf inhaltliche 

Besonderheiten gegen gelesen und fachlich abgestimmt. Namentlich 
erwähnt seien hier PD Dr. Charly Gaul, PD Dr. Jan Hoffmann, Prof. Dr. 

Martin Marziniak, PD Dr. Ruth Ruscheweyh und PD Dr. Stefanie 
Förderreuther. Übergeordnetes Ziel war basierend auf der deutschen 

Übersetzung der 2. Auflage nun wiederum einen in sich schlüssigen Text 

mit einheitlichem Duktus zu schaffen. Die diagnostischen Begriffe der 2. 
Auflage wurden so weit wie möglich übernommen, um eine sprachliche 

Kontinuität zu gewährleisten. Es wurde aber auch entschieden, neben der 
deutschen Nomenklatur zugleich die inzwischen vielerorts etablierten 

Anglizismen zu nennen und international wie national etablierte 
Abkürzungen, die auf die englische Nomenklatur zurückgehen,  ohne 

Anpassung an die Deutsche Nomenklatur zu belassen.  
 

Wie schon in der 2. Auflage zeichnen die drei deutschsprachigen 
wissenschaftlichen Fachgesellschaften aus Deutschland, Österreich und 

der Schweiz gemeinsam für die Inhalte der Übersetzung verantwortlich. 
Inhaltliche Fragen, die im Zusammenhang mit der deutschen Übersetzung 

stehen, sind daher an eine der 3 nationalen Fachgesellschaften zu richten. 
Das Copyright für die deutsche Übersetzung liegt bei der DMKG, die auch 

die Kosten für die Übersetzung übernommen hat. Dem Thieme Verlag 

danken wir dafür, dass er für die deutsche Übersetzung ein Sonderheft 
der Nervenheilkunde herausgeben hat und den Text in ein ansprechendes 

Layout gebracht hat.    
 

Wir hoffen, dass die offizielle Übersetzung der ICHD-3 weite Verbreitung 
findet und Ihnen die klinische und wissenschaftliche Arbeit erleichtert. 

Dies umso mehr, als die im Vergleich zur 2. Auflage deutlich 
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umfassendere und zum Teil detailliertere Klassifikation nichts von ihrer 
praktischen Anwendbarkeit verloren hat. So bleibt uns nur zu wünschen, 

dass die 3. Auflage der Klassifikation so wie ihre Vorversionen weiter 
entwickelt wird, zu einer noch besseren Versorgung der Patienten beiträgt 

und vor allem auch neue Impulse für wissenschaftliche Kopf- und 
Gesichtsschmerzprojekte liefert. 

 
Stefanie Förderreuther 

Präsidentin der Deutschen Migräne und Kopfschmerzgesellschaft 
 

Gregor Brössner 
Präsident der Österreichischen Kopfschmerzgesellschaft 

 
Andreas Gantenbein 

Präsident der Schweizerischen Kopfwehgesellschaft 
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Vorwort zur 1. Auflage (1988) 

Das vorliegende Dokument ist das Ergebnis sehr intensiver Bemühungen. 
Die Arbeit benötigte fast drei Jahre. An ihr waren nicht nur die Mitglieder 

des Klassifikationskomitees selbst beteiligt, sondern auch die vielen 

Mitglieder der zwölf Subkomitees. Die Beratungen erfolgten öffentlich, so 
dass alle Entwürfe für jeden zugänglich waren, der dies wünschte. Im 

März 1987 hatten wir ein zweitägiges Treffen über die 
Kopfschmerzklassifikation durchgeführt, das für jeden interessierten 

Kollegen offenstand. Am Ende des 3. Internationalen 
Kopfschmerzkongresses in Florenz im September 1987 wurde der Entwurf 

der Klassifikation öffentlich vorgestellt und diskutiert. Eine weitere 

öffentliche 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 müssen in 
folgenden Auflagen korrigiert werden. Auch sollte darauf aufmerksam 

gemacht werden, dass viele Teile der Arbeit wegen des Fehlens 
hinlänglicher veröffentlichter Befunde auf der Erfahrung der im Komitee 

arbeitenden Experten basieren. Es kann jedoch die Erwartung geäußert 
werden, dass das Vorhandensein praktikabler diagnostischer Kriterien, 

wie sie in dieser Arbeit nun vorgelegt werden, eine zunehmende 

nosologische und epidemiologische Forschungsaktivität anregen wird. 

Wir bitten alle Wissenschaftler, die sich mit Kopfschmerz beschäftigen, 

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 für das Jahr 1993 geplant. Wir hoffen, 

dass die revidierte Auflage dann auf neuen Befunden aufbauen kann. 

Die International Headache Society sieht die Klassifikation und die 
Erstellung von diagnostischen Kriterien als eine sehr wichtige Aufgabe an. 

Auch wenn das Dokument noch weiterer Erprobung und Veränderung 
bedarf, empfehlen wir die umgehende Anwendung bei wissenschaftlichen 

Vorhaben. Dies gilt nicht nur für Medikamentenversuche, sondern auch 

biochemische und physiologische Studien. 

James W. Lance 

Präsident der 

Internationalen Kopfschmerzgesellschaft 

Jes Olesen 

Vorsitzender des 

Kopfschmerzklassifikationskomitees 
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Vorwort zur 2. Auflage 

 

Klassifikationen von Erkrankungen und ihre diagnostischen Kriterien 
werden von der ärztlichen Gemeinde oftmals mit Skepsis aufgenommen 

und häufig kaum genutzt. Es war daher eine freudige Überraschung zu 

sehen, wie wohlwollend die erste Auflage der Internationalen 
Klassifikation von Kopfschmerzerkrankungen aufgenommen wurde. 

Sie wurde praktisch sofort weltweit für Forschungszwecke akzeptiert. So 
wurde die große Welle der Triptanstudien mit Patienten durchgeführt, die 

nach den Kriterien der Internationalen Klassifikation von 
Kopfschmerzerkrankungen diagnostiziert worden waren. Langsam, 

aber sicher haben die Prinzipien der Klassifikation auch die klinische 
Praxis verändert. Viel unnötige Fragen zur Einordnung von primären 

Kopfschmerzen werden in der Anamnese nicht mehr gestellt, wohingegen 
neue Kriterien wie eine Verstärkung durch körperliche Aktivität allmählich 

in den klinischen Alltag Einzug finden. Die Klassifikation wurde in mehr als 
20 Sprachen übersetzt und steht damit der Mehrzahl der Mediziner auf 

der ganzen Welt zur Verfügung. 

Als die erste Auflage der Internationalen Klassifikation von 
Kopfschmerzerkrankungen veröffentlicht wurde, erwartete man, dass 

eine zweite Auflage innerhalb von 5 Jahren folgen würde, da große Teile 
eher auf der Meinung der Experten als auf veröffentlichten Daten 

beruhten. Dennoch dauerte es 15 Jahre bis zur Präsentation der zweiten 
Auflage. Dafür gibt es mehrere gute Gründe: Es gab relativ wenig Kritik, 

die eine Revision erforderlich gemacht hätte. Nosographische 

Untersuchungen, die eine bessere Beschreibung der klinischen Merkmale 
verschiedener Kopfschmerzerkrankungen erlaubt hätten, erschienen nur 

langsam und waren nicht ausreichend, um eine vollständig 
evidenzbasierte Klassifikation zu ermöglichen. Die Verbreitung der 

englischen Fassung der ersten Auflage und ihre Übersetzung in mehr als 
20 verschiedene Sprachen dauerte länger als erwartet. Langsam mehrten 

sich jedoch Vorschläge für eine Revision und nosographisches Wissen 
wuchs in dem Maße, dass es sinnvoll erschien, die Arbeiten für 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 größerer Austausch der Mitglieder des Klassifikationskomitees 

stattfinden sollte, um sicherzustellen, dass die nächste Generation von 
Kopfschmerzforschern ausreichend repräsentiert wäre. Daher waren 

Guiseppe Nappi, James W. Lance und ich selbst die einzigen im ersten 
und zweiten Komitee vertretenen Mitglieder. Wir waren damit für die 

Kontinuität verantwortlich. Bei der Benennung der neuen Mitglieder habe 
ich in erster Linie die persönliche Qualifikation berücksichtigt. 
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Geographische Repräsentation und der Wunsch, Personen einzuschließen, 
die konstruktive Kritik an der ersten Auflage geübt hatten, wurden ebenso 

berücksichtigt. Ich glaube sagen zu können, dass sich die Rekrutierung 
nach diesen Prinzipien als erfolgreich erwiesen hat. Jedes Mitglied hat 

lebhaftes Interesse gezeigt, war freimütig und hat gut argumentiert. Vor 
dem Hintergrund der vom Komitee der ersten Auflage geleisteten 

gewaltigen Arbeit wurde vom Komitee der zweiten Auflage über jeden 
Aspekt der Kopfschmerzklassifikation offen debattiert. Aufgrund der 

sorgfältigen Arbeit und der vielen fruchtbaren Diskussionen brauchte die 
zweite Auflage deutlich länger als erwartet. Jeder einzelne Satz von 

Kriterien, jede Nummer und jedes Wort wurden sorgfältig abgewogen, 
enorme Bemühungen und Gedanken wurden in die vorliegende 

Veröffentlichung eingebracht. Alle Meinungen jedes einzelnen Mitgliedes 
konnten nicht berücksichtigt werden, aber jedes Mitglied hatte einen 

beträchtlichen Einfluss auf die Klassifikation. 

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

wichtig für Kopfschmerzen als junges und sich noch entwickelndes 
Forschungsgebiet, gibt es doch noch viele Vorurteile gegenüber 

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 unterstützen. Keine Zeitschrift 
sollte eine Arbeit über Kopfschmerzen veröffentlichen, 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 große Bitte an 
die Kopfschmerzforscher dieser Welt, diese zweite Auflage 

wissenschaftlich zu überprüfen. Um solche Untersuchungen anzuregen, 
haben wir einen Anhang aufgenommen, in dem eine Zahl stiefmütterlich 

behandelter Erkrankungen beschrieben sind, die einer Validierung 
benötigen. Wir haben auch einige alternative Kriterien aufgeführt, die im 

Vergleich zu den offiziellen getestet werden können. 

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 übersetzt wird. Ich 
hoffe auch, dass sie Grundlage für die Lehre der 

Kopfschmerzklassifikation und Kopfschmerzdiagnostik weltweit wird und 
dass damit auch die Kopfschmerzbehandlung profitiert. Die International 

Headache Society hat das Ziel, die Diagnostik, die Behandlung und die 

Versorgung von Kopfschmerzpatienten weltweit zu verbessern. Sie 
arbeitet aber auch daran, Kopfschmerzpatienten zu entstigmatisieren und 

die Anerkennung dieser Erkrankung als neurobiologische Störung zu 
bewirken - eine Erkrankung, die den Patienten, ihren Verwandten und der 

Gesellschaft eine große Last auferlegt. Für den Erfolg dieser Bemühungen 
ist es unerlässlich, dass Forscher und Kliniker ein einziges diagnostisches 
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System nutzen und dass dieses System so präzise wie möglich ist. Auf 
diesem Weg hat die erste Auflage der Internationalen Klassifikation 

von Kopfschmerzerkrankungen ein beträchtliches Stück zurückgelegt. 
Diese zweite Auflage wird hoffentlich die Einheit noch weiter fördern, mit 

der wir Kopfschmerzen weltweit klassifizieren, diagnostizieren und 

behandeln. 

Jes Olesen  

Vorsitzender des Kopfschmerzklassifikationskomitees der  

Internationalen Kopfschmerzgesellschaft  
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Vorwort der Präsidenten der drei 

deutschsprachigen Kopfschmerzgesellschaften 

zur 2. Auflage 

 

Mit der deutschen Übersetzung der 2. Auflage der Internationalen 
Klassifikation von Kopfschmerzerkrankungen wird einer guten Tradition 

gefolgt, nachdem bereits die erste Auflage der Klassifikation in einem 

Sonderheft der Nervenheilkunde 1989 publiziert worden war. 

Neu ist jedoch, dass nunmehr die drei deutschsprachigen 

wissenschaftlichen Fachgesellschaften aus Deutschland, Österreich und 
der Schweiz gemeinsam für diese Übersetzung verantwortlich zeichnen. 

Als nationale Mitgliedsgesellschaften der International Headache Society 
haben die Deutsche Migräne- und Kopfschmerzgesellschaft, die 

Österreichische Kopfschmerzgesellschaft und die Schweizerische 

Kopfwehgesellschaft das Copyright für diese Übersetzung übernommen. 
Alle Anfragen in Zusammenhang mit der deutschen Übersetzung sind 

jeweils an eine dieser drei zuständigen nationalen Fachgesellschaften zu 

richten. 

Die Hauptübersetzungsarbeit wurde von Herrn Prof. Dr. H. Göbel 

zusammen mit seiner Mitarbeiterin Frau Dr. K. Heinze-Kuhn und seinem 
Mitarbeiter Herrn Dr. A. Heinze geleistet. Die Organisation des 

Übersetzungs- und Publikationsablaufs wurde von Herrn PD Dr. Dr. S. 
Evers koordiniert. Ihnen gebührt insbesondere der Dank der drei 

Fachgesellschaften. 

Ziel war es, einen einheitlichen deutschen Text zu entwickeln, der es den 

in der Kopfschmerzbehandlung und Kopfschmerzforschung Tätigen 

ermöglicht, anhand operationalisierter Kriterien exakte Diagnosen zu 
stellen. Dabei konnten regionale oder umgangssprachliche 

Besonderheiten in der Bezeichnung verschiedener Kopfschmerzformen 
keine Berücksichtigung finden; in der Orthographie wurde der jüngsten 

Rechtschreibreform nach dem Duden gefolgt. Ziel war es auch, die 
diagnostischen Begriffe der ersten Auflage so weit wie möglich zu 

übernehmen, d.h. keine unnötigen Änderungen einzuführen. Änderungen 

der originalen englischen Begriffe wurden jedoch nachvollzogen. 

Wir wünschen uns eine weite Verbreitung dieser deutschen Übersetzung 

zum Nutzen der Patientinnen und Patienten, die an den vielen 
verschiedenen Kopfschmerzarten leiden, und zur Weiterentwicklung der 

Kopfschmerzforschung, die letztlich ja wiederum diesen Patientinnen und 

Patienten nutzen soll. 
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Dem Schattauer Verlag sei für seine unkomplizierte Kooperation und 

Hilfsbereitschaft bei der Erstellung dieses Sonderhefts der 

Nervenheilkunde gedankt. 

 

Prof. Dr. G. Haag 

Präsident der Deutschen Migräne- und Kopfschmerzgesellschaft 
 

Univ.-Prof. Dr. Peter Wessely 
Präsident der Österreichischen Kopfschmerzgesellschaft 

 

Dr. C. Meyer 

Präsident der Schweizerischen Kopfwehgesellschaft 
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Die deutschsprachige Übersetzung der 2. Auflage 

der Kopfschmerzklassifikation der International 

Headache Society – Einleitung 

 

Stefan Evers1  

Hartmut Göbel2  

1Klinik und Poliklinik für Neurologie, Universitätsklinikum Münster 
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 für die Klassifikation und Diagnostik on 

Kopfschmerzen. Berlin: Springer-Verlag 1999). Die Klassifikation ist auch 
unter Beteiligung von Kollegen aus Deutschland, Österreich und der 

Schweiz entstanden, diese sind namentlich in der Einleitung zum Hauptteil 

aufgeführt. 

Zeitnah wird nun auch von der zweiten Fassung eine deutschsprachige 

Übersetzung veröffentlicht, die sich direkt an der englischsprachigen 
Originalfassung orientiert, die in der Zeitschrift Cephalalgia veröffentlicht 

worden ist. In dieser Einleitung sollen die wichtigsten Aspekte, die bei 

dieser Übersetzung eine Rolle gespielt haben, skizziert werden. 

In der deutschen Fassung der Kopfschmerzklassifikation ist in 

größtmöglicher Übereinstimmung mit dem englischsprachigen Originaltext 
erarbeitet worden. Bei einigen Begriffen wurde auf deutsche 

Umschreibungen zurückgegriffen, die besser als eine wörtliche 

Übersetzung des englischsprachigen Begriffs in der Lage sind, das 
entsprechende Kopfschmerzsyndrom zu bezeichnen. An manchen Stellen 

wurde dagegen die englischsprachige Originalbezeichnung beibehalten 
(insbesondere bei Akronymen), da sich keine adäquate deutschsprachige 

Übersetzung finden ließ. Im Aufbau wurde keine Änderung im Vergleich 

zur Originalversion vorgenommen. 

Das grundsätzliche Ziel der Klassifikation ist es, diagnostische 

Bezeichnungen und explizite Kriterien zur Verfügung zu stellen, mit denen 
international verbindlich eindeutige Diagnosen formuliert werden können 

und mit denen die Kopfschmerzforschung möglichst einheitliche 
Untersuchungsgruppen rekrutieren kann. Gerade Letzteres bedeutet, dass 

im Konfliktfall der Spezifität einer Diagnose mehr Gewicht verliehen 
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worden ist als der Sensitivität. Die Systematik der Diagnosen folgt auch 
weiterhin der Semiologie der Kopfschmerzen, d.h. sie ist 

phänomenologisch und nicht ätiologisch orientiert. Auch die 
deutschsprachige Übersetzung hat diesen Grundprinzipien der 

Klassifikation Rechnung getragen. Dies macht eine sorgfältige 
Formulierung der Kriterien umso wichtiger, da die Diagnosestellung 

entscheidend von den Angaben der Patienten und nicht von 
objektivierbaren Untersuchungsergebnissen abhängt. An einigen Stellen 

fordert die Klassifikation jedoch apparative Zusatzdiagnostik (bei 
primären Kopfschmerzen zum Ausschluss anderer Ursachen, bei 

sekundären Kopfschmerzen zum Nachweis der Erkrankung, auf die die 

Kopfschmerzen zurückgeführt werden können). 

Wie auch in der ersten Fassung teilt die überarbeitete Klassifikation in 

primäre und sekundäre Kopfschmerzformen ein. Die sprachliche 
Unterteilung in idiopathische und symptomatische Kopfschmerzen wurde 

aufgegeben zugunsten einer konsequenten Verwendung der 
Bezeichnungen primär versus sekundär. Dem ist in der deutschsprachigen 

Übersetzung gefolgt worden. Die sekundären Kopfschmerzen werden in 
der englischsprachigen Version als „attributed to“ bezeichnet; dies löst die 

Formulierung „associated with“ ab. Damit soll zum Ausdruck gebracht 

werden, dass eine pathophysiologische Beziehung zwischen dem 
Kopfschmerz und der zugrundeliegenden Erkrankung, Störung oder 

Bedingung vorliegen muss. Der Zusammenhang muss also über eine 
einfache Assoziation (z.B. rein zeitlicher Natur) hinausgehen. In der 

deutschsprachigen Fassung wird dies durch den Begriff „zurückzuführen 
auf“ zum Ausdruck gebracht. Damit ist gemeint, dass eine direktionale 

Beziehung zwischen Kopfschmerzsymptom und zugrundeliegender 
Erkrankung, Störung oder Bedingung vorliegen muss. Bei den meisten 

sekundären Kopfschmerzen ist die ursächliche Verknüpfung zwischen 
einer durch die klinischen oder durch die weiterführenden 

Untersuchungsergebnisse fassbaren Erkrankung und den bestehenden 
Kopfschmerzen ausreichend gut nachgewiesen. Die Übersetzer und die 

herausgebenden Fachgesellschaften sind sich darüber im Klaren, dass die 
Formulierung ?zurückzuführen auf" im klinischen Alltag umständlich und 

manchmal wenig praktikabel ist. Formulierungen wie „aufgrund“ oder 

„bedingt durch“, die im klinischen Alltag verwendet werden mögen, sind 
aber weniger geeignet, die Intention des englischsprachigen 

Originaltextes wiederzugeben. 

In der Strukturierung der einzelnen Kapitel wurden als neue Gruppe die 

Kopfschmerzen eingeführt, die auf eine psychiatrische Störung 

zurückzuführen sind. Die Definition der psychiatrischen Störung folgt 
dabei dem DSMIV und nicht dem sonst in Deutschland üblichen ICD10. 

Die Gesichtsneuralgien und zentralen Ursachen von Kopfschmerzen sind 
in einen eigenständigen dritten Abschnitt übernommen worden und nicht 

mehr Teil der sekundären bzw. symptomatischen Kopfschmerzen. 
Außerdem wurde neu ein Anhang formuliert, in dem zum einen 



24 

 

Kopfschmerzdiagnosen übernommen worden sind, die zwar in der ersten 
Fassung der Klassifikation verzeichnet waren, für deren Entität es aber 

nicht genügend wissenschaftliche Belege gibt. Zum anderen finden sich 
darin Kopfschmerzdiagnosen, für die es noch nicht genügend 

wissenschaftliche Evidenz gibt, die aber möglicherweise in einer 
zukünftigen Klassifikation zu berücksichtigen sind. Außerdem werden 

alternative diagnostische Kriterien vorgestellt, die vor allem für 

Forschungszwecke gedacht sind. 

Die IHS stellt das Copyright der Übersetzung ihren jeweiligen nationalen 

Mitgliedsgesellschaften zur Verfügung. Die Deutsche Migräne- und 
Kopfschmerzgesellschaft (DMKG) hat dies für Deutschland übernommen. 

In Absprache mit der Österreichischen Kopfschmerzgesellschaft und der 
Schweizerischen Kopfwehgesellschaft wurde eine einheitliche Übersetzung 

angefertigt, die im gesamten deutschsprachigen Raum verwendet werden 
soll. Das Copyright für die einzelnen Länder liegt somit bei den jeweiligen 

nationalen Fachgesellschaften. Es ist zu hoffen, dass die anderen 
medizinischen Fachgesellschaften sich an dieser Übersetzung orientieren 

werden. Nicht zuletzt dafür ist eine Synopsis mit dem ICD10 ebenfalls 

Bestandteil der Klassifikation. 

Die vollständige Übersetzung der englischsprachigen Originalversion 

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

des Klassifikationskomitees der IHS ist. Die Hintergründe verschiedener 
Formulierungen, deren Zielrichtung und die Konsensbildung während der 

insgesamt vierjährigen Arbeit des Klassifikationskomitees konnten 

dadurch bei der deutschen Übersetzung zusätzlich berücksichtigt werden. 
Diese immense Arbeitsleistung hat erst die deutschsprachige 

Veröffentlichung unmittelbar nach der englischsprachigen Erstpublikation 

ermöglicht. 

Von der DMKG wurde PD Dr. Dr. S. Evers beauftragt, die notwendigen 

organisatorischen Voraussetzungen für eine endgültige Publikation zu 
schaffen. Der abschließende Text der Übersetzung ist in den zuständigen 

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 können sich die Bearbeiter der deutschsprachigen 

Version nur anschließen. Zusätzlich seien hier aber auch diejenigen 
Personen genannt, die zur Publikation der deutschsprachigen Übersetzung 

beigetragen haben. Hierzu gehören Prof. Dr. D. Soyka, der als ehemaliger 
Präsident der DMKG, als Ehrenpräsident der IHS und als Herausgeber der 

Nervenheilkunde dem Projekt seine volle Unterstützung gegeben hat. Der 
Schattauer-Verlag, namentlich Frau S. Friedel, hat das Projekt sehr 
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kooperativ begleitet und eine Publikation innerhalb kürzester Zeit möglich 

gemacht. 

Korrespondenzadresse: 
 

PD Dr. med. Dr. phil. Stefan Evers 

Klinik und Poliklinik für Neurologie 
Universitätsklinikum Münster 

Albert-Schweitzer-Str. 33 
48129 Münster 

Tel. +49-251-8348016 
Fax +49-251-8348181 

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

Dieses umfassende Werk ist nicht zum Auswendiglernen gedacht. Selbst 
die Mitglieder des Kopfschmerzklassifikationskomitees dürften wohl kaum 

in der Lage sein, sich an alle Details zu erinnern. Vielmehr versteht es 
sich als Standardwerk, das bei Bedarf immer wieder konsultiert werden 

kann. Auf diese Weise wird man Stück für Stück die diagnostischen 
Kriterien für eine 1.1 Migräne ohne Aura, eine 1.2 Migräne mit Aura, die 

wichtigsten Subtypen des 2. Kopfschmerzes vom Spannungstyp und des 
3.1 Clusterkopfschmerzes sowie einiger anderen Kopfschmerztypen 

kennenlernen. Die übrigen Kopfschmerztypen wird man immer 
nachschlagen müssen. Im klinischen Alltag wird sich die Klassifikation 

etwa bei einer eindeutigen Migräne oder einem eindeutigen Kopfschmerz 
vom Spannungstyp erübrigen. Nützlich ist sie aber stets dann, wenn die 

Diagnose unsicher ist. Unentbehrlich ist die Klassifikation für 

wissenschaftliche Zwecke. Jeder Patient, der in ein Studienprojekt 
aufgenommen werden soll, sei es in eine Medikamentenstudie, eine 

pathophysiologische Untersuchung oder eine Studie zur Biochemie von 

Kopfschmerzen, muss bestimmte diagnostische Kriterien erfüllen. 

1. Die Klassifikation ist hierarchisch gegliedert und der Anwender muss 
im Einzelfall selbst entscheiden, wie detailliert seine Diagnose 

ausfallen soll – von der ersten Stelle bis zur fünften. Die erste Stelle 
bietet eine grobe Einordnung des Kopfschmerzes in eine bestimmte 

Diagnosekategorie. Handelt es sich z. B. um eine 1. Migräne, 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 gewünschte Detailtiefe hängt vom Zweck ab. In der Praxis des 
Allgemeinmediziners werden in der Regel nur Diagnosen benötigt 

werden, die auf die 1. oder 2. Stelle exakt sind, während spezielle 

Fachpraxen oder Kopfschmerzzentren Diagnosen auf der Ebene der 

4. oder 5. Stelle verwenden werden. 

2. Die Patienten erhalten eine Diagnose entsprechend der 
Kopfschmerzphänomenologie, die aktuell auftritt oder im Verlauf des 

letzten Jahres bestand. Für genetische und andere Zwecke werden 
auch Kopfschmerzen herangezogen, die im Laufe des Lebens 

aufgetreten sind. 

3. Jeder einzelne bei einem Patienten bestehende Kopfschmerztyp muss 

diagnostiziert und kodiert werden. So erhalten schwer betroffene 
Patienten eines spezialisierten Kopfschmerzzentrums häufig drei 

Diagnosen: 1.1 Migräne ohne Aura, 1.2 Migräne mit Aura und 8.2 
Kopfschmerzen zurückzuführen auf einen 

Medikamentenübergebrauch. 
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4. Falls ein Patient mehr als eine Diagnose erhält, sollten diese in der 

Reihenfolge ihrer Bedeutung für den Patienten aufgelistet werden. 

5. Falls der Kopfschmerz eines Patienten die diagnostischen Kriterien für 
zwei verschiedene Kopfschmerzentitäten erfüllt, sollten alle 

verfügbaren Informationen hinzugezogen werden, um zu 
entscheiden, welche der beiden Diagnosen die tatsächliche oder 

zumindest wahrscheinlichere ist. Von Interesse kann der Verlauf der 
Kopfschmerzerkrankung sein: Wie begannen die Kopfschmerzen? 

Aber auch die Familienanamnese, die Wirksamkeit von 
Medikamenten, die Beziehung zur Menstruation, das Alter, 

Geschlecht und eine Reihe andere Merkmale sollten berücksichtigt 
werden. Sind die Kriterien einer 1. Migräne, eines 2. Kopfschmerzes 

vom Spannungstyp, einer 3. trigemino-autonomen 
Kopfschmerzerkrankung oder einer ihrer Subtypen vollständig erfüllt, 

stechen diese Diagnosen immer die am Ende der betreffenden Kapitel 

angeführten wahrscheinlichen diagnostischen Kategorien. Falls ein 
Patient z.B. einen Kopfschmerz aufweist, der sowohl die Kriterien für 

eine 1.5 wahrscheinliche Migräne als auch für einen 2.1 selten 
auftretenden episodischen Kopfschmerz vom Spannungstyp erfüllt, 

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 
erfüllen können. In diesem Fall sollten zwei Diagnosen vergeben 

werden. 

6. Um eine Kopfschmerzdiagnose zu erhalten, muss der Patient in 

vielen Fällen bereits eine bestimmte Anzahl an Attacken (oder Tagen) 
mit diesem Kopfschmerz gehabt haben. Die genaue Anzahl ist für 

jeden Kopfschmerztyp bzw. -subtyp in den diagnostischen Kriterien 
definiert. Die Kopfschmerzen müssen weiter eine Reihe von 

Bedingungen erfüllen, die unter alphabetischen Gliederungspunkten 

beschrieben sind: A, B, C, etc. Hinter einigen dieser 
Gliederungspunkte verbirgt sich eine einzelne Bedingung, die 

zutreffen muss, hinter anderen findet sich eine Auflistung von 
Punkten, von denen eine bestimmte Anzahl erfüllt sein muss, z.B. 

zwei von vier Charakteristika. 

7. Ein vollständiger Kriterienkatalog findet sich bei einigen 

Kopfschmerzformen nur bis zur Ebene der ersten oder zweiten Stelle. 
Die diagnostischen Kriterien der dritten, vierten und gelegentlich 

fünften Stelle fordern dann als Kriterium A, dass die Kriterien der 
Ebenen 1 und/oder 2 erfüllt sind, um ab Kriterium B die weiteren 

Kriterien zu spezifizieren, die erfüllt sein müssen. 

8. Die Frequenz primärer Kopfschmerzen kann von einer Attacke in 

einem oder zwei Jahren bis zum täglichen Auftreten variieren. Auch 
die Intensität der Kopfschmerzen kann sehr unterschiedlich sein. Die 
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Internationale Klassifikation von Kopfschmerzerkrankungen, 3. 
Auflage bietet keine grundsätzliche Möglichkeit, die Frequenz oder 

Intensität der Kopfschmerzen zu kodieren, empfiehlt aber, dass 

Frequenz und Intensität im freien Text spezifiziert werden. 

9. Primärer und/oder sekundärer Kopfschmerz: Tritt ein neuer 

Kopfschmerz erstmals in engem zeitlichen Zusammenhang zu einer 

bekannten Kopfschmerzursache auf, sollte dieser Kopfschmerz der 
ursächlichen Erkrankung entsprechend als sekundärer Kopfschmerz 

kodiert werden. Dies ist auch der Fall, wenn der Kopfschmerz das 
klinische Bild eines primären Kopfschmerzes (einer Migräne, eines 

Kopfschmerzes vom Spannungstyp oder eines Clusterkopfschmerzes 
bzw. einer anderen trigemino-autonomen Kopfschmerzerkrankung) 

aufweist. Wenn ein vorbestehender primärer Kopfschmerz in engem 

zeitlichen Zusammenhang zu einer bekannten Kopfschmerzursache 
chronisch wird, sollte der Patient die Diagnose des vorbestehenden 

primären Kopfschmerzes wie auch die des sekundären 
Kopfschmerzes erhalten. Wenn sich ein vorbestehender primärer 

Kopfschmerz in engem zeitlichem Zusammenhang zu einer 
bekannten Kopfschmerzursache deutlich verschlechtert 

(üblicherweise definiert als eine mindestens zweifache Steigerung der 
Häufigkeit und/oder Intensität), sollte sowohl die Diagnose des 

vorbestehenden primären Kopfschmerzes als auch die des 
sekundären Kopfschmerzes vergeben werden, sofern gute Hinweise 

darauf bestehen, dass die verdächtigte Störung Kopfschmerzen 

hervorrufen kann. 

10. Das letzte Kriterium für fast alle Kopfschmerzerkrankungen lautet: 
"Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose”. Die 

Berücksichtigung anderer möglicher Diagnosen (die 

Differenzialdiagnose) ist routinemäßig Bestandteil der klinischen 
Diagnostik. Wenn ein Kopfschmerz die Kriterien für eine bestimmte 

Kopfschmerzerkrankung zu erfüllen scheint, erinnert dieses letzte 
Kriterium daran, immer andere Diagnosen in Betracht zu ziehen, die 

den Kopfschmerz besser erklären könnten. 

Dies gilt vor allem für die Beurteilung, ob ein sekundärer oder ein 

primärer Kopfschmerz vorliegt. Es kann auch für alternative 
ursächliche Störungen gelten: zum Beispiel kann ein Kopfschmerz, 

der in engem zeitlichen Zusammenhang mit einem akuten 
ischämischen Infarkt auftritt, nicht Folge des Hirninfarkts sein, 

sondern seiner Ursache (z. B. Dissektion). 

11. Viele Patienten, die die diagnostischen Kriterien einer 

Kopfschmerzerkrankung erfüllen, kennen in der Regel auch ähnliche 
Kopfschmerzen, die die Kriterien nicht ganz erfüllen. Dies kann u.a. 

auf eine Behandlung zurückzuführen sein, aber auch auf die 

Unfähigkeit, Symptome genau zu erinnern oder andere Faktoren. 
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Man sollte den Patienten bitten, eine typische unbehandelte oder 
unzureichend behandelte Attacke zu beschreiben und man sollte 

sicherstellen, dass eine ausreichende Anzahl davon abgelaufen ist, 
um eine Diagnose stellen zu können. Die weniger typischen Attacken 

können dann bei der Beschreibung der Attackenhäufigkeit mitgezählt 

werden. 

12. Falls der Verdacht besteht, dass ein Patient mehr als nur einen 
Kopfschmerz oder eine Kopfschmerzform aufweist, ist das Führen 

eines diagnostischen Kopfschmerzkalenders unbedingt 
empfehlenswert, in dem für jede Kopfschmerzepisode die wichtigsten 

Merkmale vermerkt werden. Es konnte gezeigt werden, dass 
Kopfschmerzkalender die diagnostische Genauigkeit erhöhen und 

auch eine genauere Beurteilung des Medikamentenkonsums 
erlauben. Schließlich hilft dieses Tagebuch, die genaue Häufigkeit von 

zwei oder mehr verschiedenen Kopfschmerzformen oder -subtypen 

zu beurteilen, und es erleichtert dem Patienten, zwischen den 
verschiedenen Kopfschmerzformen, z.B. einer Migräne ohne Aura 

und einem episodischen Kopfschmerz vom Spannungstyp, zu 

unterscheiden. 

13. In jedem Kapitel zu sekundären Kopfschmerzen werden die am 
besten bekannten und anerkannten Ursachen erwähnt und 

entsprechende Kriterien aufgeführt. In vielen Kapiteln gibt es jedoch 
eine schier unendliche Zahl an möglichen Ursachen, so z.B. bei 9. 

Kopfschmerzen zurückzuführen auf eine Infektion. Um hier sehr 
lange Ursachenlisten zu vermeiden, sind nur die wichtigsten erwähnt. 

Bei diesem Beispiel werden seltenere ursächliche Infektionen der 
Diagnose 9.2.3 Kopfschmerzen zurückzuführen auf eine andere 

systemische Infektion zugeordnet. Dasselbe System wird auch in 

anderen Kapiteln mit sekundären Kopfschmerzen angewandt 

14. Die diagnostischen Kriterien für sekundäre 

Kopfschmerzerkrankungen fordern nicht mehr die Remission oder 
deutliche Besserung der ursächlichen Grunderkrankung, bevor die 

Kopfschmerzdiagnose gestellt werden kann. Die diagnostischen 
Kriterien der ICHD-3 können bereits bei Auftreten des Kopfschmerzes 

oder unmittelbar nach Bestätigung der Grunderkrankung angewandt 
werden. Kriterium A ist das Vorliegen des Kopfschmerzes; Kriterium 

B ist das Vorliegen der ursächlichen Störung; Kriterium C ist der 
Nachweis des ursächlichen Zusammenhangs. Im Akutfall reicht oft 

ein enger zeitlicher Zusammenhang zwischen dem Beginn des 
Kopfschmerzes und dem Beginn der verdächtigten ursächlichen 

Störung, während in weniger akuten Fällen üblicherweise weitere 
ursächliche Nachweise erforderlich sind. In allen Fällen muss das 

letzte Kriterium geprüft werden: „Nicht besser erklärt durch eine 

andere ICHD-3-Diagnose“. 
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15. In einigen Fällen von sekundären Kopfschmerzen, der 5.2 
anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf eine traumatische 

Verletzung des Kopfes ist hier ein gutes Beispiel, wird das Auftreten 
von anhaltenden Kopfschmerztypen oder -subtypen anerkannt; das 

heißt, ein Kopfschmerz, für den zunächst eine andere Störung 
ursächlich war, verschwindet nicht, nachdem diese Erkrankung nicht 

mehr vorliegt. In solchen Fällen verändert sich die Diagnose nach 
einem spezifizierten Zeitraum (bei diesem Beispiel 3 Monate) vom 

akuten Typ (d.h. 5.1 akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
traumatische Verletzung des Kopfes) zum anhaltenden Typ (5.2 

anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf eine traumatische 
Verletzung des Kopfes). Der Nachweis eines ursächlichen 

Zusammenhangs hängt von der ehemaligen Erfüllung der Kriterien 
für 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 häufig 

gebraucht, sollen aber zur wissenschaftlichen Erforschung 
ursächlicher Zusammenhänge und Ermittlung besserer diagnostischer 

Kriterien anregen. 

16. Der Anhang ist zu Forschungszwecken beigefügt. Er hilft klinischen 

Wissenschaftlern, seltene Krankheitsentitäten für eine spätere 
Einbeziehung in (oder in einigen Fällen einen Ausschluss aus) dem 

Hauptteil der Klassifikation zu untersuchen. Die meisten Diagnosen 
und diagnostischen Kriterien im Anhang sind entweder neu oder 

Alternativen zu Kriterien im Hauptteil. Einige sind alte Entitäten, die 
noch nicht ausreichend validiert sind; diese werden aller Voraussicht 

nach in der nächsten Überarbeitung der ICHD gelöscht werden, 

sofern kein diesbezüglicher Nachweis erbracht wird. 
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Klassifikation 

ICHD-3 

Code 

Diagnose 

1. Migräne 

1.1 Migräne ohne Aura 

1.2 Migräne mit Aura 

1.2.1 Migräne mit typischer Aura 

1.2.1.1 Typische Aura mit Kopfschmerz 
1.2.1.2 Typische Aura ohne Kopfschmerz 

1.2.2 Migräne mit Hirnstammaura 
1.2.3 Hemiplegische Migräne 

1.2.3.1 Familiäre hemiplegische Migräne (FHM) 
1.2.3.1.1 Familiäre hemiplegische Migräne Typ 1 (FHM1) 

1.2.3.1.2 Familiäre hemiplegische Migräne Typ 2 (FHM2) 

1.2.3.1.3 Familiäre hemiplegische Migräne Typ 3 (FHM3) 
1.2.3.1.4 Familiäre hemiplegische Migräne, andere Genloci 

1.2.3.2 Sporadische hemiplegische Migräne (SHM) 
1.2.4 Retinale Migräne 

1.3 Chronische Migräne 

1.4 Migränekomplikationen 

1.4.1 Status migränosus 
1.4.2 Anhaltende Aura ohne Hirninfarkt 

1.4.3 Migränöser Infarkt 
1.4.4 Epileptischer Anfall, durch Migräneaura getriggert 

1.5 Wahrscheinliche Migräne 

1.5.1 Wahrscheinliche Migräne ohne Aura 

1.5.2 Wahrscheinliche Migräne mit Aura 

1.6 Episodische Syndrome, die mit einer Migräne 

einhergehen können 

1.6.1 Rezidivierende gastrointestinale Störungen 
1.6.1.1 Zyklisches Erbrechen 

1.6.1.2 Abdominelle Migräne 
1.6.2 Gutartiger paroxysmaler Schwindel 

1.6.3 Gutartiger paroxysmaler Tortikollis 

2. Kopfschmerz vom Spannungstyp 

2.1 Selten auftretender episodischer Kopfschmerz vom 

Spannungstyp 

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

Spannungstyp ohne perikranielle 
Schmerzempfindlichkeit 

2.2 Häufig auftretender episodischer Kopfschmerz vom 

Spannungstyp 

2.2.1 Häufig auftretender episodischer Kopfschmerz vom 
Spannungstyp mit perikranieller 

Schmerzempfindlichkeit 
2.2.2 Häufig auftretender episodischer Kopfschmerz vom 

Spannungstyp ohne perikranielle 
Schmerzempfindlichkeit 

2.3 Chronischer Kopfschmerz vom Spannungstyp 

2.3.1 Chronischer Kopfschmerz vom Spannungstyp mit 

perikranieller Schmerzempfindlichkeit 

2.3.2 Chronischer Kopfschmerz vom Spannungstyp ohne 
perikranielle Schmerzempfindlichkeit 

2.4 Wahrscheinlicher Kopfschmerz vom Spannungstyp 

2.4.1 Wahrscheinlicher selten auftretender, episodischer 

Kopfschmerz vom Spannungstyp 
2.4.2 Wahrscheinlicher häufig auftretender episodischer 

Kopfschmerz vom Spannungstyp 
2.4.3 Wahrscheinlicher chronischer Kopfschmerz vom 

Spannungstyp 

3. Trigemino-autonome 

Kopfschmerzerkrankungen(TAK) 

3.1 Clusterkopfschmerz 

3.1.1 Episodischer Clusterkopfschmerz 
3.1.2 Chronischer Clusterkopfschmerz 

3.2 Paroxysmale Hemikranie 

3.2.1 Episodische paroxysmale Hemikranie 
3.2.2 Chronische paroxysmale Hemikranie 

3.3 Short-lasting unilateral neuralgiform headache attacks  

3.3.1 Short-lasting unilateral neuralgiform headache 

attacks with conjunctival injection and tearing 
(SUNCT-Syndrom) 

3.3.1.1 Episodisches SUNCT-Syndrom 
3.3.1.2 Chronisches SUNCT-Syndrom 

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

Syndrom) 
3.3.2.1 Episodisches SUNA-Syndrom 

3.3.2.2 Chronisches SUNA-Syndrom 
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3.4 Hemicrania continua 

3.5 Wahrscheinliche trigemino-autonome 

Kopfschmerzerkrankung 

3.5.1 Wahrscheinlicher Clusterkopfschmerz 

3.5.2 Wahrscheinliche paroxysmale Hemikranie 
3.5.3 Wahrscheinliche Short-lasting unilateral neuralgiform 

headache attacks 
3.5.4 Wahrscheinliche Hemicrania continua 

4. Andere primäre Kopfschmerzen 

4.1 Primärer Hustenkopfschmerz 

4.1.1 Wahrscheinlicher primärer Hustenkopfschmerz 

4.2 Primärer Anstrengungskopfschmerz 

4.2.1 Wahrscheinlicher primärer 
Anstrengungskopfschmerz  

4.3 Primärer Sexualkopfschmerz  

4.3.1 Wahrscheinlicher primärer Sexualkopfschmerz  

4.4 Primärer Donnerschlagkopfschmerz 

4.5 Kältebedingter Kopfschmerz 

4.5.1 Kopfschmerzen zurückzuführen auf einen äußeren 

Kältereiz 
4.5.2 Kopfschmerzen zurückzuführen auf Einnahme oder 

Inhalation eines Kältereizes 
4.5.3 Wahrscheinlicher kältebedingter Kopfschmerz 

4.5.3.1 Kopfschmerzen wahrscheinlich zurückzuführen auf 
einen äußeren Kältereiz 

4.5.3.2 Kopfschmerzen wahrscheinlich zurückzuführen auf 
Einnahme oder Inhalation eines Kältereizes 

4.6 Kopfschmerz durch Einwirkung von Druck oder Zug auf 

den Kopf 

4.6.1 Kopfschmerz durch äußeren Druck 

4.6.2 Kopfschmerz durch äußeren Zug 
4.6.3 Wahrscheinlicher Kopfschmerz durch Einwirkung von 

Druck oder Zug auf den Kopf  
4.6.3.1 Wahrscheinlicher Kopfschmerz durch äußeren 

Druck 
4.6.3.2 Wahrscheinlicher Kopfschmerz durch äußeren Zug 

4.7 Primärer stechender Kopfschmerz 

4.7.1 Wahrscheinlicher primärer stechender Kopfschmerz 

4.8 Münzkopfschmerz (engl. Nummular headache) 

4.8.1 Wahrscheinlicher Münzkopfschmerz 

4.9 Schlafgebundener Kopfschmerz (engl. Hypnic 
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headache) 

4.9.1 Wahrscheinlicher schlafgebundener Kopfschmerz 

4.10 Neu aufgetretener täglicher anhaltender Kopfschmerz 

(engl. New daily persistent headache) 

4.10.1 Wahrscheinlicher neu aufgetretener täglicher 

anhaltender Kopfschmerz 

5. Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Verletzung 

oder ein Trauma des Kopfes und/oder der HWS 

5.1 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

traumatische Verletzung des Kopfes 

5.1.1 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
mittlere oder schwere traumatische Verletzung des 

Kopfes 
5.1.2 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf eine leichte 

traumatische Verletzung des Kopfes 

5.2 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

traumatische Verletzung des Kopfes 

5.2.1 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf eine  

mittlere oder schwere traumatische Verletzung des 
Kopfes 

5.2.2 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
leichte traumatische Verletzung des Kopfes 

5.3 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf ein HWS-

Beschleunigungstrauma 

5.4 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf ein 

HWS-Beschleunigungstrauma 

5.5 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

Kraniotomie 

5.6 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

Kraniotomie 

6. Kopfschmerz zurückzuführen auf Gefäßstörungen 

im Bereich des Kopfes und/oder des Halses 

6.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein zerebrales 

ischämisches Ereignis 

6.1.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen ischämischen 

Infarkt (zerebraler Infarkt) 
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6.1.1.1 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 
ischämischen Infarkt (zerebraler Infarkt) 

6.1.1.2 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf 
einen früheren ischämischen Infarkt (zerebraler 

Infarkt) 
6.1.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine transitorische 

ischämische Attacke (TIA) 

6.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine nicht-

traumatische intrakranielle Blutung 

6.2.1 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf eine nicht-

traumatische intrazerebrale Blutung  
6.2.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine nicht-

traumatische Subarachnoidalblutung (SAB) 
6.2.3 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf ein nicht-

traumatisches akutes Subduralhämatom (aSDH) 

6.2.4 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
frühere nicht-traumatische intrakranielle Blutung 

6.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine nicht-rupturierte 

Gefäßfehlbildung 

6.3.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein nicht-
rupturiertes sackförmiges Aneurysma 

6.3.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine arterio-venöse 
Malformation (AVM) 

6.3.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine durale arterio-
venöse Fistel (dAVF) 

6.3.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein kavernöses 
Angiom 

6.3.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine enzephalo-
trigeminale oder leptomeningeale Angiomatose 

(Sturge-Weber-Syndrom) 

6.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Arteriitis 

6.4.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

Riesenzellarteriitis (RZA) 
6.4.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine primäre 

Vaskulitis des ZNS 
6.4.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine sekundäre 

Vaskulitis des ZNS 

6.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Störung der A. 

carotis oder A. vertebralis 

6.5.1 Kopf-, Gesichts- oder Halsschmerz zurückzuführen 

auf eine Dissektion der A. carotis oder vertebralis 
6.5.1.1 Akuter Kopf-, Gesichts- oder Halsschmerz 

zurückzuführen auf eine arterielle Dissektion 
6.5.1.2 Anhaltender Kopf-, Gesichts- oder Halsschmerz 

zurückzuführen auf eine frühere arterielle 
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Dissektion 
6.5.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

Endarteriektomie  
6.5.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Carotis- oder 

Vertebralis-Angioplastie oder Stentimplantation 

6.6 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

Hirnvenenerkrankung 

6.6.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

Hirnvenenthrombose 
6.6.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf Stentimplantation 

eines venösen Hirnsinus 

6.7 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine sonstige akute 

intrakranielle Störung 

6.7.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 

intrakraniellen endarteriellen Eingriff 

6.7.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf Angiographie 
6.7.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein reversibles 

zerebrales Vasokonstriktionsyndrom (engl. 
Reversible cerebral vasoconstriction syndrome - 

RCVS) 
6.7.3.1 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf ein 

reversibles zerebrales Vasokonstriktionsyndrom 
(RCVS) 

6.7.3.2 Akuter Kopfschmerz wahrscheinlich 
zurückzuführen auf ein reversibles zerebrales 

Vasokonstriktionsyndrom (RCVS) 
6.7.3.3 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf ein 

früheres reversibles zerebrales 
Vasokonstriktionsyndrom (RCVS) 

6.7.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine arterielle 

Dissektion 

6.8 Kopfschmerz und/oder migräneartige Aura 

zurückzuführen auf eine chronische intrakranielle 

Vaskulopathie 

6.8.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine zerebrale 
autosomal dominante Arteriopathie mit 

subkortikalen Infarkten und Leukenzephalopathie 
(engl. Cerebral autosomal dominant arteriopathy 

with subcortical infarcts and leukoencephalopathy - 
CADASIL) 

6.8.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine mitochondriale 
Enzephalopathie, Laktatazidose und Schlaganfall-

ähnlichen Episoden (engl. mitochondrial 
encephalopathy, lactic acidosis and stroke-like 

episodes - MELAS) 

6.8.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Moyamoya-
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Angiopathie  
6.8.4 Migräneartige Aura zurückzuführen auf eine 

zerebrale Amyloidangiopathie  
6.8.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein retinales    

 Vaskulopathie-Syndrom mit zerebraler 
Leukenzephalopathie und systemischen 

Manifestationen (engl. Retinal vasculopathy with 
cerebral leukoencephalopathy and systemic 

manifestations) 
6.8.6 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine sonstige 

genetisch bedingte Vaskulopathie 

6.9 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 

Hypophyseninfarkt 

7. Kopfschmerz zurückzuführen auf nichtvaskuläre 

intrakranielle Störungen 

7.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

Liquordrucksteigerung 

7.1.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine idiopathische 
intrakranielle Hypertension (IIH) 

7.1.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine sekundäre 
Liquordrucksteigerung metabolischer, toxischer 

oder hormoneller Genese 
7.1.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine sekundäre 

Liquordrucksteigerung infolge einer 
Chromosomenstörung 

7.1.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine sekundäre 
Liquordrucksteigerung bei Hydrozephalus 

7.2  Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 

Liquorunterdruck 

7.2.1 Postpunktioneller Kopfschmerz 

7.2.2 Kopfschmerz bei Liquorfistel 
7.2.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein spontanes 

Liquorunterdrucksyndrom  

7.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf nichtinfektiöse 

entzündliche Erkrankungen 

7.3.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

Neurosarkoidose 
7.3.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine aseptische 

(nichtinfektiöse) Meningitis 
7.3.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine andere nicht-

infektiöse entzündliche Erkrankung 
7.3.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine lymphozytäre 

Hypophysitis 
7.3.5 Syndrom der vorübergehenden Kopfschmerzen mit 
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neurologischen Defiziten und Liquorlymphozytose 
(engl. Headache and neurological deficits with 

cerebrospinal fluid lymphocytosis - HaNDL)  

7.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein intrakranielles 

Neoplasma 

7.4.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein intrakranielles 

Neoplasma 
7.4.1.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Kolloidzyste 

des dritten Hirnventrikels 
7.4.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Meningeosis 

carcinomatosa 
7.4.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

hypothalamische oder hypophysäre Über- oder 
Unterfunktion 

7.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine intrathekale 

Injektion 

7.6 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen epileptischen 

Anfall 

7.6.1 Iktaler Kopfschmerz bei Epilepsie 

7.6.2 Postiktaler Kopfschmerz 

7.7 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Chiari-

Malformation Typ I (CM1) 

7.8 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine andere 

nichtvaskuläre intrakranielle Störung 

8. Kopfschmerz zurückzuführen auf 

eine Substanz oder deren Entzug 

8.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf Substanzgebrauch oder 

Substanzexposition 

8.1.1 Kopfschmerz induziert durch Stickoxid (NO)-Donatoren 

8.1.1.1 Sofortiger Kopfschmerz induziert durch Stickoxid 

(NO)-Donatoren 
8.1.1.2 Verzögerter Kopfschmerz induziert durch Stickoxid 

(NO)-Donatoren 
8.1.2 Kopfschmerz induziert durch Phosphodiesterase (PDE)-

Hemmer 
8.1.3 Kopfschmerz induziert durch Kohlenmonoxid (CO) 

8.1.4 Kopfschmerz induziert durch Alkohol 
8.1.4.1 Sofortiger Kopfschmerz induziert durch Alkohol 

8.1.4.2 Verzögerter Kopfschmerz induziert durch Alkohol 
8.1.5 Kopfschmerz induziert durch Kokain 

8.1.6 Kopfschmerz induziert durch Histamin 



39 

 

8.1.6.1 Sofortiger Kopfschmerz induziert durch Histamin 
8.1.6.2 Verzögerter Kopfschmerz induziert durch Histamin 

8.1.7 Kopfschmerz induziert durch Calcitonin-Gene-Related 
Peptide (CGRP) 

8.1.7.1 Sofortiger Kopfschmerz induziert durch CGRP 
8.1.7.2 Verzögerter Kopfschmerz induziert durch CGRP 

8.1.8 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen akuten 
Blutdruckanstieg durch eine exogene Substanz 

8.1.9 Kopfschmerz zurückzuführen auf den gelegentlichen 
Gebrauch einer nicht gegen Kopfschmerz eingesetzten 

Medikation 
8.1.10 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine nicht gegen 

Kopfschmerz eingesetzte Dauermedikation 
8.1.11 Kopfschmerz zurückzuführen auf den Gebrauch oder 

Exposition einer anderen Substanz 

8.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 

Medikamentenübergebrauch 

8.2.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 
Ergotaminübergebrauch 

8.2.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 
Triptanübergebrauch 

8.2.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Übergebrauch 
von Nicht-Opioid-Analgetika 

8.2.3.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Übergebrauch 
von Paracetamol 

8.2.3.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Übergebrauch 
von nicht-steroidalen Antirheumatika (NSAR) 

8.2.3.2.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 
Übergebrauch von Acetylsalicylsäure 

8.2.3.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Übergebrauch 

von anderen Nicht-Opioid-Analgetika 
8.2.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 

Opioidübergebrauch 
8.2.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Übergebrauch 

von Schmerzmittelmischpräparaten 
8.2.6 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Übergebrauch 

von Medikamenten aus mehreren Klassen, ohne 
Übergebrauch der Einzelsubstanzen 

8.2.7 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen unspezifizierten 
oder unbestätigten Übergebrauch von Medikamenten 

aus mehreren Klassen 
8.2.8 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Übergebrauch 

einer anderen Medikation 

8.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf den Entzug einer 

Substanz 

8.3.1 Koffeinentzugskopfschmerz 
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8.3.2 Opioidentzugskopfschmerz 
8.3.3 Östrogenentzugskopfschmerz 

8.3.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf den Entzug anderer 

dauerhaft eingenommener Substanzen 

9. Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Infektion 

9.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine intrakranielle 

Infektion 

9.1.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine bakterielle 

Meningitis oder Meningoenzephalitis 
9.1.1.1 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

bakterielle Meningitis oder Meningoenzephalitis 
9.1.1.2 Chronischer Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

bakterielle Meningitis oder Meningoenzephalitis 
9.1.1.3 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

frühere bakterielle Meningitis oder 

Meningoenzephalitis 
9.1.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine virale 

Meningitis oder Enzephalitis 
9.1.2.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine virale 

Meningitis 
9.1.2.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine virale 

Enzephalitis 
9.1.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine intrakranielle 

Pilz- oder andere parasitäre Infektion 
9.1.3.1 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

intrakranielle Pilz- oder andere parasitäre 
Infektion 

9.1.3.2 Chronischer Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
intrakranielle Pilz- oder andere parasitäre 

Infektion 

9.1.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine lokalisierte 
Hirninfektion 

9.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine systemische 

Infektion 

9.2.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine systemische 
bakterielle Infektion 

9.2.1.1 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
systemische bakterielle Infektion 

9.2.1.2 Chronischer Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
systemische bakterielle Infektion 

9.2.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine systemische 
virale Infektion 

9.2.2.1 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
systemische virale Infektion 
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9.2.2.2 Chronischer Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
systemische virale Infektion 

9.2.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine andere 
systemische Infektion 

9.2.3.1 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
andere systemische Infektion 

9.2.3.2 Chronischer Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

andere systemische Infektion 

10. Kopfschmerz zurückzuführen eine Störung der 

Homöostase 

10.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Hypoxie 

und/oder Hyperkapnie 

10.1.1 Höhenkopfschmerz 
10.1.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Flugreise 

10.1.3 Taucherkopfschmerz 

10.1.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein Schlafapnoe-
Syndrom 

10.2 Dialysekopfschmerz 

10.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine arterielle 

Hypertonie 

10.3.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein 

Phäochromozytom 
10.3.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine hypertensive 

Krise ohne hypertensive Enzephalopathie 
10.3.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine hypertensive 

Enzephalopathie 
10.3.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Präeklampsie 

oder Eklampsie 
10.3.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine autonome 

Dysreflexie 

10.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Hypothyreose 

10.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf Fasten 

10.6 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine kardiale 

Erkrankung 

10.7 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine andere Störung 

der Homöostase 
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11. Kopf- oder Gesichtsschmerzen zurückzuführen 
auf Erkrankungen des Schädels sowie von Hals, 

Augen, Ohren, Nase, Nebenhöhlen, Zähnen, 
Mund und anderen Gesichts- oder 

Schädelstrukturen 

11.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf Erkrankungen der 

Schädelknochen 

11.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf Erkrankungen des 

Halses 

11.2.1 Zervikogener Kopfschmerz 

11.2.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
retropharyngeale Tendinitis 

11.2.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
kraniozervikale Dystonie 

11.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf Erkrankungen der 

Augen 

11.3.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein akutes 

Engwinkelglaukom 
11.3.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 

Brechungsfehler 
11.3.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine entzündliche 

Erkrankung des Auges 
11.3.4 Trochlearis-Kopfschmerz 

11.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf Erkrankungen der 

Ohren 

11.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf Erkrankungen der 

Nase oder der Nasennebenhöhlen 

11.5.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine akute 
Rhinosinusitis 

11.5.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine chronische 

oder rezidivierende Rhinosinusitis 

11.6 Kopfschmerz zurückzuführen auf Erkrankungen der 

Zähne 

11.7 Kopfschmerz zurückzuführen auf Erkrankungen des 

Kiefergelenkes 

11.8 Kopf- oder Gesichtsschmerz zurückzuführen auf 

Entzündungen des Ligamentum stylohyoideum 

11.9 Kopf- oder Gesichtsschmerz zurückzuführen auf andere 

Erkrankungen des Schädels sowie von Hals, Augen, 
Ohren, Nase, Nebenhöhlen, Zähnen, Mund oder 

anderen Gesichts- oder Schädelstrukturen 
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12. Kopfschmerz zurückzuführen auf psychiatrische 

Störungen 

12.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

Somatisierungsstörung 

12.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine psychotische 

Störung 

13. Schmerzhafte Läsionen der Hirnnerven und 

andere Gesichtsschmerzen  

13.1 Schmerzen zurückzuführen auf eine Läsion oder 

Erkrankung des N. trigeminus 

13.1.1 Trigeminusneuralgie 
13.1.1.1 Klassische Trigeminusneuralgie 

13.1.1.1.1 Klassische Trigeminusneuralgie, rein 
paroxysmal 

13.1.1.1.2 Klassische Trigeminusneuralgie mit 

Dauerschmerz 
13.1.1.2 Sekundäre Trigeminusneuralgie 

13.1.1.2.1 Trigeminusneuralgie zurückzuführen auf 
Multiple Sklerose 

13.1.1.2.2 Trigeminusneuralgie zurückzuführen auf eine 
raumfordernde Läsion 

13.1.1.2.3 Trigeminusneuralgie zurückzuführen auf eine 
andere Ursache 

13.1.1.3 Idiopathische Trigeminusneuralgie 
13.1.1.3.1 Idiopathische Trigeminusneuralgie, rein 

paroxysmal 
13.1.1.3.2 Idiopathische Trigeminusneuralgie mit 

Dauerschmerz 
13.1.2 Schmerzhafte Trigeminusneuropathie 

13.1.2.1 Schmerzhafte Trigeminusneuropathie 

zurückzuführen auf Herpes zoster 
13.1.2.2 Postherpetische Trigeminusneuralgie 

13.1.2.3 Schmerzhafte posttraumatische 
Trigeminusneuropathie 

13.1.2.4 Schmerzhafte Trigeminusneuropathie 
zurückzuführen auf eine andere Erkrankung 

13.1.2.5 Idiopathische schmerzhafte 
Trigeminusneuropathie 

13.2 Schmerz zurückführen auf eine Läsion oder Erkrankung 

des N. glossopharyngeus 

13.2.1 Glossopharyngeusneuralgie 
13.2.1.1 Klassische Glossopharyngeusneuralgie 

13.2.1.2 Sekundäre Glossopharyngeusneuralgie 
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13.2.1.3 Idiopathische Glossopharyngeusneuralgie 
13.2.2 Schmerzhafte Glossopharyngeusneuropathie 

13.2.2.1 Schmerzhafte Glossopharyngeusneuropathie 
zurückzuführen auf eine bekannte Ursache 

13.2.2.2 Idiopathische schmerzhafte 
Glossopharyngeusneuropathie 

13.3 Schmerz zurückzuführen auf eine Läsion oder 

Erkrankung des N. intermedius 

13.3.1 Intermediusneuralgie 
13.3.1.1 Klassische Intermediusneuralgie 

13.3.1.2 Sekundäre Intermediusneuralgie 
13.3.1.3 Idiopathische Intermediusneuralgie 

13.3.2 Schmerzhafte Intermediusneuropathie 
13.3.2.1 Schmerzhafte Intermediusneuropathie 

zurückzuführen auf einen Herpes zoster 

13.3.2.2 Postherpetische Intermediusneuralgie 
13.3.2.3 Schmerzhafte Intermediusneuropathie 

zurückzuführen auf eine andere Erkrankung  
13.3.2.4 Idiopathische schmerzhafte 

Intermediusneuropathie 

13.4 Okzipitalisneuralgie 

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

syndrome) 

13.6 Schmerzhafte Optikusneuritis 

13.7 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine ischämische 

Lähmung des N. oculomotorius 

13.8 Tolosa-Hunt-Syndrom 

13.9 Paratrigeminales okulosympathisches (Raeder-) 

Syndrom 

13.10 Rezidivierende schmerzhafte ophthalmoplegische 

Neuropathie 

13.11 Syndrom des brennenden Mundes (engl. Burning 

mouth syndrome - BMS) 

13.12 Anhaltender idiopathischer Gesichtsschmerz (engl. 

Persistent idiopathic facial pain - PIFP) 

13.13 Zentraler neuropathischer Schmerz 

13.13.1 Zentraler neuropathischer Schmerz zurückzuführen 
auf Multiple Sklerose (MS) 

13.13.2 Zentraler neuropathischer Schmerz nach Hirninfarkt 

(engl. Central post stroke pain - CPSP) 
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14. Andere Kopfschmerzerkrankungen 

14.1 Kopfschmerz nicht anderweitig klassifiziert 

14.2 Kopfschmerz nicht spezifiziert 

A. Anhang 

A1. Migräne 

A1.1 Migräne ohne Aura 

A1.1.1 Rein menstruelle Migräne ohne Aura 

A1.1.2 Menstruationsassoziierte Migräne ohne Aura 
A1.1.3 Nicht-menstruationsassoziierte Migräne ohne Aura 

A1.2 Migräne mit Aura 

A1.2.0.1 Rein menstruelle Migräne mit Aura 

A1.2.0.2 Menstruationsassoziierte Migräne mit Aura 
A1.2.0.3 Nicht menstruationsassoziierte Migräne mit Aura 

A1.3 Chronische Migräne (alternative Kriterien) 

A1.3.1 Chronische Migräne mit schmerzfreien Perioden 

A1.3.2 Chronische Migräne mit Dauerschmerz 

A1.4 Migränekomplikationen 

A1.4.5 Migräneaurastatus 
A1.4.6 Visual Snow 

A1.6 Episodische Syndrome, die potenziell mit Migräne 

einhergehen 

A1.6.4 Infantile Koliken 

A1.6.5 Alternierende Hemiplegie des Kindesalters 
A1.6.6 Vestibuläre Migräne 

A2. Kopfschmerz vom Spannungstyp (alternative 

Kriterien) 

A3. Trigemino-autonome Kopfschmerzerkrankungen 

(TAK) 

A3.1 Clusterkopfschmerz (alternative Kriterien) 

A3.2 Paroxysmale Hemikranie (alternative Kriterien) 

A3.3 SUNA-Syndrom (alternative Kriterien) 

A3.4 Hemicrania continua (alternative Kriterien) 

A3.6 Undifferenzierte trigemino-autonome 

Kopfschmerzerkrankung 



46 

 

A4. Andere primäre Kopfschmerzen 

A4.11 Epicrania fugax 

A5. Kopfschmerz zurückzuführen auf ein Trauma 
oder eine Verletzung des Kopfes und/oder der 

HWS 

A5.1 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

traumatische Verletzung des Kopfes 

A5.1.1.1 Verzögert auftretender akuter Kopfschmerz 

zurückzuführen auf eine mittelschwere oder 
schwere traumatische Verletzung des Kopfes 

A5.1.2.1 Verzögert auftretender akuter Kopfschmerz 
zurückzuführen auf eine leichte traumatische 

Verletzung des Kopfes 

A5.2 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

traumatische Verletzung des Kopfes 

A5.2.1.1 Verzögert auftretender anhaltender Kopfschmerz 
zurückzuführen auf eine mittelschwere oder 

schwere traumatische Verletzung des Kopfes 
A5.2.2.1 Verzögert auftretender anhaltender Kopfschmerz 

zurückzuführen auf eine leichte traumatische 
Verletzung des Kopfes 

A5.7 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 

radiochirurgischen Eingriff am Gehirn 

A5.8 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf ein anderes 
Kopf- und/oder HWS-Trauma oder eine andere Kopf- 

und/oder HWS-Verletzung 

A5.9 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf ein 

anderes Kopf- und/oder HWS-Trauma oder eine 

andere Kopf- und/oder HWS-Verletzung 

A6. Kopfschmerz zurückzuführen auf Gefäßstörungen 

im Bereich des Kopfes und/oder des Halses 

A6.10 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf frühere 

Gefäßstörungen im Bereich des Kopfes und/oder des 

Halses 

A7. Kopfschmerz zurückzuführen auf nichtvaskuläre 

intrakranielle Störungen 

A7.6 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen epileptischen 

Anfall 

A7.6.3 Kopfschmerz nach Elektrokrampftherapie 
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A7.9 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

frühere nichtvaskuläre intrakranielle Störung 

A8. Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Substanz 

oder deren Entzug 

A8.4 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf früheren 

Substanzgebrauch oder frühere Substanzexposition 

A9. Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Infektion 

A9.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine intrakranielle 

Infektion 

A9.1.3.3 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

frühere intrakranielle Pilz- oder andere parasitäre 
Infektion 

A9.1.6 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine andere 
raumfordernde infektiöse Läsion 

A9.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine HIV-Infektion 

A10. Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Störung 

der Homöostase 

A10.7 Kopf- und/oder Nackenschmerzen zurückzuführen auf 

eine orthostatische (posturale) Hypotonie 

A10.8 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine andere Störung 

der Homöostase 

A10.8.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Aufenthalt im 
Weltraum 

A10.8.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf andere 
metabolische oder systemische Störungen 

A10.9 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

frühere Störung der Homöostase 

A11. Kopf- oder Gesichtsschmerzen zurückzuführen 
auf Erkrankungen des Schädels sowie von Hals, 

Augen, Ohren, Nase, Nebenhöhlen, Zähnen, 

Mund und anderen Gesichts- oder 

Schädelstrukturen 

A11.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf Erkrankungen des 

Halses 

A11.2.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Radikulopathie 
der oberen HWS 

A11.2.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein zervikales 
myofasziales Schmerzsyndrom 
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A11.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf Erkrankungen der 

Augen 

A11.3.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf Heterophorie oder 
Heterotropie 

A11.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf Erkrankungen der 

Nase oder der Nasennebenhöhlen 

A11.5.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf Erkrankungen der 
Nasenschleimhaut, der Nasenmuscheln oder der 

Nasenscheidewand 

A12. Kopfschmerz zurückzuführen auf psychiatrische 

Störungen 

A12.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

Somatisierungsstörung 

A12.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Störung mit 

Trennungsangst 

A12.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Panikstörung 

A12.6 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine spezifische 

Phobie 

A12.7 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine soziale 

Angststörung (soziale Phobie) 

A12.8 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine generalisierte 

Angststörung 

A12.9 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine posttraumatische 

Belastungsstörung (PTBS) 

A12.10 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine akute 

Belastungsstörung 
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TEIL EINS 

PRIMÄRER KOPFSCHMERZ 

1. Migräne 

2. Kopfschmerz vom Spannungstyp 
3. Trigemino-autonome Kopfschmerzerkrankungen 

4. Andere primäre Kopfschmerzen 
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1. Migräne 

1.1 Migräne ohne Aura 

1.2 Migräne mit Aura 

1.2.1 Migräne mit typischer Aura 
1.2.1.1 Typische Aura mit Kopfschmerz 

1.2.1.2 Typische Aura ohne Kopfschmerz 
1.2.2 Migräne mit Hirnstammaura 

1.2.3 Hemiplegische Migräne 
1.2.3.1 Familiäre hemiplegische Migräne (FHM) 

1.2.3.1.1 Familiäre hemiplegische Migräne Typ 1 (FHM1) 
1.2.3.1.2 Familiäre hemiplegische Migräne Typ 2 (FHM2) 

1.2.3.1.3 Familiäre hemiplegische Migräne Typ 3 (FHM3) 
1.2.3.1.4 Familiäre hemiplegische Migräne, andere Genloci 

1.2.3.2 Sporadische hemiplegische Migräne (SHM) 

1.2.4 Retinale Migräne 

1.3 Chronische Migräne 

1.4 Migränekomplikationen 

1.4.1 Status migränosus 

1.4.2 Anhaltende Aura ohne Hirninfarkt 
1.4.3 Migränöser Infarkt 

1.4.4 Epileptische Anfälle, durch Migräneaura getriggert 

1.5 Wahrscheinliche Migräne 

1.5.1 Wahrscheinliche Migräne ohne Aura 
1.5.2 Wahrscheinliche Migräne mit Aura 

1.6 Episodische Syndrome, die potenziell mit Migräne 

einhergehen 

1.6.1 Rezidivierende gastrointestinale Störungen 
1.6.1.1 Zyklisches Erbrechen 

1.6.1.2 Abdominelle Migräne 

1.6.2 Gutartiger paroxysmaler Schwindel 
1.6.3 Gutartiger paroxysmaler Tortikollis 

An anderer Stelle kodiert: 

Migräneartige Kopfschmerzen als sekundäre Folge einer anderen 

Erkrankung (symptomatische Migräne) werden als auf diese Erkrankung 

zurückzuführende sekundäre Kopfschmerzen kodiert. 
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Allgemeiner Kommentar 

Primärer und/oder sekundärer Kopfschmerz? 

Für migräneartige Kopfschmerzen gelten je nach den Umständen drei 

Regeln: 

1. Tritt ein neuer Kopfschmerz mit den Charakteristika einer Migräne 
erstmalig in engem zeitlichen Zusammenhang mit einer anderen 

Erkrankung auf, die als Ursache von Kopfschmerzen angesehen wird 

oder sonstige Kriterien erfüllt, die für diese Erkrankung als Ursache 
sprechen, sollte der neue Kopfschmerz entsprechend der 

ursächlichen Erkrankung als sekundärer Kopfschmerz kodiert 

werden. 

2. Wenn eine vorbestehende Migräne in engem zeitlichen 
Zusammenhang mit einer solchen Erkrankung, die als Ursache von 

Kopfschmerzen angesehen wird, chronisch wird, sollte der Patient 
sowohl die Ausgangsdiagnose einer Migräne erhalten als auch die 

Diagnose eines sekundären Kopfschmerzes. Ein besonders wichtiges 
Beispiel hierfür ist 8.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 

Medikamentenübergebrauch: bei vorliegendem 
Medikamentenübergebrauch sollte der Patient sowohl die Diagnose 

einer Migräne (episodisch oder chronisch) als auch die Diagnose 8.2 
Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Medikamentenübergebrauch 

erhalten. 

3. Bei deutlicher Verschlechterung einer vorbestehenden Migräne 
(gewöhnlich gleichbedeutend mit einer mindestens zweifachen 

Zunahme der Häufigkeit und/oder der Intensität) in engem 
zeitlichen Zusammenhang mit einer solchen ursächlichen 

Erkrankung sollte der Patient sowohl die Ausgangsdiagnose einer 
Migräne erhalten als auch die Diagnose eines sekundären 

Kopfschmerzes, vorausgesetzt, es gibt gute Hinweise darauf, dass 

die betreffende Erkrankung Kopfschmerzen hervorrufen kann. 

Einleitung 

Die Migräne ist eine häufige, stark behindernde primäre 

Kopfschmerzerkrankung. Etliche epidemiologische Studien belegen ihre 
hohe Prävalenz und die immensen sozioökonomischen und persönlichen 

Auswirkungen. In einer Studie zur globalen Krankheitslast (Global Burden 
of Disease Survey 2010, GBD2010) wurde diese als das weltweit 

dritthäufigste Krankheitsbild eingestuft. In der GBD2015 wurde ihr 
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weltweit bei Männern wie auch bei Frauen unter 50 Jahren der Rang der 

dritthöchsten Ursache von Behinderungen zuerkannt. 

Die Migräne kann in zwei Haupttypen unterteilt werden: Die 1.1 Migräne 

ohne Aura ist ein klinisches Syndrom, für das ein typisches 
Kopfschmerzbild und die entsprechenden Begleiterscheinungen 

charakteristisch sind. Die 1.2 Migräne mit Aura ist vornehmlich durch 
vorübergehende fokale neurologische Symptome gekennzeichnet, die den 

Kopfschmerzen meist vorangehen oder sie begleiten. Einige Patienten 
berichten darüber hinaus über eine Vorbotenphase, die den 

Kopfschmerzen Stunden oder Tage vorausgehen kann, und/oder einer 

Erholungsphase nach Verschwinden des Kopfschmerzes. Zu den 
Symptomen der Vorboten- und Resolutionsphase zählen Hyper- und 

Hypoaktivität, Depression, Heißhunger auf bestimmte Nahrungsmittel, 
wiederholtes Gähnen, Müdigkeit und Nackensteifheit und/oder -

schmerzen. 

Erfüllt ein Patient die Kriterien für mehr als einen Migränetyp bzw. -

subtyp, sollten diese alle diagnostiziert und kodiert werden. So sollte ein 
Patient, der in der Regel Attacken mit Aura aufweist, bei dem es aber 

auch zu Migräneattacken ohne Aura kommt, unter 1.2 Migräne mit Aura 
und 1.1 Migräne ohne Aura kodiert werden. Da jedoch die diagnostischen 

Kriterien für 1.3 chronische Migräne Attacken aller Typen und Subtypen 
umfassen, ist für episodische Migränesubtypen eine zusätzliche Kodierung 

erforderlich. 

1.1 Migräne ohne Aura 

Früher verwendete Begriffe 

Einfache Migräne; Hemikranie. 

Beschreibung: 

Wiederkehrende Kopfschmerzerkrankung, die sich in Attacken von 4 bis 
72 Stunden Dauer manifestiert. Typische Kopfschmerzcharakteristika sind 

einseitige Lokalisation, pulsierender Charakter, mäßige bis starke 
Intensität, Verstärkung durch körperliche Routineaktivitäten und das 

begleitende Auftreten von Übelkeit und/oder Licht- und 

Lärmüberempfindlichkeit. 
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Diagnostische Kriterien: 

A. Mindestens fünf Attacken1, welche die Kriterien B bis D erfüllen 

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

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

1. einseitige Lokalisation 
2. pulsierender Charakter  

3. mittlere oder starke Schmerzintensität 
4. Verstärkung durch körperliche Routineaktivitäten (z.B. Gehen 

oder Treppensteigen) oder führt zu deren Vermeidung 
D. Während des Kopfschmerzes besteht mindestens eines:  

1. Übelkeit und/oder Erbrechen 
2. Photophobie und Phonophobie  

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

Anmerkung: 

1. Die Differenzierung einer einmaligen oder von vereinzelten 

Migräneattacken von symptomatischen migräneartigen Attacken 
kann schwierig sein. Darüber hinaus kann die Natur einer 

einmaligen oder die von vereinzelten Attacken schwer zu erfassen 
sein. Daher werden mindestens fünf Attacken gefordert. Patienten, 

die ansonsten die Kriterien für 1.1 Migräne ohne Aura erfüllen, aber 
bisher weniger als fünf Attacken erlitten haben, sollten unter 1.5.1 

Wahrscheinliche Migräne ohne Aura kodiert werden. 

2. Schläft ein Patient während einer Migräne ein und erwacht 

kopfschmerzfrei, gilt als Attackendauer die Zeit bis zum Erwachen. 

3. Bei Kindern und Jugendlichen (im Alter von unter 18 Jahren) 

können Migräneattacken 2 bis 72 Stunden dauern (eine 
unbehandelte Dauer von unter 2 Stunden bei Kindern bedarf noch 

weiterer wissenschaftlicher Untermauerung). 

Kommentar: 

Bei Kindern und Jugendlichen (unter 18 Jahren) sind 

Migränekopfschmerzen häufiger beidseitig als bei Erwachsenen; das 
Erscheinungsbild eines einseitigen Kopfschmerzes entwickelt sich meist in 

späten Jugend- oder frühen Erwachsenenalter. Migränekopfschmerzen 
sind in der Regel frontotemporal lokalisiert. Okzipitale Kopfschmerzen sind 

bei Kindern selten und erfordern besondere diagnostische Vorsicht. Bei 
einer Untergruppe von ansonsten typischen Patienten ist der Schmerz im 

Gesicht lokalisiert, in der Literatur „faziale Migräne“ genannt; es findet 
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sich kein Hinweis darauf, dass diese Patienten eine eigene Untergruppe 

von Migränepatienten bilden. 

Die Prodromalsymptome können Stunden oder ein bis zwei Tage vor den 
sonstigen Symptomen einer Migräneattacke ohne Aura auftreten. Zu 

ihnen zählen diverse Kombinationen von Müdigkeit, 
Konzentrationsschwierigkeiten, Nackensteifheit, Licht- und/oder 

Geräuschempfindlichkeit, Übelkeit, verschwommenes Sehen, Gähnen und 
Blässe. Die Postdromalsymptome, unter denen Müdigkeit und ein 

Stimmungshoch oder -tief am häufigsten sind, können auf das 
Verschwinden des Kopfschmerzes folgen und bis zu 48 Stunden anhalten; 

diese müssen noch gründlicher untersucht werden. 

Migräneattacken können mit kranio-autonomen Symptomen und mit 

Symptomen einer kutanen Allodynie verbunden sein. 

Bei kleinen Kindern lässt sich Licht- und Geräuschempfindlichkeit aus 

ihrem Verhalten ableiten. 

Eine Minderheit (<10%) von Frauen erleidet Migräneattacken in 
Verbindung mit einem Großteil ihrer Menstruationszyklen; die meisten 

dieser Attacken erfolgen ohne Aura. Attacken während der Menstruation 
sind tendenziell länger und von heftigerer Übelkeit begleitet als Attacken 

außerhalb des Menstruationszyklus'. Die ICHD-3 bietet Kriterien an für 
eine A1.1.1 rein menstruelle Migräne ohne Aura, eine A1.1.2 

menstruationsassoziierte Migräne ohne Aura und eine A1.1.3 nicht-
menstruelle Migräne ohne Aura, jedoch ausschließlich im Anhang, da 

weiter Unklarheit darüber besteht, ob es sich um separate Entitäten 
handelt. Zudem werden Kriterien für eine A1.2.0.1 rein menstruelle 

Migräne mit Aura, eine A1.2.0.2 menstruationsassoziierte Migräne mit 
Aura und eine A1.2.0.3 nicht-menstruationsassoziierte Migräne mit Aura 

angeboten, um zu einer besseren Charakterisierung dieser weniger 
gängigen Subtypen anzuregen, sofern es sich um separate Entitäten 

handelt. 

Sehr häufig auftretende Migräneattacken werden nun als 1.3 chronische 
Migräne hervorgehoben. Besteht in Verbindung mit diesen ein 

Medikamentenübergebrauch, sollten beide Diagnosen, 1.3 chronische 
Migräne und 8.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 

Medikamentenübergebrauch, zur Anwendung kommen. 1.1 Migräne ohne 
Aura ist die Erkrankung, die am anfälligsten dafür ist, bei zu häufigem 

Gebrauch von symptomatischer Medikation zuzunehmen. 

Der regionale zerebrale Blutfluss zeigt während Migräneattacken der 

Kategorie 1.1 Migräne ohne Aura keine Veränderungen, die auf eine 
„cortical spreading depression (CSD)“ hinweisen, auch wenn 

Veränderungen des Blutflusses im Hirnstamm ebenso auftreten können 
wie kortikale Veränderungen als Folge der Schmerzaktivierung. Dies steht 
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im Gegensatz zur pathognomonischen „spreading oligaemia“ bei 1.2 
Migräne mit Aura. Während ein Großteil der Literatur zu dem Schluss 

gelangt, dass eine CSD bei 1.1 Migräne ohne Aura nicht auftritt, 
widersprechen dem einige neuere Studien. Darüber hinaus wurde die 

Theorie aufgestellt, dass bei 1.1 Migräne ohne Aura gliale Kalziumwellen 
oder andere kortikale Phänomene beteiligt sein könnten. Dagegen sind 

die Botenmoleküle Stickoxid (NO), Serotonin (5-Hydroxytryptamin; 5-HT) 
und Calcitonin-Gene-Related Peptide (CGRP) mit Sicherheit involviert. 

Galt dieses Krankheitsbild in der Vergangenheit noch als rein vaskulär 
bedingt, rückte die Wichtigkeit der Sensibilisierung von Schmerzbahnen 

und die Möglichkeit, dass Attacken im Zentralnervensystem generiert 
werden, in den letzten Jahrzehnten zunehmend in den Mittelpunkt des 

Interesses. Zur gleichen Zeit sind die Verschaltungen des 
Migräneschmerzes, das trigemino-vaskuläre System und diverse Aspekte 

der Neurotransmission peripher und im Nucleus caudatus n. trigemini, 

dem zentralen mesenzephalischen Höhlengrau und Thalamus aufgedeckt. 
Hochgradig rezeptorspezifische Akutmedikationen, darunter die 5-HT1B/D-

Rezeptoragonisten (Triptane), 5-HT1F Rezeptoragonisten und CGRP-
Rezeptorantagonisten haben ihre klinische Wirksamkeit bei der 

Behandlung akuter Migräneattacken bewiesen. Aufgrund ihrer hohen 
Rezeptorspezifität erlaubt ihr Wirkmechanismus neue Einsichten in die 

pathophysiologischen Abläufe der Migräne. Es ist heute unstrittig, dass 
1.1 Migräne ohne Aura eine neurobiologische Erkrankung ist. Sowohl die 

klinische als auch die neurologische Grundlagenforschung erweitern unser 
Wissen über die Migränemechanismen derzeit mit zunehmender 

Geschwindigkeit. 

1.2 Migräne mit Aura 

Früher verwendete Begriffe 

Klassische Migräne; ophthalmische, hemiparästhetische, hemiplegische 

oder aphasische Migräne; migraine accompagnée; komplizierte Migräne. 

Beschreibung: 

Wiederkehrende, für Minuten anhaltende Attacken mit einseitigen, 

komplett reversiblen visuellen, sensorischen oder sonstigen Symptomen 
des Zentralnervensystems, die sich in der Regel allmählich entwickeln und 

denen in der Regel Kopfschmerzen und damit verbundene 

Migränesymptome folgen. 
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Diagnostische Kriterien: 

A. Mindestens zwei Attacken, die das Kriterium B und C erfüllen 

B. Ein oder mehrere der folgenden vollständig reversiblen 
Aurasymptome: 

1. visuell 
2. sensorisch 

3. Sprechen und/oder Sprache 
4. motorisch 

5. Hirnstamm 
6. retinal 

C. Mindestens drei der folgenden sechs Merkmale sind erfüllt: 
1. wenigstens ein Aurasymptom entwickelt sich allmählich über 

≥5 Minuten hinweg 
2. zwei oder mehr Aurasymptome treten nacheinander auf 

3. jedes Aurasymptom hält 5 bis 60 Minuten1 an 

4. mindestens ein Aurasymptom ist einseitig2 
5. mindestens ein Aurasymptom ist positiv3 

6. die Aura wird von Kopfschmerz begleitet, oder dieser folgt ihr 
innerhalb von 60 Minuten 

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

Anmerkung: 

1. Treten während einer Aura zum Beispiel drei Symptome auf, so 
beträgt die maximal akzeptable Dauer 3 x 60 Minuten. Motorische 

Symptome können bis zu 72 Stunden anhalten. 

2. Eine Aphasie gilt immer als einseitiges Symptom; bei einer 

Dysarthrie kann, aber muss es nicht so sein. 

3. Flimmerwahrnehmungen sowie nadelstichartige Parästhesien sind 

Positivsymptome einer Aura. 

Kommentar: 

Viele Patienten, die Migräneattacken mit Aura haben, erleben auch 

Attacken ohne Aura; diese sollten sowohl als 1.2 Migräne mit Aura als 

auch als 1.1 Migräne ohne Aura kodiert werden. 

In Feldstudien wurden die diagnostischen Kriterien für eine 1.2 Migräne 
mit Aura im Hauptteil der ICHD-3 beta mit denen für eine A1.2 Migräne 

mit Aura im Anhang verglichen. Letztere schnitt besser ab, wenn es 
darum ging, eine Migräne mit Aura von einer transitorischen ischämischen 

Attacke zu unterscheiden. Diese Unterscheidung wird nun in der ICHD-3 
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übernommen, die keine im Anhang angeführten Kriterien für diese 

Erkrankung mehr ausweist. 

Die Aura ist ein neurologischer Symptomkomplex, der in der Regel 
unmittelbar vor dem Kopfschmerz bei 1.2 Migräne mit Aura auftritt, kann 

jedoch auch nach Beginn der Kopfschmerzphase einsetzen oder sich bis in 

die Kopfschmerzphase hinein fortsetzen.  

Die visuelle Aura ist der häufigste Auratyp, der bei mehr als 90% der 
Patienten mit einer 1.2 Migräne mit Aura zumindest bei einigen Attacken 

auftritt. Häufig stellt sie sich in Form eines Fortifikationsspektrums dar. 
Man versteht darunter eine Zickzack-Figur nahe dem Fixationspunkt, die 

sich allmählich nach rechts oder links ausbreitet, eine lateralkonvexe 
Form mit gezackter flimmernder Randzone annimmt und in ihrem 

Zentrum ein graduell unterschiedliches absolutes oder relatives Skotom 
hinterlässt. In anderen Fällen tritt ein Skotom ohne positive visuelle 

Phänomene auf, dessen Beginn oft akut beschrieben wird, bei genauerer 

Analyse aber doch eine allmähliche Größenzunahme aufweist. Bei Kindern 
und Jugendlichen treten weniger typische bilaterale visuelle Symptome 

auf, die eine Aura darstellen. Es wurde eine Bewertungsskala für die 

visuelle Aura mit hoher Spezifität und Sensitivität entwickelt und validiert. 

Nächsthäufiges Aurasymptom sind Sensibilitätsstörungen in Form von 
nadelstichartigen Parästhesien, die sich langsam vom Ursprungsort 

ausbreiten und größere oder kleinere Teile einer Körperhälfte 
einschließlich des Gesichtes und/oder der Zunge erfassen können. In der 

Folge dieser Sensibilitätsstörung kann ein sensibles Defizit zurückbleiben, 

es kann aber auch als alleiniges Symptom auftreten.  

Weniger häufig sind Sprachstörungen, üblicherweise aphasische 

Störungen, die jedoch meist schwer einzuordnen sind.  

Systematische Studien konnten zeigen, dass viele Patienten mit einer 
visuellen Aura gelegentlich auch Aurasymptome im Bereich der 

Extremitäten und/oder sprachbezogene Symptome haben. Umgekehrt 

scheinen bei Patienten mit Symptomen in den Extremitäten und/oder 
Symptomen im Hinblick auf Sprechen oder Sprache fast immer 

wenigstens bei einigen Attacken visuelle Aurasymptome aufzutreten. Eine 
Abgrenzung einer Migräne mit visueller Aura, Migräne mit 

hemiparästhetischer Aura und Migräne mit einer Aura bezogen auf 
Sprechen und/oder Sprache wäre deshalb wahrscheinlich artifiziell und 

unterbleibt daher in dieser Klassifikation: sie werden alle als eine 1.2.1 

Migräne mit typischer Aura kodiert. 

Multiple Aurasymptome folgen gewöhnlich aufeinander, beginnend mit 
visuellen Symptomen, gefolgt von Sensibilitätsstörungen und 

gegebenenfalls der Aphasie. Eine umgekehrte Reihenfolge oder eine 
andere Reihung ist jedoch auch beschrieben. Die anerkannte Dauer 
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beträgt für die meisten Aurasymptome eine Stunde, motorische 

Symptome halten jedoch häufig länger an. 

Patienten mit im Hirnstamm entstehenden Aurasymptomen werden unter 
1.2.2 Migräne mit Hirnstammaura kodiert, weisen jedoch fast immer 

zusätzliche typische Aurasymptome auf. Beinhaltet die Aura eine 
motorische Schwäche, sollte die Erkrankung als 1.2.3 hemiplegische 

Migräne oder eine ihrer Subtypen kodiert werden. Die 1.2.3 
hemiplegische Migräne wird aufgrund genetischer und 

pathophysiologischer Unterschiede im Vergleich zu einer 1.2.1 Migräne 
mit typischer Aura als separater Subtyp klassifiziert. Patienten mit einer 

1.2.3 hemiplegischen Migräne weisen oft zusätzlich Hirnstammsymptome 

auf. 

Wenn Patienten Schwierigkeiten bei der Beschreibung ihrer Symptome 
haben, sollten sie angeleitet werden, den Zeitablauf und die Symptome 

aufzuzeichnen. Übliche Fehler sind ungenaue Angabe über die 

Lateralisation der Kopfschmerzen, Angaben eines plötzlichen anstatt eines 
tatsächlichen graduellen Beginns der Aurasymptome, Angabe von 

monokulären anstatt tatsächlichen homonymen visuellen Störungen, 
ungenaue Angaben über die Dauer der Aura sowie irrtümliche Annahme 

einer motorischen Schwäche bei einem tatsächlichem sensiblen Defizit. 
Nach dem Erstgespräch kann der Gebrauch eines Aurakalenders die 

Diagnose erhellen. 

Mitunter geht die Migräneaura mit einem Kopfschmerz einher, der nicht 

die Kriterien für eine 1.1 Migräne ohne Aura erfüllt, dieser gilt aufgrund 
seiner Beziehung zur Aura aber dennoch als Migränekopfschmerz. In 

anderen Fällen kann eine Migräneaura auch ohne Kopfschmerz auftreten. 

Vor oder zeitgleich mit dem Beginn der Aurasymptome ist die regionale 

Hirndurchblutung in der klinisch betroffenen Region vermindert, schließt 
aber oft auch größere Areale ein. Die Durchblutungsminderung beginnt 

üblicherweise im hinteren Kortex und dehnt sich dann nach vorne aus. Sie 
liegt dabei gewöhnlich über der ischämischen Schwelle. Nach einer oder 

mehreren Stunden entwickelt sich allmählich in der gleichen Region eine 
Hyperämie. Leãos Cortical Spreading Depression (CSD) wurde mit diesem 

Geschehen in Verbindung gebracht. 

Die früheren Begriffe einer Migräne mit prolongierter Aura und einer 

Migräne mit akutem Aurabeginn wurden aufgegeben. Nicht selten hält 
eine Aura mehr als eine Stunde an, doch in der Mehrzahl der Fälle haben 

Patienten mit dieser Art von Attacken auch solche, die mindestens zwei 
weitere Merkmale von Kriterium C erfüllen. Selbst wenn ein Großteil der 

Attacken, die ein Patient erlebt, Kriterium C nicht erfüllt, verhält es sich in 
der Regel so, dass andere Attacken Kriterien für eine der anerkannten 

Subtypen einer 1.2 Migräne mit Aura erfüllen, so dass dies die zu 
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stellende Diagnose wäre. Der Rest sollte unter 1.5.2 mögliche Migräne mit 
Aura kodiert und dabei die atypischen Besonderheiten (prolongierte Aura 

oder Migräne mit akutem Aurabeginn) in Klammern beigefügt werden. Die 
Diagnose erschließt sich gewöhnlich erst nach sorgfältiger Anamnese, 

obwohl es in seltenen Fällen sekundäre Imitationen der Symptome durch 
andere Erkrankungen wie eine Dissektion der A. carotis, eine arterio-

venöse Malformation oder einen epileptischen Anfall gibt. 

Vorbotensymptome der Migräne treten einige Stunden bis zwei Tage vor 
den sonstigen Symptomen einer Migräneattacke mit Aura auf. Diese 

beinhalten in unterschiedlicher Kombination Beschwerden wie Müdigkeit, 

Konzentrationsstörungen, Nackensteifigkeit, Licht- oder 
Lärmüberempfindlichkeit, Übelkeit, Verschwommensehen, Gähnen oder 

Blässe. Der Begriff „Prodrom“, der an die Stelle von „Vorwarnphase“ oder 
„Vorwarnsymptome“ getreten ist, schließt keine Aura mit ein. Der 

Kopfschmerzresolution können in der Nachphase postdromale Symptome 
folgen, am häufigsten Müdigkeit und ein Stimmungshoch oder 

Stimmungstief. Diese können bis zu 48 Stunden bestehen bleiben und 

wurden bislang weniger gut untersucht. 

1.2.1 Migräne mit typischer Aura 

Beschreibung: 

Migräne mit Aura, bei der die Aura aus visuellen Symptomen und/oder 
Sensibilitätsstörungen und/oder Symptomen rund um Sprechen/Sprache 

besteht, jedoch ohne motorische Schwäche, und von einer allmählichen 
Entstehung, einem maximal einstündigen Fortbestand eines jeden 

Symptoms, einer Mischung aus Positiv- und Negativmerkmalen sowie 

vollständiger Reversibilität gekennzeichnet ist. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Die Attacken erfüllen die Kriterien für eine 1.2 Migräne mit Aura und 

Kriterium B unten 
B. Aura mit den beiden folgenden Merkmalen: 

1. vollständig reversible visuelle Symptome, 
Sensibilitätsstörungen und/oder Symptome rund um 

Sprechen/Sprache 

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

Beschreibung: 

Migräne mit typischer Aura, bei der die Aura von einem Kopfschmerz mit 
oder ohne Migränecharakteristik begleitet wird oder dieser innerhalb von 

60 Minuten auf diese folgt. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Die Attacken erfüllen die Kriterien für eine 1.2.1 Migräne mit 
typischer Aura und Kriterium B unten 

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

Minuten. 

1.2.1.2 Typische Aura ohne Kopfschmerz 

Beschreibung: 

Migräne mit typischer Aura, bei der die Aura nicht von Kopfschmerz 

welcher Art auch immer begleitet ist oder der kein Kopfschmerz welcher 

Art auch immer folgt. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Die Attacken erfüllen die Kriterien für eine 1.2.1 Migräne mit 
typischer Aura und Kriterium B unten 

B. Die Aura tritt nicht in Begleitung von Kopfschmerz auf und es folgt 

ihr auch innerhalb von 60 Minuten kein solcher. 

Kommentar: 

Bei einigen Patienten folgen einer typischen Aura immer 

Migränekopfschmerzen. Viele Patienten weisen jedoch zusätzlich Attacken 
mit Aura auf, denen Kopfschmerzen folgen, die nicht migränetypisch sind 

oder bei denen die Kopfschmerzen gänzlich fehlen. Eine Reihe von 
Patienten weisen ausschließlich eine 1.2.1.2 typische Aura ohne 

Kopfschmerz auf. 

Die Tatsache, dass kein Kopfschmerz vorliegt, der die Kriterien für eine 

1.1 Migräne ohne Aura erfüllt, erschwert die genaue Diagnose der Aura 
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und ihre Abgrenzung von Imitationen der Symptome, die eine ernsthafte 
Erkrankung anzeigen können (z.B. eine transitorische ischämische 

Attacke) und kann oft weitere Untersuchungen erforderlich machen. Bei 
erstmaligem Auftreten der Aura nach dem 40. Lebensjahr, bei 

ausschließlichen Negativsymptomen (z.B. Hemianopie) oder bei 
prolongierter oder sehr kurz andauernder Aura sollten andere Ursachen, 

vor allem transitorische ischämische Attacken, ausgeschlossen werden. 

1.2.2 Migräne mit Hirnstammaura 

Früher verwendete Begriffe 

Basilarisarterienmigräne; Basilarismigräne; Migräne vom Basilaristyp. 

Beschreibung: 

Eine Migräne, bei der die Aurasymptome eindeutig dem Hirnstamm 

zuzuordnen sind und keine motorische Schwäche vorhanden ist. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Attacken, die die Kriterien für eine 1.2 Migräne mit Aura und 

Kriterium B unten erfüllen 
B. Aura, bei denen beide untenstehenden Punkte erfüllt sind: 

1. Mindestens 2 der folgenden vollständig reversiblen 
Hirnstammsymptome: 

a) Dysarthrie1 
b) Schwindel2 

c) Tinnitus 
d) Hörminderung3 

e) Doppelbilder4 
f) Ataxie, die nicht auf ein sensibles Defizit zurückzuführen 

ist 
g) Bewusstseinsstörung (GCS ≤13)5 

2. Keine motorischen6 oder retinalen Symptome. 

Anmerkung: 

1. Es sollte die Abgrenzung einer Dysarthrie von einer Aphasie 

erfolgen. 

2. Schwindel beinhaltet keine Benommenheit und ist von dieser 

abzugrenzen. 
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3. Dieses Kriterium ist nicht erfüllt, wenn Patienten von einem 

„Völlegefühl“ im Ohr berichten. 

4. Diplopie umfasst kein Verschwommensehen (oder schließt dieses 

aus). 

5. Eine Abschätzung der Bewusstseinsstörung nach der Glasgow Coma 
Scale (GCS) mag bereits bei Aufnahme erfolgt sein; alternativ 

erlauben eindeutig vom Patienten geschilderte Defizite eine GCS-

Einstufung. 

6. Bei Vorliegen motorischer Symptome wird die Erkrankung unter 

1.2.3 hemiplegische Migräne kodiert. 

Kommentar: 

Ursprünglich wurden die Begriffe Basilarisarterienmigräne oder 

Basilarismigräne verwendet, da aber eine Beteiligung der Basilarisarterie 
unwahrscheinlich ist, sollte der Begriff Migräne mit Hirnstammaura 

bevorzugt werden. 

Während der meisten Attacken kommt es zusätzlich zu den 
Hirnstammsymptomen zu typischen Aurasymptomen. Viele Patienten, die 

Attacken mit Hirnstammaura haben, berichten auch von anderweitigen 
Attacken mit typischer Aura. Hier sollte sowohl unter 1.2.1 Migräne mit 

typischer Aura als auch 1.2.2 Migräne mit Hirnstammaura kodiert werden. 

Viele der unter Kriterium B1 aufgelisteten Symptome können 
fehlinterpretiert werden, da sie auch in Verbindung mit Angst und 

Hyperventilation auftreten können. 

1.2.3 Hemiplegische1 Migräne 

Beschreibung: 

Migräne mit Aura, die eine motorische Schwäche einschließt. 

Diagnostische Kriterien 

A. Attacken erfüllen die Kriterien für eine 1.2 Migräne mit Aura und 

Kriterium B unten 
B. Aura, bei der die beiden untenstehenden Punkte erfüllt sind: 

1. Vollständig reversible motorische Schwäche2 
2. Vollständig reversible visuelle, sensible und/oder sprech-

/sprachbezogene Symptome. 
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Anmerkung: 

1. Der Begriff plegisch bezeichnet in den meisten Sprachen eine 

Lähmung, die meisten Attacken sind jedoch von motorischer 

Schwäche gekennzeichnet. 

2. Die motorischen Symptome halten im Allgemeinen weniger als 72 
Stunden an, bei manchen Patienten kann die motorische Schwäche 

jedoch über Wochen fortbestehen. 

Kommentar: 

Es ist teilweise schwer, zwischen einer muskulären Schwäche und einem 

Sensibilitätsverlust zu unterscheiden. 

1.2.3.1 Familiäre hemiplegische Migräne (FHM) 

Beschreibung: 

Migräne mit Aura, die eine motorische Schwäche einschließt. Wenigstens 

ein Verwandter ersten oder zweiten Grades weist ebenfalls Migräneauren 

mit einer motorischen Schwäche auf. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Die Attacken erfüllen die Kriterien für eine 1.2.3 hemiplegische 

Migräne 
B. Wenigstens ein Verwandter ersten oder zweiten Grades hat 

ebenfalls Attacken gehabt, die die Kriterien für eine 1.2.3 

hemiplegische Migräne erfüllen 

Kommentar: 

Neuere genetische Daten erlauben heute eine präzisere Definition der 

1.2.3.1 familiären hemiplegischen Migräne als zuvor. Spezifische 
genetische Subtypen konnten identifiziert werden: Bei der FHM1 finden 

sich Mutationen im CACNA1A Gen (Kodierung für einen Kalziumkanal) auf 
Chromosom 19 und bei FHM2 Mutationen im ATP1A2 Gen (Kodierung für 

eine K/Na-ATPase) auf Chromosom 1; und bei der FHM3 liegen 
Mutationen im SCN1A Gen (Kodierung für einen Natriumkanal) auf 

Chromosom 2vor. Möglicherweise existieren noch weitere, bislang nicht 

identifizierte Genloci.  
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Wurde eine genetische Untersuchung durchgeführt, sollte der genetische 

Subtyp (sofern ermittelt) an der fünften Stelle angegeben werden. 

Es konnte gezeigt werden, dass bei der 1.2.3.1 familiären hemiplegischen 
Migräne zusätzlich zu den typischen Aurasymptomen sehr oft 

Hirnstammsymptome auftreten und dass Kopfschmerzen praktisch immer 
vorhanden sind. In seltenen Fällen können während einer FHM-Attacke 

Bewusstseinsstörungen (bis zum Koma), Verwirrtheitszustände, Fieber 

und eine Liquorpleozytose auftreten. 

Die 1.2.3.1 familiäre hemiplegische Migräne wird häufig mit einer 
Epilepsie verwechselt und als solche (erfolglos) behandelt. FHM1-Attacken 

können durch (leichte) Schädel-Hirn-Traumen getriggert werden. In 
ungefähr 50% der Familien mit FHM ritt unabhängig von den 

Migräneattacken eine chronische progressive zerebelläre Ataxie auf. 

1.2.3.1.1 Familiäre hemiplegische Migräne Typ 1 (FHM1) 

Diagnostische Kriterien: 

A. Die Attacken erfüllen die Kriterien für eine 1.2.3.1 familiäre 
hemiplegische Migräne 

B. Nachgewiesene Mutation im CACNA1A-Gen. 

1.2.3.1.2 Familiäre hemiplegische Migräne Typ 2 (FHM2) 

Diagnostische Kriterien: 

A. Die Attacken erfüllen die Kriterien für eine 1.2.3.1 familiäre 

hemiplegische Migräne 

B. Nachgewiesene Mutation im ATP1A2 Gen. 

1.2.3.1.3 Familiäre hemiplegische Migräne Typ 3 (FHM3) 

Diagnostische Kriterien: 

A. Die Attacken erfüllen die Kriterien für eine 1.2.3.1 familiäre 
hemiplegische Migräne 

B. Nachgewiesene Mutation im SCN1A Gen. 
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1.2.3.1.4 Familiäre hemiplegische Migräne, andere Genloci 

Diagnostische Kriterien: 

A. Die Attacken erfüllen die Kriterien für eine 1.2.3.1 familiäre 
hemiplegische Migräne 

B. Genetische Untersuchungen ergaben keine Mutation in den 

CACNA1A, ATP1A2 oder SCN1A Genen. 

1.2.3.2 Sporadische hemiplegische Migräne (SHM) 

Beschreibung: 

Migräne mit Aura, die eine motorische Schwäche einschließt. Kein 
Verwandter ersten oder zweiten Grades weist ebenfalls Migräneauren mit 

einer motorischen Schwäche auf. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Die Attacken erfüllen die Kriterien für eine 1.2.3 hemiplegische 
Migräne 

B. Kein Verwandter ersten oder zweiten Grades erfüllt die Kriterien für 

eine 1.2.3 hemiplegische Migräne. 

Kommentar: 

Epidemiologische Untersuchungen konnten zeigen, dass die sporadischen 
Fälle mit ungefähr der gleichen Häufigkeit wie die familiären Fälle 

vorkommen. 

Bei einer 1.2.3.2 sporadischen hemiplegischen Migräne zeigen die 

Kopfschmerzattacken die gleichen klinischen Merkmale wie bei der 1.2.3.1 
familiären hemiplegischen Migräne. Bei einigen scheinbar sporadischen 

Fälle finden sich bekannte FHM-Mutationen und, bei einigen ein 
Verwandter ersten oder zweiten Grades, der später eine hemiplegische 

Migräne entwickelt, womit die Kriterien für eine 1.2.3.1 familiäre 
hemiplegische Migräne vervollständig erfüllt sind und eine Änderung der 

Diagnose erforderlich ist. 

Die sporadische Form macht jedoch grundsätzlich eine zerebrale 

Bildgebung und weitere Untersuchungen zum Ausschluss einer anderen 

Ursache erforderlich. Eine Lumbalpunktion sollte durchgeführt werden, 
um ein 7.8 Syndrom der vorübergehenden Kopfschmerzen mit 
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neurologischen Defiziten und Liquorlymphozytose (HaNDL) 
auszuschließen. 

 

1.2.4 Retinale Migräne 

Beschreibung: 

Wiederholte Anfälle von monokulären visuellen Phänomenen wie 

Flimmern, Skotomen oder Erblindung in Verbindung mit 

Migränekopfschmerzen. 

Diagnostische Kriterien: 

 

A. Attacken, die die Kriterien für eine 1.2 Migräne mit Aura und 
Kriterium B unten erfüllen 

B. Eine Aura, auf welche die beiden folgenden Punkte zutreffen: 
1. vollständig reversible, monokuläre, positive und/oder negative 

visuelle Phänomene (z. B. Flimmern, Skotome oder Blindheit). 

Der Befund sollte während der Attacke auf einem der beiden 
folgenden Wege oder durch beide bestätigt werden: 

a) ärztliche Untersuchung des Gesichtsfelds 
b) Zeichnung eines monokulären Gesichtsfelddefekts durch 

den Patienten (nach vorangehender genauer Instruktion) 
2. Es ist wenigstens einer der folgenden Punkte erfüllt: 

a) entwickelt sich allmählich über ≥5 Minuten hinweg 
b) Symptome halten 5 bis 60 Minuten an 

c) begleitet oder innerhalb von 60 Minuten gefolgt von 
Kopfschmerzen 

C. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose. Andere 

Ursachen einer Amaurosis fugax wurden ausgeschlossen. 

Kommentar: 

Einige Patienten, die eine monokulare Sehstörung beschreiben, haben in 

Wirklichkeit eine Hemianopie. Es wurde über einige Fälle ohne begleitende 

Kopfschmerzen berichtet, bei denen der ursächliche Zusammenhang mit 

einer Migräne jedoch nicht gesichert ist. 

Die 1.2.4 retinale Migräne ist eine außerordentlich seltene Ursache eines 
vorübergehenden monokularen Sehverlusts. Es wurden auch bereits Fälle 

eines dauerhaften monokularen Sehverlusts in Verbindung mit Migräne 
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beschrieben. Es sind geeignete Untersuchungen durchzuführen, um 

andere Ursachen einer transienten monokulären Blindheit auszuschließen. 

1.3 Chronische Migräne 

Beschreibung: 

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

Migränekopfschmerzes aufweist. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz (migräneartig oder spannungstypartig1) an ≥15 

Tagen/Monat über >3 Monate, welcher Kriterium B und C erfüllt 
B. Auftreten bei einem Patienten, der mindestens fünf Attacken gehabt 

hat, welche die Kriterien B bis D für eine 1.1 Migräne ohne Aura 
und/oder die Kriterien B und C für eine 1.2 Migräne mit Aura erfüllt 

C. An ≥8 Tagen/Monat über >3 Monate, wobei einer der folgenden 
Punkte erfüllt ist2: 

1. Kriterium C und D für eine 1.1 Migräne ohne Aura 
2. Kriterium B und C für eine 1.2 Migräne mit Aura 

3. Der Patient geht bei Kopfschmerzbeginn von einer Migräne aus 
und der Kopfschmerz lässt sich durch ein Triptan- oder 

Ergotaminderivat lindern 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose3;4;5. 

Anmerkung: 

1. Der Grund, warum die 1.3 chronische Migräne von episodischen 
Migränetypen abgehoben wird ist der, dass es unmöglich ist, die 

einzelnen Kopfschmerzepisoden bei Patienten mit derart häufigen 
oder ständigen Kopfschmerzen voneinander abzugrenzen. 

Tatsächlich kann sich der Kopfschmerzcharakter nicht nur von 
einem Tag zum anderen, sondern sogar innerhalb desselben Tages 

ändern. Bei solchen Patienten ist es außerordentlich schwer, auf 
eine medikamentöse Behandlung zu verzichten, um die natürliche 

Kopfschmerzgeschichte zu beobachten. In dieser Situation werden 
Attacken mit wie auch ohne Aura gezählt, ebenso wie sowohl 

migräneartige als auch spannungstypartige Kopfschmerzen (nicht 

jedoch sekundäre Kopfschmerzen). 
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2. Eine Charakterisierung eines häufig wiederkehrenden 
Kopfschmerzes erfordert in der Regel das Führen eines 

Kopfschmerztagebuchs, in dem Informationen zum Schmerz und 
den mit ihm verbundenen Symptomen mindestens einen Monat lang 

tagtäglich aufgezeichnet werden. 

3. Da Kopfschmerz vom Spannungstyp den diagnostischen Kriterien 

für eine 1.3 chronische Migräne entspricht, schließt diese Diagnose 
die Diagnose eines 2. Kopfschmerzes vom Spannungstyp oder seine 

Typen aus. 

4. Ein 4.10 neu aufgetretener täglicher Kopfschmerz kann Merkmale 

aufweisen, die auf eine 1.3 chronische Migräne hindeuten. Letztere 
ist ein Krankheitsbild, das sich im Laufe der Zeit aus einer 1.1 

Migräne ohne Aura und/oder 1.2 Migräne mit Aura entwickelt. Wenn 
diese Kriterien A bis C also von einem Kopfschmerz erfüllt sind, der 

eindeutig täglich auftritt und ab <24 Stunden nach seinem 

erstmaligen Auftreten nicht nachlässt, sollte er unter 4.10 neu 
aufgetretener täglicher Kopfschmerz kodiert werden. Wenn keine 

Erinnerung an den Beginn der Erkrankung besteht oder dieser 
anderweitig ungewiss ist, sollte sie als 1.3 chronische Migräne 

kodiert werden. 

5. Die häufigste Ursache von Symptomen, die auf eine chronische 

Migräne hindeuten, ist Medikamentenübergebrauch gemäß 
Definition unter 8.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 

Medikamentenübergebrauch. Rund 50% der Patienten, die 
vermeintlich eine 1.3 chronische Migräne aufweisen, kehren nach 

dem Entzug zu einem episodischen Migränetyp zurück; bei diesen 
Patienten wird die gewissermaßen unberechtigte Diagnose einer 1.3 

chronischen Migräne gestellt. Gleichermaßen gebessert sich der 
Zustand vieler Patienten mit offensichtlichem 

Medikamentenübergebrauch nach dem Entzug nicht; für sie kann 

die Diagnose eines 8.2 Kopfschmerzes zurückzuführen auf einen 
Medikamentenübergebrauch unangemessen sein (ausgehend von 

der Annahme, dass die durch Medikamentenübergebrauch 
induzierte Chronizität immer reversibel ist). Aus diesen Gründen 

und weil die allgemeine Regel für alle relevanten Diagnosen gilt, 
sollte bei Patienten, welche die Kriterien für eine 1.3 chronische 

Migräne und für einen 8.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 
Medikamentenübergebrauch erfüllen, beides kodiert werden. Nach 

dem Entzug wird die Migräne entweder zu einem episodischen Typ 
zurückkehren oder chronisch bleiben und sollte dementsprechend 

neu diagnostiziert werden; bei Letzterem kann die Diagnose eines 
8.2 Kopfschmerzes zurückzuführen auf einen 

Medikamentenübergebrauch aufgehoben werden. 
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1.4 Migränekomplikationen 

Kommentar: 

Der Typ oder Subtyp von Migräne sowie die Komplikation sollten getrennt 

kodiert werden. 

1.4.1 Status migränosus 

Beschreibung: 

Stark beeinträchtigende Migräneattacke, die länger als 72 Stunden 

andauert. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Die Kopfschmerzattacke erfüllt die Kriterien B und C 
B. Sie tritt bei einem Patienten mit einer 1.1 Migräne ohne Aura 

und/oder 1.2 Migräne mit Aura auf und ist typisch für frühere 
Attacken mit Ausnahme der Dauer und Intensität 

C. Der Kopfschmerz weist beide folgenden Merkmale auf: 
1. Über >72 Stunden anhaltend1 

2. Der Schmerz und/oder die mit ihm verbundenen Symptome 
sind stark beeinträchtigend2 

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

Eine Unterbrechung durch Schlaf wird nicht berücksichtigt, das gleiche gilt 

für kurze Unterbrechungen bedingt durch Medikation. 

Anmerkung: 

1. Remissionen von bis zu 12 Stunden Dauer aufgrund von 

Medikamentengabe oder Schlaf werden anerkannt. 

2. Leichtere Verläufe, die Kriterium C2 nicht erfüllen, werden unter 

1.5.1 wahrscheinliche Migräne ohne Aura kodiert. 

Kommentar: 

Ein Kopfschmerz mit den Merkmalen eines 1.4.1 Status migränosus wird 
häufig durch einen Medikamentenübergebrauch ausgelöst. Erfüllt der 

Kopfschmerz unter diesen Umständen die Kriterien für einen 8.2 
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Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Medikamentenübergebrauch, 
sollte er unter diesen Erkrankungen und dem entsprechenden Migränetyp 

oder -subtyp kodiert werden, nicht jedoch unter 1.4.1 Status migränosus. 
Besteht der Medikamentenübergebrauch kürzer als 3 Monate, sollte der 

Kopfschmerz lediglich unter dem entsprechenden Migränetyp oder 

dem/den entsprechenden Subtyp(en) kodiert werden. 

1.4.2 Anhaltende Aura ohne Hirninfarkt 

Beschreibung: 

Eine Woche oder länger anhaltende Aurasymptome, ohne dass mit 

bildgebenden Verfahren ein Nachweis eines Hirninfarktes gelingt. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Die Aura erfüllt das Kriterium B 

B. Die aktuelle Attacke bei einem Patienten mit 1.2 Migräne mit Aura 
ist typisch für frühere Attacken mit der Ausnahme, dass ein oder 

mehrere Aurasymptom(e) für ≥1 Woche persistieren 

C. Mit bildgebenden Verfahren gelingt kein Nachweis eines 
Hirninfarktes 

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

Kommentar: 

Anhaltende Aurasymptome sind selten, aber gut dokumentiert. Häufig 

sind sie bilateral und halten über Monate bis Jahre an. Die Mindestdauer 
von 1 Woche bei Kriterium B stützt sich auf die Meinung von Experten und 

sollte formal untersucht werden. 

Die diagnostische Abklärung muss darauf abzielen, eine 1.4.2 anhaltende 

Aura ohne Hirninfarkt von einem 1.4.3 migränösen Infarkt abzugrenzen 
sowie eine symptomatische Aura aufgrund eines Hirninfarkts aus anderen 

Gründen auszuschließen. Attacken mit prolongierter Aura, die weniger als 
eine Woche anhalten und nicht die Kriterien für eine 1.2.1 Migräne mit 

typischer Aura erfüllen, sollten unter 1.5.2 wahrscheinliche Migräne mit 

Aura kodiert werden. 
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1.4.3 Migränöser Infarkt 

Beschreibung: 

Ein oder mehrere im Laufe einer typischen Migräneattacke mit Aura 
einsetzende Aurasymptom(e) verbunden mit einer in der zerebralen 

Bildgebung nachgewiesenen ischämischen Läsion in einem relevanten 

Areal. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Migräneattacke, die die Kriterien B und C erfüllt 

B. Die aktuelle Attacke bei einem Patienten mit 1.2 Migräne mit Aura 
ist typisch für frühere Attacken, mit der Ausnahme, dass ein oder 

mehrere Aurasymptom(e) für >60 Minuten persistieren1 
C. Die zerebrale Bildgebung zeigt einen ischämischen Infarkt in einem 

relevanten Hirnareal 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere Diagnose. 

Anmerkung: 

1. Es kann zum Auftreten zusätzlicher, auf den Hirninfarkt 

zurückzuführender Symptome kommen. 

Kommentar: 

Ein ischämischer Infarkt bei Migränepatienten kann definiert sein als 

Hirninfarkt aus anderen Gründen bei gleichzeitig bestehender 1. Migräne, 
als Hirninfarkt aus anderen Gründen mit Symptomen, die einer 1.2 

Migräne mit Aura ähneln oder als Hirninfarkt im Ablauf einer typischen 
Attacke einer 1.2 Migräne mit Aura. Nur letzteres erfüllt die Kriterien 

eines 1.4.3 migränösen Infarkts. 

Ein 1.4.3 migränöser Infarkt tritt meist in der posterioren Zirkulation und 

bei jüngeren Frauen auf. 

Ein zweifach erhöhtes Risiko für ischämische Infarkte bei 

Migränepatienten mit einer 1.2 Migräne mit Aura ließ sich in mehreren 
bevölkerungsbezogenen Studien nachweisen. Es ist jedoch festzuhalten, 

dass es sich bei diesen Infarkten nicht um migränöse Infarkte handelt. 

Die Wirkmechanismen hinter dem erhöhten Risiko eines ischämischen 
Infarkts bei Migränepatienten bleibt unklar; ebenso ist die Beziehung 

zwischen erhöhtem Risiko, Aurahäufigkeit und der Natur der 
Aurasymptome, die das höhere Risiko kennzeichnen, unbekannt. Die 
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meisten Untersuchungen ergaben, dass ein Zusammenhang zwischen 

einer 1.1 Migräne ohne Aura und einem ischämischen Infarkt fehlt. 

1.4.4 Epileptische Anfälle, durch Migräneaura getriggert 

Beschreibung: 

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

Diagnostische Kriterien: 

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

B. Dieser epileptische Anfall ereignet sich bei einem Patienten mit 1.2 
Migräne mit Aura während oder innerhalb 1 Stunde nach einer 

Migräneattacke mit Aura 

C. Nicht besser erklärt durch eine andere Diagnose. 

Kommentar: 

Migräne und Epilepsie sind Prototypen von paroxysmalen zerebralen 

Anfallsleiden. Während migräneähnliche Kopfschmerzen in der postiktalen 

Phase bei Epilepsie relativ häufig sind, können manchmal auch 
epileptische Anfälle während oder im Anschluss an eine Migräne auftreten. 

Dieses seltene Phänomen, als Migralepsie bezeichnet, wurde zunächst bei 

Patienten mit einer 1.2 Migräne mit Aura beschrieben.  

Belege für einen Zusammenhang mit einer 1.1 Migräne ohne Aura fehlen. 

1.5 Wahrscheinliche Migräne 

Früher verwendeter Begriff: 

Migräneartige Störung. 

An anderer Stelle kodiert: 

Migräneartige Kopfschmerzen als Folge einer anderen Erkrankung 
(symptomatische Migräne) werden entsprechend dieser Erkrankung 

kodiert. 
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Beschreibung: 

Migräneartige Attacken, bei denen ein Merkmal fehlt, das erforderlich ist, 

um die Kriterien eines der oben aufgeführten Migränetypen oder 
Subtypen vollständig zu erfüllen und die nicht die Kriterien einer anderen 

Kopfschmerzerkrankung erfüllen. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Attacken, die mit einer Ausnahme die Kriterien A bis D einer 1.1 
Migräne ohne Aura oder mit einer Ausnahme die Kriterien A bis C 

einer 1.2 Migräne mit Aura erfüllen 
B. Attacken, die nicht die ICHD-3-Kriterien einer anderen 

Kopfschmerzerkrankung erfüllen 

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

Kommentar: 

Beim Stellen einer Kopfschmerzdiagnose sollten Attacken, die sowohl die 

Kriterien eines 2. Kopfschmerzes vom Spannungstyp als auch die für eine 

1.5 wahrscheinliche Migräne erfüllen, gemäß der allgemeinen Regel, dass 
eine definitive Diagnose grundsätzlich Vorrang vor einer wahrscheinlichen 

Diagnose hat, als Ersteres kodiert werden. Im Fall von Patienten, bei 
denen jedoch bereits eine Migränediagnose vorliegt und bei denen es 

darum geht, die Anzahl der erlittenen Attacken zu zählen (z. B. zur 
Ergebnismessung im Rahmen einer Arzneimittelstudie), sollten Attacken, 

die die Kriterien für eine 1.5 wahrscheinliche Migräne erfüllen, als Migräne 
zählen. Der Grund dafür ist der, dass leichtere Migräneattacken oder früh 

behandelte Attacken oft nicht alle Merkmale aufweisen, die für eine 
Diagnose der Migräneattacke erforderlich sind, aber dennoch auf 

bestimmte Migränebehandlungen ansprechen. 

1.5.1 Wahrscheinliche Migräne ohne Aura 

Diagnostische Kriterien: 

 

A. Die Attacken erfüllen mit einer Ausnahme die Kriterien A–D für 1.1 

Migräne ohne Aura 
B. Die Attacken erfüllen nicht die ICHD-3-Kriterien einer anderen 

Kopfschmerzerkrankung 

C. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose. 
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1.5.2 Wahrscheinliche Migräne mit Aura 

Diagnostische Kriterien: 

A. Die Attacken erfüllen mit einer Ausnahme die Kriterien A–C für 1.2 
Migräne mit Aura oder eines Subtyps von dieser 

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

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

1.6 Episodische Syndrome, die mit einer Migräne in 

Verbindung stehen können 

Früher verwendete Begriffe 

Periodische Syndrome in der Kindheit; periodische Kindheitssyndrome. 

Kommentar: 

Diese Gruppe von Krankheitsbilder tritt bei Patienten auf, die auch eine 

1.1 Migräne ohne Aura oder 1.2 Migräne mit Aura aufweisen oder bei 

denen eine erhöhte Wahrscheinlichkeit besteht, dass sie eine dieser 
beiden Störungen entwickeln. Obwohl die Vorgeschichte deren Auftreten 

in der Kindheit zeigt, kann beides auch im Erwachsenenalter auftreten. 

Zu den weiteren Krankheitsbildern, die bei diesen Patienten auftreten 

können, gehören episodische Reiseübelkeit und periodische 
Schlafstörungen wie Schlafwandeln, Sprechen im Schlaf, Pavor nocturnus 

und Zähneknirschen. 

1.6.1 Rezidivierende gastrointestinale Störungen 

Früher verwendete Begriffe 

Chronische Bauchschmerzen; funktionelle Bauchschmerzen; funktionelle 

Dyspepsie; Reizdarmsyndrom; funktionelles Bauchschmerzsyndrom. 
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Beschreibung: 

Rezidivierende episodische Bauchschmerz- und/oder -

beschwerdeattacken, Übelkeit und/oder Erbrechen, die unregelmäßig, 
chronisch oder in absehbaren Zeitabständen auftreten und mit Migräne in 

Verbindung stehen können. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Mindestens 5 Attacken mit ausgeprägten Attacken von 
Bauchschmerzen und/oder Bauchbeschwerden und/oder Übelkeit 

und/oder Erbrechen 
B. Normale Untersuchung und Beurteilung des Magen-Darm-Traktes 

C. Nicht auf eine andere Erkrankung zurückzuführen. 

1.6.1.1 Zyklische Erbrechen 

Beschreibung: 

Episodisch wiederkehrende Attacken mit starker Übelkeit und Erbrechen, 

üblicherweise mit stereotypischen Ablauf bei dem Betroffenen. Die 

Attacken können mit Blässe und Lethargie verbunden sein. Vollständige 

Rückbildung der Symptome zwischen den Attacken. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Mindestens 5 Attacken mit starker Übelkeit und Erbrechen, welche 

die Kriterien B und C erfüllen 
B. Beim Betroffenen stereotyp ablaufend und mit absehbarer 

Periodizität wiederkehrend 
C. Alles von Folgendem: 

1. Übelkeit und Erbrechen treten mindestens viermal pro Stunde 
auf 

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

D. Vollständige Symptomfreiheit zwischen den Attacken 

E. Nicht auf eine andere Erkrankung zurückzuführen1. 

Anmerkung: 

1. Insbesondere ergibt die Vorgeschichte und körperliche 

Untersuchung keinen Hinweis auf eine gastrointestinale Erkrankung. 
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Kommentar: 

Das 1.6.1.1 Zyklische Erbrechen ist typischerweise eine sich selbst 

limitierende episodische Erkrankung des Kindesalters. Zwischen den 
einzelnen Episoden besteht völlige Beschwerdefreiheit. Kennzeichnend ist 

seine zyklische Wiederkehr, und die Attacken sind absehbar. 

Diese Erkrankung wurde in der ICHD-2 erstmals als periodisches Syndrom 

in der Kindheit aufgeführt. Das klinische Bild ähnelt den 
Begleitsymptomen der Migräne und vielfältige Untersuchungen in den 

letzten Jahren haben eine Verwandtschaft des 1.6.1.1 Zyklischen 

Erbrechen mit der Migräne nahegelegt. 

1.6.1.2 Abdominelle Migräne 

Beschreibung: 

Idiopathische, wiederkehrende Störung, die vor sich vor allem bei Kindern 
in Form von mittellinienbetonten Bauchschmerzen manifestiert, welche 2 

bis 72 Stunden anhalten. Der Schmerz ist von mittlerer bis schwerer 

Intensität und assoziiert mit vasomotorischen Symptomen, Übelkeit und 

Erbrechen. Kein Kopfschmerz zwischen diesen Episoden. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Mindestens 5 Attacken mit abdominellen Schmerzen, welche die 

Kriterien B–D erfüllen 
B. Die abdominellen Schmerzen weisen mindestens zwei der drei 

folgenden Charakteristika auf: 
1. Lokalisation im Bereich der Mittellinie, periumbilikal oder diffus 

2. dumpfer oder „wunder“ Charakter 
3. mittlere oder starke Schmerzintensität 

 
C. Während der Attacken sind mindestens zwei der folgenden Punkte 

erfüllt: 
1. Appetitlosigkeit 

2. Übelkeit 

3. Erbrechen 
4. Blässe 

D. Attacken dauern unbehandelt oder erfolglos behandelt 2 bis 72 
Stunden  

E. Vollständige Symptomfreiheit zwischen den Attacken 

F. Nicht auf eine andere Erkrankung zurückzuführen1. 
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Anmerkung: 

1. Insbesondere ergibt die Vorgeschichte und körperliche 

Untersuchung keinen Hinweis auf eine gastrointestinale oder renale 
Erkrankung oder eine solche konnte durch geeignete 

Untersuchungen ausgeschlossen werden.  

Kommentar: 

Der Schmerz bei einer 1.6.1.2 abdominellen Migräne ist schwer genug, 

um die normalen Alltagsaktivitäten zu beeinträchtigen. 

Bei kleineren Kindern wird das Vorliegen von Kopfschmerzen oft 
übersehen. Es ist eine sorgfältige Anamnese zum Vorhandensein oder 

Fehlen von Kopfschmerzen zu erheben. Werden Kopfschmerzen während 
der Attacken ermittelt, sollte die Diagnose einer 1.1 Migräne ohne Aura in 

Betracht gezogen werden. 

Den Kindern fällt es häufig schwer, zwischen Appetitlosigkeit und Übelkeit 

zu unterscheiden. Die Blässe ist häufig von dunklen Ringen unter den 
Augen begleitet. Bei einigen Patienten ist eine Gesichtsrötung das 

vorherrschende vasomotorische Phänomen. 

Die meisten Kinder mit einer abdominellen Migräne entwickeln im Laufe 

ihres Lebens Migränekopfschmerzen. 

 

1.6.2 Gutartiger paroxysmaler Schwindel 

Beschreibung: 

Diese Störung ist durch wiederkehrende kurze Schwindelattacken 
charakterisiert, die ohne Vorwarnung bei ansonsten gesunden Kindern 

auftreten und sich spontan zurückbilden. 

Diagnostische Kriterien: 

 

A. Mindestens 5 Attacken, welche die Kriterien B und C erfüllen 
B. Schwindelattacken1, die ohne Vorwarnung auftreten, mit maximaler 

Intensität zu Beginn, und die sich ohne Bewusstseinsverlust 
innerhalb von Minuten bis Stunden spontan zurückbilden 

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

3. Erbrechen 
4. Blässe 

5. Ängstlichkeit 
D. Unauffälliger neurologischer Untersuchungsbefund und unauffällige 

audiometrische und vestibuläre Funktionen zwischen den Attacken 

E. Nicht auf eine andere Erkrankung zurückzuführen2. 

Anmerkung: 

1. Jüngere Kinder mit Schwindel sind unter Umständen nicht in der 

Lage, Schwindelsymptome zu beschreiben. Elterlicherseits 
beobachtete episodische Perioden der Gangunsicherheit können bei 

jüngeren Kindern als Schwindel interpretiert werden. 

2. Insbesondere sind Tumore der hinteren Schädelgrube, epileptische 

Anfälle und vestibuläre Störungen auszuschließen. 

Kommentar: 

Die Beziehung zwischen einem 1.6.2 gutartigen paroxysmalen Schwindel 

und einer A1.6.6 vestibulären Migräne (siehe Anhang) bedarf näherer 

Untersuchung. 

1.6.3 Gutartiger paroxysmaler Torticollis 

Beschreibung: 

Episodisch wiederkehrende Schrägneigung des Kopfes zu einer Seite, 
eventuell mit leichter Rotation, die sich spontan zurückbildet. Die 

Erkrankung tritt bei Säuglingen und Kleinkindern auf und beginnt im 

ersten Lebensjahr. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Wiederkehrende Attacken1 in der frühen Kindheit, welche die 

Kriterien B und C erfüllen 
B. Schrägneigung des Kopfes zu einer Seite, mit oder ohne leichte 

Drehung, die nach Minuten bis Tagen zurückgeht 

C. Mindestens eines der folgenden assoziierten Symptome oder 
Symptom: 

1. Blässe 
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2. Reizbarkeit 
3. Unwohlsein 

4. Erbrechen 
5. Ataxie2 

D. Normale neurologische Untersuchung zwischen den Attacken 

E. Nicht auf eine andere Erkrankung zurückzuführen3. 

Anmerkung: 

1. Attacken treten meist im Monatsabstand wieder auf. 

2. Ataxie ist bei älteren Kindern innerhalb der betroffenen Altersgruppe 

wahrscheinlicher. 

3. Die differentialdiagnostische Abklärung umfasst die von 
gastroösophagealem Reflux, idiopathischer Torsionsdystonie und 

komplexen partiellen Anfällen, besondere Aufmerksamkeit ist jedoch 
der hinteren Schädelgrube und dem kraniozervikalen Übergang 

zuzuwenden, wo angeborene oder erworbene Läsionen einen 

Torticollis bewirken können. 

Kommentar: 

Der Kopf des Kindes lässt sich während der Attacken in die 
Neutralposition zurückdrehen. Zwar kann ein gewisser Widerstand 

vorhanden sein, dieser lässt sich jedoch überwinden. 

Diese Beobachtungen bedürfen einer weiteren Validierung mit Hilfe von 

Patiententagebüchern, strukturierten Interviews und einer Erhebung von 

Längsschnittdaten. 

Ein 1.6.3 gutartiger paroxysmaler Torticollis kann sich zu einem 1.6.2 
gutartigen paroxysmalen Schwindel oder einer 1.2 Migräne mit Aura 

entwickeln (vor allem 1.2.2 Migräne mit Hirnstammaura) oder ohne 

weitere Symptome aufhören. 
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2. Kopfschmerz vom Spannungstyp 

2.1 Selten auftretender episodischer Kopfschmerz vom 

Spannungstyp  

2.1.1 Selten auftretender episodischer Kopfschmerz vom 
Spannungstyp mit perikranieller Schmerzempfindlichkeit  

2.1.2 Selten auftretender episodischer Kopfschmerz vom 
Spannungstyp ohne perikranielle 

Schmerzempfindlichkeit  

2.2 Häufig auftretender episodischer Kopfschmerz vom 

Spannungstyp  

2.2.1 Häufig auftretender episodischer Kopfschmerz vom 

Spannungstyp mit perikranieller Schmerzempfindlichkeit 
2.2.2 Häufig auftretender episodischer Kopfschmerz vom 

Spannungstyp ohne perikranielle 

Schmerzempfindlichkeit 

2.3 Chronischer Kopfschmerz vom Spannungstyp  

2.3.1 Chronischer Kopfschmerz vom Spannungstyp mit 
perikranieller Schmerzempfindlichkeit  

2.3.2 Chronischer Kopfschmerz vom Spannungstyp ohne 
perikranielle Schmerzempfindlichkeit  

2.4 Wahrscheinlicher Kopfschmerz vom Spannungstyp 

2.4.1 Wahrscheinlicher selten auftretender, episodischer 

Kopfschmerz vom Spannungstyp  
2.4.2 Wahrscheinlicher häufig auftretender episodischer 

Kopfschmerz vom Spannungstyp  
2.4.3 Wahrscheinlicher chronischer Kopfschmerz vom 

Spannungstyp 

Früher benutzte Begriffe: 

Spannungskopfschmerz, Muskelkontraktionsschmerz, psychomyogener 

Kopfschmerz, Stresskopfschmerz, gemeiner Kopfschmerz, essenzieller 

Kopfschmerz, idiopathischer Kopfschmerz, psychogener Kopfschmerz. 

An anderer Stelle kodiert: 

Ähnliche Kopfschmerzen wie die vom Spannungstyp als sekundäre Folge 

einer anderen Erkrankung werden entsprechend dieser anderen 
Erkrankung kodiert.  
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Primärer und/oder sekundärer Kopfschmerz? 

Je nach Umstand gelten für den Kopfschmerz vom Spannungstyp drei 

Regeln: 

1. Tritt ein neuer Kopfschmerz mit den Charakteristika eines 

Kopfschmerzes vom Spannungstyp zum ersten Mal in zeitlichem 
Zusammenhang mit einer anderen Erkrankung auf, von der bekannt 

ist, dass sie Kopfschmerzen hervorrufen kann oder dieser erfüllt 
sonstige Kriterien, die für eine Verursachung durch diese andere 

Erkrankung sprechen, wird dieser neu aufgetretene Kopfschmerz als 
sekundärer Kopfschmerz zurückzuführen auf die ursächliche 

Erkrankung kodiert. 

2. Wenn aber ein vorbestehender Kopfschmerz vom Spannungstyp im 

engen zeitlichen Zusammenhang mit einer solchen Erkrankung 
chronisch wird, sollten beide Diagnosen, die ursprüngliche eines 

Kopfschmerzes vom Spannungstyp und die sekundäre 

Kopfschmerzdiagnose, vergeben werden.  

3. Wenn ein vorbestehender Kopfschmerz vom Spannungstyp sich 

deutlich verschlechtert (üblicherweise wird hierunter eine 
Verdopplung der Häufigkeit und/oder der Intensität verstanden) und 

dies im engen zeitlichen Zusammenhang mit einer solchen 
ursächlichen Erkrankung auftritt, wird sowohl der vorbestehende 

Kopfschmerz vom Spannungstyp als auch der sekundäre 
Kopfschmerz diagnostiziert, wenn es Anhalt dafür gibt, dass diese 

Erkrankung Kopfschmerzen hervorrufen kann.  

Besteht ein chronischer Kopfschmerz vom Spannungstyp und ein 

Medikamentenübergebrauch, ist der zeitliche Zusammenhang häufig 
schwer nachzuweisen. Daher werden in solchen Fällen jeweils beide 

Diagnosen, 2.3 chronischer Kopfschmerz vom Spannungstyp und 8.2 
Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Medikamentenübergebrauch 

vergeben.  

 

Einleitung 

2. Kopfschmerz vom Spannungstyp ist sehr verbreitet, die 
Lebenszeitprävalenz in der Allgemeinbevölkerung reicht verschiedenen 

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

Auch wenn dieser Kopfschmerz früher als primär psychogen eingeordnet 

wurde, legt eine Reihe von Studien nach der Publikation der ICHD-1 den 
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Schluss nahe, dass zumindest für schwerere Subtypen des Kopfschmerzes 
vom Spannungstyp eine neurobiologische Grundlage besteht.  

Die Aufteilung des 2. Kopfschmerzes vom Spannungstyp in einen 
episodischen und einen chronischen Verlaufstyp, welche durch die ICHD-1 

vorgenommen wurde, hat sich als ausgesprochen nützlich erwiesen. In 
der ICHD-2 wurde die episodische Variante noch unterteilt in einen selten 

auftretenden Subtyp mit Kopfschmerzepisoden, die weniger als einmal im 
Monat auftreten und einen Subtyp mit häufig auftretenden episodischen 

Kopfschmerzen vom Spannungstyp. Ein 2.2 häufig auftretender 
episodischer Kopfschmerz vom Spannungstyp kann mit ausgeprägter 

Beeinträchtigung einhergehen und gelegentlich eine aufwändige 
medikamentöse Therapie notwendig machen. Im Gegensatz dazu hat der 

2.1 selten auftretende episodische Kopfschmerz vom Spannungstyp, der 
in der Allgemeinbevölkerung weit verbreitet ist, üblicherweise wenig 

Beeinträchtigung zur Folge und benötigt meist keine intensive 

medizinische Evaluation. Die Abgrenzung eines 2.1 selten auftretenden 
Kopfschmerzes vom Spannungstyp von einem 2.2 häufig auftretenden 

Kopfschmerz vom Spannungstyp erfasst Individuen, die üblicherweise 
keine medizinische Behandlung benötigen als eigene Kategorie und 

verhindert, dass fast die gesamte Bevölkerung eine erhebliche 
Kopfschmerzerkrankung diagnostiziert bekommt – während es gleichzeitig 

eine Klassifikation ihrer Kopfschmerzen erlaubt. 2.3 chronischer 
Kopfschmerz vom Spannungstyp ist eine ernsthafte Erkrankung, die eine 

erhebliche Einschränkung der Lebensqualität und Beeinträchtigung mit 

sich bringt. 

Die exakten Pathomechanismen bei einem 2. Kopfschmerz vom 
Spannungstyp sind unbekannt. Periphere Schmerzmechanismen scheinen 

insbesondere bei einem 2.1 selten auftretenden episodischen 
Kopfschmerz vom Spannungstyp und einem 2.2 häufig auftretenden 

episodischen Kopfschmerz vom Spannungstyp relevant zu sein, 

wohingegen bei 2.3 chronischem Kopfschmerz vom Spannungstyp 
zentrale Schmerzmechanismen eine bedeutendere Rolle spielen. Erhöhte 

perikranielle Druckempfindlichkeit bei der manuellen Palpation ist der am 
häufigsten auffällige Befund bei Patienten mit 2. Kopfschmerz vom 

Spannungstyp: Sie besteht in der Regel auch zwischen den Attacken, 
nimmt im Verlauf mit Zunahme der Schmerzintensität und mit der 

Kopfschmerzhäufigkeit eher zu. Die erhöhte Druckschmerzhaftigkeit 
dürfte pathophysiologisch von Bedeutung sein. Deshalb unterschied die 

ICHD-2 zwischen Patienten mit und ohne eine solche Störung der 
perikraniellen Muskeln – eine Untergliederung, die auch in der ICHD-3 

beibehalten wurde, um weitere Forschung auf diesem Gebiet anzuregen. 

Das Bestehen einer perikraniellen Druckempfindlichkeit lässt sich durch 

manuelle Palpation leicht feststellen. Mit kleinen kreisenden Bewegungen 
des Zeige- und Mittelfingers und durch Ausübung von festem Druck (am 

besten mit Hilfe eines Palpometers) lässt sich die lokale 
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Druckempfindlichkeit für die Mm. frontalis, temporalis, masseter, 
pterygoideus, sternocleidomastoideus, splenius and trapezius auf einer 

Skala von 0 bis 3 ermitteln. Aus diesen Werten kann für jeden Patienten 
ein Summenscore gebildet werden, aus dem die Druckempfindlichkeit 

insgesamt hervorgeht. Maßnahmen dieser Art bieten eine nützliche 
Orientierung für die Therapie und zusätzliche Möglichkeiten, dem 

Patienten Zusammenhänge aufzuzeigen. 

Die diagnostische Schwierigkeit bei den primären 

Kopfschmerzerkrankungen besteht in der Abgrenzung zwischen einem 
Kopfschmerz vom Spannungstyp und einer leichten Migräne ohne Aura. 

Dies wird dadurch noch erschwert, dass Patienten mit häufigen 
Kopfschmerzen häufig an beiden Krankheitsbildern leiden. Es wurde 

angeregt, die Diagnosekriterien für den 2. Kopfschmerz vom 
Spannungstyp stärker einzugrenzen, um die Migräne phänotypisch besser 

abgrenzen zu können. Kriterien hierfür wurden im Anhang der ICHD-2 als 

A2, Kopfschmerz vom Spannungstyp, vorgeschlagen. Gleichzeitig 
reduziert diese Erhöhung der Spezifität jedoch die Sensitivität der 

Diagnosekriterien und erhöht die Anzahl der Patienten, die lediglich unter 
2.4 wahrscheinlicher Kopfschmerz vom Spannungstyp oder 1.5 

wahrscheinliche Migräne klassifiziert werden. Das Ergebnis ist ein 
größerer Prozentsatz von Patienten, deren Kopfschmerz sich lediglich als 

ein 2.4 wahrscheinlicher Kopfschmerz vom Spannungstyp oder eine 1.5 
wahrscheinliche Migräne klassifizieren lässt. Angesichts dessen, dass 

bislang noch nicht gezeigt werden konnte, dass diese Veränderung von 
Vorteil wäre, verbleiben diese strengeren Diagnosekriterien im Anhang, 

sollten jedoch lediglich zu Forschungszwecken angewendet werden. Das 
Klassifikationskomitee empfiehlt den Vergleich zwischen Patienten, die 

jeweils nach diesen Kriterien diagnostiziert wurde – nicht nur zur 
Charakterisierung klinischer Merkmale, sondern auch, um Einblicke in die 

pathophysiologischen Mechanismen und das Ansprechen auf 

Behandlungen zu erhalten. 

2.1 Selten auftretender episodischer Kopfschmerz vom 
Spannungstyp 

Beschreibung: 

Selten auftretender episodischer Kopfschmerz, der typischerweise 

beidseitig als Einengung oder Druck wahrgenommen wird, in seiner 
Intensität als leicht bis mittelstark eingeschätzt werden und zwischen 

Minuten und Tagen anhalten kann. Der Kopfschmerz nimmt bei 
körperlicher Routineaktivität nicht zu und ist nicht begleitet von Übelkeit, 

jedoch Licht- oder Geräuschempfindlichkeit können vorhanden sein.  
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Diagnostische Kriterien: 

A. Mindestens 10 Kopfschmerzattacken, die im Durchschnitt weniger 

als einmal im Monat auftreten (<12 Kopfschmerztage pro Jahr) und 
die Kriterien B bis D erfüllen.  

B. Die Kopfschmerzdauer liegt zwischen 30 Minuten und 7 Tagen.  
C.  Der Kopfschmerz weist mindestens zwei der folgenden 

Charakteristika auf:  
1. Beidseitige Lokalisation  

2. Schmerzcharakter drückend oder beengend, nicht pulsierend 
3. Leichte bis mittlere Schmerzintensität  

4. Keine Verstärkung durch körperliche Routineaktivität wie Gehen 
oder Treppensteigen  

D.  Beide der folgenden Punkte sind erfüllt:  
 1. Fehlen von Übelkeit oder Erbrechen  

2. Es darf entweder eine Photophobie oder eine Phonophobie, nicht 

jedoch beides vorhanden sein 
E. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose1. 

Anmerkung:  

1. Erfüllt der Kopfschmerz sowohl die Kriterien für eine 1.5 

wahrscheinliche Migräne und einen 2.1 selten auftretenden 
episodischen Kopfschmerz vom Spannungstyp, sollte er gemäß der 

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

episodischer Kopfschmerz vom Spannungstyp (oder als der 
entsprechende Subtyp davon, für den die Kriterien erfüllt sind) 

kodiert werden. 

2.1.1 Selten auftretender episodischer Kopfschmerz vom 

Spannungstyp mit perikranieller Schmerzempfindlichkeit 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerzepisoden, die Kriterien für einen 2.1 selten 

auftretenden episodischen Kopfschmerz vom Spannungstyp erfüllen 
B. Erhöhte perikranielle Schmerzempfindlichkeit bei manueller 

Palpation. 
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2.1.2 Selten auftretender episodischer Kopfschmerz vom 

Spannungstyp ohne perikranielle Schmerzempfindlichkeit 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerzepisoden, die die Kriterien für einen 2.1 selten 

auftretenden episodischen Kopfschmerz vom Spannungstyp erfüllen 

B. Keine erhöhte perikranielle Schmerzempfindlichkeit. 

2.2 Häufig auftretender episodischer Kopfschmerz vom 
Spannungstyp 

Beschreibung: 

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

drückendem, beengenden Charakter. Er erreicht eine leichte bis mäßige 
Intensität und dauert Minuten bis Tage. Er verstärkt sich nicht durch 

körperliche Routineaktivitäten. Es besteht keine begleitende Übelkeit, 

aber Photophobie oder Phonophobie können vorhanden sein. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Wenigstens 10 Kopfschmerzepisoden, die die Kriterien B bis D 
erfüllen und durchschnittlich an 1 bis 14 Tagen/Monat für >3 

Monate (12 und <180 Tage/Jahr) auftreten 

B. Die Kopfschmerzdauer liegt zwischen 30 Minuten und 7 Tagen 

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

1. beidseitige Lokalisation 
2.  Schmerzcharakter drückend oder beengend (nicht pulsierend 

3. leichte bis mittlere Schmerzintensität 
4. keine Verstärkung durch körperliche Routineaktivitäten wie 

Gehen oder Treppensteigen  
D. Beide folgenden Punkte sind erfüllt: 

1. keine Übelkeit oder Erbrechen 

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

E. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose1. 
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Anmerkung: 

1. Erfüllt der Kopfschmerz sowohl die Kriterien für eine 1.5 

wahrscheinliche Migräne und einen 2.2 häufig auftretenden 
episodischen Kopfschmerz vom Spannungstyp, sollte er unter 2.2 

häufig auftretender episodischer Kopfschmerz vom Spannungstyp 
(oder als den Subtyp hiervon, für den die Kriterien erfüllt sind) 

kodiert werden, gemäß der allgemeinen Regel, dass definitive 
Diagnosen immer Vorrang gegenüber wahrscheinlichen Diagnosen 

haben. 

Kommentar: 

Ein 2.2 häufig vorkommender episodischer Kopfschmerz vom 
Spannungstyp tritt oft gemeinsam mit einer 1.1 Migräne ohne Aura auf. 

Beide sollten idealerweise in einem Kopfschmerztagebuch aufgezeichnet 
werden, da ihre Behandlung sich deutlich unterscheidet. Es ist daher von 

größter Wichtigkeit, Patienten zu schulen, zwischen diesen 

Kopfschmerztypen zu differenzieren, damit sie jeweils die richtige 
Behandlung wählen und um damit einen Medikamentenübergebrauch und 

die nachteiligen Folgen eines 8.2 Kopfschmerzes zurückzuführen auf einen 

Medikamentenübergebrauch zu verhindern. 

2.2.1 Häufig auftretender episodischer Kopfschmerz vom 

Spannungstyp mit perikranieller Schmerzempfindlichkeit 

Diagnostische Kriterien: 

A. Die Episoden erfüllen die Kriterien für einen 2.2 häufigen 

episodischen Kopfschmerz vom Spannungstyp 
B. Erhöhte Schmerzempfindlichkeit der perikraniellen Muskulatur bei 

manueller Palpation. 

2.2.2 Häufig auftretender episodischer Kopfschmerz vom 

Spannungstyp ohne perikranielle Schmerzempfindlichkeit 

Diagnostische Kriterien: 

A. Die Episoden erfüllen die Kriterien für einen 2.2 häufigen 

episodischen Kopfschmerz vom Spannungstyp 
B. Keine erhöhte Schmerzempfindlichkeit der perikraniellen Muskulatur 

bei manueller Palpation. 
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2.3 Chronischer Kopfschmerz vom Spannungstyp 

An anderer Stelle kodiert: 

4.10 Neu aufgetretener täglicher Kopfschmerz. 

Beschreibung: 

Erkrankung, die sich aus einem episodischen Kopfschmerz vom 
Spannungstyp entwickelt und mit täglichen oder sehr häufigen 

Kopfschmerzepisoden mit einer Dauer von Stunden bis Tagen einhergeht 

oder kontinuierlich vorhanden ist. Der Schmerz ist typischerweise 
beiderseits lokalisiert und von drückendem, beengendem Charakter. Er 

erreicht eine leichte bis mittelstarke Intensität und verstärkt sich nicht 
durch körperliche Routineaktivitäten. Milde Übelkeit, Photophobie oder 

Phonophobie können vorhanden sein.   

Diagnostische Kriterien: 

A. Ein Kopfschmerz, der die Kriterien B bis D erfüllt, tritt an 
durchschnittlich 15 Tagen/Monaten über >3 Monate (180 

Tage/Jahr) auf 
B. Der Kopfschmerz hält für Stunden bis Tage an oder ist kontinuierlich 

vorhanden 
C. Der Kopfschmerz weist mindestens 2 der folgenden Charakteristika 

auf: 
1. Beidseitige Lokalisation 

2. Schmerzcharakter drückend oder beengend, nicht pulsierend 

3. Leichte bis mittelstarke Schmerzintensität 

4. Keine Verstärkung durch körperliche Routineaktivitäten wie 

Gehen oder Treppensteigen 

D. Beide folgenden Punkte sind erfüllt: 

1. höchstens eines ist vorhanden: leichte Übelkeit oder 

Photophobie oder Phonophobie 
2. weder Erbrechen noch mittelstarke bis starke Übelkeit  

E. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose1;2;3. 

Anmerkung: 

1. Sowohl die Diagnose eines 2.3 chronischen Kopfschmerzes vom 
Spannungstyp als auch die einer 1.3 chronischen Migräne setzen 

voraus, dass diese an 15 oder mehr Tagen/Monaten aufgetreten 
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sind. Bei einem 2.3 chronischen Kopfschmerz vom Spannungstyp 
muss der Kopfschmerz an mindestens 15 Tagen die Kriterien B bis 

D für einen 2.2 häufig auftretenden episodischen Kopfschmerz vom 
Spannungstyp erfüllen; für eine 1.3 chronische Migräne muss der 

Kopfschmerz an mindestens 8 Tagen die Kriterien B bis D für eine 
1.1 Migräne ohne Aura erfüllen. Patienten können daher sämtliche 

Kriterien für beide Diagnosen erfüllen, etwa indem sie an 25 
Tagen/Monat unter Kopfschmerzen leiden, die an 8 Tagen die 

Kriterien für eine Migräne erfüllen und an 17 Tagen die Kriterien für 
einen Kopfschmerz vom Spannungstyp. In solchen Fällen sollte nur 

die Diagnose lediglich 1.3 chronische Migräne lauten. 

2. Der 2.3 chronische Kopfschmerz vom Spannungstyp entwickelt sich 

mit der Zeit aus einem 2.2 häufigen episodischen Kopfschmerz vom 
Spannungstyp; wenn die Kriterien A bis E von einem Kopfschmerz 

erfüllt werden, der eindeutig täglich auftritt und binnen weniger als 

24 Stunden nach seine ersten Auftreten nicht remittiert ist, erfolgt 
eine Kodierung unter 4.10 neu aufgetretener täglicher Kopfschmerz. 

Wird die Art und Weise des Kopfschmerzbeginns nicht erinnert oder 
ist der Beginn unklar, sollte eine Kodierung unter 2.3 chronischer 

Kopfschmerz vom Spannungstyp erfolgen. 

3. In vielen unklaren Fällen spielt ein Medikamentenübergebrauch eine 

Rolle. Ist hier Kriterium B einer der Subtypen von 8.2 Kopfschmerz 
zurückzuführen auf einen Medikamentenübergebrauch und sind 

gleichzeitig die Kriterien für einen 2.3 chronischen Kopfschmerz 
vom Spannungstyp erfüllt, ist die Grundregel, sowohl unter 2.3 

chronischer Kopfschmerz vom Spannungstyp als auch unter 8.2 
Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Medikamentenübergebrauch 

zu kodieren. Nach Medikamentenentzug sollte die Diagnose 
reevaluiert werden: es kommt nicht selten vor, dass die Kriterien 

für einen 2.3 chronischen Kopfschmerz vom Spannungstyp dann 

nicht mehr erfüllt sind und der Patient zu dem einen oder anderen 
episodischen Kopfschmerztyp zurückkehrt. Bleibt die Erkrankung 

nach Medikamentenentzug chronisch, entfällt die Diagnose 8.2 

Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Medikamentenübergebrauch. 

2.3.1 Chronischer Kopfschmerz vom Spannungstyp mit 

perikranieller Schmerzempfindlichkeit 

Diagnostische Kriterien: 

A. Der Kopfschmerz erfüllt die Kriterien A bis E für 2.3 chronischer 

Kopfschmerz vom Spannungstyp 
B. Erhöhte Schmerzempfindlichkeit der perikraniellen Muskulatur bei 

manueller Palpation. 
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2.3.2 Chronischer Kopfschmerz vom Spannungstyp ohne 

perikranielle Schmerzempfindlichkeit 

Diagnostische Kriterien: 

A. Der Kopfschmerz erfüllt die Kriterien für 2.3 chronischer 

Kopfschmerz vom Spannungstyp 
B. Keine erhöhte Schmerzempfindlichkeit der perikraniellen Muskulatur 

bei manueller Palpation. 

2.4 Wahrscheinlicher Kopfschmerz vom Spannungstyp 

Beschreibung: 

Kopfschmerz vom Spannungstyp, bei dem eines der Merkmale fehlt, die 
gegeben sein müssen, um alle Kriterien für einen oben kodierten Typ oder 

Subtyp eines Kopfschmerzes vom Spannungstyp zu erfüllen und der 
gleichzeitig nicht die Kriterien für eine andere Kopfschmerzerkrankung 

erfüllt. 

Kommentar: 

Patienten, die einen der untenstehenden Kriteriensätze erfüllen, erfüllen 
unter Umständen auch die Kriterien für 1.5.1 wahrscheinliche Migräne 

ohne Aura. In diesen Fällen gilt die allgemeine Grundregel einer 
Hierarchisierung, bei der die Diagnose 1. Migräne und ihre Typen und 

Subtypen Vorrang gegenüber der eines 2. Kopfschmerzes vom 

Spannungstyp und dessen Typen und Subtypen hat. 

2.4.1 Wahrscheinlicher selten auftretender episodischer 

Kopfschmerz vom Spannungstyp 

Diagnostische Kriterien: 

A. Eine oder mehrere Kopfschmerzepisode(n) erfüllen mit einer 
Ausnahme alle Kriterien A bis D für einen 2.1 selten auftretenden 

episodischen Kopfschmerz vom Spannungstyp 
B. Die Episoden erfüllen nicht die ICHD-3 Kriterien für eine andere 

Kopfschmerzerkrankung 

C. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose. 
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2.4.2 Wahrscheinlicher häufig auftretender episodischer 

Kopfschmerz vom Spannungstyp 

Diagnostische Kriterien: 

A. Die Kopfschmerzepisoden erfüllen mit einer Ausnahme alle Kriterien 

A bis D für einen 2.2 häufig auftretenden episodischen Kopfschmerz 
vom Spannungstyp 

B. Die Episoden erfüllen nicht die ICHD-3 Kriterien für eine andere 
Kopfschmerzerkrankung 

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

2.4.3 Wahrscheinlicher chronischer Kopfschmerz vom 

Spannungstyp 

Diagnostische Kriterien: 

A. Die Kopfschmerzepisoden erfüllen mit einer Ausnahme alle Kriterien 
A bis D für einen 2.3 chronischen episodischen Kopfschmerz vom 

Spannungstyp 

B. Die Episoden erfüllen nicht die ICHD-3 Kriterien für eine andere 
Kopfschmerzerkrankung 

C. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose. 
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3. Trigemino-autonome 

Kopfschmerzerkrankungen (TAK) 

3.1 Clusterkopfschmerz  

3.1.1 Episodischer Clusterkopfschmerz 

3.1.2 Chronischer Clusterkopfschmerz 

3.2 Paroxysmale Hemikranie 

3.2.1 Episodische paroxysmale Hemikranie 
3.2.2 Chronische paroxysmale Hemikranie 

3.3 Short-lasting unilateral neuralgiform headache attacks 

3.3.1 Short-lasting unilateral neuralgiform headache attacks 

with conjunctival injection and tearing (SUNCT-
Syndrom) 

3.3.1.1 Episodisches SUNCT-Syndrom 
3.3.1.2 Chronisches SUNCT-Syndrom 

3.3.2 Short-lasting unilateral neuralgiform headache attacks 

with cranial autonomic symptoms (SUNA-Syndrom) 
3.3.2.1 Episodisches SUNA-Syndrom 

3.3.2.2 Chronisches SUNA-Syndrom 

3.4 Hemicrania continua 

3.5 Wahrscheinliche trigemino-autonome 

Kopfschmerzerkrankung 

3.5.1 Wahrscheinlicher Clusterkopfschmerz 
3.5.2 Wahrscheinliche paroxysmale Hemikranie 

3.5.3 Wahrscheinliche Short-lasting unilateral neuralgiform 
headache attacks 

3.5.4 Wahrscheinliche Hemicrania continua 

Allgemeiner Kommentar 

Primärer und/oder sekundärer Kopfschmerz? 

Für Kopfschmerzen mit den Merkmalen einer trigemino-autonomen 
Kopfschmerzerkrankung (TAK) gelten je nach den Umständen drei 

Grundregeln: 

1. Tritt ein neuer Kopfschmerz mit den Charakteristika einer TAK 

erstmals in engem zeitlichen Zusammenhang mit einer anderen 
Erkrankung auf, von der bekannt ist, dass sie Kopfschmerzen 

auslösen kann oder dieser erfüllt sonstige Kriterien für eine 
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Verursachung durch diese Erkrankung, wird der Kopfschmerz als 
sekundärer Kopfschmerz zurückzuführen auf die ursächliche 

Erkrankung kodiert. 

2. Wenn eine vorbestehende TAK in engem zeitlichen Zusammenhang 

mit einer Erkrankung, die als Ursache von Kopfschmerzen 
angesehen wird, chronisch wird, sollte sowohl die 

Ausgangsdiagnose einer TAK als auch die Diagnose eines 

sekundären Kopfschmerzes gestellt werden. 

3. Wenn sich eine vorbestehende TAK in engem zeitlichem 
Zusammenhang mit einer solchen ursächlichen Erkrankung deutlich 

verschlechtert (was in der Regel eine mindestens zweifache 
Zunahme der Häufigkeit und/oder Schwere bedeutet), sollte sowohl 

die Ausgangsdiagnose einer TAK als auch die Diagnose eines 
sekundären Kopfschmerzes gestellt werden, vorausgesetzt, es gibt 

überzeugende Belege dafür, dass die Erkrankung Kopfschmerzen 

auslösen kann. 

Einleitung 

Die trigemino-autonomen Kopfschmerzerkrankungen (TAK) teilen die 
klinischen Merkmale, dass sie einseitig auftreten und in der Regel von 

parasympathischen autonomen Symptomen im Kopfbereich begleitet 
werden, die lateralisiert und auf der gleichen Seite wie der Kopfschmerz 

auftreten. Experimentelle Untersuchungen und Untersuchungen mit 

funktioneller Bildgebung beim Menschen legen nahe, dass diese 
Syndrome einen normalen trigemino-parasympathischen Reflex 

aktivieren, während die klinischen Symptome einer kraniell lokalisierten 

sympathischen Dysfunktion sekundärer Natur sind. 

Eine typische Migräneaura wird in Verbindung mit TAK selten beobachtet. 

3.1 Clusterkopfschmerz 

Früher verwendete Begriffe 

Ziliare Neuralgie, Erythromelalgie des Kopfes, Bing-Erythroprosopalgie, 
Hemicrania angioparalytica, Hemicrania periodica neuralgiformis, 

Histaminkopfschmerz, Horton-Syndrom, Harris-Horton-Syndrom, 
migränöse Neuralgie nach Harris, Petrosusneuralgie nach Gardner, 

Sluder-Neuralgie, Neuralgie des Ganglion sphenopalatinum, 

Vidianusneuralgie 
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An anderer Stelle kodiert: 

Ein symptomatischer Clusterkopfschmerz als sekundäre 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 Häufigkeit 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 

Lidödem und/oder Unruhe oder Agitation. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Mindestens 5 Attacken, die die Kriterien B bis D erfüllen 

B. Starke oder sehr starke einseitig orbital, supraorbital und/oder 

temporal lokalisierte Schmerzattacken, die unbehandelt 15 bis 180 
Minuten1 anhalten  

C. Einer oder beide der folgenden Punkte ist/sind erfüllt: 
1. mindestens eines der folgenden Symptome oder Zeichen, 

jeweils ipsilateral zum Kopfschmerz: 
a) konjunktivale Injektion und/oder Lakrimation 

b) nasale Kongestion und/oder Rhinorrhoe 
c) Lidödem 

d) Schwitzen im Bereich der Stirn oder des Gesichtes 
e) Miosis und/oder Ptosis 

2. körperliche Unruhe oder Agitiertheit 
D. Die Attackenfrequenz liegt zwischen 1 jeden zweiten Tag und 8 pro 

Tag2 

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

Anmerkung: 

1. Während eines Teils (aber weniger als der Hälfte) des Zeitverlaufes 
bei einem 3.1 Clusterkopfschmerz können die Attacken weniger 

schwer sein und/oder kürzer oder länger andauern. 

2. Während eines Teils (aber weniger als der Hälfte) des Zeitverlaufes 

bei einem 3.1 Clusterkopfschmerz können die Attacken seltener 

auftreten. 
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Kommentar: 

Die Attacken treten üblicherweise in Serien auf, die Wochen oder Monate 

andauern (sogenannte Clusterepisoden). Dazwischen liegen 
Remissionszeiten, die meist Monate oder Jahre anhalten. Bei etwa 10% 

bis 15% der Patienten tritt jedoch ein 3.1.2 chronischer 
Clusterkopfschmerz ohne derartige Remissionen auf. In einer großen 

Serie von Verläufen konnte gezeigt werden, dass ein Viertel der Patienten 
lediglich eine Clusterepisode aufwies. Diese Patienten erfüllen die 

Kriterien für einen 3.1 Clusterkopfschmerz und sollten entsprechend 

kodiert werden. 

Während einer Clusterepisode des 3.1.1 episodischen 
Clusterkopfschmerzes und beim 3.1.2 chronischen Clusterkopfschmerz 

kommt es regelmäßig zu Attacken. Diese können durch Alkohol, Histamin 

oder Nitroglyzerin ausgelöst werden. 

Der Schmerz beim 3.1 Clusterkopfschmerz ist schwerpunktmäßig orbital, 

supraorbital oder temporal bzw. an einer Kombination dieser Orte 

lokalisiert, kann aber auch in andere Regionen ausstrahlen. Während der 
schlimmsten Attacken ist die Schmerzintensität unerträglich. Die 

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

einer Clusterepisode immer auf derselben Seite des Kopfes auf. 

Das Erkrankungsalter liegt meist zwischen 20 und 40 Jahren. Aus bisher 
nicht bekannten Gründen sind Männer dreimal häufiger betroffen als 

Frauen. 

Akute Attacken gehen mit einer Aktivierung des posterioren 

hypothalamischen Graus einher. Der 3.1 Clusterkopfschmerz kann in etwa 
5% der Fälle autosomal dominant sein. 

Es sind einige Patienten beschrieben worden, die sowohl einen 3.1 
Clusterkopfschmerz als auch eine 13.1.1 Trigeminusneuralgie (mitunter 

Cluster-Tic-Syndrom genannt) aufwiesen. Diese Patienten sollten beide 
Diagnosen erhalten. Die Wichtigkeit dieser Beobachtung liegt darin, dass 

beide Erkrankungen separat behandelt werden müssen, um 

Schmerzfreiheit zu erreichen. 

3.1.1 Episodischer Clusterkopfschmerz 

Beschreibung: 

Clusterkopfschmerzattacken, die in Episoden mit einer Dauer von 7 Tagen 
bis 1 Jahr auftreten und von schmerzfreien Episoden von mindestens 3 

Monaten Dauer unterbrochen werden.  
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Diagnostische Kriterien: 

A. Die Attacken erfüllen die Kriterien A bis E für einen 3.1 

Clusterkopfschmerz und treten schubweise auf (Clusterepisoden) 
B. Wenigstens 2 Clusterepisoden mit einer Dauer von 7 bis 365 Tagen 

(unbehandelt), die durch schmerzfreie Remissionsphasen von ≥3 

Monaten Dauer voneinander getrennt sind.  

Kommentar: 

Clusterepisoden halten üblicherweise 2 Wochen bis 3 Monate an.  

3.1.2 Chronischer Clusterkopfschmerz 

Beschreibung: 

Clusterkopfschmerzattacken, die ein Jahr oder länger ohne 
Remissionsphasen auftreten oder mit Remissionsphasen, die weniger als 

3 Monate anhalten. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Die Attacken erfüllen die Kriterien für einen 3.1 Clusterkopfschmerz 

und Kriterium B unten 
B. Die Attacken treten für wenigstens 1 Jahr ohne Remissionsphase 

auf oder mit Remissionen von <3 Monaten Dauer. 

Kommentar: 

Der 3.1.2 chronische Clusterkopfschmerz kann de novo entstehen (früher 
als primär chronischer Clusterkopfschmerz bezeichnet), oder aus dem 

3.1.1 episodischen Clusterkopfschmerz (früher sekundär chronischer 
Clusterkopfschmerz). Bei einigen Patienten kann sich aus einem 3.1.2 

chronischen Clusterkopfschmerz ein 3.1.1 episodischer 

Clusterkopfschmerz entwickeln. 
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3.2 Paroxysmale Hemikranie 

Beschreibung: 

Starke einseitig orbital, supraorbital und/oder temporal oder in einer 
beliebigen Kombination dieser Regionen lokalisierte Schmerzattacken, die 

2 bis 30 Minuten anhalten und mehrmals oder vielmals am Tag auftreten. 
Die Attacken treten gewöhnlich in Begleitung von ipsilateraler 

konjunktivaler Injektion, Lakrimation, nasaler Kongestion, Rhinorrhoe, 

Schwitzen im Bereich der Stirn und des Gesichtes, Miosis, Ptosis und/oder 

Lidödem auf. Sie sprechen zuverlässig auf Indometacin an. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Mindestens 20 Attacken, die die Kriterien B bis E erfüllen 

B. Starke einseitig orbital, supraorbital und/oder temporal lokalisierte 
Schmerzattacken, die 2 bis 30 Minuten anhalten 

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

jeweils ipsilateral zum Kopfschmerz: 
a) konjunktivale Injektion und/oder Lakrimation 

b) nasale Kongestion und/oder Rhinorrhoe 
c) Lidödem 

d) Schwitzen im Bereich der Stirn oder des Gesichtes  
e) Miosis und/oder Ptosis 

2. körperliche Unruhe oder Agitiertheit 

D. Die Attackenfrequenz liegt bei >5 pro Tag1 
E. Attacken kann durch therapeutische Dosen Indometacin2 komplett 

vorgebeugt werden 

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

Anmerkung: 

1. Während eines Teils (aber weniger als der Hälfte) des Zeitverlaufes 

bei 3.2 paroxysmaler Hemikranie können die Attacken seltener 

auftreten. 

2. Bei Erwachsenen sollte Indometacin anfangs in einer Tagesdosis von 
≥150 mg oral eingesetzt werden und bei Bedarf auf ≥225 mg 

täglich erhöht werden. Die Dosis für Injektionen beträgt 100 bis 200 
mg. Als Erhaltungsdosen sind meist jedoch geringere Mengen 

erforderlich. 
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Kommentar: 

Anders als beim Clusterkopfschmerz besteht kein vermehrtes Auftreten 

bei Männern. Die Erkrankung tritt im Allgemeinen erstmals im 
Erwachsenenalter auf, allerdings wurden auch Fälle im Kindesalter 

beschrieben. 

3.2.1 Episodische paroxysmale Hemikranie 

Beschreibung: 

Paroxysmale Hemikranieattacken, die in Episoden mit einer Dauer von 7 

Tagen bis 1 Jahr auftreten, die von schmerzfreien Episoden von 

mindestens 3 Monaten Dauer unterbrochen werden.  

Diagnostische Kriterien: 

A. Die Attacken erfüllen die Kriterien für eine 3.2 paroxysmale 

Hemikranie und treten schubweise auf  
B. Wenigstens 2 Anfälle mit einer Dauer von 7 bis 365 Tagen 

(unbehandelt), die durch schmerzfreie Remissionsphasen von ≥3 

Monaten Dauer unterbrochen werden. 

3.2.2 Chronische paroxysmale Hemikranie 

Beschreibung: 

Paroxysmale Hemikranieattacken, die über mehr als ein Jahr ohne 

schmerzfreie Episoden auftreten oder von schmerzfreien Episoden von 

wenigster als 3 Monaten Dauer unterbrochen werden.  

Diagnostische Kriterien: 

A. Die Attacken erfüllen die Kriterien für eine 3.2 paroxysmale 

Hemikranie sowie Kriterium B unten 
B. Die Attacken treten für wenigstens 1 Jahr ohne Remissionsphase 

auf oder mit Remissionen von <3 Monaten Dauer auf. 
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Kommentar: 

Patienten, die sowohl die Kriterien für eine 3.2.2 chronische paroxysmale 

Hemikranie als auch für eine 13.1.1 Trigeminusneuralgie (mitunter CPH-
Tic-Syndrom genannt) erfüllen, sollten beide Diagnosen erhalten. Die 

Unterscheidung ist wichtig, da beide Erkrankungen einer Behandlung 
bedürfen. Die pathophysiologische Bedeutung dieser Beziehung ist noch 

unklar. 

3.3 Short-lasting unilateral neuralgiform headache 
attacks  

Beschreibung: 

Sekunden bis Minuten anhaltende, streng einseitige mittelstarke oder 

starke Kopfschmerzattacken, die mindestens einmal am Tag auftreten. In 
der Regel gehen sie mit einer deutlichen Lakrimation und Rötung des 

ipsilateralen Auges einher.  

Diagnostische Kriterien: 

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

B. Mäßige oder starke einseitig orbital, supraorbital und/oder temporal 
lokalisierte Schmerzattacken, die 1 bis 600 Sekunden anhalten und 

als Einzelstiche, Serien von Stichen oder sägezahnmusterartig 
auftreten 

C. Mindestens eines der folgenden kranioautonomen Symptome oder 
Zeichen ipsilateral zum Kopfschmerz: 

1. konjunktivale Injektion und/oder Lakrimation 
2. nasale Kongestion und/oder Rhinorrhoe 

3. Lidödem 
4. Schwitzen im Bereich der Stirn oder des Gesichtes  

5. Miosis und/oder Ptosis 
D. Die Attackenfrequenz liegt bei >1 pro Tag1 

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

Anmerkung: 

1. Während eines Teils (aber weniger als der Hälfte) des Zeitverlaufes 

beim 3.3 Short-lasting unilateral neuralgiform headache attacks 

können die Attacken seltener auftreten. 
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Kommentar: 

Länger andauernde Attacken sind von diversen Stichen oder einem 

Sägezahnmuster gekennzeichnet. 

Es werden zwei Subtypen des 3.3 Short-lasting unilateral neuralgiform 

headache attacks anerkannt: 3.3.1 Short-lasting unilateral neuralgiform 
headache attacks with conjunctival injection and tearing (SUNCT-

Syndrom) und 3.3.2 Short-lasting unilateral neuralgiform headache 
attacks with cranial autonomic symptoms (SUNA-Syndrom). Das 3.3.1 

SUNCT-Syndrom könnte ein Subtyp des 3.3.2 SUNA-Syndroms sein, 
obwohl hier noch nähere 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 können in der Regel 

ohne Refraktärphase getriggert werden. Hiermit stehen sie im Kontrast zu 
einer 13.1.1 Trigeminusneuralgie, die gewöhnlich nach jeder Attacke eine 

Refraktärphase aufweist. 

3.3.1 Short-lasting Unilateral Neuralgiform headache attacks with 

Conjunctival injection and Tearing (SUNCT-Syndrom) 

Diagnostische Kriterien: 

A. Attacken, die die Kriterien für 3.3 Short-lasting unilateral 

neuralgiform headache attacks und das Kriterium B unten erfüllen 
B. Beides von folgendem, ipsilateral zum Schmerz: 

1. konjunktivale Injektion 

2. Lakrimation (Tränenfluss). 

Kommentar: 

Die Literatur lässt darauf schließen, dass das 3.3.1 SUNCT-Syndrom am 

ehesten von einer Läsion in der hinteren Schädelgrube imitiert wird. 

Es wurden Patienten beschrieben, bei denen sich eine Überschneidung 

zwischen 3.3.1 SUNCT-Syndrom und 13.1.1 Trigeminusneuralgie findet. 
Die Differenzierung ist klinisch komplex. Solche Patienten sollten beide 

Diagnosen erhalten. 

Es gab Berichte über Patienten mit 3.3.1 SUNCT-Syndrom wie auch 3.1 
Clusterkopfschmerz; die pathophysiologische Bedeutung dieser 

Überschneidung ist noch zu ermitteln. 
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3.3.1.1 Episodisches SUNCT-Syndrom 

Beschreibung: 

SUNCT-Attacken, die über Zeiträume zwischen 7 Tagen und einem Jahr 
auftreten und durch schmerzfreie Episoden von weniger als 3 Monaten 

unterbrochen werden. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Attacken, die die Kriterien für ein 3.3.1 SUNCT-Syndrom erfüllen 
und episodisch auftreten 

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

Monaten unterbrochen werden. 

3.3.1.2 Chronisches SUNCT-Syndrom 

Beschreibung: 

SUNCT-Attacken, die über mehr als ein Jahr ohne Remissionsphase 

auftreten oder von Remissionsphasen von > 3 Monaten unterbrochen 

werden. 

Diagnostische Kriterien: 

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

B. Attacken, die ohne Remissionsphase oder mit Remissionsphasen 

von <3 Monaten für mindestens 1 Jahr auftreten. 

3.3.2 Short-lasting unilateral neuralgiform headache attacks with 

cranial autonomic symptoms (SUNA-Syndrom) 

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

B. Es ist nicht mehr als einer der folgenden Punkte erfüllt, ipsilateral 
zum Schmerz: 

1. konjunktivale Injektion 

2. Lakrimation (Tränenfluss). 
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3.3.2.1 Episodisches SUNA-Syndrom 

Beschreibung: 

SUNA-Attacken, die für die Dauer von 7 Tagen bis 1 Jahr auftreten und 

durch schmerzfreie Episoden von > 3 Monaten unterbrochen werden. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Attacken, die die Kriterien für ein 3.3.2 SUNA-Syndrom erfüllen und 

episodisch auftreten 
B. Mindestens zwei Episoden für die Dauer von 7 Tagen bis 1 Jahr 

(unbehandelt,) die durch schmerzfreie Episoden von > 3 Monaten 

unterbrochen werden. 

3.3.2.2 Chronisches SUNA-Syndrom 

Beschreibung: 

SUNA-Attacken, die über mehr als ein Jahr ohne Remissionsphase 

auftreten oder Remissionsphasen von weniger als 3 Monaten aufweisen. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Attacken, die die Kriterien für 3.3.2 SUNA-Syndrom und das 
Kriterium B unten erfüllen 

B. Attacken, die für mindestens ein Jahr ohne Remissionsphase 

auftreten oder Remissionsphasen von < 3 Monaten aufweisen.  

3.4 Hemicrania continua 

Beschreibung: 

Anhaltender, streng einseitiger Kopfschmerz, der in Begleitung von 

ipsilateraler konjunktivaler Injektion, Lakrimation, nasaler Kongestion, 
Rhinorrhoe, Schwitzen im Bereich der Stirn und des Gesichtes, Miosis, 

Ptosis und/oder Lidödemen und/oder Unruhe oder Agitiertheit auftritt und 

zuverlässig auf Indometacin anspricht.  
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Diagnostische Kriterien: 

A. Einseitiger Kopfschmerz, der die Kriterien B bis D erfüllt 

B. Für >3 Monate vorliegend, mit Verschlechterungen von mäßiger 
oder stärkerer Intensität 

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

jeweils ipsilateral zum Kopfschmerz: 
a) konjunktivale Injektion und/oder Lakrimation 

b) nasale Kongestion und/oder Rhinorrhoe 
c) Lidödem 

d) Schwitzen im Bereich der Stirn oder des Gesichtes 
e) Miosis und/oder Ptosis 

2. Körperliche Unruhe oder Agitiertheit oder Schmerzzunahme 
durch Bewegung 

D. Spricht zuverlässig auf therapeutische Dosen Indometacin an1 

E. Nicht besser erklärt 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 über 

225 mg täglich erhöht werden. Die Dosis für Injektionen beträgt 
100 bis 200 mg. Als Erhaltungsdosen sind oft jedoch geringere 

Mengen erforderlich 

Kommentar: 

Bei einer 3.4 Hemicrania continua werden oft Migränesymptome wie 

Photophobie und Phonophobie beobachtet.  

Die 3.4 Hemicrania continua wird aufgrund der Tatsache, dass der 
Schmerz typischerweise einseitig auftritt, ebenso wie die gegebenenfalls 

vorhandenen kranio-autonomen Symptome, in der ICHD-3 unter 3. 
Trigemino-autonome Kopfschmerzerkrankungen geführt (in der ICHD-2 

stand sie unter 4. andere primäre Kopfschmerzen). 

Die zerebrale Bildgebung ergab bedeutende Überschneidungen zwischen 
allen hier einbezogenen Erkrankungen, vor allem die Aktivierung in der 

Region des posterioren hypothalamischen Graus. Darüber hinaus liegt das 
zuverlässige Ansprechen einer 3.4 Hemicrania continua auf Indometacin 

auch bei einer 3.2 paroxysmalen Hemikranie vor. 
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3.4.1 Hemicrania continua mit remittierendem Verlauf 

Beschreibung: 

Charakteristisch für diesen Subtyp der Hemicrania continua ist ein 
Kopfschmerz, der nicht durchgängig anhält, sondern von 

Remissionsphasen von mindestens 24 Stunden Dauer unterbrochen wird. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der die Kriterien für eine 3.4 Hemicrania continua und 
Kriterium B unten erfüllt 

B. Der Kopfschmerz tritt nicht täglich oder durchgängig auf, sondern 
wird (unbehandelt) durch Remissionsphasen von ≥24 Stunden 

unterbrochen. 

Kommentar: 

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

Verlauf entstehen. 

3.4.2 Hemicrania continua mit nicht remittierendem Verlauf 

Beschreibung: 

Charakteristisch für diesen Subtyp der Hemicrania continua ist ein 
Kopfschmerz, der mindestens ein Jahr lang durchgängig anhält, ohne 

Remissionsphasen von mindestens einem Tag. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der die Kriterien für eine 3.4 Hemicrania continua, 
und Kriterium B unten erfüllt 

B. Der Kopfschmerz tritt mindestens 1 Jahr lang täglich und 

durchgängig auf, ohne Remissionsphasen von ≥1 Tag. 

Kommentar: 

Die 3.4.2 Hemicrania continua mit nicht remittierendem Verlauf kann de 

novo oder aus einer 3.4.1 Hemicrania continua mit remittierendem 
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Verlauf entstehen. Die Mehrzahl der Patienten zeigt bereits von Anfang an 

den nicht remittierenden Verlaufstyp. 

3.5 Wahrscheinliche trigemino-autonome 
Kopfschmerzerkrankung 

Beschreibung: 

Kopfschmerzattacken, die am ehesten den 3. trigemino-autonomen 
Kopfschmerzerkrankungen zugeordnet werden können, bei denen aber 

ein Symptom fehlt, welches erforderlich ist, um sämtliche Kriterien eines 
der oben kodierten Typen oder Subtypen zu erfüllen und die nicht alle 

Kriterien einer anderen Kopfschmerzerkrankung erfüllen.  

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerzattacken, die mit einer Ausnahme alle Kriterien A bis D 
für einen 3.1 Clusterkopfschmerz erfüllen; die Kriterien A bis E für 

eine 3.2 paroxysmale Hemikranie; die Kriterien A bis D für 3.3 

SUNCT-Syndrom oder die Kriterien A bis D für eine 3.4 Hemicrania 
continua 

B. Die Episoden erfüllen nicht die ICHD-3 Kriterien für eine andere 
Kopfschmerzerkrankung 

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

Kommentar: 

Die Patienten können unter 3.5.1 wahrscheinlicher Clusterkopfschmerz, 
3.5.2 wahrscheinliche paroxysmale Hemikranie, 3.5.3 wahrscheinliches 

SUNA-Syndrom oder 3.5.4 wahrscheinliche Hemicrania continua kodiert 
werden. Derartige Patienten haben entweder keine ausreichende Anzahl 

typischer Anfälle gehabt (zum Beispiel nur einen ersten 
Clusterkopfschmerzanfall), oder haben diese zwar in ausreichend großer 

Anzahl erlebt, erfüllen aber andere Kriterien nicht. 
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An anderer Stelle kodiert 

Primärer und/oder sekundärer Kopfschmerz? 

Für 4. Andere primäre Kopfschmerzen gelten je nach den Umständen 2 

Regeln: 

1. Wenn ein neu aufgetretener Kopfschmerz mit den Charakteristika 
des Kopfschmerzes vom Spannungstyp zum ersten Mal in einem 

engen zeitlichen Zusammenhang mit einer anderen Erkrankung 

auftritt, von der bekannt ist, dass sie Kopfschmerzen hervorrufen 
kann oder dieser erfüllt sonstige Kriterien, die für eine 

Verursachung durch diese andere Erkrankung sprechen, wird dieser 
neue Kopfschmerz als sekundärer Kopfschmerz, zurückzuführen auf 

die ursächliche Erkrankung kodiert. 

2.  Wenn aber ein vorbestehender Kopfschmerz mit den Merkmalen 

einer der hier klassifizierten Erkrankungen in einem engen zeitlichen 
Zusammenhang mit einer solchen ursächlichen Erkrankung 

chronisch wird oder sich deutlich verschlechtert (üblicherweise 
definiert als eine mindestens zweifache Steigerung der Häufigkeit 

oder Schwere), sollte sowohl die ursprüngliche 
Kopfschmerzdiagnose als auch die Diagnose eines sekundären 

Kopfschmerzes vergeben werden, sofern gute Hinweise bestehen, 

dass diese Erkrankung Kopfschmerzen auslösen kann.  

Einleitung 

Dieses Kapitel beinhaltet eine Reihe von primären 
Kopfschmerzerkrankungen, die klinisch heterogen sind. Sie werden in vier 

Kategorien eingeteilt und in der entsprechenden Abfolge in der ICHD-3 

kodiert: 

1. Kopfschmerzen in Verbindung mit körperlicher Anstrengung, 
darunter 4.1 primärer Hustenkopfschmerz, 4.2 primärer 

Anstrengungskopfschmerz, 4.3 primärer Sexualkopfschmerz und 

4.4 primärer Donnerschlagkopfschmerz. 

2. Kopfschmerzen, die direkten physischen Reizen zugeschrieben 

werden (diese gelten als primäre Kopfschmerzerkrankungen, da sie 
durch physiologische [nicht schädigende] Reize entstehen), 

darunter 4.5 primärer kältebedingter Kopfschmerz und 4.6 

Kopfschmerz durch Einwirkung von Druck oder Zug auf den Kopf. 
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3. Epikranieller Kopfschmerz (d.h. Kopfschmerzen auf der Kopfhaut), 
darunter 4.7 primärer stechender Kopfschmerz und 4.8 

Münzkopfschmerz (sowie A4.11 Epicrania fugax im Anhang). 

4. Diverse sonstige primäre Kopfschmerzerkrankungen, darunter 4.9 

schlafgebundener Kopfschmerz und 4.10 neu aufgetretener 

täglicher Kopfschmerz. 

Die Pathogenese dieser Erkrankungen ist noch unzureichend geklärt, und 
Behandlungsempfehlungen diesbezüglich stützen sich auf Einzelberichte 

oder unkontrollierten Studien. 

Kopfschmerzen mit ähnlichen Charakteristika wie mehrere dieser 

Erkrankungen können Symptome einer anderen Erkrankung sein (d. h. 
sekundäre Kopfschmerzen); bei ihrem erstmaligen Auftreten erfordern 

diese eine sorgfältige Beurteilung durch bildgebende Verfahren und/oder 
andere angemessene Tests. Der Beginn einiger dieser Kopfschmerzen 

(etwa 4.2 primärer Anstrengungskopfschmerz, 4.3 primärer 

Sexualkopfschmerz und 4.4 primärer Donnerschlagkopfschmerz) kann 
akut sein, und die Betroffenen werden mitunter in Notaufnahmen 

vorstellig. Eine angemessene und vollständige Untersuchung (vor allem 

durch zerebrale Bildgebung) ist in diesen Fällen obligatorisch. 

4.1 Primärer Hustenkopfschmerz 

Früher verwendete Begriffe 

Benigner Hustenkopfschmerz; Kopfschmerz bei Valsalva-Manöver. 

Beschreibung: 

Durch Husten oder ein anderes Valsalva-Manöver, nicht jedoch durch 
längere körperliche Anstrengung hervorgerufene Kopfschmerzen in 

Abwesenheit jeglicher intrakranieller Erkrankung.  

Diagnostische Kriterien: 

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

erfüllen 
B. Der Schmerz wird ausgelöst durch Husten, Pressen und/oder ein 

anderes Valsalva-Manöver und tritt ausschließlich in Verbindung 
damit auf1 

C. Plötzlicher Beginn2 
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D. Der Schmerz hält 1 Sekunde bis 2 Stunden lang an2 

E. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose3. 

Anmerkung: 

 

1. Der Kopfschmerz entsteht wenige Augenblicke nach dem Husten 

oder sonstigen Reizen 

2. Der Kopfschmerz erreicht fast sofort seinen Höhepunkt und legt sich 
dann binnen einiger Sekunden bis weniger Minuten (obwohl einige 

Patienten zwei Stunden lang leichte bis mäßige Kopfschmerzen 

erleben). 

3. Das Hustenkopfschmerz-Syndrom ist in etwa 40% der Fälle 
symptomatischer Natur. Bei der Mehrzahl der Patienten besteht eine 

Chiari-Malformation Typ I. Andere Ursachen können eine spontane 
intrakranielle Hypotonie, Erkrankungen der Aa. carotides, der 

vertebro-basilären Gefäße, Tumore der mittleren oder hinteren 

Schädelgrube, eine Mittelhirnzyste, eine basiläre Impression, eine 
Platybasie, ein subdurales Hämatom, zerebrale Aneurysmen und ein 

reversibles zerebrales Vasokonstriktionssyndrom sein. Die zerebrale 
Bildgebung spielt daher eine wichtige Rolle bei der Suche nach 

möglichen intrakraniellen Läsionen oder Abnormalitäten. Da mehr 
als 50% der intrakraniellen raumfordernden Läsionen bei Kindern 

auf subtentorielle Tumore zurückgingen, sollte ein 
Hustenkopfschmerz bei pädiatrischen Patienten als symptomatisch 

erachtet werden, solange kein gegenteiliger Beweis erbracht wurde. 

Kommentar: 

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

Kliniken vorstellig werden. Einem Bericht zufolge wies jedoch ein Fünftel 
der Patienten mit Husten, die eine Thoraxklinik aufsuchten, 

Hustenkopfschmerz auf. 

Der 4.1 primäre Hustenkopfschmerz ist meist beidseitig und hinten 

lokalisiert und tritt vor allem bei Patienten auf, die älter als 40 Jahre alt 

sind. Es besteht eine deutliche Korrelation zwischen der Hustenhäufigkeit 
und der Schwere des Kopfschmerzes. Bis zu zwei Drittel der Patienten mit 

4.1 primärem Hustenkopfschmerz berichteten über Begleitsymptome wie 

Schwindel, Übelkeit und Schlafanomalien. 
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Der 4.1 primäre Hustenkopfschmerz spricht üblicherweise auf 
Indometacin (50 bis 200 mg/Tag) an. In Einzelfällen war Indometacin 

aber auch bei symptomatischen Fällen wirksam. 

4.1.1 Wahrscheinlicher primärer Hustenkopfschmerz 

Diagnostische Kriterien: 

A. Vorliegen eines der folgenden Punkte: 

1. eine einmalige Kopfschmerzepisode, die die Kriterien B bis D 
erfüllt 

2. mindestens 2 Kopfschmerzepisode, die Kriterium B sowie 
entweder Kriterium C oder Kriterium D erfüllen 

B. Der Schmerz wird ausgelöst durch Husten, Pressen und/oder ein 
anderes Valsalva-Manöver und tritt ausschließlich in Verbindung 

damit auf  
C. Plötzlicher Beginn 

D. Der Schmerz hält 1 Sekunde bis 2 Stunden an 
E. Die Episoden erfüllen nicht die ICHD-3 Kriterien für eine andere 

Kopfschmerzerkrankung 

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

4.2 Primärer Anstrengungskopfschmerz  

Früher verwendete Begriffe 

Primärer Kopfschmerz bei körperlicher Anstrengung; benigner 

Kopfschmerz bei körperlicher Anstrengung. 

An anderer Stelle kodiert: 

Eine Migräne, die durch körperliche Anstrengung ausgelöst wurde, wird 

unter 1. Migräne entsprechend dem Typ oder Subtyp kodiert.  

Beschreibung: 

Kopfschmerz, hervorgerufen durch jede Form von körperlicher 

Anstrengung bei fehlender intrakraniellen Erkrankung.  



132 

 

Diagnostische Kriterien: 

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

erfüllen 
B. Der Schmerz wird ausgelöst durch körperliche Anstrengung und tritt 

ausschließlich während oder nach einer solchen auf 
C. Dauer <48 Stunden 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose1. 

Anmerkung: 

1. Es kommt zu Fällen symptomatischer Natur. Beim erstmaligen 
Auftreten eines Kopfschmerzes mit diesen Merkmalen ist der 

Ausschluss einer Subarachnoidalblutung, einer arteriellen Dissektion 
und eines reversiblen zerebralen Vasokonstriktionssyndroms 

obligatorisch. 

Kommentar: 

Der 4.2 primäre Anstrengungskopfschmerz tritt bevorzugt bei hohen 

Temperaturen oder in großen Höhen auf. Subtypen wie der 
"Gewichtheber-Kopfschmerz" sind anerkannt, werden jedoch nicht 

eigenständig klassifiziert. Im Gegensatz zum 4.1 primären 
Hustenkopfschmerz, der durch kurzzeitige Anstrengungen (z. B. ein 

Valsalva-Manöver) ausgelöst werden kann, geht dem 4.2 primären 
Anstrengungskopfschmerz gewöhnlich eine anhaltende körperliche 

Anstrengung voraus. 

Der Kopfschmerz hatte in der Vågå-Studie im Fall der meisten Befragten 

mit Kopfschmerz bei körperlicher Anstrengung einen pulsierenden 
Charakter (dies galt weniger für die Heranwachsenden unter den 

Kopfschmerzpatienten, von denen fast die Hälfte eine Kopfschmerzdauer 

von weniger als 5 Minuten aufwies). 

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

Mehrzahl der Fälle wirksam zu sein. 

Die pathophysiologischen Mechanismen, die dem 4.2 primären 
Anstrengungskopfschmerz zugrunde liegen, sind unbekannt. Die meisten 

Untersucher gehen davon aus, dass dieser Kopfschmerz vaskulären 
Ursprungs sei und verfolgen die Hypothese, dass eine Überdehnung der 

Venen oder Arterien als Sekundärfolge körperlicher Anstrengung der 
schmerzauslösende Mechanismus sei. Die neuere wissenschaftliche 

Erkenntnis, dass Patienten mit einem 4.2 primären 
Anstrengungskopfschmerz eine deutlich höhere Prävalenz einer 
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Klappeninsuffizienz der inneren Jugularvenen aufweisen (70% gegenüber 
20% aus der Kontrollgruppe) lässt darauf schließen, dass eine durch den 

venösen Rücktransport aus den Jugularvenen verursachte intrakranielle 
venöse Stauung bei der Pathophysiologie dieser Erkrankung eine Rolle 

spielen mag. 

4.2.1 Wahrscheinlicher primärer Anstrengungskopfschmerz  

Diagnostische Kriterien: 

A. Vorliegen eines der folgenden Punkte: 

1. Eine einmalige Kopfschmerzepisode, die die Kriterien B und C 
erfüllt 

2. Mindestens 2 Kopfschmerzepisoden, die Kriterium B, nicht aber 
Kriterium C erfüllen 

B. Der Schmerz wird ausgelöst durch körperliche Anstrengung und tritt 
ausschließlich während oder nach einer solchen auf 

C. Dauer <48 Stunden 
D. Die Episoden erfüllen nicht die ICHD-3 Kriterien für eine andere 

Kopfschmerzerkrankung 

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

4.3 Primärer Sexualkopfschmerz  

Früher verwendete Begriffe 

Benigner Orgasmuskopfschmerz, Koituscephalgie, sexueller Kopfschmerz  

An anderer Stelle kodiert: 

Ein postkoital auftretender orthostatischer Kopfschmerz sollte unter 7.2.3 

Kopfschmerz zurückzuführen auf ein spontanes Liquorunterdrucksyndrom 
kodiert werden, da er wahrscheinlich auf ein Liquorleck zurückzuführen 

ist. 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der durch sexuelle Aktivität hervorgerufen wird. In der 

Regel beginnt der Kopfschmerz bei zunehmender sexueller Erregung als 
dumpfer, bilateraler Schmerz und intensiviert sich schlagartig während 

des Orgasmus. Intrakranielle Erkrankungen bestehen nicht.  
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Diagnostische Kriterien: 

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

Kriterien B bis D erfüllen 
B. Der Schmerz wird ausgelöst durch sexuelle Aktivität und tritt 

ausschließlich während einer solchen auf 
C. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

1. zunehmende Intensität mit zunehmender sexueller Erregung 
2. schlagartige explosive Intensivierung unmittelbar vor dem oder 

beim Orgasmus 
D. Schmerzdauer zwischen 1 Minute und 24 Stunden bei starker 

Intensität und/oder bis zu 72 Stunden bei leichterer Intensität 

E. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose1;2. 

Anmerkung: 

1. 4.3 primärer Sexualkopfschmerz tritt nicht in Verbindung mit einer 

Bewusstseinstrübung, Erbrechen oder Sensibilitätsstörungen bzw. 

visuellen oder motorischen Symptomen auf, während dies bei 
sexuellem Kopfschmerz symptomatischer Natur durchaus der Fall 

sein kann. Beim erstmaligen Auftreten eines Kopfschmerzes bei 
sexueller Aktivität ist der Ausschluss einer Subarachnoidalblutung, 

einer intra- und extrakraniellen arteriellen Dissektion und eines 
reversiblen zerebralen Vasokonstriktionssyndroms (RCVS) 

obligatorisch. 

2. Multiple explosive Kopfschmerzen bei sexuellen Aktivitäten sollten 

als 6.7.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein reversibles zerebrales 
Vasokonstriktionsyndrom betrachtet werden, solange 

angiographische Untersuchungen (einschließlich konventioneller, 
Magnetresonanz- oder CT-Angiographie) oder die transkranielle 

Dopplerultrasonographie nichts Gegenteiliges bewiesen haben. Man 
beachte, dass Vasokonstriktionen im Frühstadium eines RCVS nicht 

unbedingt festzustellen sind; aus diesem Grund können 

Folgeuntersuchungen erforderlich sein. 

Kommentar: 

In die ICHD-1 und ICHD-2 waren zwei Subtypen 
(Präorgasmuskopfschmerz und Orgasmuskopfschmerz) aufgenommen 

worden, doch ist es in seitdem durchgeführten klinischen Studien nicht 
gelungen, diese voneinander abzugrenzen. Aus diesem Grund wird 4.3 

primärer Sexualkopfschmerz nun als eine einzige Entität mit 

unterschiedlichen klinischen Erscheinungsbildern angesehen. 
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Neuere Untersuchungen haben gezeigt, dass bei bis zu 40% aller Fälle ein 

chronischer Verlauf über mehr als ein Jahr vorliegt. 

Einige Patienten erleben nur einmal in ihrem Leben einen Anfall von 4.3 
primärem Sexualkopfschmerz; bei ihnen sollte die Diagnose 4.3.1 

wahrscheinlicher primärer Sexualkopfschmerz gestellt werden. Zur 
weiteren Erforschung dieses Kopfschmerztyps empfiehlt es sich, nur 

Patienten mit mindestens zwei Attacken in die Studie aufzunehmen. 

Die epidemiologische Forschung hat ferner gezeigt, dass ein 4.3 primärer 

Sexualkopfschmerz nur im sexuell aktiven Alter auftreten kann, sich bei 
Männern häufiger zeigt als bei Frauen (das Verhältnis rangiert zwischen 

1,2:1 und 3:1), unabhängig von der Art von sexueller Aktivität ist, in den 
meisten Fällen nicht in Begleitung autonomer oder vegetativer Symptome 

auftritt, in zwei Dritteln der Fälle beidseits und in einem Drittel der Fälle 
einseitig und in 80% der Fälle diffus oder okzipital lokalisiert ist. Die 

Häufigkeit der Attacken in Verbindung mit 4.3 primärem 

Sexualkopfschmerz sollte immer mit der Häufigkeit der sexuellen Aktivität 

korrelieren. 

4.3.1 Wahrscheinlicher primärer Sexualkopfschmerz  

Diagnostische Kriterien: 

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

erfüllt 
2. mindestens 2 Kopfschmerzepisode, die Kriterium B erfüllen und 

entweder Kriterium C oder D, nicht jedoch beide  
B. Der Schmerz wird ausgelöst durch sexuelle Aktivität und tritt 

ausschließlich während einer solchen auf  
C. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

1. zunehmende Intensität mit zunehmender sexueller Erregung 
2. schlagartige explosive Intensivierung unmittelbar vor dem oder 

beim Orgasmus 
D. Schmerzdauer zwischen 1 Minute und 24 Stunden bei starker 

Intensität und/oder bis zu 72 Stunden bei leichterer Intensität 

E. Die Episoden erfüllen nicht die ICHD-3 Kriterien für eine andere 
Kopfschmerzerkrankung 

F. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose. 
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4.4 Primärer Donnerschlagkopfschmerz 

Früher verwendeter Begriff: 

Benigner Donnerschlagkopfschmerz. 

An anderer Stelle kodiert: 

4.1 Primärer Hustenkopfschmerz, 4.2 primärer Anstrengungskopfschmerz 
und 4.3 primärer Sexualkopfschmerz können allesamt das klinische 

Erscheinungsbild eines Donnerschlagkopfschmerzes aufweisen. Wird ein 

solcher Kopfschmerz ausschließlich einem dieser Auslöser zugeschrieben, 

sollte er entsprechend als einer dieser Kopfschmerztypen kodiert werden. 

Beschreibung: 

Plötzlich auftretender Kopfschmerz stärkster Intensität, der einem 

Kopfschmerz bei Ruptur eines intrakraniellen Aneurysmas ähnelt bei 

fehlender intrakranieller Pathologie. 

Diagnostische Kriterien: 

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

B. Plötzlicher Beginn; die maximale Intensität wird in <1 Minute 
erreicht 

C. Dauer ≥5 Minuten 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose1;2. 

Anmerkung: 

1. Der Donnerschlagkopfschmerz tritt häufig in Verbindung mit 

ernsthaften intrakraniellen vaskulären Erkrankungen auf, 

insbesondere einer Subarachnoidalblutung. Eine solche und andere 
solche Erkrankungen wie eine intrazerebrale Blutung, zerebrale 

Venenthrombose, nicht-rupturierte vaskuläre Missbildung (meist 
Aneurysma), arterielle Dissektion (intra- und extrakraniell) und ein 

reversibles zerebrales Vasokonstriktionssyndrom (RCVS) sowie ein 
Hypophyseninfarkt müssen daher ausgeschlossen werden. Andere 

organische Ursachen eines Donnerschlagkopfschmerzes sind 
Meningitis, eine Kolloidzyste des dritten Ventrikels, eine spontane 

intrakranielle Hypotension und akute Sinusitis (besonders in 
Verbindung mit einem Barotrauma). Die Diagnose eines 4.4 
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primären Donnerschlagkopfschmerzes sollte nur im äußersten 
Notfall in Erwägung gezogen werden und nur wenn alle anderen 

organischen Ursachen nachweislich ausgeschlossen werden 
konnten. Das bedeutet eine normale zerebrale Bildgebung, darunter 

auch der Gehirngefäße, und/oder ein normaler Liquorbefund. 

2. Vasokonstriktionen sind im Frühstadium eines RCVS nicht unbedingt 

festzustellen. Aus diesem Grund ist wahrscheinlicher primärer 
Donnerschlagkopfschmerz keine Diagnose, die gestellt werden 

sollte, nicht einmal temporär. 

Kommentar: 

Die Evidenz dafür, dass ein Donnerschlagkopfschmerz als eigenständige 
primäre Erkrankung existiert, ist nur schwach. Es sollte daher umgehend 

und sorgfältig nach einer zugrundeliegenden Erkrankung gefahndet 

werden.  

4.5 Primärer kältebedingter Kopfschmerz 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der durch einen Kältereiz auf der Kopfoberfläche bzw. orale 

Aufnahme kalter Speisen oder Getränke oder Einatmung von etwas 

Kaltem ausgelöst wird. 

4.5.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen äußeren Kältereiz 

Beschreibung: 

Kopfschmerz nach Kontakt des ungeschützten Kopfbereichs mit einer sehr 

niedrigen Umgebungstemperatur. 

Diagnostische Kriterien: 

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

B. Der Schmerz wird ausgelöst durch einen äußerlichen Kältereiz am 
Kopf und tritt ausschließlich während eines solchen auf  

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

Kommentar: 

Dieser Kopfschmerz geht auf eine Kühlung des Kopfes von außen zurück, 
die etwa bei sehr kaltem Wetter, beim Eintauchen in kaltes Wasser oder 

im Zuge einer Kryotherapie stattfindet. Einige Patienten entwickeln 
infolgedessen heftige, kurz anhaltende, stechende Kopfschmerzen 

mediofrontal, obwohl der Schmerz unilateral und temporal, frontal oder 

retro-orbital auftreten kann. 

4.5.2 Kopfschmerzen zurückzuführen auf Einnahme oder 

Inhalation eines Kältereizes 

Früher verwendete Begriffe 

Ice-cream Headache; Hirnfrost. 

Beschreibung: 

Kurz anhaltender frontaler oder temporaler Schmerz, der intensiv sein 

kann und bei hierfür anfälligen Personen dadurch ausgelöst wird, dass 

eine kalte Substanz (fest, flüssig oder gasförmig) in Berührung mit dem 

Gaumen und/oder der Rachenhinterwand kommt. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Mindestens 2 Episoden eines akuten frontalen oder temporalen 

Kopfschmerzes, der die Kriterien B und C erfüllt 
B. Der Schmerz wird ausgelöst durch den Kontakt des Gaumens 

und/oder der Rachenhinterwand mit kalten Speisen oder Getränken 
oder das Einatmen von kalter Luft und tritt unmittelbar danach auf 

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

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

Kommentar: 

4.5.2 Kopfschmerzen zurückzuführen auf Einnahme oder Inhalation eines 
Kältereizes ist in der Allgemeinbevölkerung weit verbreitet, besonders 

jedoch unter Menschen mit 1. Migräne. Eine besonders hohe 

Wahrscheinlichkeit dafür, dass dieser Kopfschmerz ausgelöst 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 oder temporal lokalisiert und treten meist 
beidseitig auf (können jedoch auch auf der Seite auftreten, auf der 

Personen mit einseitigen Kopfschmerzen als Bestandteil einer 1. Migräne 

gewöhnlich Migränekopfschmerzen erleben). 

4.5.3 Wahrscheinlicher kältebedingter Kopfschmerz 

Diagnostische Kriterien: 

A. Eine einmalige Kopfschmerzepisode, die die Kriterien B und C erfüllt 
B. Der Schmerz wird ausgelöst durch Einwirkung eines äußeren 

Kältereizes am Kopf oder durch Kontakt mit einem Kältereiz durch 
orale Aufnahme oder Einatmung und tritt ausschließlich während 

oder unmittelbar hiernach auf  
C. Der Kopfschmerz legt sich innerhalb von 10 Minuten nach 

Beseitigung des Kältereizes 
D. Die Episoden erfüllen nicht die ICHD-3 Kriterien für eine andere 

Kopfschmerzerkrankung 

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

Kommentar: 

Kodierbare Subtypen sind 4.5.3.1 Kopfschmerz wahrscheinlich 
zurückzuführen auf einen äußeren Kältereiz und 4.5.3.2 Kopfschmerzen 

wahrscheinlich zurückzuführen auf Einnahme oder Inhalation eines 

Kältereizes. 

4.6 Kopfschmerz durch Einwirkung von Druck oder Zug 
auf den Kopf 

Beschreibung: 

Kopfschmerz infolge anhaltender Druck- oder Zugeinwirkung auf das 

perikranielle Weichgewebe. 
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Kommentar: 

4.6 Kopfschmerz durch Einwirkung von Druck oder Zug auf den Kopf ist 

eine primäre Kopfschmerzerkrankung, da die Druck- und Zugwirkung zu 
schwach ausgeprägt sind, um die Kopfhaut zu beschädigen; mit anderen 

Worten, es handelt sich um physiologische Reize. 

4.6.1 Kopfschmerz durch äußeren Druck 

Beschreibung: 

Kopfschmerz infolge einer anhaltenden Druckeinwirkung auf das 

perikranielle Weichgewebe, etwa durch ein enges Stirnband, einen eng 
sitzenden Hut oder Helm oder eine Schwimm- oder Taucherbrille ohne 

Schädigung der Kopfhaut.  

Diagnostische Kriterien: 

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

B. Der Schmerz wird ausgelöst durch anhaltenden äußeren Druck auf 

die Stirn oder Kopfhaut und tritt innerhalb 1 Stunde danach auf  
C. Maximale Intensität an der von der Druckeinwirkung von außen 

betroffenen Stelle 
D. Der Kopfschmerz legt sich innerhalb von 1 Stunde nach Lösen des 

äußerlichen Drucks 

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

4.6.2 Kopfschmerz durch äußeren Zug 

Früher verwendeter Begriff: 

Ponytail Headache (Kopfschmerz durch straff gebundenen Pferdeschwanz 

oder Zopf). 

Beschreibung: 

Kopfschmerz infolge einer anhaltenden Zugwirkung auf das perikranielle 

Weichgewebe ohne Schädigung der Kopfhaut. 
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Diagnostische Kriterien: 

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

erfüllen 
B. Der Schmerz wird ausgelöst durch anhaltende Zugwirkung auf die 

Kopfhaut und tritt ausschließlich während einer solchen auf  
C. Maximale Intensität an der von der Zugwirkung betroffenen Stelle 

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

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

Kommentar: 

Die Kopfschmerzdauer variiert je nach Heftigkeit und Dauer der 
Zugwirkung. Zwar tritt der Kopfschmerz in maximaler Intensität an der 

Stelle auf, die von der Zugwirkung betroffen ist, doch breitet er sich auch 

auf andere Regionen des Kopfes aus. 

4.6.3 Wahrscheinlicher Kopfschmerz durch Einwirkung von Druck 

oder Zug auf den Kopf 

Diagnostische Kriterien: 

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

erfüllt 
2. mindestens 2 Kopfschmerzepisoden, die Kriterium B und 

entweder Kriterium C oder D, nicht jedoch beide erfüllen 
B. Der Schmerz wird ausgelöst durch einen anhaltenden äußeren 

Druck auf die Stirn und/oder Kopfhaut oder eine Zugwirkung dort 
und tritt ausschließlich hierbei auf  

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

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

E. Die Episoden erfüllen nicht die ICHD-3 Kriterien für eine andere 
Kopfschmerzerkrankung 

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

Kommentar: 

Kodierbare Subtypen sind 4.6.3.1 wahrscheinlicher Kopfschmerz durch 

äußeren Druck und 4.6.3.2 wahrscheinlicher Kopfschmerz durch äußeren 

Zug. 
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4.7 Primärer stechender Kopfschmerz 

Früher verwendete Begriffe 

Eispickelschmerz, Jabs-and-jolts-Syndrom, Needle-in-the-eye-Syndrom, 

periodische Ophthalmodynie; kurzzeitiger stechender Kopfschmerz. 

Beschreibung: 

Vorübergehende und umschriebene schmerzhafte Stiche im Kopf, die 

spontan ohne eine organische Erkrankung der betreffenden Strukturen 

oder eines Hirnnervs auftreten.  

Diagnostische Kriterien: 

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

B. Die einzelnen Stiche halten nur wenige Sekunden an1 
C.  Die Stiche wiederholen sich mit einer unregelmäßigen Frequenz von 

einem Stich bis zu vielen pro Tag2 
D. Keine kranio-autonomen Symptome 

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

Anmerkung: 

1. In Studien hielten 80% der Stiche 3 oder weniger Sekunden an; in 

seltenen Fällen halten die Stiche 10 bis 120 Sekunden lang an. 

2. Die Attackenhäufigkeit ist im Allgemeinen gering, eine oder wenige 
pro Tag. In seltenen Fällen können die Stiche über mehrere Tage 

hinweg wiederholt auftreten. Ein Status mit einer Dauer der aktiven 

Periode von bis zu 1 Woche wurde beschrieben. 

Kommentar: 

Feldstudien haben die Gültigkeit dieser diagnostischen Kriterien für einen 
4.7 primären stechenden Kopfschmerz bestätigt. Diese ermöglichen die 

Diagnose der meisten von stechendem Schmerz charakterisierten 

primären Kopfschmerzen, die nicht in der ICHD-2 klassifiziert wurden. 

Bei einem 4.7 primären stechenden Kopfschmerz sind in 70% der Fälle 
extratrigeminale Regionen beteiligt. Er kann von einer Region zu einer 
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anderen weiterwandern. Die Lokalisation der Stiche kann innerhalb der 
Kopfhälfte und zwischen den Kopfhälften wechseln: bei nur einem Drittel 

der Patienten hat er eine feste Position. Wenn der Schmerz ausschließlich 
auf eine bestimmte Region begrenzt ist, setzt die Diagnose den 

Ausschluss einer strukturellen Veränderung am Orte des Schmerzes bzw. 

im Versorgungsbereich des betreffenden Hirnnervs voraus. 

Bei einigen Patienten kommt es zu Begleitsymptomen, die sich jedoch 
nicht auf kranio-autonome Symptome erstrecken. Letztere tragen dazu 

bei, einen 4.7 primären stechenden Kopfschmerz von einem 3.3 SUNA-

Syndrom abzugrenzen. 

4.7 primärer stechender Kopfschmerz tritt häufiger bei Personen auf, die 
unter 1. Migräne (etwa 40%) leiden, wobei er dann in der Regel auf der 

Seite auftritt, auf der auch gewöhnlich die Kopfschmerzen verspürt 

werden. 

4.7.1 Wahrscheinlicher primärer stechender Kopfschmerz 

Diagnostische Kriterien: 

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

auftretender Kopfschmerz  
B. Nicht mehr als zwei der folgenden Punkte sind erfüllt: 

1. die einzelnen Stiche halten nur wenige Sekunden an 
2. die Stiche wiederholen sich mit einer unregelmäßigen Frequenz 

von einem Stich bis zu vielen pro Tag 
3. keine kranio-autonomen Symptome 

C.  Die Episoden erfüllen nicht die ICHD-3 Kriterien für eine andere 
Kopfschmerzerkrankung 

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

4.8 Münzkopfschmerz 

Früher verwendeter Begriff: 

Münzförmiger Kopfschmerz. 
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Beschreibung: 

Schmerzen stark variabler Dauer, doch oft chronisch, in einem kleinen, 

umschriebenen Areal des Kopfes bei fehlender struktureller Läsion der 

umgebenden Strukturen.  

Diagnostische Kriterien: 

A. Kontinuierlich vorhandener oder intermittierender Kopfschmerz, der 

Kriterium B erfüllt 
B. Der Kopfschmerz wird ausschließlich an einer bestimmten Stelle der 

Kopfhaut wahrgenommen und weist alle der 4 folgenden Merkmale 
auf: 

1. scharf umrissen 
2. konstante Größe und Form 

3. rund oder elliptisch 
4. 1 bis 6 cm Durchmesser 

C. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose1. 

Anmerkung: 

1. Sonstige Ursachen, insbesondere strukturelle und dermatologische 

Läsionen, wurden aufgrund der Vorgeschichte, der körperlichen 
Untersuchung und von sonstigen entsprechenden Untersuchungen 

ausgeschlossen. 

Kommentar: 

Das schmerzhafte Areal kann an jeder Stelle der Kopfhaut lokalisiert sein, 
es befindet sich am häufigsten jedoch in der Parietalregion. In seltenen 

Fällen ist der 4.8 Münzkopfschmerz bi- oder multifokal, wobei jeder 
symptomatische Bereich sämtliche Merkmale eines Münzkopfschmerzes 

behält. 

In der Regel leichte bis mittlere, gelegentlich jedoch starke 

Schmerzintensität. Spontane oder getriggerte Schmerzexazerbationen 

können den Grundschmerz überlagern. 

Die Schmerzdauer ist hochgradig variabel: in bis zu 75% der publizierten 

Fälle ist die Erkrankung chronisch (seit mehr als 3 Monaten vorliegend), 
doch wurden auch schon Fälle mit einer Dauer von Sekunden, Minuten, 

Stunden oder Tagen beschrieben. 

Das Schmerzareal kann eine variable Kombination aus Hypästhesie, 

Dysästhesie, Parästhesie und/oder Schmerzempfindlichkeit aufweisen. 
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4.8.1 Wahrscheinlicher Münzkopfschmerz 

Diagnostische Kriterien: 

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

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

auf: 
1. scharf umrissen 

2. konstante Größe und Form 
3. rund oder elliptisch 

4. 1 bis 6 cm Durchmesser 
C. Die Episoden erfüllen nicht die ICHD-3 Kriterien für eine andere 

Kopfschmerzerkrankung 

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

4.9 Schlafgebundener Kopfschmerz 

Früher verwendete Begriffe 

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

Beschreibung: 

Häufig wiederkehrende Kopfschmerzattacken, die ausschließlich im Schlaf 

beginnen, den Patienten aufwecken und bis zu 4 Stunden lang anhalten, 
ohne charakteristische Begleitsymptome und keiner anderen Erkrankung 

zuzuschreiben. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Wiederkehrende Kopfschmerzattacken, die die Kriterien B bis D 

erfüllen 
B. Der Kopfschmerz entsteht ausschließlich im Schlaf und weckt den 

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

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

E. Keine kranio-autonomen Symptome und keine Unruhe 

F. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose1;2. 
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Anmerkung: 

1. Die Unterscheidung von einem der Typen oder Subtypen der 3. 

trigemino-autonomen Kopfschmerzerkrankungen, insbesondere von 
einem 3.1 Clusterkopfschmerz, ist für die erfolgreiche Behandlung 

erforderlich. 

2. Andere mögliche Ursachen von im Schlaf entstehenden 

Kopfschmerzen, die zum Aufwachen führen, sollten ausgeschlossen 
werden, unter besonderer Berücksichtigung von Schlafapnoe, 

nächtlicher Hypotonie, Unterzuckerung und 
Medikamentenübergebrauch; intrakraniellen Erkrankungen müssen 

ebenfalls ausgeschlossen werden. Das Vorliegen eines Schlafapnoe-
Syndroms schließt jedoch nicht unbedingt die Diagnose eines 4.9 

schlafgebundenen Kopfschmerzes aus. 

Kommentar: 

Eine aktuelle Studie weist darauf hin, dass die hier in der ICHD-3 beta 

eingeführten Kriterien für einen 4.9 schlafgebundenen Kopfschmerz 

exakter sind als die in der ICHD-2. 

Der 4.9 schlafgebundene Kopfschmerz beginnt meist nach dem 50. 

Lebensjahr, kann jedoch auch bei jüngeren Menschen auftreten. 

Der Schmerz ist meist von leichter bis mittelstarker Intensität, ein Fünftel 
der Patienten berichtet allerdings von starken Schmerzen. Der Schmerz 

ist bei etwa zwei Dritteln der Betroffenen bilateral. Die Attacken halten 
meist 15 bis 180 Minuten an, in Einzelfällen sind auch längere Zeiten 

beschrieben. 

Der Schmerz ist in den meisten Fällen anhaltend, mit täglichen oder 

beinahe täglichen Kopfschmerzen, doch kann auch ein episodischer 

Subtyp (an <15 Tagen/Monat) auftreten. 

Obwohl man ursprünglich davon ausging, dass die Merkmale eines 4.9 
schlafgebundenen Kopfschmerzes im allgemeinen spannungstypartig 

waren, ergaben neuere Studien, dass Patienten migräneartige Merkmale 

aufweisen konnten und dass einige während der Kopfschmerzattacken 

Übelkeit verspürten. 

Der Beginn des 4.9 schlafgebundenen Kopfschmerzes weist keinen 
Zusammenhang mit dem Schlafstadium auf. Eine aktuelle MRT-

Untersuchung ergab eine Volumenreduzierung der grauen Substanz im 

Hypothalamus von Patienten mit 4.9 schlafgebundenem Kopfschmerz. 
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Lithium, Koffein, Melatonin und Indometacin waren in Einzelfällen 

wirksam. 

4.9.1 Wahrscheinlicher schlafgebundener Kopfschmerz 

Diagnostische Kriterien: 

A. Wiederkehrende Kopfschmerzattacken, die Kriterium B erfüllen 
B. Der Kopfschmerz entsteht ausschließlich im Schlaf und weckt den 

Patienten 
C. Nur zwei Punkte von folgenden sind erfüllt: 

1. die Attacken treten seit >3 Monaten an ≥10 Tagen/Monat auf 
2. die Attacken dauern zwischen 15 Minuten und 4 Stunden nach 

dem Aufwachen 
3. keine kranio-autonomen Symptome oder Unruhe 

D. Die Episoden erfüllen nicht die ICHD-3 Kriterien für eine andere 
Kopfschmerzerkrankung 

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

4.10  Neu aufgetretener täglicher Kopfschmerz (NDPH) 

Früher verwendete Begriffe 

Chronischer Kopfschmerz mit akutem Beginn; chronischer de novo 

Kopfschmerz. 

Beschreibung: 

Ein anhaltender Kopfschmerz, der von Anfang an täglich auftritt, an den 

eine klare Erinnerung besteht. Dem Schmerz fehlen charakteristische 

Merkmale. Er kann migräneartig oder spannungstypartig sein oder 

Elemente von beiden aufweisen. 

Diagnostische Kriterien: 

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

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

Dauerschmerz ohne Remissionen entwickelt 
C. Besteht >3 Monate 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose1;2;3;4. 
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Anmerkung: 

1. Der 4.10 neu aufgetretene tägliche Kopfschmerz ist von daher 

einmalig, dass er von Anfang an täglich auftritt und sehr schnell 
keine Remissionen mehr aufweist sowie im Regelfall bei Personen 

mit keiner Vorgeschichte von Kopfschmerzen auftritt. Patienten mit 
dieser Erkrankung erinnern sich unweigerlich eindeutig an diese Art 

von Beginn und können diesen genau beschreiben; ansonsten sollte 
eine andere Diagnose gestellt werden. Dennoch sind Patienten mit 

Kopfschmerz in der Vorgeschichte (1. Migräne oder 2. Kopfschmerz 
vom Spannungstyp) nicht von dieser Diagnose ausgeklammert, sie 

sollten jedoch keine sich steigernde Kopfschmerzfrequenz vor 
dessen Beginn beschreiben. Ebenso sollten Patienten mit 

Kopfschmerzen in der Vorgeschichte keine Verschlechterung in 
Verbindung mit oder gefolgt von Medikamentenübergebrauch 

beschreiben. 

2. 4.10 Neu aufgetretener täglicher Kopfschmerz kann Merkmale 
aufweisen, die entweder an 1. Migräne oder 2. Kopfschmerz vom 

Spannungstyp denken lassen. Obwohl auch Kriterien für eine 1.3 
chronische Migräne und/oder einen 2.3 chronischen Kopfschmerz 

vom Spannungstyp erfüllt sein mögen, lautet die Standarddiagnose 
4.10 neu aufgetretener täglicher Kopfschmerz, wann immer die 

Kriterien für diese Erkrankung erfüllt sind. Sind jedoch sowohl die 
Kriterien für 4.10 neu aufgetretener täglicher Kopfschmerz und 3.4 

Hemicrania continua erfüllt, ist Letzteres die definitive Diagnose. 

3. Ein akuter Medikamentengebrauch kann die Grenzen überschreiten, 

die für einen 8.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 
Medikamentenübergebrauch als ursächlich beschrieben werden. In 

solchen Fällen kann nicht die Diagnose eines 4.10 neu 
aufgetretenen täglichen Kopfschmerzes gestellt werden, es sei 

denn, der Beginn der täglichen Kopfschmerzen liegt zeitlich 

eindeutig vor dem Medikamentenübergebrauch. Ist das der Fall, 
sollten beide Diagnosen, 4.10 neu aufgetretener täglicher 

Kopfschmerz und 8.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 

Medikamentenübergebrauch gestellt werden. 

4. In sämtlichen Fällen sollten andere sekundäre Kopfschmerzen wie 
etwa 5.1 akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf eine traumatische 

Kopfverletzung, 7.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
Liquordrucksteigerung und 7.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf 

einen Liquorunterdruck durch entsprechende Untersuchungen 

ausgeschlossen werden. 
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Kommentar: 

Der 4.10 neu aufgetretene tägliche Kopfschmerz weist zwei Subtypen auf: 

den einer selbstlimitierenden Erkrankung, die innerhalb von einigen 
Monaten ohne Behandlung verschwindet, und den einer refraktären Form, 

die auch aggressiven Therapieschemata gegenüber resistent ist. Diese 

beiden Verlaufsformen werden nicht eigenständig kodiert. 

4.10.1 Wahrscheinlicher neu aufgetretener täglicher Kopfschmerz 

Diagnostische Kriterien: 

A. Anhaltender Kopfschmerz, der die Kriterien B und C erfüllt 
B. Eindeutig und klar erinnertes erstmaliges Auftreten, wobei der 

Schmerz sich innerhalb von 24 Stunden zum kontinuierlichen 
Dauerschmerz ohne Remissionen entwickelt 

C. Besteht >3 Monate 
D. Die Episoden erfüllen nicht die ICHD-3 Kriterien für eine andere 

Kopfschmerzerkrankung 

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

SEKUNDÄRE KOPFSCHMERZ-
ERKRANKUNGEN 

5. Kopfschmerz zurückzuführen auf ein Trauma oder eine 

Verletzung des Kopfes und/oder der HWS 

6. Kopfschmerz zurückzuführen auf Gefäßstörungen im Bereich 

des Kopfes und/oder des Halses 

7. Kopfschmerz zurückzuführen auf eine nichtvaskuläre 

intrakranielle Störung 

8. Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Substanz oder deren 

Entzug 

9. Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Infektion 

10. Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Störung der 

Homöostase 

11. Kopf- oder Gesichtsschmerz zurückzuführen auf Erkrankungen 
des Schädels sowie von Hals, Augen, Ohren, Nase, 

Nebenhöhlen, Zähnen, Mund oder anderen Gesichts- oder 

Schädelstrukturen 
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12. Kopfschmerz zurückzuführen auf psychiatrische Störungen 
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Einleitung sekundäre Kopfschmerzerkrankungen 

Wenn bei einem Patienten erstmals Kopfschmerzen oder eine neue Form 

von Kopfschmerzen zusammen mit einem Hirntumor auftreten, ist es 
folgerichtig zu schließen, dass die Kopfschmerzen sekundäre Folge des 

Tumors sind. In diesen Fällen sollte nur die Diagnose 7.4 Kopfschmerz 
zurückzuführen auf ein intrakranielles Neoplasma (oder eines Subtyps 

hiervon) vergeben werden, auch wenn die Kopfschmerzen die 

Phänomenologie einer Migräne, eines Kopfschmerzes vom Spannungstyp 
oder eines Clusterkopfschmerzes aufweisen. In anderen Worten, ein de 

novo-Kopfschmerz, der in Zusammenhang mit einer anderen Erkrankung 
auftritt, von der bekannt ist, dass sie Kopfschmerzen verursachen kann, 

ist immer sekundärer Natur.  

Die Situation stellt sich anders da, wenn ein Patient bereits unter einem 

primären Kopfschmerz litt, der sich dann in engem zeitlichen 
Zusammenhang mit einer anderen Erkrankung verschlechtert. Für diese 

Verschlechterung gibt es drei mögliche Erklärung: dass sie zufällig ist; 
dass es sich um eine Verschlechterung des primären Kopfschmerzes 

handelt, die in einem ursächlichen Zusammenhang mit der anderen 
Erkrankung steht; dass es sich um einen neu aufgetretenen Kopfschmerz 

handelt, der wiederum in eine ursächlichen Zusammenhang mit der 
anderen Erkrankung steht. Die in der ICDH-II aufgestellten allgemeinen 

Zuordnungsregeln ließen unter solchen Umständen eine Diagnose oder 

zwei Diagnosen zu, was jedoch dem persönlichen Urteil überlassen war. 
In der ICHD-3 beta wurden sie daraufhin geändert, um weniger 

Interpretationsspielraum zu geben, und diese Änderungen werden 

beibehalten. 

1. Tritt ein neuer Kopfschmerz erstmals in engem zeitlichem 
Zusammenhang mit einer anderen Erkrankung auf, von der 

bekannt ist, dass sie Kopfschmerzen hervorrufen kann oder 
dieser erfüllt sonstige Kriterien, die für eine Verursachung 

durch diese andere Erkrankung sprechen, so sollte der neu 
aufgetretene Kopfschmerz als sekundärer Kopfschmerz 

zurückzuführen auf die ursächliche Erkrankung kodiert 
werden. Dies ist auch der Fall, wenn der Kopfschmerz das 

klinische Bild eines primären Kopfschmerzes (Migräne, 
Kopfschmerz vom Spannungstyp, Clusterkopfschmerz oder 

einer der anderen trigemino-autonomen 

Kopfschmerzerkrankungen) aufweist. 

2. Wenn ein vorbestehender primärer Kopfschmerz in engem 

zeitlichem Zusammenhang mit einer solchen ursächlichen 
Erkrankung chronisch wird oder sich deutlich verschlechtert 

(was üblicherweise eine mindestens zweifache Erhöhung der 
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Häufigkeit und/oder Intensität bedeutet), sollte der Patient 
die Diagnose eines primären und eines sekundären 

Kopfschmerzes erhalten, vorausgesetzt, es bestehen sehr 
gute Hinweise, dass die betreffende Erkrankung 

Kopfschmerzen verursachen kann. 

In der ICHD-2 wurde das Format der diagnostischen Kriterien für 

sekundäre Kopfschmerzerkrankungen standardisiert, was jedoch nicht frei 
von Problemen war. Für die ICHD-3 beta wurde eine Überarbeitung 

beschlossen, und auch diese wird beibehalten: 

Allgemeine diagnostische Kriterien für sekundäre 

Kopfschmerzerkrankungen: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

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

kann1 

C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der 
folgenden Kriterien gezeigt werden2: 

1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 
mit dem Beginn der vermuteten ursächlichen Störung 

entwickelt 
2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

a) Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der 
Verschlechterung der angenommenen ursächlichen 

Störung deutlich verschlechtert 
b) Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Besserung 

der vermuteten ursächlichen Störung deutlich gebessert 
3. Der Kopfschmerz weist Charakteristika auf, die typisch für die 

ursächliche Erkrankung sind3 
4. Der ursächliche Zusammenhang ist anderweitig belegt4 

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

Anmerkung: 

1. Da die Prävalenz von Kopfschmerzen extrem hoch ist, können diese 

per Zufall und ohne ursächlichen Zusammenhang gleichzeitig mit 
einer anderen Erkrankung auftreten. Deshalb kann die Diagnose 

einer sekundären Kopfschmerzerkrankung nur dann mit Sicherheit 
gestellt werden, wenn aufgrund publizierter wissenschaftlicher 

Untersuchungen belastbare Beweise vorliegen, dass die unter 
Kriterium B angegebene Erkrankung Kopfschmerzen verursachen 

kann. Der wissenschaftliche Nachweis kann durch großangelegte 
klinische Studien erbracht werden, bei denen enge zeitliche 
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Beziehungen zwischen der Erkrankung und der weiteren 
Entwicklung der Kopfschmerzen nach Behandlung dieser 

Erkrankung nachgewiesen wurden, oder durch kleinere Studien, bei 
denen fortschrittlichste Scanning-Verfahren, Bluttests oder andere 

paraklinische Tests zum Einsatz kamen, selbst wenn diese dem 
diagnosestellenden Arzt, der diese Kriterien anwenden wird, nicht 

ohne weiteres zur Verfügung stehen. Mit anderen Worten, 
Untersuchungsmethoden, die beim routinemäßigen Rückgriff auf die 

diagnostischen Kriterien nichts nutzen, können dennoch nützlich 
sein, um allgemeine kausale Beziehungen als Grundlage von 

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

nach vernünftigem Ermessen davon auszugehen ist, dass sie dem 
diagnostizierenden Arzt in einer typischen klinischen Situation zur 

Verfügung stehen. 

2. Die allgemeinen Kriterien verlangen – wie dargelegt – das Vorliegen 
von mindestens zwei eigenständigen als Nachweis tauglichen 

Merkmalen und erlauben bis zu vier Nachweistypen. Nicht alle 
dieser vier Typen bieten sich für alle Erkrankungen an, und 

dementsprechend müssen nicht alle vier zu den spezifischen 
Kriterien für eine bestimmte sekundäre Kopfschmerzerkrankung 

gehören. Es gibt einige sekundäre Kopfschmerzerkrankungen, bei 
denen der Nachweis eines ursächlichen Zusammenhangs sehr stark 

vom Kopfschmerzbeginn in einem zeitlichen Zusammenhang mit der 
angenommenen Ursache abhängt. Beispiele hierfür sind die 

Subtypen des 7.2 Kopfschmerzes zurückzuführen auf 
Liquorunterdruck, die üblicherweise, aber nicht immer orthostatisch 

sind, so dass dieses Charakteristikum kein verlässliches 
diagnostisches Kriterium darstellt. In solchen Fällen ist Kriterium D 

von besonderer Bedeutung. 

3. Ein Beispiel ist ein sehr plötzlich einsetzender (Donnerschlag-) 
Kopfschmerz bei einem 6.2.2 akuten Kopfschmerz zurückzuführen 

auf eine nicht-traumatische Subarachnoidalblutung (SAB). Die 
Charakteristika sind gegebenenfalls für jeden sekundären 

Kopfschmerz zu spezifizieren. 

4. Die Spezifikation muss (gegebenenfalls) für jede sekundäre 

Kopfschmerzerkrankung erfolgen. Ein Beispiel für diese Art von 
Evidenz ist die Übereinstimmung zwischen dem Kopfschmerzsitus 

und der Lokalisation einer vermuteten ursächlichen Erkrankung. Ein 
weiteres sind übereinstimmend auftretende Schwankungen 

zwischen den Kopfschmerzmerkmalen (etwa ihrer Intensität) und 
den Markern für die Aktivität der vermuteten ursächlichen 

Erkrankung (d.h. Veränderungen in der zerebralen Bildgebung oder 
in anderen Laborwerten [z.B. der Blutsenkungsgeschwindigkeit bei 
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einem 6.4.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

Riesenzellarteriitis]). 
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5. Kopfschmerz zurückzuführen auf ein Trauma 

oder eine Verletzung des Kopfes und/oder 

der HWS 

5.1 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf eine traumatische 

Verletzung des Kopfes 

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

5.1.2 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf eine leichte 
traumatische Verletzung des Kopfes 

5.2 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

traumatische Verletzung des Kopfes 

5.2.1 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
mittelschwere oder schwere traumatische Verletzung des 

Kopfes 

5.2.2 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf eine leichte 
traumatische Verletzung des Kopfes 

5.3 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf ein HWS-

Beschleunigungstrauma 

5.4 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf ein HWS-

Beschleunigungstrauma 

5.5 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Kraniotomie 

5.6 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

Kraniotomie 

An anderer Stelle kodiert 

Primärer und/oder sekundärer Kopfschmerz? 

Für Kapitel 5. Kopfschmerz zurückzuführen auf ein Trauma oder eine 
Verletzung des Kopfes und/oder der HWS gelten die allgemeinen Regeln 

für 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 zurückzuführen auf ein Trauma oder eine 
Verletzung kodiert werden. Dies ist auch der Fall, wenn der 

Kopfschmerz das klinische Bild eines primären Kopfschmerzes 

zeigt, der in Teil 1 der ICHD-3 klassifiziert wird. 
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2. Wenn aber ein vorbestehender Kopfschmerz mit den 
Charakteristika eines primären Kopfschmerzes in engem 

zeitlichen Zusammenhang mit einem solchen Trauma oder einer 
solchen Verletzung chronisch wird oder sich deutlich 

verschlechtert (üblicherweise definiert als eine mindestens 
zweifache Steigerung der Häufigkeit und/oder Schwere), dann 

sollte sowohl die vorbestehende primäre Kopfschmerzdiagnose als 
auch die Diagnose 5. Kopfschmerz zurückzuführen auf ein 

Trauma oder eine Verletzung des Kopfes und/oder der HWS (oder 
eines seiner Typen oder Subtypen) vergeben werden, sofern gute 

Hinweise dafür bestehen, dass die Erkrankung Kopfschmerzen 

verursachen kann. 

Einleitung 

Die Typen des 5. Kopfschmerzes zurückzuführen auf ein Trauma oder eine 
Verletzung des Kopfes und/oder der HWS gehören zu den häufigsten 

sekundären Kopfschmerzerkrankungen. Während der ersten 3 Monate ab 
Kopfschmerzbeginn gelten sie als akut; bestehen sie über diesen 

Zeitraum hinaus fort, werden sie als anhaltend bezeichnet. Dieser 
Zeitraum deckt sich mit den diagnostischen Kriterien der ICHD-2, obwohl 

der Begriff anhaltend an die Stelle von chronisch getreten ist. 

Es gibt keine spezifischen Kopfschmerzmerkmale, durch die sich die 

Typen des 5. Kopfschmerzes zurückzuführen auf ein Trauma oder eine 
Verletzung des Kopfes und/oder der HWS von anderen 

Kopfschmerzerkrankungen unterscheiden; meist ähneln diese einem 2. 
Kopfschmerz vom Spannungstyp oder einer 1. Migräne. Demzufolge stützt 

sich ihre Diagnose größtenteils auf den engen zeitlichen Zusammenhang 
zwischen dem Kopftrauma oder der Kopfverletzung und dem 

Kopfschmerzbeginn. Übereinstimmend mit den diagnostischen Kriterien 
der ICHD-2 erfordern die diagnostischen Kriterien der ICHD-3 für alle 

Typen des 5. Kopfschmerzes zurückzuführen 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 Fähigkeit, Schmerz zu spüren und über ihn zu 

berichten. Auch wenn dieses 7-Tage-Intervall ein Stück weit willkürlich ist 
und einige Experten argumentieren, Kopfschmerzen könnten bei einem 

kleinen Teil der Patienten auch noch nach einem längeren Zeitintervall 
auftreten, liegen derzeit noch nicht genug stichhaltige Gründe dafür vor, 

diese Voraussetzung zu ändern. Hier soll zu Untersuchungen angeregt 
werden, bei denen die diagnostischen Kriterien für einen A5.1.1.1 

verzögert auftretenden akuten Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
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mittelschwere oder schwere traumatische Verletzung des Kopfes und 
eines A5.1.2.1 verzögert auftretenden akuten Kopfschmerzes 

zurückzuführen auf eine leichte traumatische Verletzung des Kopfes auf 

den Prüfstand 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, Müdigkeit, ein vermindertes 
Konzentrationsvermögen, eine psychomotorische Verlangsamung, leichte 

Gedächtnisprobleme, Schlafstörungen, Angst, 
Persönlichkeitsveränderungen und Gereiztheit umfassen. Wenn auf eine 

Kopfverletzung mehrere dieser Symptome folgen, kann davon 
ausgegangen werden, dass der Patient ein postkommotionelles Syndrom 

(Zustand nach Gehirnerschütterung) aufweist. 

Die Pathogenese eines 5. Kopfschmerzes zurückzuführen auf ein Trauma 

oder eine Verletzung des Kopfes und/oder der HWS ist oft unklar. Zu den 
zahlreichen Faktoren, die zur Kopfschmerzentstehung beitragen können, 

gehören unter anderem eine axonale Schädigung, Veränderungen des 
Hirnstoffwechsels, eine Neuroinflammation, Veränderungen der 

zerebralen Hämodynamik, eine zugrundeliegende genetische 
Veranlagung, psychopathologische Faktoren und die Erwartung des 

Patienten, von der Kopfverletzung Kopfschmerzen davonzutragen. Neuere 
Untersuchungen mit Hilfe fortschrittlicher zerebraler Bildgebungsverfahren 

lassen auf ein Potenzial für die Aufdeckung struktureller, funktioneller und 
metabolischer Anomalien im Gehirn nach geringfügigen Traumata 

schließen, die mit konventionellen Diagnosetests nicht zu eruieren sind. 
Es ist plausibel, anzunehmen, dass posttraumatische Schlafstörungen, 

Stimmungsstörungen sowie psychosoziale und sonstige Stressoren die 
Entstehung und das Fortbestehen von Kopfschmerzen beeinflussen 

können. Der Übergebrauch nicht anschlagender 
Kopfschmerzmedikationen kann zum Persistieren von Kopfschmerzen 

nach einer Kopfverletzung durch Auftreten eines 8.2 Kopfschmerzes 
zurückzuführen auf Medikamentenübergebrauch führen. Kliniker müssen 

diese Möglichkeit immer dann berücksichtigen, wenn posttraumatische 

Kopfschmerzen über die erste posttraumatische Phase hinaus anhalten. 

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

der HWS begünstigen, können eine Kopfschmerzvorgeschichte, eine 
weniger schwere Verletzung, die Zugehörigkeit zum weiblichen Geschlecht 

und das Vorliegen komorbider psychiatrischer Störungen gehören. Der 
Zusammenhang zwischen wiederholten Kopftraumata und dem Auftreten 

von Kopfschmerzen sollte noch näher untersucht werden. In welchem 
Umfang die Erwartung des Patienten, dass nach der Kopfverletzung 

Kopfschmerzen eintreten werden und Rechtsstreitigkeiten rund um 
Entschädigungsansprüche in Verbindung mit Kopfschmerzen dieser Art ihr 
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Auftreten und Persistieren begünstigen, wird noch diskutiert. Mehrheitlich 
verweisen die Belege darauf, dass Simulieren nur bei einer kleinen 

Minderheit der Patienten eine Rolle spielt. 

Es ist anerkannt, dass bei einigen Patienten nach sehr geringfügigen 

Kopftraumata Kopfschmerzen auftreten – Traumata so geringfügiger Art, 
dass sie nicht einmal die Kriterien für eine leichte traumatische 

Hirnverletzung erfüllen. Diese Kopfschmerzen können nach einem 
einmaligen Trauma beginnen oder nach wiederholten kleineren 

Aufprallereignissen gegen den Kopf (z. B. bei American-Football- oder 
Rugbyspielern). Kopfschmerzen infolge sehr kleiner Kopftraumata wurden 

jedoch noch nicht hinreichend untersucht, daher reicht die Datenlage 
nicht aus, um diese anzuerkennen und in die ICHD-3 aufzunehmen. Hier 

sind Untersuchungen zu Kopfschmerz nach sehr geringfügigen 
Kopftraumata gefordert, vielleicht anhand der diagnostischen Kriterien für 

einen A5.8 akuten Kopfschmerz zurückzuführen auf ein anderes Kopf- 
und/oder HWS-Trauma oder eine andere Kopf- und/oder HWS-Verletzung 

und einen A5.9 anhaltenden Kopfschmerz zurückzuführen auf ein anderes 
Kopf- und/oder HWS-Trauma oder eine andere Kopf- und/oder HWS-

Verletzung. 

Von einem 5. Kopfschmerz zurückzuführen auf ein Trauma oder eine 

Verletzung des Kopfes und/oder der HWS wird auch bei Kindern berichtet, 
wenngleich weniger häufig als bei Erwachsenen. Die Charakteristika der 

Typen sind bei Kindern und Erwachsenen ähnlich, und die diagnostischen 

Kriterien bei Kindern sind dieselben. 

5.1 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
traumatische Verletzung des Kopfes 

An anderer Stelle kodiert: 

Ein Trauma infolge von Akzeleration/Dezelerationsbewegungen des 
Kopfes, mit Flexion/Extension der HWS, wird als HWS-

Beschleunigungstraume klassifiziert. Akut auftretende Kopfschmerzen 
nach einem solchen Trauma werden unter 5.3 akuter Kopfschmerz 

zurückzuführen auf ein HWS-Beschleunigungstrauma kodiert. Akute 
Kopfschmerzen nach einem chirurgischen Eingriff mittels Kraniotomie aus 

anderen Gründen als aufgrund der traumatischen Kopfverletzung sollten 

unter 5.5 akuter Kopfschmerz nach Kraniotomie kodiert werden. 
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Beschreibung: 

Kopfschmerz von weniger als 3 Monaten Dauer infolge einer 

traumatischen Kopfverletzung. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Jeder Kopfschmerz, der die Kriterien C und D erfüllt 
B. Es liegt eine traumatische Kopfverletzung1 vor 

C. Der Kopfschmerz hat sich laut Bericht innerhalb von 7 Tagen nach 
einem von Folgendem entwickelt: 

1. der Kopfverletzung 
2. der Wiedererlangung des Bewusstseins nach Eintritt der 

Kopfverletzung 
3. Absetzen von Medikamenten, welche die Fähigkeit 

beeinträchtigen, Kopfschmerzen nach der Kopfverletzung zu 
spüren oder von diesen zu berichten 

D. Es ist wenigstens einer der folgenden Punkte erfüllt: 
1. der Kopfschmerz ist innerhalb von 3 Monaten nach seinem 

Beginn verschwunden 
2. der Kopfschmerz ist noch nicht verschwunden, aber es sind 

noch keine 3 Monate nach seinem Beginn verstrichen 

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

Anmerkung: 

1. Der Begriff der traumatischen Kopfverletzung bezieht sich auf eine 

strukturelle oder funktionelle Verletzung infolge der Einwirkung 
äußerer Kräfte auf den Kopf. Hierzu gehören der Aufprall des Kopfes 

auf ein Objekt oder umgekehrt, das Eindringen eines Fremdkörpers 
in den Kopf, die Einwirkung von Kräften, die von Druckwellen oder 

Explosionen erzeugt werden sowie andere noch zu definierende 

Krafteinwirkungen. 

Kommentar: 

Die Vorgabe, dass der berichtete Kopfschmerz sich innerhalb von 7 Tagen 

entwickelt haben muss, ist ein Stück weit beliebig (siehe Einleitung oben). 
Gegenüber längeren Intervallen ergibt ein 7-Tage-Intervall diagnostische 

Kriterien mit höherer Spezifizität für einen 5.1 akuten Kopfschmerz 
zurückzuführen auf eine traumatische Verletzung des Kopfes (d.h., 

belastbarere Hinweise auf einen ursächlichen Zusammenhang), aber 
einen entsprechenden Sensitivitätsverlust. Weitere Untersuchungen 

werden erforderlich sein, um zu ermitteln, ob ein anderes Intervall 
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angebrachter sein könnte. Bis dahin können die im Anhang angeführten 
Kriterien für einen A5.1.1.1 verzögert auftretenden akuten Kopfschmerz 

zurückzuführen auf eine mittelschwere oder schwere traumatische 
Verletzung des Kopfes und einen A5.1.2.1 verzögert auftretenden akuten 

Kopfschmerz zurückzuführen auf eine leichte traumatische Verletzung des 
Kopfes benutzt werden, wenn das Intervall zwischen Verletzung und 

Kopfschmerzbeginn länger als 7 Tage ist. 

5.1.1 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf eine mittelschwere 

oder schwere traumatische Verletzung des Kopfes 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der die Kriterien für einen 5.1 akuten Kopfschmerz 
zurückzuführen auf eine traumatische Verletzung des Kopfes erfüllt 

B. Kopftrauma, welches wenigstens einen der folgenden Punkte erfüllt: 
1. Bewusstseinsverlust >30 Minuten 

2. Glasgow Coma Scale (GCS) Wert <13 
3. posttraumatische Amnesie von >24 Stunden Dauer1 

4. Bewusstseinsstörung für >24 Stunden 
5. Nachweis einer traumatischen Kopfverletzung wie etwa einer 

Schädelfraktur, intrakraniellen Blutung und/oder Hirnkontusion 

in der zerebralen Bildgebung. 

Anmerkung: 

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

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

Stunden. 

5.1.2 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf eine leichte 

traumatische Verletzung des Kopfes 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der die Kriterien für einen 5.1 akuten Kopfschmerz 
zurückzuführen auf eine traumatische Verletzung des Kopfes erfüllt 

B. Kopftrauma, welches beide der folgenden Punkte erfüllt: 
1. mit keinem der folgenden Aspekte verbunden: 

a) Bewusstseinsverlust für >30 Minuten 
b) Glasgow Coma Scale (GCS) Wert <13 

c) posttraumatische Amnesie von >24 Stunden Dauer1 
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d) Bewusstseinsstörung für >24 Stunden 
e) Nachweis einer traumatischen Kopfverletzung wie etwa 

einer Schädelfraktur, intrakraniellen Blutung und/oder 
Hirnkontusion in der zerebralen Bildgebung 

2. Tritt in Begleitung von einem oder mehreren der folgenden 
Symptome und/oder Zeichen auf: 

a) vorübergehende Verwirrung, Orientierungslosigkeit oder 
Bewusstseinsbeeinträchtigung  

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

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

i. Übelkeit 
ii. Erbrechen 

iii. Sehstörungen 
iv. Benommenheit und/oder Schwindel 

v. unsicheres Gangbild und/oder orthostatische 
Dysregulation mit Gleichgewichtsstörungen 

vi. Beeinträchtigungen des Gedächtnisses und/oder der 

Konzentration. 

Anmerkung: 

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

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

Stunden 

Kommentar: 

Die diagnostischen Kriterien für eine leichte, mittelschwere oder schwere 
traumatische Kopfverletzung lassen beträchtlichen Spielraum zu, was die 

Klassifizierung des Schweregrads der Verletzung anbelangt. Deshalb 
schlugen einige Experten die Einbeziehung zusätzlicher Kategorien vor: 

Kopfschmerz zurückzuführen auf eine sehr leichte traumatische 
Kopfverletzung und Kopfschmerz zurückzuführen auf eine sehr schwere 

traumatische Kopfverletzung. Derzeit liegen nicht ausreichend Hinweise 
darauf vor, als dass es geboten wäre, diese Kategorien hinzuzufügen, 

doch sollten zukünftige Untersuchungen abklären, ob dies zweckmäßig 

wäre. 
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5.2 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

traumatische Verletzung des Kopfes 

An anderer Stelle kodiert: 

Trauma infolge von Akzeleration/Dezelerationsbewegungen des Kopfes, 
mit Flexion/Extension der HWS, wird als HWS-Beschleunigungstraume 

klassifiziert. Anhaltende Kopfschmerzen nach einem solchen Trauma 
werden unter 5.4 anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf ein HWS-

Beschleunigungstrauma kodiert. Anhaltende Kopfschmerzen nach einem 
chirurgischen Eingriff mittels Kraniotomie aus anderen Gründen als 

aufgrund der traumatischen Kopfverletzung sollten unter 5.6 anhaltender 

Kopfschmerz zurückzuführen 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 erfüllt 
B. Zustand nach traumatischer Kopfverletzung1 

C. Der Kopfschmerz hat sich laut Bericht innerhalb von 7 Tagen nach 
einem von Folgendem entwickelt: 

1. der Kopfverletzung 
2. der Wiedererlangung des Bewusstseins nach Eintritt der 

Kopfverletzung 
3. dem Absetzen von Medikamenten, welche die Fähigkeit 

beeinträchtigen, Kopfschmerzen nach der Kopfverletzung zu 
spüren oder von diesen zu berichten 

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

E. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose2. 

Anmerkung: 

1. Der Begriff der traumatischen Kopfverletzung bezieht sich auf eine 

strukturelle oder funktionelle Verletzung infolge einer Einwirkung 
äußerer Kräfte auf den Kopf. Hierzu gehören der Aufprall des Kopfes 

gegen ein Objekt oder umgekehrt, das Eindringen eines 
Fremdkörpers in den Kopf, die Einwirkung von Kräften, die auf 

Druckwellen oder Explosionen zurückgehen sowie andere noch zu 

definierende Krafteinwirkungen. 
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2. Hält der Kopfschmerz nach der Kopfverletzung an, sollte die 
Möglichkeit eines 8.2 Kopfschmerzes zurückzuführen auf 

Medikamentenübergebrauch in Betracht gezogen werden. 

Kommentar: 

Die Vorgabe, dass der berichtete Kopfschmerz sich innerhalb von 7 Tagen 
entwickelt haben muss, ist ein Stück weit beliebig (siehe Einleitung oben). 

Gegenüber längeren Intervallen ergibt ein 7-Tage-Intervall diagnostische 
Kriterien mit höherer Spezifizität für einen 5.2 anhaltender Kopfschmerz 

zurückzuführen auf eine traumatische Verletzung des Kopfes (d.h. 
belastbarere Hinweise auf einen ursächlichen Zusammenhang), aber 

einen entsprechenden Sensitivitätsverlust. Weitere Untersuchungen 
werden erforderlich sein, um zu ermitteln, ob ein anderes Intervall 

angebrachter sein könnte. Bis dahin können die im Anhang angeführten 
Kriterien für einen A5.2.1.1 verzögert auftretenden anhaltenden 

Kopfschmerz zurückzuführen auf eine mittelschwere oder schwere 
traumatische Verletzung des Kopfes und einen A5.2.2.1 verzögert 

auftretenden anhaltenden Kopfschmerz zurückzuführen auf eine leichte 
traumatische Verletzung des Kopfes benutzt werden, wenn das 

Zeitintervall zwischen Verletzung und Kopfschmerzbeginn länger als 7 

Tage ist. 

Im Sinne der Übereinstimmung mit den diagnostischen Kriterien der 
ICHD-2 für einen chronischen posttraumatischen Kopfschmerz und mit 

dem bei der Diagnose anderer sekundärer Kopfschmerzerkrankungen 
angesetzten Zeitintervall ist 3 Monate das Zeitintervall, nach dem ein 

Kopfschmerz zurückzuführen auf ein Trauma oder eine Verletzung des 
Kopfes als anhaltend gilt. In weiteren Untersuchungen wird abzuklären 

sein, ob kürzere oder längere Intervalle zweckmäßiger wären. 

5.2.1 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

mittelschwere oder schwere traumatische Verletzung des 

Kopfes 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der die Kriterien für einen 5.2 anhaltenden 

Kopfschmerz zurückzuführen auf eine traumatische Verletzung des 
Kopfes erfüllt 

B. Verletzung des Kopfes begleitet von beiden der folgenden Punkte: 
 1. Bewusstseinsverlust für >30 Minuten 

 2. Glasgow Coma Scale (GCS) Werte <13 
 3. posttraumatische Amnesie von >24 Stunden1 Dauer 

 4. Bewusstseinsstörung für >24 Stunden 
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 5. Nachweis einer traumatischen Kopfverletzung wie etwa einer 
Schädelfraktur, intrakraniellen Blutung und/oder Hirnkontusion 

in der zerebralen Bildgebung  

Anmerkung: 

1.  Die Dauer der posttraumatischen Amnesie wird definiert als die Zeit 
zwischen dem Eintritt der Kopfverletzung und der Wiedererlangung 

der Erinnerung an aktuelle Ereignisse und die in den letzten 24 

Stunden 

5.2.2 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf eine leichte 

traumatische Verletzung des Kopfes 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der die Kriterien für einen 5.2 anhaltenden 

Kopfschmerz zurückzuführen auf eine traumatische Verletzung des 
Kopfes erfüllt 

B. Kopftrauma, welches beide der folgenden Punkte erfüllt: 
1. mit keinem der folgenden Aspekte verbunden: 

a) Bewusstseinsverlust für >30 Minuten 
b) Glasgow Coma Scale (GCS) Wert <13 

c) posttraumatische Amnesie von >24 Stunden Dauer1 
d) Bewusstseinsstörung für >24 Stunden 

e) Nachweis einer traumatischen Kopfverletzung wie etwa 
einer Schädelfraktur, intrakraniellen Blutung und/oder 

Hirnkontusion in der zerebralen Bildgebung 
2. Tritt in Begleitung von einem oder mehreren der folgenden 

Symptome und/oder Zeichen auf: 
a) vorübergehende Verwirrung, Orientierungslosigkeit oder 

Bewusstseinsbeeinträchtigung  
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. Übelkeit 

ii. Erbrechen 
iii. Sehstörungen 

iv. Benommenheit und/oder Schwindel 
 v. unsicheres Gangbild und/oder orthostatische  

Dysregulation mit Gleichgewichtsstörungen 
 vi. Beeinträchtigungen des Gedächtnisses und/oder der 

Konzentration. 
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Anmerkung: 

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

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

Stunden 

 

5.3 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf ein HWS-
Beschleunigungstrauma1 

Beschreibung: 

Kopfschmerz von weniger als 3 Monaten Dauer infolge eines HWS-

Beschleunigungstraumas. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Jeder Kopfschmerz, der die Kriterien C und D erfüllt 

B. Zustand nach HWS-Beschleunigungstrauma1 bei Beginn von 
Nacken- und/oder Kopfschmerzen 

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

D. Es ist wenigstens einer der folgenden Punkte erfüllt: 
1. der Kopfschmerz ist innerhalb von 3 Monaten nach seinem 

Beginn verschwunden  
2. der Kopfschmerz ist noch nicht verschwunden, aber es sind seit 

seinem Beginn noch keine 3 Monate verstrichen 

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

Anmerkung: 

1. Der Begriff des HWS-Beschleunigungstraumas bezieht sich auf eine 

plötzliche und nicht ausreichend gebremste 
Akzeleration/Dezeleration des Kopfes in Verbindung mit einer 

Flexion/Extension der HWS. Ein HWS-Beschleunigungstrauma kann 

nach Einwirkung starker wie auch geringer Kräfte auftreten. 

Kommentar: 

Das HWS-Beschleunigungstrauma tritt meist bei Verkehrsunfällen auf. 
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Ein 5.3 akuter Kopfschmerz zurückzuführen 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 herrühren und ebenso Störungen der 

Neurosensorik, des Verhaltens, der Kognition und/oder der Stimmung. 
Das HWS-Beschleunigungstrauma als solches kann anhand eines 

Schemas wie dem von der „Quebec Task Force on Whiplash-Associated 
Disorders“ vorgestellten nach dem Schweregrad der Charakteristika 

klassifiziert werden. 

5.4 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen 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 erfüllt 

B. Zustand nach HWS-Beschleunigungstrauma1 bei Eintritt von 
Nacken- und/oder Kopfschmerzen  

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

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

E. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose2. 

Anmerkung: 

1. Der Begriff des HWS-Beschleunigungstraumas bezieht sich auf eine 

plötzliche und nicht ausreichend ausgebremste 
Akzeleration/Dezeleration des Kopfes mit Flexion/Extension der 

HWS. Ein HWS-Beschleunigungstrauma kann nach Einwirkung 

starker wie auch geringer Kräfte auftreten. 

2. Hält der Kopfschmerz nach dem HWS-Beschleunigungstrauma an, 
sollte die Möglichkeit eines 8.2 Kopfschmerzes zurückzuführen auf 

Medikamentenübergebrauch in Betracht gezogen werden. 
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5.5 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen 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 erfüllt 

B. Zustand nach chirurgischem Eingriff mittels Kraniotomie1  
C. Der Kopfschmerz ist laut Bericht innerhalb von 7 Tagen nach einem 

von Folgendem aufgetreten: 
1. der Kraniotomie 

2. der Wiedererlangung des Bewusstseins nach der Kraniotomie  
3. Absetzen von Medikamenten, welche die Fähigkeit 

beeinträchtigen, Kopfschmerzen nach der Kraniotomie zu 
spüren oder von diesen zu berichten  

D. Es ist wenigstens einer der folgenden Punkte erfüllt: 
1. der Kopfschmerz ist innerhalb von 3 Monaten nach seinem 

Beginn verschwunden  
2. der Kopfschmerz ist noch nicht verschwunden, aber es sind seit 

seinem Beginn noch keine 3 Monate verstrichen  

E. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose1;2. 

Anmerkung: 

1. Erfolgte die Kraniotomie nach und aufgrund einer Kopfverletzung, 

erfolgt die Kodierung unter 5.2.1 akuter Kopfschmerz 
zurückzuführen auf eine mittelschwere oder schwere traumatische 

Verletzung des Kopfes. 

2. Vor Zuweisung der Diagnose 5.5 akuter Kopfschmerz 

zurückzuführen auf eine Kraniotomie ist ein Ausschluss anderer 
sekundärer Kopfschmerzerkrankungen, die nach einer Kraniotomie 

auftreten können, erforderlich. Obwohl Kopfschmerz nach 
Kraniotomie auf eine ganze Reihe von Ursachen zurückgehen kann, 

sind u. a. insbesondere zervikogene Kopfschmerzen (aufgrund der 
Position während der Operation), Kopfschmerzen durch 

austretenden Liquor, Infektionen, ein Hydrozephalus und eine 

intrakranielle Blutung in Betracht zu ziehen. 
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Kommentar: 

Ein 5.5 akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Kraniotomie tritt bei 

einem erheblichen Teil der Patienten auf, bei denen eine Kraniotomie 
vorgenommen wurde. In der Mehrheit der Fälle beginnt der Kopfschmerz 

innerhalb der ersten Tage nach dem Eingriff und verschwindet innerhalb 
des akuten postoperativen Zeitraums. Nach Eingriffen an der Schädelbasis 

kommt es im Vergleich zu anderen Stellen häufiger zu Kopfschmerzen. 

Obwohl das Schmerzmaximum bei einem 5.5 akuter Kopfschmerz 

zurückzuführen auf eine Kraniotomie an der Stelle der Kraniotomie erlebt 
wird, kann der Schmerz diffuser sein und einem Kopfschmerz vom 

Spannungstyp oder einer Migräne ähneln. 

5.6 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen 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 erfüllt 
B. Zustand nach chirurgischem Eingriff mittels Kraniotomie1  

C. Der Kopfschmerz ist laut Bericht innerhalb von 7 Tagen nach einem 
von Folgendem aufgetreten: 

1. der Kraniotomie 
2. der Wiedererlangung des Bewusstseins nach der Kraniotomie 

3. dem Absetzen von Medikamenten, welche die Fähigkeit 
beeinträchtigen, Kopfschmerzen nach der Kopfverletzung zu 

spüren oder von diesen zu berichten  
D. Der Kopfschmerz hält >3 Monate nach seinem Beginn an 

E. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose1;2. 

Anmerkung: 

1. Erfolgte die Kraniotomie nach und aufgrund einer Kopfverletzung, 
erfolgt die Kodierung unter 5.2.1 anhaltender Kopfschmerz 

zurückzuführen auf eine mittelschwere oder schwere traumatische 

Verletzung des Kopfes. 
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2. Hält der Kopfschmerz nach der Kraniotomie an, sollte die 
Möglichkeit eines 8.2 Kopfschmerzes zurückzuführen auf 

Medikamentenübergebrauch in Betracht gezogen werden. 

Kommentar: 

Etwa ein Viertel der Patienten, die einen 5.5 akuten Kopfschmerz 
zurückzuführen auf eine Kraniotomie entwickeln, erfahren im Anschluss 

einen 5.6 anhaltenden Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Kraniotomie. 
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6. Kopfschmerz zurückzuführen auf 

Gefäßstörungen im Bereich des Kopfes 

und/oder des Halses 

6.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein zerebrales ischämisches 

Ereignis 

6.1.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen ischämischen 
Infarkt (zerebraler Infarkt) 

6.1.1.1 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 
ischämischen Infarkt (zerebraler Infarkt) 

6.1.1.2 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 
früheren ischämischen Infarkt (zerebraler Infarkt) 

6.1.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine transitorische 
ischämische Attacke (TIA) 

6.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine nicht-traumatische 

intrakranielle Blutung 

6.2.1 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf eine nicht-

traumatische intrazerebrale Blutung  
6.2.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine nicht-traumatische 

Subarachnoidalblutung (SAB) 
6.2.3 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf ein nicht-

traumatisches akutes Subduralhämatom (aSDH) 
6.2.4 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf eine frühere 

nicht-traumatische intrakranielle Blutung 

6.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine nicht-rupturierte 

Gefäßmissbildung 

6.3.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein nicht-rupturiertes 

sackförmiges Aneurysma 
6.3.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine arterio-venöse 

Malformation (AVM) 

6.3.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine durale arterio-
venöse Fistel (DAVF) 

6.3.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein kavernöses Angiom 
6.3.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine enzephalo-

trigeminale oder leptomeningeale Angiomatose (Sturge-
Weber-Syndrom) 

6.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Arteriitis 

6.4.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Riesenzellarteriitis 

(RZA) 
6.4.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine primäre Vaskulitis 

des ZNS 
6.4.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine sekundäre Vaskulitis 

des ZNS 
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6.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Störung der A. carotis 

oder A. vertebralis 

6.5.1 Kopf-, Gesichts- oder Halsschmerz zurückzuführen auf 
eine Dissektion der A. carotis oder vertebralis 

6.5.1.1 Akuter Kopf-, Gesichts- oder Halsschmerz 
zurückzuführen auf eine arterielle Dissektion 

6.5.1.2 Anhaltender Kopf-, Gesichts- oder Halsschmerz 
zurückzuführen auf eine frühere arterielle Dissektion 

6.5.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Endarteriektomie  
6.5.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Carotis- oder 

Vertebralis-Angioplastie oder Stentimplantation 

6.6 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Hirnvenenerkrankung 

6.6.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
Hirnvenenthrombose 

6.6.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf Stentimplantation eines 

venösen Hirnsinus 

6.7 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine sonstige akute 

intrakranielle Störung 

6.7.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen intrakraniellen 

endarteriellen Eingriff 
6.7.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Angiographie 

6.7.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein reversibles zerebrales 
Vasokonstriktionsyndrom (RCVS) 

6.7.3.1 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf ein reversibles 
zerebrales Vasokonstriktionsyndrom (RCVS) 

6.7.3.2 Akuter Kopfschmerz wahrscheinlich zurückzuführen auf 
ein reversibles zerebrales Vasokonstriktionsyndrom 

(RCVS) 
6.7.3.3 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf ein 

früheres reversibles zerebrales 

Vasokonstriktionsyndrom (RCVS) 
6.7.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine intrakranielle 

arterielle Dissektion 

6.8 Kopfschmerz und/oder migräneartige Aura zurückzuführen 

auf eine chronische intrakranielle Vaskulopathie 

6.8.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine zerebrale autosomal 

dominante Arteriopathie mit subkortikalen Infarkten und 
Leukenzephalopathie (CADASIL) 

6.8.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine mitochondriale 
Enzephalopathie, Laktatazidose und Schlaganfall-

ähnlichen Episoden (MELAS) 
6.8.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Moyamoya-

Angiopathie  
6.8.4 Migräneartige Aura zurückzuführen auf eine zerebrale 

Amyloidangiopathie 
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6.8.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein retinales 
Vaskulopathie-Syndrom mit zerebraler 

Leukenzephalopathie und systemischen Manifestationen 
6.8.6 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine sonstige genetisch 

bedingte Vaskulopathie 

6.9 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Hypophyseninfarkt 

An anderer Stelle kodiert 

Primärer und/oder sekundärer Kopfschmerz? 

Primärer und/oder sekundärer Kopfschmerz? 

Für den 6. Kopfschmerz zurückzuführen auf Gefäßstörungen im Bereich 
des Kopfes und/oder des Halses gelten die allgemeinen Regeln für die 

Zuordnung zu einer anderen Erkrankung: 

1. Tritt ein neuer Kopfschmerz erstmals in engem zeitlichen 

Zusammenhang mit einer kraniellen oder vaskulären Störung 
auf, sollte der Kopfschmerz als Kopfschmerz zurückzuführen 

auf eine vaskuläre Störung kodiert werden. Dies ist auch der 
Fall, wenn der neue Kopfschmerz das klinische Bild einer der 

in Teil eins der ICDH-3 klassifizierten primären 
Kopfschmerzerkrankungen aufweist. 

 
Diese Regel gilt analog für neue migräneauraartige 

Symptome, die erstmals in enger zeitlicher Beziehung zu 

einer kraniellen oder zervikalen vaskulären Störung auftreten. 

2. Wenn ein vorbestehender Kopfschmerz mit dem klinischen 

Erscheinungsbild in engem zeitlichen Zusammenhang mit 
einer kraniellen oder zervikalen Gefäßstörung chronisch wird 

oder sich deutlich verschlechtert (was üblicherweise eine 
mindestens zweifache Zunahme der Häufigkeit und/oder 

Schwere bedeutet), sollte sowohl die Ausgangs-
Kopfschmerzdiagnose als auch die Diagnose eines 6. 

Kopfschmerzes zurückzuführen auf Gefäßstörungen im 
Bereich des Kopfes und/oder des Halses (bzw. eines Typs 

oder Subtyps hiervon) gestellt werden, vorausgesetzt, es 
bestehen gute Hinweise darauf, dass die Störung 

Kopfschmerzen verursachen kann. 
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Einleitung 

In der Regel lässt sich ein kausaler Zusammenhang zwischen 

Kopfschmerzen und den aufgeführten Gefäßstörungen leicht herstellen, da 
die Kopfschmerzen akut auftreten, mit anderen neurologischen 

Symptomen verbunden sind und häufig schnell remittieren. Der Nachweis 
des engen zeitlichen Zusammenhanges zwischen Auftreten der 

Kopfschmerzen und diesen neurologischen Symptomen ist dabei 

entscheidend, um den Kausalzusammenhang zu ermitteln. 

Bei vielen dieser Störungen, z.B. beim ischämischen bzw. 

hämorrhagischen Infarkt, werden die Kopfschmerzen durch fokal-
neurologische Symptome und/oder Bewusstseinsstörungen überschattet. 

Bei anderen Störungen stehen die Kopfschmerzen ganz im Vordergrund, 
wie z.B. bei der Subarachnoidalblutung. Bei einigen Erkrankungen, die 

sowohl Kopfschmerzen als auch einen Hirninfarkt hervorrufen können, 
z.B. bei einer Gefäßdissektion, einer Hirnvenenthrombose, einer 

Riesenzellarteriitis oder anderen Angiitiden des ZNS, sind Kopfschmerzen 
oft ein initiales Warnsymptom. Es ist hier von entscheidender Bedeutung, 

den Zusammenhang zwischen den Kopfschmerzen und der 
zugrundeliegenden Störung zu erkennen, um die richtige Diagnose stellen 

und die entsprechende Therapie schnellstmöglich einleiten zu können, um 

potentiell verheerende neurologische Komplikationen zu verhindern. 

Diese Gefäßstörungen können auch bei Patienten auftreten, die bereits 

unter einem primären Kopfschmerz gelitten haben. Ein entscheidender 
Hinweis auf eine vaskuläre Genese von Kopfschmerzen ist hier der in der 

Regel plötzliche Beginn eines neuen Kopfschmerztyps, wie er dem 
Patienten bislang unbekannt war. In diesen Fällen sollte immer nach 

vaskulären Ursachen der Kopfschmerzen gefahndet werden. 

Die diagnostischen Kriterien der aufgeführten Gefäßstörungen enthalten 

möglichst folgende Punkte: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

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

verursachen kann 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der 

folgenden Kriterien gezeigt werden: 
1. Der Kopfschmerz ist in einem zeitlichen Zusammenhang mit 

dem Beginn der kraniellen und/oder zervikalen Gefäßstörung 

aufgetreten 
2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

a) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der 
Verschlechterung der kraniellen und/oder zervikalen 

Gefäßstörung deutlich verschlechtert 
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b) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Besserung 
der kraniellen und/oder zervikalen Gefäßstörung deutlich 

gebessert 
3. Der Kopfschmerz weist Merkmale auf, die für die kranielle 

und/oder zervikale Gefäßstörung typisch sind 
4. Es existieren weitere Belege für den ursächlichen 

Zusammenhang 

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

6.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein zerebrales 
ischämisches Ereignis 

6.1.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen ischämischen Infarkt 

(zerebraler Infarkt) 

6.1.1.1 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 

ischämischen Infarkt (zerebraler Infarkt) 

Beschreibung: 

Neu aufgetretener und gewöhnlich akut beginnender Kopfschmerz, der 

durch einen ischämischen Infarkt verursacht wird und von fokalen 
neurologischen Hinweisen auf den Infarkt begleitet wird. Er ist sehr selten 

das führende oder prominente Merkmal einer ischämischen Attacke. In 

der Regel verläuft er selbst-limitierend. 

Diagnostische Kriterien: 

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

B. Es wurde ein akuter ischämischer Infarkt diagnostiziert 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens eines der 

folgenden Kriterien gezeigt werden: 
1. Der Kopfschmerz ist in sehr engem zeitlichem Zusammenhang 

mit anderen Symptomen und/oder klinischen Symptome eines 
ischämischen Infarkts aufgetreten oder war maßgeblich für die 

Diagnose eines ischämischen Infarkts 

2. Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig zur Stabilisierung oder 
Besserung anderer Symptome bzw. klinischer oder 

radiologischer Symptome eines ischämischen Infarkts deutlich 
gebessert 

D. Einer der folgenden Punkte ist erfüllt: 
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1. Der Kopfschmerz ist innerhalb von 3 Monaten verschwunden1 
2. Der Kopfschmerz ist noch nicht verschwunden, aber die 3 

Monate sind noch nicht vorbei1 

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

Anmerkung: 

1. Die 3 Monate sollten ab Stabilisierung gezählt werden, ob spontan 

oder durch Behandlung, statt ab Beginn des ischämischen Infarkts. 

Kommentar: 

Der 6.1.1.1 akute Kopfschmerz zurückzuführen auf einen ischämischen 
Infarkt (zerebraler Infarkt) tritt in Begleitung fokaler neurologischer 

Symptome und/oder Bewusstseinsstörungen auf, was in den meisten 
Fällen eine problemlose Differenzierung von den primären Kopfschmerzen 

erlaubt. Er ist üblicherweise von moderater Intensität und hat keine 
spezifischen Merkmale. Er kann ipsilateral zum Infarkt auftreten oder 

bilateral. In seltenen Fällen kann sich ein akuter ischämischer Infarkt, vor 
allem ein embolischer Kleinhirn- oder supratentorieller Hirninfarkt, mit 

einem isolierten plötzlichen (sogar Donnerschlag-) Kopfschmerz vorliegen. 

Ein ischämischer Infarkt wird in bis zu einem Drittel der Fälle von 
Kopfschmerzen begleitet. Kopfschmerzen sind dabei häufiger bei 

Infarkten im Versorgungsbereich der A. basilaris als im 
Versorgungsbereich der A. carotis. Die Kopfschmerzen sind bei der 

ätiologischen Einordnung der Infarkte wenig hilfreich mit Ausnahme 

davon, dass bei lakunären Infarkten Kopfschmerzen sehr selten sind. 

Sehr häufig treten Kopfschmerzen jedoch bei akuten Störungen der 
Arterienwände auf, die zu einem ischämischen Infarkt führen können, 

etwa bei einer arteriellen Dissektion oder einem reversiblen zerebralen 
Vasokonstriktionssyndrom. Bei Letzteren kann der Kopfschmerz 

unmittelbar durch die Läsionen der Arterienwand ausgelöst werden und 
einen ischämischen Infarkt ankündigen; dieser Kopfschmerz wäre dann 

korrekter unter der Störung der Arterienwand zu kodieren. 

6.1.1.2 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 

früheren ischämischen Infarkt (zerebraler Infarkt) 

Beschreibung: 

Ein Kopfschmerz, der von einem ischämischen Infarkt verursacht wurde 

und mehr als 3 Monate nach Stabilisierung des Infarkts fortbesteht. 
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Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der zuvor als 6.1.1.1 akuter Kopfschmerz 

zurückzuführen auf einen ischämischen Infarkt (zerebraler Infarkt), 
diagnostiziert wurde und Kriterium C erfüllt 

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

C. Der Kopfschmerz hält >3 Monate nach Stabilisierung des 
ischämischen Infarkts an 

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

Kommentar: 

In einigen Untersuchungen wurden Kopfschmerzen dokumentiert, die die 
Kriterien für einen 6.1.1.2 anhaltenden Kopfschmerz zurückzuführen auf 

einen früheren ischämischen Infarkt (zerebraler Infarkt) erfüllen. Weitere 
Untersuchungen sind erforderlich, um Risikofaktoren für einen derartigen 

anhaltenden Kopfschmerz zu ermitteln; eine 1. Migräne in der 

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

6.1.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine transitorische 

ischämische Attacke (TIA) 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der durch eine transitorische ischämische Attacke (TIA) 
verursacht wird und von den plötzlich beginnenden transitorischen fokalen 

Symptomen einer TIA begleitet wird. Er hält weniger als 24 Stunden an. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Jeder neue Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 
B. Es wurde eine transitorische ischämische Attacke (TIA) 

diagnostiziert 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch beide der folgenden 

Kriterien gezeigt werden: 
1. Der Kopfschmerz ist gleichzeitig mit anderen Symptomen 

und/oder klinischen Symptomen einer TIA aufgetreten 

2. Der Kopfschmerz ist innerhalb von 24 Stunden verschwunden 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose1;2. 
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Anmerkung: 

1. Die Differenzialdiagnose zwischen einem 6.1.2 Kopfschmerz 

zurückzuführen auf eine transitorische ischämische Attacke und 
einer Attacke im Sinne einer 1.2 Migräne mit Aura kann besonders 

schwierig sein. Die Art und Weise des Beginns ist ausschlaggebend: 
Das fokal-neurologische Defizit beginnt bei der TIA typischerweise 

plötzlich, während es sich bei der Migräneaura allmählich 
entwickelt. Darüber hinaus treten "positive" Phänomene (z.B. ein 

Flimmerskotom) häufiger bei Migräneauren auf, während bei einer 

TIA negative Phänomene überwiegen. 

2. Das Zusammentreffen einer ansonsten typischen TIA und eines 
schweren Kopfschmerzes sollte Anlass zu einer Suche nach 

arteriellen Störungen sein, die unmittelbar schwere Kopfschmerzen 

induzieren können (u. a. arterielle Dissektion). 

Kommentar: 

Eine transitorische ischämische Attacke (TIA) ist eine vorübergehende 
Episode neurologischer Funktionsstörungen, die durch das fokale Gehirn 

verursacht werden oder eine retinale Ischämie ohne klinischen, 
bildgebenden oder sonstigen Nachweis eines akuten zerebralen oder 

retinalen Infarkts. Die TIA-Symptome dauern üblicherweise, doch nicht 

immer, weniger als eine Stunde. 

Kopfschmerzen sind nur selten ein Leitsymptom einer TIA und dann eher 

im basilären als im Carotis-Stromgebiet.  

6.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine nicht-
traumatische intrakranielle Blutung 

An anderer Stelle kodiert: 

Kopfschmerzen zurückzuführen auf eine traumatische intrazerebrale 
und/oder Subarachnoidalblutung oder ein traumatisches intrazerebrales, 

Subdural- oder Epiduralhämatom werden unter 5.1.1 akuter 

posttraumatischer Kopfschmerz bei mittlerer oder schwerer 
Kopfverletzung oder 5.2.1 chronischer posttraumatischer Kopfschmerz bei 

mittlerer oder schwerer Kopfverletzung kodiert.  

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

Kopfschmerz verursacht durch eine nicht-traumatische intrakranielle 

Blutung, gewöhnlich mit plötzlichem (sogar Donnerschlagkopfschmerz) 
Beginn. Je nach Art der Blutung kann dieser isoliert auftreten oder in 

Begleitung fokaler neurologischer Defizite. 

6.2.1 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf eine nicht-

traumatische intrazerebrale Blutung  

Beschreibung: 

Neuer und meist akut beginnender Kopfschmerz infolge einer nicht-
traumatischen intrazerebralen Blutung in Begleitung fokaler 

neurologischer Symptome der intrazerebralen Blutung. Der Kopfschmerz 
kann in seltenen Fällen das sich manifestierende und führende Symptom 

einer nicht-traumatischen intrazerebralen Blutung sein. 

Diagnostische Kriterien: 

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

B. Es wurde eine intrazerebrale Blutung (ICB)1 bei fehlendem 
Kopftrauma diagnostiziert 

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

1. Der Kopfschmerz tritt in engem zeitlichem Zusammenhang mit 
anderen Symptomen und/oder klinischen Symptome einer ICB 

auf oder war maßgeblich für die Diagnose einer ICB 
2. Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Stabilisierung 

oder Besserung anderer Symptome bzw. klinischer oder 
radiologischer Zeichen von ICB deutlich gebessert 

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

a) plötzlicher Beginn oder Beginn als 
Donnerschlagkopfschmerz 

b) maximale Intensität am Tag des Kopfschmerzbeginns 
c) in Übereinstimmung mit dem Situs der Blutung lokalisiert 

D. Es ist einer der folgenden Punkte erfüllt: 
 1. Kopfschmerz ist innerhalb von 3 Monaten verschwunden2 

2. Kopfschmerz ist noch nicht verschwunden, aber es sind noch 
keine 3 Monate verstrichen2 

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

1. Gemäß des allgemeinen Wortgebrauchs schließt der Begriff 

intrazerebral in diesem Zusammenhang auch den Begriff 

intrazerebellär ein. 

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

Blutung. 

Kommentar: 

Der 6.2.1 akute Kopfschmerz zurückzuführen auf eine intrazerebrale 
Blutung wird häufiger durch subarachnoidales Blut oder eine lokale 

Kompression hervorgerufen als durch eine intrakranielle Hypertension. In 
Einzelfällen kann sich der Kopfschmerz als Donnerschlagkopfschmerz 

manifestieren. 

Kopfschmerz ist beim hämorrhagischen Infarkt verbreiteter und schwerer 

als beim ischämischen Infarkt. Bei seinem Auftreten zum Infarktbeginn ist 

Kopfschmerz bei einer intrazerebralen Blutung mit einem höheren Risiko 

frühzeitiger Mortalität verbunden, nicht jedoch beim ischämischen Infarkt. 

Der Kopfschmerz wird gewöhnlich von fokalen Defiziten oder Koma 
überschattet, kann jedoch das hervorstechende Frühsymptom einiger 

intrazerebraler Blutungen, vor allem einer zerebellären Blutung, sein. Hier 

ist gegebenenfalls eine notfallmäßige chirurgische Entlastung geboten. 

6.2.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine nicht-traumatische 

Subarachnoidalblutung (SAB) 

An anderer Stelle kodiert: 

Es wird zwischen einer nicht-traumatischen Subarachnoidalblutung (SAB) 

und einer nicht-traumatischen konvexalen Subarachnoidalblutung 
unterschieden. Letztere kann je nach ihren unterschiedlichen 

Grundursachen klinisch und radiologisch ein hochgradig variables 
Erscheinungsbild bieten. Zu diesen Grundursachen gehören ein 

reversibles zerebrales Vasokonstriktionssyndrom (RCVS), eine zerebrale 

Amyloidangiopathie, eine Endokarditis und eine Hirnvenenthrombose. 
Patienten mit auraähnlichen Attacken, konvexaler Subarachnoidalblutung 

und zerebralen Amyloidangiopathie sollten unter 6.8.4 migräneartige Aura 
zurückzuführen auf eine zerebrale Amyloidangiopathie kodiert werden. 

Patienten mit Kopfschmerzen, konvexaler Subarachnoidalblutung und 
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RCVS sollten unter 6.7.3. Kopfschmerz zurückzuführen auf ein reversibles 

zerebrales Vasokonstriktionsyndrom kodiert werden. 

Beschreibung: 

Kopfschmerz infolge einer nicht-traumatischen Subarachnoidalblutung 

(SAB), gewöhnlich mit heftigem und plötzlichem Beginn, wobei die 
Schmerzintensität innerhalb von Sekunden (Donnerschlagkopfschmerz) 

oder Minuten ihren Höhepunkt erreicht. Er kann das einzige Symptom 

einer nicht-traumatischen SAB sein. 

Diagnostische Kriterien: 

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

B. Es wurde eine Subarachnoidalblutung (SAB) bei fehlendem 
Kopftrauma diagnostiziert 

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

1. Der Kopfschmerz ist in engem zeitlichem Zusammenhang mit 

anderen Symptomen und/oder klinischen Zeichen einer SAB 
aufgetreten oder war maßgeblich für die Diagnose einer SAB 

2. Der Kopfschmerz hat sich parallel zur Stabilisierung oder 
Besserung anderer Symptome bzw. klinischer oder 

radiologischen Zeichen einer SAB deutlich gebessert 
3. Der Kopfschmerz beginnt plötzlich oder als 

Donnerschlagkopfschmerz 
D. Einer der folgenden Punkte ist erfüllt: 

1. Kopfschmerz ist innerhalb von 3 Monaten verschwunden1 
2. Kopfschmerz ist noch nicht verschwunden, aber es sind noch 

keine 3 Monate verstrichen1 

E. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose2;3. 

Anmerkung: 

1. Die 3 Monate sollten ab Stabilisierung gezählt werden, ob spontan 

oder durch Behandlung, statt ab Beginn der Subarachnoidalblutung 

(SAB). 

2. Die Diagnose SAB kann meist mittels CCT ohne Kontrastmittel 
bestätigt werden. Die Sensitivität der Bildgebung liegt in den ersten 

6 Stunden nach Kopfschmerzbeginn bei fast 99% nach 12 Stunden 

bei 93%, und nach 24 Stunden bei 93% (fällt jedoch nach 7 Tagen 
auf 50%). Sind die CCT-Ergebnisse diagnostisch unzureichend, ist 

eine Lumbalpunktion unumgänglich: bei allen Fällen von 
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aneurysmaler SAB zeigt sich bei Liquorentnahme zwischen 12 
Stunden und 2 Wochen nach Einsetzen der Symptome und deren 

spektrophotometrischer Analyse eine Liquorxanthochromie. Ein MRT 
ist als erster diagnostischer Test auf eine SAB nicht indiziert. 

Vielmehr können FLAIR und T2-gewichtete Gradienten-Echo (GE)-
Sequenzen diagnostisch von Nutzen sein, wenn der CCT-Befund 

unauffällig und der Liquorbefund auffällig ist. 

3. Das Vorliegen einer nicht-traumatischen konvexalen 

Subarachnoidalblutung sowie von vorgerücktem Lebensalter, 
sensomotorischen Störungen, stereotypen auraähnlichen Anfällen 

und Fehlen schwererer Kopfschmerzen lässt an eine zerebrale 
Amyloidangiopathie als Grundursache denken. Ein jüngeres 

Lebensalter und rezidivierender Donnerschlagkopfschmerz lassen an 

ein reversibles zerebrales Vasokonstriktionssyndrom denken. 

Kommentar: 

Eine nicht-traumatische Subarachnoidblutung (SAB) ist eine der 
häufigsten Ursachen für einen anhaltenden extremen Kopfschmerz mit 

abruptem Beginn (Donnerschlagkopfschmerz). Sie ist ein ernstes 
Krankheitsbild (die Sterblichkeitsrate beträgt 40% bis 50%, 10% bis 20% 

der Patienten sterben, bevor sie das Krankenhaus erreicht haben und 

50% der Überlebenden behalten bleibende Schäden zurück). 

Manchmal ist der 6.2.2 akute Kopfschmerz zurückzuführen auf eine nicht-
traumatische Subarachnoidalblutung (SAB) aber auch moderat und tritt 

ohne Zusatzsymptome auf. Der abrupte Beginn ist das Leitsymptom. 
Jeder Patient mit abrupten Kopfschmerzbeginn oder 

Donnerschlagkopfschmerz sollte auf eine SAB hin untersucht werden.  

Eine verspätete Diagnose hat oft katastrophale Folgen: eine SAB verlangt 

notfallmäßig nach entsprechenden Neurointerventionen. Allerdings kommt 
es zunächst bei einem Viertel bis zur Hälfte der Patienten zu einer 

Fehldiagnose, wobei die häufigste spezifische Fehldiagnose die einer 

Migräne ist. Zu den gängigsten Gründen für eine Fehldiagnose gehören 
unterbliebene bildgebende Untersuchungen oder eine Missdeutung von 

deren Ergebnissen, oder auch eine nicht durchgeführte Lumbalpunktion in 

Fällen, in denen eine solche erforderlich ist. 

Nach der Diagnose einer SAB besteht der nächste dringende Schritt darin, 
ein geplatztes Aneurysma zu ermitteln (80% der Fälle von spontaner SAB 

gehen auf rupturierte sackförmige Aneurysmen zurück). Bei Patienten, die 
zunächst eine falsche Diagnose erhalten und bei denen eine SAB erst 

verspätet erkannt wird, lässt sich bei deren Wiedervorstellung einige Tage 
später oft kein Aneurysma und keine erkennbare Ursache für die SAB 

ermitteln. 
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6.2.3 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf ein nicht-

traumatisches akutes Subduralhämatom (aSDH) 

An anderer Stelle kodiert:  

In den meisten Fällen tritt ein akutes Subduralhämatom infolge eines 

Kopftraumas ein; der Kopfschmerz sollte in solchen Fällen entsprechend 

kodiert werden. 

Beschreibung: 

Kopfschmerz aufgrund eines akuten Subduralhämatoms nicht-

traumatischer Ursache, gewöhnlich stark und plötzlich eintretend und 
bienn Sekunden (Donnerschlagkopfschmerz) oder Minuten den Höhepunkt 

erreichend. Meist wird dieser von fokalen Symptomen und 

Bewusstseinsstörungen begleitet oder diese treten dabei schnell auf. 

Diagnostische Kriterien: 

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

B. Es wurde ein akutes Subduralhämatom ohne Kopftrauma 

diagnostiziert 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der 

folgenden Kriterien gezeigt werden: 
1. Der Kopfschmerz ist in einem sehr engen zeitlichen 

Zusammenhang mit anderen Symptomen und/oder klinischen 
Zeichen eines aSDH aufgetreten oder war maßgeblich für die 

Diagnose aSDH 
2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

a) es trat eine deutliche Kopfschmerzverschlechterung 
parallel zu der Verschlechterung des aSDH ein 

b) es trat eine deutliche Kopfschmerzbesserung parallel zur 
Besserung anderer Symptome bzw. klinischer oder 

radiologischer Zeichen von aSDH ein 
3. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

a) plötzlicher Beginn oder Beginn als 

Donnerschlagkopfschmerz 
b) in Übereinstimmung mit dem Situs der Blutung lokalisiert 

D. Einer der folgenden Punkte ist erfüllt: 
1. Der Kopfschmerz ist innerhalb von 3 Monaten verschwunden1 

2. Der Kopfschmerz ist noch nicht verschwunden, aber es sind 
noch keine 3 Monate seit seinem Beginn verstrichen1 

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

1. Die 3 Monate sollten ab Stabilisierung, sei es spontan oder durch 

Behandlung, statt ab Beginn des akuten Subduralhämatoms 

erfolgen. 

Kommentar: 

Ein nicht-traumatisches akutes Subduralhämatom (aSDH) ohne sonstige 

intrakranielle Blutung („reines aSDH“) ist selten. Es stellt eine 

lebensbedrohliche Erkrankung dar und ist ein neurochirurgischer Notfall. 

Die Blutung kann arteriellen oder venösen Ursprungs sein. Als Ursachen 
werden unter anderem eine „spontane“ Ruptur einer kortikalen Arterie, 

die Ruptur eines Aneurysmas, arteriovenöse Gefäßmissbildungen und 
durale arteriovenöse Fisteln, Tumore oder Metastasen, Störungen der 

Blutgerinnung, eine Moyamoya-Erkrankung, eine Hirnvenenthrombose 
und intrakranieller Hypotonie genannt. Vereinzelte Fälle oder kleine 

Fallserien wurden meist von Neurochirurgen berichtet. Kopfschmerz wird 
in 25% bis 100% der Fälle beschrieben, je nach der Serie und der 

Grunderkrankung. Ein isolierter Kopfschmerz kann als führendes 

Symptom auftreten; dieser ist jedoch in der Regel von einer rapiden 

neurologischen Verschlechterung begleitet oder eine solche folgt ihm. 

6.2.4 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf eine frühere 

nicht-traumatische intrakranielle Blutung 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der durch eine nicht-traumatische intrakranielle Blutung 

verursacht wird und für mehr als 3 Monate nach Stabilisierung der 

Blutung fortbesteht. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der früher als 6.2.1 akuter Kopfschmerz 

zurückzuführen auf eine nicht-traumatische intrazerebrale Blutung, 
6.2.2 akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf eine nicht-

traumatische Subarachnoidalblutung (SAB) oder 6.2.3 akuter 
Kopfschmerz zurückzuführen auf ein nicht-traumatisches akutes 

Subduralhämatom diagnostiziert wurde und das Kriterium C erfüllt 
B. Die intrakranielle Blutung (gleich welchen Typs) hat sich spontan 

oder durch Behandlung stabilisiert 
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C. Der Kopfschmerz besteht >3 Monate nach Stabilisierung der 
intrakraniellen Blutung fort 

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

Kommentar: 

In einigen Untersuchungen wurden Kopfschmerzen dokumentiert, die die 
Kriterien für 6.2.4 anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

frühere nicht-traumatische intrakranielle Blutung erfüllen. Weitere 
Untersuchungen sind erforderlich, um Risikofaktoren für einen derartigen 

anhaltenden Kopfschmerz zu ermitteln; 1. Migräne in der Vorgeschichte 

kann eine Rolle spielen, ebenso wie Ängste/Depression. 

Kodierbare Subtypen sind 6.2.4.1 anhaltender Kopfschmerz 
zurückzuführen auf eine nicht-traumatische intrazerebrale Blutung, 

6.2.4.2 anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf eine nicht-
traumatische Subarachnoidalblutung (SAB) und 6.2.4.3 anhaltender 

Kopfschmerz zurückzuführen auf ein nicht-traumatisches akutes 

Subduralhämatom. 

6.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine nicht-
rupturierte Gefäßfehlbildung 

An anderer Stelle kodiert: 

Ein neu aufgetretener Kopfschmerz zurückzuführen auf eine nicht 

rupturierte Gefäßfehlbildung wird unter 6.2.1 akuter Kopfschmerz 
zurückzuführen auf eine intrazerebrale Blutung, 6.2.2 akuter Kopfschmerz 

zurückzuführen auf eine nicht-traumatische Subarachnoidalblutung (SAB) 
oder in seltenen Fällen 6.2.3 akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf ein 

nicht-traumatisches akutes Subduralhämatom kodiert. 

Beschreibung: 

Kopfschmerz als Folge einer nicht-rupturierten intrakraniellen 
Gefäßfehlbildung (ohne Blutung auftretend). Je nach Art der 

Gefäßfehlbildung kann der Kopfschmerz einen chronischen Verlauf mit 

rezidivierenden Attacken aufweisen, die episodische primäre 
Kopfschmerzen imitieren, oder einen akuten und selbstlimitierenden 

Verlauf nehmen. 
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6.3.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein nicht-rupturiertes 

sackförmiges Aneurysma 

Diagnostische Kriterien: 

A. Jeder neue Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Es wurde ein nicht-rupturiertes sackförmiges Aneurysma 
diagnostiziert 

C. Ein kausaler Zusammenhang mit dem nicht-rupturierten 
sackförmigen Aneurysma kann durch wenigstens zwei der folgenden 

Kriterien gezeigt werden: 
1. Der Kopfschmerz tritt in engem zeitlichem Zusammenhang mit 

anderen Symptomen und/oder klinischen Zeichen eines nicht-
rupturierten sackförmigen Aneurysmas auf oder war 

maßgeblich für dessen Diagnose 
2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

a) der Kopfschmerz hat sich parallel zu anderen Symptomen 

und/oder klinischen bzw. radiologischen Zeichen eines 
Wachstums des sackförmigen Aneurysmas deutlich 

verschlechtert 
b) der Kopfschmerz ist nach Behandlung des sackförmigen 

Aneurysmas verschwunden 
3. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

a) Kopfschmerz, der plötzlich oder als 
Donnerschlagkopfschmerz beginnt 

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

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose1. 

Anmerkung: 

1. Andere Ursachen von Kopfschmerzen, insbesondere eine 
intrakranielle Blutung und ein reversibles zerebrales 

Vasokonstriktionssyndrom wurden durch geeignete Untersuchungen 

ausgeschlossen. 

Kommentar: 

Etwa ein Fünftel der Patienten mit einem nicht-rupturierten zerebralen 

Aneurysma berichtet über Kopfschmerzen, doch ob diese Verbindung 

zufälliger oder kausaler Natur ist, ist eine ungelöste Frage. 

Der 6.3.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein nicht-rupturiertes 

sackförmiges Aneurysma weist üblicherweise keine spezifischen Merkmale 
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auf. Jeder neu begonnene Kopfschmerz kann ein Hinweis auf ein 
symptomatisches, aber nicht-rupturiertes sackförmiges Aneurysma sein. 

Eine klassische Variante ist eine akute Lähmung des 3. Hirnnervs mit 
einem retroorbitalen Schmerz und einer erweiterten Pupille als Hinweis 

auf ein Aneurysma der A. communicans posterior oder des Endabschnittes 
der A. carotis interna. Eine solche schmerzhafte Lähmung des 3.Hirnnervs 

ist ein Notfall und ein Hinweis auf eine bevorstehende Ruptur oder eine 

zunehmende Vergrößerung der arteriellen Gefäßmissbildung. 

Mehrere retrospektive Untersuchungen haben gezeigt, dass ungefähr die 
Hälfte der Patienten mit einer aneurysmalen Subarachnoidalblutung vom 

Auftreten eines plötzlichen und starken Kopfschmerzes innerhalb der 4 
Wochen vor Diagnose einer Aneurysmaruptur berichten. Lässt man 

eventuelle Erinnerungsverzerrungen außer Acht, lässt dies darauf 
schließen, dass diese Kopfschmerzen auf eine plötzliche Ausweitung der 

arteriellen Gefäßmissbildung zurückgehen (Sentinel-Kopfschmerz) oder 

auf eine nicht als solche diagnostizierte milde Subarachnoidalblutung 
(„Warnleck“). Die Evidenz für die Existenz von Sentinel-Kopfschmerz ist 

dürftig. Darüber hinaus sollte der Begriff „Warnleck“ nicht verwendet 
werden, da eine Undichtigkeit auf eine Subarachnoidalblutung verweist. 

Angesichts der Tatsache, dass bei mindestens jedem 3. Patienten mit 
aneurysmaler Subarachnoidalblutung zunächst eine Fehldiagnose gestellt 

wird und der Rezidivblutungsrisiken sollten Patienten mit plötzlichem 
schwerem Kopfschmerz sich allen erforderlichen Untersuchungen 

unterziehen, darunter zerebrale Bildgebung, Liquoruntersuchung und 

zerebrale Angiographie (MRA- oder CT-Angiographie). 

6.3.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine arterio-venöse 

Malformation (AVM) 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Es wurde eine arterio-venöse Malformation (AVM) diagnostiziert 

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

1. Der Kopfschmerz tritt in engem zeitlichem Zusammenhang mit 
anderen Symptomen und/oder klinischen Zeichen einer AVM 

auf oder war maßgeblich für die Entdeckung einer AVM 
2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

a) der Kopfschmerz hat sich parallel zum Wachstum der AVM 
deutlich verschlechtert 

b) der Kopfschmerz hat sich parallel zu wirksamen 
Behandlung der AVM deutlich gebessert oder ist 

verschwunden 
3. Der Kopfschmerz ist am Situs der AVM lokalisiert 
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D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose1. 

Anmerkung: 

1. Andere Ursachen von Kopfschmerzen, insbesondere eine 
intrakranielle Blutung, konnten durch geeignete Untersuchungen 

ausgeschlossen werden. 

Kommentar: 

Es gibt Fallberichte über Verbindungen zwischen einer arterio-venösen 
Malformation (AVM) und einer Vielzahl von Kopfschmerzen wie den 3. 

trigemino-autonomen Kopfschmerzerkrankungen, darunter 3.1 
Clusterkopfschmerz, 3.2.2 chronische paroxysmale Hemikranie und 3.3.1 

SUNCT-Syndrom. Allerdings fanden sich bei diesen Fällen jeweils 
durchweg atypische Details. Es gibt bislang keine eindeutige Evidenz für 

eine Beziehung zwischen AVM und diesen primären 

Kopfschmerzerkrankungen. 

Bei bis zu 58% der Frauen mit einer arterio-venösen Malformation 

bestand eine 1.2 Migräne mit Aura. Ein gewichtiges Argument zugunsten 
einer kausalen Beziehung ist hier die eindeutige Korrelation zwischen der 

Seite, auf der die Kopfschmerzen bzw. die Aura eintreten, und der Seite, 
auf der die AVM lokalisiert ist. Damit besteht die begründete Vermutung, 

dass eine AVM Migräneattacken mit Aura verursachen kann 
(symptomatische Migräne). In großen AVM-Fallserien waren 

migräneartige Symptome jedoch im Gegensatz zu epileptischen Anfällen 

oder fokalen Defiziten mit oder ohne Blutungen deutlich seltener. 

6.3.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine durale arterio-venöse 

Fistel (dAVF) 

Diagnostische Kriterien: 

A. Jeder neue Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Es wurde eine durale arterio-venöse Fistel (dAVF) diagnostiziert 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der 

folgenden Kriterien gezeigt werden: 

1. Der Kopfschmerz tritt in engem zeitlichem Zusammenhang mit 
anderen Symptomen und/oder klinischen Zeichen einer dAVF 

auf oder war maßgeblich für die Diagnose dAVF 
2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 



204 

 

a) der Kopfschmerz hat sich parallel zu anderen Symptomen 
und/oder klinischen bzw. radiologischen Zeichen eines 

Wachstums der dAVF deutlich verschlechtert 
b) der Kopfschmerz hat sich nach wirksamer Behandlung der 

DAVF deutlich verbessert oder ist verschwunden 
3. Es trifft mindestens einer der folgenden Punkte zu: 

a) der Kopfschmerz tritt in Begleitung eines pulsierenden 
Tinnitus auf 

b) der Kopfschmerz tritt in Begleitung einer Ophthalmoplegie 
auf 

c) der Kopfschmerz ist progressiv und morgens und/oder 
beim Husten oder Vornüberbeugen schlimmer 

4. Der Kopfschmerz ist am Situs der dAVF lokalisiert 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose1. 

Anmerkung: 

1. Andere Ursachen für Kopfschmerzen, insbesondere eine 

intrazerebrale Blutung und Hirnvenenthrombose, konnten durch 

geeignete Untersuchungen ausgeschlossen werden. 

Kommentar: 

Untersuchungen, die sich dem 6.3.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

durale arterio-venöse Fistel widmen, fehlen bislang. Ein schmerzhafter, 
pulsierender Tinnitus kann das führende Symptom sein, ebenso 

Kopfschmerzen mit anderen Symptomen eines erhöhten Hirndrucks bei 

vermindertem venösen Abfluss oder einer Sinusvenenthrombose. Fisteln 
zwischen der A. carotis interna und dem Sinus cavernosus können sich als 

schmerzhafte Ophthalmoplegie manifestieren. 

6.3.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein kavernöses Angiom 

An anderer Stelle kodiert: 

Kopfschmerz zurückzuführen auf eine intrazerebrale Blutung oder auf 

einen epileptischen Anfall als Folge eines kavernösen Angioms werden 
unter 6.2.1 akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf eine nicht-

traumatische intrazerebrale Blutung oder 7.6 Kopfschmerz 

zurückzuführen auf einen epileptischen Anfall kodiert. 
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Diagnostische Kriterien: 

A. Jeder neue Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Es wurde ein kavernöses Angiom diagnostiziert 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der 

folgenden Kriterien gezeigt werden: 
1. Der Kopfschmerz ist in engem zeitlichem Zusammenhang mit 

anderen Symptomen und/oder klinischen Zeichen eines 
kavernösen Angioms aufgetreten oder führte zu ihrer 

Entdeckung 
2. Eine oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

a) der Kopfschmerz hat sich parallel zu anderen Symptomen 
und/oder klinischen bzw. radiologischen Zeichen eines 

Wachstums des kavernösen Angioms deutlich 
verschlechtert 

b) der Kopfschmerz hat sich nach Entfernung des kavernösen 
Angioms deutlich gebessert oder ist verschwunden 

3. Der Kopfschmerz tritt am Situs des kavernösen Angioms auf 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose1. 

Anmerkung: 

1. Andere Ursachen für Kopfschmerzen, vor allem eine intrazerebrale 
Blutung, konnten durch geeignete Untersuchungen ausgeschlossen 

werden. 

Kommentar: 

Kavernöse Angiome werden zunehmend mittels MRT entdeckt. Isolierte 
Einzelfälle legen nahe, dass einige kavernöse Angiome 

clusterkopfschmerzartige, SUNCT- oder migräneähnliche Attacken 
auslösen können. Es gibt jedoch bislang keine guten Untersuchungen, die 

sich 6.3.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein kavernöses Angiom 

widmen. 

Von einer Fallserie bestehend aus 126 symptomatischen Patienten mit 
kavernösen Angiomen und Mutationen am KRIT1-Gen berichteten nur 4% 

von Kopfschmerzen als einem vorliegenden Symptom. Vielmehr wird 
häufig von Kopfschmerzen als Folge zerebraler Blutungen oder als Folge 

von epileptischen Anfällen berichtet, den beiden Hauptmanifestationen 

kavernöser Angiome. Derartige Kopfschmerzen sollten entsprechend 

unter einem dieser beiden Punkte kodiert werden. 
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6.3.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine enzephalo-trigeminale 
oder leptomeningeale Angiomatose (Sturge-Weber-

Syndrom) 

An anderer Stelle kodiert: 

Kopfschmerzen zurückzuführen auf einen epileptischen Anfall als Folge 
eines Sturge-Weber-Syndroms werden kodiert als 7.6 Kopfschmerz 

zurückzuführen auf einen epileptischen Anfall. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Jeder neue Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 
B. Vorliegen eines Gesichtsangioms, zusammen mit Nachweis eines 

meningealen Angioms ipsilateral zum Gesichtsangiom mittels 
zerebraler Bildgebung 

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

1. Der Kopfschmerz ist in engem zeitlichem Zusammenhang mit 

anderen Symptomen und/oder klinischen Zeichen aufgetreten 
und/oder es erfolgte der Nachweis des meningealen Angioms 

mittels zerebraler Bildgebung 
2. Der Kopfschmerz hat sich parallel zu anderen Symptomen bzw. 

klinischen oder radiologischen Zeichen für ein Wachstum des 
meningealen Angioms deutlich verschlechtert 

3. Der Kopfschmerz ist migräneartig, entweder beidseits oder am 
Situs des Angioms lokalisiert, und tritt in Begleitung einer 

kontralateralen zum Angiomsitus lokalisierten Aura auf 

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

Kommentar: 

Das Sturge-Weber-Syndrom tritt ausschließlich sporadisch auf und 

resultiert aus einer somatischen Mosaikmutation im GNAQ-Gen 

(Guaninnukleotid-bindendes Protein, Q-Polypeptid). 

Der 6.3.5 Kopfschmerz zurückzuführen 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 Anfälle, und die Hälfte berichtet von 
Kopfschmerzen nach diesen Anfällen, die entsprechend kodiert werden 

sollten. Einzelfälle legen nahe, dass die enzephalo-trigeminale oder 
leptomeningeale Angiomatose Ursache einer symptomatischen Migräne 

sein kann, insbesondere von Migräneattacken mit einer prolongierten 
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und/oder motorischen Aura (möglicherweise zurückzuführen auf eine 

chronische Minderdurchblutung). 

6.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Arteriitis 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der durch eine Entzündung der Hals-, Kopf- und/oder 
Hirnarterien verursacht wird und für diese symptomatisch ist. 

Kopfschmerzen können das alleinige Symptom einer Arteriitis darstellen. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Jeder neue Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Es wurde eine Arteriitis diagnostiziert 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch eines oder beide der 

folgenden Kriterien gezeigt werden: 
1. Der Kopfschmerz tritt in engem zeitlichem Zusammenhang mit 

anderen Symptomen und/oder klinischen Zeichen einer 
beginnenden Arteriitis auf oder hat zu der Diagnose der 

Arteriitis geführt 
2. Einer oder beide der folgenden Punkte ist/sind erfüllt: 

a) der Kopfschmerz hat sich parallel zur Verschlechterung der 
Arteriitis erheblich verschlechtert 

b) der Kopfschmerz hat sich parallel zu der Besserung der 
Arteriitis erheblich gebessert 

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

6.4.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Riesenzellarteriitis 

(RZA) 

Früher verwendeter Begriff: 

Arteriitis temporalis. 

Beschreibung: 

Kopfschmerz verursacht durch und symptomatisch für eine 

Riesenzellarteriitis (RZA). Kopfschmerzen können das einzige Symptom 
einer RZA sein, einer Erkrankung, die am auffallendsten von 
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Kopfschmerzen begleitet ist. Die Merkmale des Kopfschmerzes sind 

variabel. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Jeder neue Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Es wurde eine Riesenzellarteriitis (RZA) diagnostiziert 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der 

folgenden Kriterien gezeigt werden  
1. Der Kopfschmerz tritt in engem zeitlichem Zusammenhang mit 

anderen Symptomen und/oder klinischen oder biologischen 
Zeichen für den Beginn einer RZA auf oder hat zur Diagnose 

einer RZA geführt 
2. Einer oder beide der folgenden Punkte ist/sind erfüllt: 

a) der Kopfschmerz hat sich parallel zur Verschlechterung der 
RZA entscheidend verschlechtert 

b) der Kopfschmerz hat sich innerhalb von 3 Tagen nach 
einer Hochdosistherapie mit Kortikoiden entscheidend 

gebessert oder ist verschwunden 

3. Der Kopfschmerz ist mit einer Schmerzempfindlichkeit der 
Kopfhaut und/oder Einschränkung der Kieferöffnung verbunden 

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

Kommentar: 

Von allen Arteriitiden und Kollagenosen ist die Riesenzellarteriitis (RZA) 
diejenige Erkrankung, die am häufigsten mit Kopfschmerzen einhergeht 

(aufgrund der Entzündung von Kopfarterien, häufig Ästen der A. carotis 

externa). Folgende Punkte müssen betont werden:  

Die Variabilität der Kopfschmerzcharakteristika eines 6.4.1 Kopfschmerzes 
zurückzuführen auf eine Riesenzellarteriitis und der Begleitsymptome 

(Polymyalgia rheumatica, Einschränkung der Kieferöffnung) ist derart 
groß, dass jeder neu aufgetretene und anhaltende Kopfschmerz bei einer 

Person über 60 Jahren an eine Riesenzellarteriitis denken lassen und zu 

geeigneten Untersuchungen Anlass geben sollte.  

Ebenfalls suggestiv für eine Riesenzellarteriitis sind in kurzer Folge 

rezidivierende Attacken einer Amaurosis fugax verbunden mit 
Kopfschmerzen; sie sollten ebenfalls unmittelbar zu gezielten 

Untersuchungen Anlass geben. Das Hauptrisiko liegt in einer Erblindung 
als Folge einer anterioren ischämischen Optikusneuropathie. Dies kann 

durch eine notfallmäßig eingeleitete Kortikoidtherapie verhindert werden. 
Der Abstand zwischen der Erblindung eines Auges und des anderen 

beträgt üblicherweise weniger als 1 Woche. Zusätzlich besteht auch das 
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Risiko des Auftretens zerebraler ischämischer Ereignisse oder einer 

Demenz. 

Die histologische Diagnose kann schwierig sein. Bei der histologischen 
Untersuchung ist eine langstreckige Aufarbeitung notwendig, weil die A. 

temporalis häufig unbefallene Areale („skip areas“) aufweist.  

6.4.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine primäre Vaskulitis des 

ZNS 

Früher verwendeter Begriff: 

Kopfschmerz zurückzuführen auf eine isolierte zerebrale Angiitis oder 

granulomatöse Vaskulitis des ZNS 

Beschreibung: 

Kopfschmerz verursacht durch und symptomatisch für eine primäre 

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 erfüllt 

B. Es wurde eine primäre Vaskulitis des Zentralnervensystems 
diagnostiziert  

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

1. Der Kopfschmerz tritt in engem zeitlichem Zusammenhang mit 
anderen Symptomen und/oder klinischen Zeichen für den 

Beginn einer primären Vaskulitis des ZNS auf oder hat zu 
Diagnose einer primären Vaskulitis des ZNS geführt 

2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 
a) der Kopfschmerz hat sich parallel zur Verschlechterung der 

primären Vaskulitis des ZNS deutlich verschlechtert 
b) der Kopfschmerz hat sich parallel zur Besserung der 

primären Vaskulitis des ZNS infolge der Behandlung mit 

Kortikoiden und/oder Immunsuppressiva deutlich 
gebessert 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose1. 



210 

 

Anmerkung: 

1. Es wurde durch geeignete Untersuchungen, insbesondere eine ZNS-

Infektion, eine Neoplasie des ZNS und ein reversibles zerebrales 

Vasokonstriktionssyndrom ausgeschlossen. 

Kommentar: 

Kopfschmerzen sind das Leitsymptom einer primären oder sekundären 

Vaskulitis des ZNS. Sie sind in 50 bis 80% der Fälle vorhanden - je nach 
eingesetztem Diagnoseverfahren, d.h. Angiographie oder Histologie. Die 

Kopfschmerzen haben kein spezifisches Muster und sind deshalb nur von 
geringem diagnostischen Nutzen, bis andere Symptome wie fokal-

neurologische Defizite, epileptische Anfälle, Beeinträchtigung der 
kognitiven Leistungsfähigkeit oder Störungen des Bewusstseins auftreten. 

Das Fehlen von Kopfschmerzen und einer Pleozytose im Liquor macht 

jedoch die Diagnose einer zerebralen Vaskulitis unwahrscheinlich.  

Bei einer primären Vaskulitis des ZNS können angiographische Befunde 

vorliegen, die recht ähnlich wie die bei einem reversiblen zerebralen 
Vasokonstriktionssyndrom (RCVS) sind, darunter eine multifokale Stenose 

der intrakraniellen Arterien; rezidivierende Donnerschlagkopfschmerzen 
sollten die Diagnose eines RCVS und nicht einer primären Vaskulitis des 

ZNS nahelegen. 

Die Pathogenese eines 6.4.2 Kopfschmerzes zurückzuführen auf eine 

primäre Vaskulitis des ZNS ist multifaktoriell: Entzündung, Infarkt 
(ischämisch oder hämorrhagisch), erhöhter intrakranieller Druck und/oder 

Subarachnoidalblutung kommen infrage. 

Der Behandlungseffekt ist weit weniger dramatisch als bei dem 6.4.1 

Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Riesenzellarteriitis. Eine histologisch 
nachgewiesene primäre Vaskulitis des ZNS ist eine ernste und nicht selten 

tödlich verlaufende Erkrankung. 

6.4.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine sekundäre Vaskulitis 

des ZNS 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der durch eine sekundäre Vaskulitis des 

Zentralnervensystems verursacht wird und symptomatisch für diese ist. 
Kopfschmerzen sind das Leitsymptom dieser Erkrankung, diese weisen 

jedoch keine spezifischen Merkmale auf. 
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Diagnostische Kriterien: 

A. Jeder neue Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Es wurde eine sekundäre Vaskulitis des Zentralnervensystems 
(ZNS-Angiitis bei Vorliegen einer systemischen Angiitis) 

diagnostiziert 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch eines oder beide der 

folgenden Kriterien gezeigt werden: 
1. Der Kopfschmerz ist in enger zeitlicher Beziehung zu anderen 

Symptomen und/oder klinischen Zeichen des Beginns einer 
ZNS-Vaskulitis aufgetreten 

2. Einer oder beide der folgenden Punkte ist/sind erfüllt: 
a) der Kopfschmerz hat sich parallel zur Verschlechterung der 

systemischen Angiitis erheblich verschlechtert 
b) der Kopfschmerz hat sich parallel zur Besserung der 

systemischen Angiitis infolge einer Behandlung mit 

Kortikoiden und/oder Immunsuppressiva gebessert 

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

Kommentar: 

Kopfschmerzen sind das Leitsymptom einer primären oder sekundären 

Vaskulitis des ZNS. Sie sind in 50 bis 80% der Fälle vorhanden – je nach 
eingesetztem Diagnoseverfahren, d.h. Angiographie oder Histologie. Die 

Kopfschmerzen haben kein spezifisches Muster und sind deshalb nur von 
geringem diagnostischen Nutzen, bis andere Symptome wie fokal-

neurologische Defizite, epileptische Anfälle, Beeinträchtigung der 
kognitiven Leistungsfähigkeit oder Störungen des Bewusstseins auftreten. 

Das Fehlen von Kopfschmerzen und einer Pleozytose im Liquor macht 

jedoch die Diagnose einer zerebralen Vaskulitis unwahrscheinlich. 

Grundsätzlich können 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 können; 2) 

bei einem Patienten mit einer nachgewiesenen zerebralen Vaskulitis muss 
die zugrundeliegende Erkrankung (Entzündung, Infektion, Intoxikation, 

Malignom) aufgedeckt werden. 

Die Pathogenese des 6.4.3 Kopfschmerzes zurückzuführen auf eine 

sekundäre Vaskulitis des ZNS ist multifaktoriell: Entzündung, Infarkt 
(ischämisch oder hämorrhagisch), erhöhter intrakranieller Druck und/oder 

Subarachnoidalblutung kommen infrage. 
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6.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Störung der 

A. carotis oder A. vertebralis 

Beschreibung: 

Kopf- und/oder Gesichts- und/oder Nackenschmerz durch nicht-
entzündliche Läsionen, von denen die Halsschlagadern und/oder 

Wirbelsäulenarterien betroffen sind. Der Schmerz beginnt meist plötzlich 
(eventuell sogar donnerschlagmäßig). Er kann isoliert bleiben oder es 

kann sich um ein Warnsymptom handeln, das den fokalen Defiziten eines 

ischämischen Infarkts vorangeht. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Jeder neu aufgetretene Kopf- und/oder Gesichts- oder Halsschmerz, 

der das Kriterium C erfüllt 
B. Es wurde eine Störung 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 Störung im Bereich der 
Halsschlagadern entwickelt oder führte zur Diagnose einer 

Störung im Bereich der Halsschlagadern 
2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

a) der Schmerz hat sich gleichzeitig mit anderen Symptomen 
der Halsschlagader-Störung 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 erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose. 
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6.5.1 Kopf-, Gesichts- oder Halsschmerz zurückzuführen auf eine 

arterielle Dissektion 

6.5.1.1 Akuter Kopf-, Gesichts- oder Halsschmerz zurückzuführen 

auf eine arterielle Dissektion 

Beschreibung: 

Kopf- und/oder Gesichts- und/oder Halsschmerz infolge der Dissektion 

einer Halsschlagader oder Wirbelsäulenarterie. Der Schmerz ist 
üblicherweise ipsilateral zum betroffenen Gefäß und beginnt in der Regel 

plötzlich (bis hin zum Donnerschlagkopfschmerz). Er kann isoliert 
bestehen bleiben oder es kann sich um ein Warnsymptom handeln, das 

einem ischämischen Infarkt vorangeht. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Jeder neu aufgetretene Kopf- und/oder Gesichts- oder Halsschmerz, 
der die Kriterien C und D erfüllt 

B. Es wurde eine Dissektion der A. carotis oder A. vertebralis 

diagnostiziert 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch wenigstens zwei der 

folgenden Kriterien gezeigt werden: 
1. der Schmerz hat sich in enger zeitlicher Beziehung zu anderen 

lokalen Symptomen der Halsarterien-Dissektion entwickelt oder 
zu deren Diagnose geführt 

2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 
a) der Schmerz hat sich gleichzeitig mit anderen Symptomen 

der Halsarterien-Dissektion erheblich verschlechtert 
b) der Schmerz hat sich innerhalb von 1 Monat nach seinem 

Beginn erheblich gebessert oder ist verschwunden 
3. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

a) der Schmerz ist stark und hält über Tage oder länger an 
b) der Schmerz geht Symptomen einer akuten retinalen 

und/oder zerebralen Ischämie voran 
4. Der Schmerz ist einseitig und ipsilateral zu der betroffenen 

Halsarterie lokalisiert 

D. Es ist wenigstens einer der folgenden Punkte erfüllt: 
1. der Kopfschmerz ist innerhalb von 3 Monaten verschwunden1 

2. der Kopfschmerz ist noch nicht verschwunden, allerdings sind 
noch keine 3 Monate verstrichen1 

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

1. Die 3 Monate sollten von der Stabilisierung an gezählt werden, sei 

es spontan oder durch Behandlung, statt ab Beginn der Dissektion 

einer Halsarterie. 

Kommentar: 

Kopfschmerzen mit oder ohne Schmerzen im Halsbereich können die 

einzige Manifestation der Dissektion einer Halsarterie sein. Sie sind bei 
weitem das häufigste Symptom (55% bis 100% der Fälle) und auch das 

häufigste Erstsymptom (33% bis 86% der Fälle). 

Der 6.5.1.1 akute Kopf-, Gesichts- oder Halsschmerz zurückzuführen auf 

eine arterielle Dissektion ist üblicherweise einseitig (ipsilateral zur 
betroffenen Arterie), von starker Intensität und anhaltend (im Mittel 4 

Tage). Er hat kein konstantes spezifisches Muster und ist zum Teil 
irreführend, weil andere Kopfschmerzen wie 1. Migräne, 3.1 

Clusterkopfschmerz oder ein 4.4 primärer Donnerschlagkopfschmerz 

nachgeahmt werden. Begleitsymptome in Form von Zeichen einer 
zerebralen oder retinalen Ischämie und lokale Symptome sind häufig: 

Insbesondere ein schmerzhaftes Horner-Syndrom, ein schmerzhafter 
Tinnitus mit plötzlichem Beginn oder eine schmerzhafte Parese des N. 

hypoglossus sind sehr suggestiv für eine Dissektion der A. carotis. 

Die Dissektion einer Halsarterie kann in Begleitung der Dissektion einer 

intrakraniellen Arterie einhergehen, was eine potenzielle Ursache für eine 
Subarachnoidalblutung darstellt. 6.7.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf 

eine arterielle Dissektion kann zusätzlich zu einem 6.5.1.1 akuten Kopf-, 
Gesichts- oder Halsschmerz zurückzuführen auf eine arterielle Dissektion 

vorliegen. 

6.5.1.1 Akuter Kopf-, Gesichts- oder Halsschmerz zurückzuführen auf eine 

arterielle Dissektion geht in der Regel dem Beginn ischämischer 
Symptome voran und erfordert deshalb eine frühzeitige Diagnose und 

Behandlung. Die Diagnosestellung erfolgt auf Grundlage einer zervikalen 

MRT mit Fettunterdrückung, Duplex-Scan, MRA und/oder CTA sowie in 
Zweifelsfällen einer konventionellen Angiographie. Es werden gewöhnlich 

mehrere dieser Untersuchungen benötigt, da sie jeweils normal ausfallen 

können. 

Hinsichtlich der Therapie existieren keine randomisierten Untersuchungen, 
aber es besteht der Konsens, zunächst zu heparinisieren und dann 

entsprechend der Gefäßerholung für 3 bis 6 Monate befristet auf eine 

orale Antikoagulation überzugehen. 
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6.5.1.2 Anhaltender Kopf-, Gesichts- oder Halsschmerz 

zurückzuführen auf eine frühere arterielle Dissektion 

Beschreibung: 

Kopfschmerz infolge der Dissektion einer Halsschlagader oder 

Wirbelsäulenarterie, der mehr als 3 Monate nach erfolgter Stabilisierung 

der Dissektion fortbesteht. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der zuvor als 6.5.1.1 akuter Kopf-, Gesichts- oder 

Halsschmerz zurückzuführen auf eine arterielle Dissektion 
diagnostiziert wurde und der das Kriterium C erfüllt 

B. Die Dissektion hat sich stabilisiert, sei es spontan oder durch 
Behandlung 

C. Der Kopfschmerz hält mehr als >3 Monate nach Stabilisierung der 
Dissektion an 

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

Kommentar: 

In einigen Untersuchungen wurden Kopfschmerzen dokumentiert, die die 

Kriterien für einen 6.5.1.2 anhaltenden Kopf-, Gesichts- oder Halsschmerz 
zurückzuführen auf eine frühere arterielle Dissektion erfüllen. Es sind 

noch weitere Untersuchungen erforderlich, um Risikofaktoren für 
derartige anhaltende Kopfschmerzen zu ermitteln; eine 1. Migräne in der 

Vorgeschichte mag eine Rolle spielen, ebenso wie Ängste/Depressionen. 

6.5.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Endarteriektomie  

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der durch den chirurgischen Eingriff bei einer 

Endarteriektomie ausgelöst wird. Am Schmerzgeschehen können auch 
Hals und Gesicht beteiligt sein. Er kann isoliert bestehen bleiben oder es 

kann sich um ein Warnsymptom handeln, das den fokalen Defiziten eines 

(meist hämorrhagischen) Infarkts vorangeht. 
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Diagnostische Kriterien: 

A. Jeder neue Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Zustand nach Durchführung einer Endarteriektomie der A. carotis 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch wenigstens zwei der 

folgenden Kriterien gezeigt werden: 
1. Kopfschmerz entwickelt sich innerhalb von 1 Woche nach 

Carotis-Endarteriektomie 
2. Kopfschmerz verschwindet innerhalb von 1 Monat nach Carotis-

Endarteriektomie 
3. beides von Folgendem: 

a) Kopfschmerz ist einseitig, auf der Seite der Carotis-
Endarteriektomie 

b) Kopfschmerz weist eines der drei folgenden eindeutigen 
Merkmale auf1: 

i. diffuser leichter Schmerz 
ii. Clusterkopfschmerz-ähnlicher Schmerz, der 1- bis 2-

mal am Tag in Attacken von 2 bis 3 Stunden Dauer 
auftritt 

iii. pulsierender, starker Schmerz 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose2. 

Anmerkung: 

1. Es wurden drei verschiedene Subtypen von 6.5.2 Kopfschmerz 
zurückzuführen auf eine Endarteriektomie beschrieben; diese 

werden jedoch nicht separat kodiert: 
 

 a) ein isolierter leichter, diffus lokalisierter Kopfschmerz, der 
innerhalb der ersten Tage nach der Operation auftritt; 

 b) ein einseitiger Clusterkopfschmerz-ähnlicher Schmerz mit 
Attacken, die 2 bis 3 Stunden anhalten und 1- bis 2-mal pro Tag 

auftreten; 
 c) ein starker einseitiger pulsierender Schmerz, der 3 Tage nach 

der Operation auftritt. 

2. Durch entsprechende Untersuchungen wurde insbesondere eine 

arterielle Dissektion ausgeschlossen. 

Kommentar: 

Von den drei Subtypen des 6.5.2 Kopfschmerzes zurückzuführen auf eine 

Endarteriektomie ist die erste und häufigste Form (bis zu 60% der Fälle) 
eine gutartige, selbstlimitierende Störung, während die zweite 
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(beschrieben in bis zu 38% der Fälle) innerhalb von etwa 2 Wochen 
verschwindet. Die dritte Kopfschmerzform ist Teil des seltenen 

Hyperperfusionssyndroms, das häufig einem Anstieg des Blutdruckes und 
dem Auftreten von epileptischen Anfällen bzw. von neurologischen 

Defiziten um den 7. Tag herum vorangeht. Eine notfallmäßige Behandlung 
ist notwendig, da diese Symptome eine zerebrale Blutung ankündigen 

können. 

6.5.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf Carotis- oder Vertebralis-

Angioplastie oder Stentimplantation 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der durch endovaskuläre Eingriffe wie eine zervikale 
Angioplastie und/oder Stentimplantation ausgelöst wird. Der Schmerz 

kann auch Hals und Gesicht einbeziehen. Er kann ein Einzelsymptom 
bleiben oder es kann sich um ein Warnsymptom handeln, das den fokalen 

Defiziten eines (meist hämorrhagischen) Infarkts vorausgeht. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Jeder neu aufgetretene Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Zustand nach Carotis- oder Vertebralis-Angioplastie und/oder 
Stentimplantation 

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

1. der Kopfschmerz hat sich innerhalb von 1 Woche nach der 
Angioplastie und/oder Stentimplantation entwickelt 

2. der Kopfschmerz ist innerhalb von 1 Monat nach der 
Angioplastie und/oder Stentimplantation verschwunden 

3. der Kopfschmerz tritt auf der gleichen Seite auf, auf der die 
Angioplastie und/oder Stentimplantation vorgenommen wurde 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose1. 

Anmerkung: 

1. Durch entsprechende Untersuchungen wurde insbesondere eine 

arterielle Dissektion ausgeschlossen. 

Kommentar: 

Eine Carotis- und Vertebralis-Angioplastie und/oder Stentimplantation 

werden zur Behandlung von Stenosen der Halsschlagader vorgenommen. 
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Bei 64 untersuchten Patienten mit Carotis-Stentversorgung traten bei 
einem Drittel Kopfschmerzen auf, gewöhnlich innerhalb von 10 Minuten 

nach dem Eingriff. Die Kopfschmerzen waren leicht, ipsilateral, 
frontotemporal und drückender Nature; meist verschwanden sie innerhalb 

von 10 Minuten. Ansonsten ist die Datenlage zu 6.5.3 Kopfschmerz 
zurückzuführen auf Carotis- oder Vertebralis-Angioplastie oder 

Stentimplantation weiterhin dürftig. Kopfschmerzen werden bei größeren 
Studien, in denen Carotis-Stentimplantation und Endarteriektomie 

verglichen werden, nicht erwähnt. 

Es wurde über 6.5.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf Carotis- oder 

Vertebralis-Angioplastie oder Stentimplantation als Teil des seltenen 

Hyperperfusionssyndroms berichtet. 

6.6 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
Hirnvenenerkrankung 

6.6.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Hirnvenenthrombose 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der durch eine Hirnvenenthrombose ausgelöst wird. Dieser 
zeigt keine spezifischen Merkmale: meist ist er diffus, fortschreitend und 

stark; er kann jedoch einseitig und plötzlich auftreten (sogar als 

Donnerschlagkopfschmerz), oder leicht und mitunter migräneartig sein. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Jeder neu aufgetretene Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Es wurde eine zerebrale Venenthrombose (ZVT) diagnostiziert 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch die beiden folgenden 

Kriterien gezeigt werden: 
1. der Kopfschmerz hat sich in enger zeitlicher Beziehung zu 

anderen Symptomen und/oder klinischen Zeichen einer ZVT 
entwickelt oder zur Aufdeckung der ZVT geführt 

2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

a) der Kopfschmerz hat sich zeitgleich mit klinischen und 
radiologischen Hinweise auf eine Ausweitung der ZVT 

erheblich verschlechtert 
b) der Kopfschmerz hat sich nach Besserung der ZVT 

erheblich gebessert oder ist verschwunden 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose. 
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Kommentar: 

Kopfschmerzen sind das bei weitem häufigste Symptom (80% bis 90% 

der Fälle) einer zerebralen Venenthrombose (ZVT), und auch das 
häufigste Erstsymptom. 

Der 6.6.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Hirnvenenthrombose 
weist keine spezifischen Merkmale auf, ist jedoch meist diffus, 

fortschreitend und stark sowie von anderen Symptomen einer 
intrakraniellen Hypertonie begleitet. Er kann auch einseitig und plötzlich 

auftreten und dabei mitunter auf eine falsche Fährte führen, indem er die 
Symptome einer 1.1 Migräne ohne Aura, einer 1.2 Migräne mit Aura, 

eines 3.1 Clusterkopfschmerzes, einer 3.4 Hemicrania continua, eines 4.4 
primären Donnerschlagkopfschmerzes, eines 7.2 Kopfschmerzes 

zurückzuführen auf einen Liquorunterdruck oder eines 6.2.2 
Kopfschmerzes zurückzuführen auf eine nicht-traumatische 

Subarachnoidalblutung (eine ZVT kann eine Ursache einer SAB sein) 

imitiert. 

Kopfschmerz kann die einzige Manifestation einer ZVT sein, doch in über 

90% der Fälle tritt er in Begleitung fokaler Symptome auf (neurologische 
Defizite oder epileptische Anfälle) und/oder Symptome eines 

intrakraniellen Bluthochdrucks, einer subakuten Enzephalopathie oder 

eines kavernösen Sinussyndroms. 

In Anbetracht des Fehlens spezifischer Charakteristika eines 6.6.1 
Kopfschmerzes zurückzuführen auf eine Hirnvenenthrombose sollte jeder 

neu aufgetretene und anhaltende Kopfschmerz verdächtig sein, 
insbesondere dann, wenn bei einem Patienten ein erhöhtes 

Thromboserisiko besteht. Die Diagnose stützt sich auf zerebrale 
Bildgebung (MRT mit T2*-gewichteten Bildern plus MRA, oder CT-

Aufnahme plus CT-Angiographie sowie in unklaren Fällen einer 
intraarteriellen Angiographie). Die Behandlung sollte so früh wie möglich 

begonnen werden und eine symptomatische Therapie, die Gabe von 

Heparin gefolgt von einer zumindest 6-monatigen oralen Antikoagulation 
und – falls indiziert – eine Behandlung der ätiologischen Faktoren 

beinhalten. 

 

6.6.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf Stentimplantation eines 

venösen Hirnsinus 

Beschreibung: 

Einseitiger durch Stentimplantation eines kraniellen venösen Hirnsinus 

verursachter Kopfschmerz auf der gleichen Seite wie der Stent. 
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Diagnostische Kriterien: 

A. Neuer einseitiger Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Zustand nach Stentversorgung im Bereich der Halsvenen oder 
Hirnvenen 

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

1. Der Kopfschmerz hat sich innerhalb 1 Woche nach 
Stentimplantation entwickelt 

2. Der Kopfschmerz ist innerhalb von 3 Monaten nach 
Stentimplantation verschwunden 

3. Der Kopfschmerz ist ipsilateral zum Stent lokalisiert 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose1. 

Anmerkung: 

1. Insbesondere wurde eine venöse Stentthrombose ausgeschlossen. 

Kommentar: 

Im Laufe der letzten zehn Jahre wurde eine Stentversorgung bei lateralen 
Sinusstenosen zur Behandlung von idiopathischer intrakranieller 

Hypertonie eingesetzt. 

Die Datenlage zu 6.6.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf 

Stentimplantation eines venösen Hirnsinus ist mager. In einem 
Patientenkollektiv von 21 Patienten, die aufgrund einer idiopathischen 

intrakraniellen Hypertonie mit einem Stent versorgt wurden, zeigten 10 
Patienten „Stent-Kopfschmerzen“, die sich von denen unterschieden, die 

sie vor der Behandlung erfuhren. Diese befanden sich am Situs des 

Stents, im Mastoidbereich, und hielten etwa 3 Wochen an. 
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6.7 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine sonstige 

akute intrakranielle Störung 

6.7.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen intrakraniellen 

endarteriellen Eingriff 

Beschreibung: 

Einseitiger Kopfschmerz, der unmittelbar auf einen intrakraniellen 
endarteriellen Eingriff zurückgeht, ipsilateral zum Situs des Eingriffs und 

weniger als 24 Stunden anhaltend. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Jeder neue Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 
B. Zustand nach einem intrakraniellen endarteriellen Eingriff1 

C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch wenigstens drei der 
folgenden Kriterien gezeigt werden: 

1. Der Kopfschmerz hat sich innerhalb 1 Woche nach dem Eingriff 

entwickelt 
2. Der Kopfschmerz ist innerhalb 1 Monats nach dem Eingriff 

verschwunden 
3. Der Kopfschmerz ist ipsilateral zum Eingriff oder bilateral 

4. Der Kopfschmerz zeigt eines der folgenden klinischen Bilder2: 
a) stark, plötzlich innerhalb von Sekunden nach dem Eingriff 

auftretend und <1 Stunde anhaltend 
b) mittelstark bis stark, innerhalb von Stunden nach dem 

Eingriff auftretend und >24 Stunden anhaltend 
c) tritt bei einem Patienten mit 1. Migräne auf und zeigt die 

Kennzeichen einer 1.1 Migräne ohne Aura oder 1.2 
Migräne mit Aura  

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose3. 

Anmerkung: 

1. Zum Beispiel Angioplastie, Embolisation oder Stentimplantation. 

2. Es gibt drei anerkannte (aber nicht separat kodierte) Subtypen des 
6.7.1 Kopfschmerzes zurückzuführen auf intrakranielle 

Endarteriektomie: 
 

a) ein sehr spezifischer Subtyp, der nach Balloneinlage oder 
Embolisation einer arteriovenösen Malformation (AVM) oder eines 
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Aneurysmas auftritt: starker Schmerz mit Lokalisation entsprechend 
der betroffenen Arterie, der plötzlich 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 anhält; 
c) eine Migräneattacke, die bei einer Person auftritt, die unter einer 

1. Migräne leidet und durch den intrakraniellen endarteriellen 
Eingriff ausgelöst wird; mitunter gefolgt von rezidivierenden 

intermittierenden Kopfschmerzen über mehrere Wochen (in diesen 
Fällen sollte der Patient beide Diagnosen erhalten: die des 

entsprechenden Typs oder Subtyps von 1. Migräne und 6.7.1 
Kopfschmerz zurückzuführen auf einen intrakraniellen endarteriellen 

Eingriff). 

3. Andere Ursachen für Kopfschmerzen, insbesondere eine arterielle 

Dissektion und eine Arterienruptur, konnten durch geeignete 

Untersuchungen ausgeschlossen werden. 

6.7.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf Angiographie 

Beschreibung: 

Unmittelbar durch eine zerebrale Angiographie ausgelöster Kopfschmerz. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Jeder neu aufgetretene Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Zustand nach intraarterieller Angiographie der Aa. carotides oder 
vertebrales 

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

1. der Kopfschmerz hat sich während der Angiographie oder 
innerhalb von 24 Stunden nach dieser entwickelt 

2. der Kopfschmerz ist innerhalb von 72 Stunden nach der 
Angiographie verschwunden 

3. der Kopfschmerz weist eine der folgenden Kombinationen von 

Merkmalen auf1: 
a) entwickelt sich bei der Kontrastmittelinjektion und hält <1 

Stunde lang an 
b entwickelt sich wenige Stunden nach der Angiographie und 

hält >24 Stunden lang an 
c) tritt bei einem Patienten mit 1. Migräne auf und zeigt die 

Kennzeichen einer 1.1 Migräne ohne Aura oder 1.2 
Migräne mit Aura 

D. Nicht besser erklärt 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 zurückzuführen auf Angiographie. 
 

a) tritt während der Angiographie und in engem zeitlichen 
Zusammenhang mit der Kontrastmittelinjektion auf; 

b) tritt erst nach der Angiographie auf, allerdings innerhalb von 24 
Stunden; 

(beide Subtypen kommen häufiger bei Patienten mit primären 
Kopfschmerzen in der Vorgeschichte vor, haben jedoch einen 

entschieden anderen Charakter als die primären Kopfschmerzen); 
c) eine Migräneattacke bei einer Person, die unter 1. Migräne leidet, 

welche durch eine Angiographie ausgelöst wird (in solchen Fällen, 
sollten für den Patienten beide Diagnosen gestellt werden: der 

entsprechende Typ oder Subtyp von 1. Migräne und 6.7.2 

Kopfschmerz zurückzuführen auf Angiographie). 

Kommentar: 

Eine Angiographie mit Kontrastmittel ist kontraindiziert bei Patienten mit 
jedwedem Subtyp von 1.2.3 hemiplegischer Migräne, da sie eine 

lebensbedrohliche Attacke mit prolongierter Hemiplegie und Koma 

auslösen kann. 

6.7.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein reversibles zerebrales 

Vasokonstriktionsyndrom (RCVS) 

6.7.3.1 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf ein reversibles 

zerebrales Vasokonstriktionsyndrom (RCVS) 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der durch ein reversibles zerebrales 

Vasokonstriktionssyndrom (RCVS) verursacht wird, in der Regel ein über 
1 bis 2 Wochen rezidivierender Donnerschlagkopfschmerz, oft getriggert 

sexuelle Aktivität, Anstrengung, Valsalva-Manöver und/oder Emotionen. 

Der Kopfschmerz kann das alleinige Symptom von RCVS bleiben oder es 
kann sich um ein Warnsymptom handeln, dass einem hämorrhagische 

oder ischämischen Infarkt vorweggeht. 
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Diagnostische Kriterien: 

A. Jeder neu aufgetretene Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Es wurde ein reversibles zerebrales Vasokonstriktionsyndrom 
(RCVS) diagnostiziert 

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

1. Der Kopfschmerz, mit oder ohne fokale Defizite und/oder 
epileptische Anfälle, hat zu einer Angiographie (mit „strings“- 

und „Perlenschnur-Zeichen“) und der Diagnose RCVS geführt 
2. Der Kopfschmerz weist eines oder mehrere der folgenden 

Merkmale auf: 
a) Beginn als Donnerschlagkopfschmerz 

b) getriggert durch sexuelle Aktivität, Anstrengung, Valsalva-
Manöver, Emotion, Baden und/oder Duschen 

c) während ≤1 Monat nach Kopfschmerzbeginn vorliegend 

oder wiederkehrend, ohne neue nennenswerte 
Kopfschmerzen nach >1 Monat 

D. Einer der folgenden Punkte ist erfüllt: 
1. der Kopfschmerz hat sich innerhalb von 3 Monaten nach 

seinem Beginn aufgelöst 
2. der Kopfschmerz hat sich noch nicht aufgelöst, aber noch sind 

keine 3 Monate seit seinem Beginn verstrichen 

E. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose1. 

Anmerkung: 

1. Andere Ursachen für Kopfschmerzen, insbesondere eine 

aneurysmatische Subarachnoidalblutung, konnten durch geeignete 

Untersuchungen ausgeschlossen werden. 

Kommentar: 

Beim reversiblen zerebralen Vasokonstriktionssyndrom (RCVS) handelt es 

sich um ein bislang unzureichend verstandenes Krankheitsbild, das 
klinisch von schwerem diffusem Kopfschmerz gekennzeichnet ist, wie er 

für Kopfschmerz vom Donnerschlagtyp typisch ist und die Symptome 

einer aneurysmatischen Subarachnoidalblutung nachahmt. 

Das RCVS ist die häufigste Ursache eines im Laufe weniger Tage oder 

Wochen rezidivierenden Donnerschlagkopfschmerzes. Der 6.7.3.1 akute 
Kopfschmerz zurückzuführen auf ein reversibles zerebrales 

Vasokonstriktionsyndrom kann in Ausnahmefällen auch auf andere Weisen 
beginnen: im Verlauf von Stunden rasant fortschreitend oder sich im 

Laufe von Tagen langsamer entwickelnd. 
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Groß angelegte Untersuchungen an Patienten mit bestätigtem RCVS 
ergaben, dass bis zu 75% mit Kopfschmerz als alleinigem Symptom 

vorstellig werden, doch kann die Erkrankung mit fluktuierenden fokalen 
neurologischen Defiziten und mitunter epileptische Anfälle in Verbindung 

stehen. 6.7.3.1 akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf ein reversibles 
zerebrales Vasokonstriktionsyndrom kann ein Warnsymptom darstellen, 

dass einem hämorrhagischen oder ischämischen Infarkt vorausgeht. Bei 

einer Minderheit von RCVS-Fällen fehlt Kopfschmerz. 

Die Angiographie zeigt bei RCVS per definitionem ein pathologisches Bild 
mit alternierenden Segmenten einer arteriellen Vasokonstriktion und 

Vasodilatation („String- und Perlenschnur-Zeichen“ oder das 
Erscheinungsbild einer „Wurstkette“). Dennoch können die Befunde der 

MR-, CT- und sogar Katheter-Angiographie in der ersten Woche nach dem 
klinischen Kopfschmerzbeginn normal sein. Bei Patienten mit 

rezidivierendem Donnerschlagkopfschmerz und einem normalen 

Angiogramm, die jedoch alle sonstigen Kriterien für ein RCVS erfüllen, 
sollte von einem 6.7.3.2 akuten Kopfschmerz wahrscheinlich 

zurückzuführen auf ein reversibles zerebrales Vasokonstriktionsyndrom 
ausgegangen werden. Das kranielles MRT ist bei 30% bis 80% der Fälle 

auffällig und zeigt diverse Läsionsmuster, unter anderen intrakranielle 
Blutungen (Konvexität subarachnoidal, intrazerebral und/oder subdural), 

zerebrale Infarkte und/oder zerebrale Ödeme, die dem „posterioren 
reversiblen Enzephalopathiesyndrom“ entsprechen. 

 
Mindestens die Hälfte der RCVS-Fälle ist sekundärer Natur, meist mit 

Auftreten im Wochenbett und/oder nach Exposition mit vasoaktiven 
Substanzen wie illegalen Drogen, Alpha-Sympathomimetika und 

serotoninergen Drogen. Die Erkrankung ist innerhalb von 1 bis 3 Monaten 
selbst limitierend, bei Verschwinden der arteriellen Auffälligkeiten (daher 

„reversibel“) und fast immer einer Auflösung des Kopfschmerzes. Ein 

Hirninfarkt infolge des RCVS kann allerdings eine bleibende 

Beeinträchtigung hinterlassen. 

6.7.3.2 Akuter Kopfschmerz wahrscheinlich zurückzuführen auf 

ein reversibles zerebrales Vasokonstriktionsyndrom (RCVS) 

Beschreibung: 

Typischer Kopfschmerz für ein reversibles zerebrales 

Vasokonstriktionssyndrom (RCVS), nämlich ein über 1bis 2 Wochen 
rezidivierender und durch sexuelle Aktivität, Anstrengung, ein Valsalva-

Manöver und/oder Emotionen getriggerter Donnerschlagkopfschmerz, 
doch die Angiographie des Gehirns ergab keine der für RCVS 
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charakteristischen intrakraniellen arteriellen fokalen Stenosen 

("Perlenschnur-Zeichen"). 

Diagnostische Kriterien: 

A. Jeder neue Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Es besteht der Verdacht auf ein reversibles zerebrales 
Vasokonstriktionsyndrom (RCVS), doch die Hirnangiographie ist 

normal 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch alle der folgenden Kriterien 

gezeigt werden: 
1. mindestens zweimal Kopfschmerzen innerhalb 1 Monats, die 

alle der drei folgenden Merkmale aufweisen: 
a) Beginn als Donnerschlagkopfschmerz mit Höhepunkt in <1 

Minute 
b) starke Intensität 

c) Dauer ≥5 Minuten 

2. mindestens ein Donnerschlagkopfschmerz wurde von einem der 
folgenden Punkte ausgelöst: 

a) sexuelle Aktivität (unmittelbar vor dem oder beim 
Orgasmus) 

b) Anstrengung 
c) eine Art von Valsalva-Manöver 

d) Emotion 
e) Baden und/oder Duschen 

f) Bücken 
3. >1 Monate nach Kopfschmerzbeginn tritt kein neuer 

Donnerschlag- oder anderer deutlicher Kopfschmerz auf  
D. Einer der folgenden Punkte ist erfüllt: 

1. der Kopfschmerz hat sich innerhalb von 3 Monaten nach 
seinem Beginn aufgelöst 

2. der Kopfschmerz hat sich noch nicht aufgelöst, aber noch sind 
keine 3 Monate seit seinem Beginn verstrichen 

E. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose1. 

Anmerkung: 

1. Andere Ursachen für Kopfschmerzen, insbesondere eine 

aneurysmatische Subarachnoidalblutung, konnten durch geeignete 

Untersuchungen ausgeschlossen werden. 
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Kommentar: 

Die ICHD-3 schlägt generell keine Kriterien für wahrscheinliche sekundäre 

Kopfschmerzen vor. Die arteriellen Anomalien bei einem reversiblen 
zerebralen Vasokonstriktionssyndrom (RCVS) können jedoch schwer 

nachzuweisen sein. Bei einigen RCVS-Fällen ist während der 2 bis 3 
Wochen nach Kopfschmerzbeginn eine wiederholte CT- oder MR-

Angiographie erforderlich, bei anderen wird eine invasive konventionelle 
Angiographie benötigt, um sie aufzudecken. Bei Patienten, die über einen 

Zeitraum von weniger als einem Monat unter dem rezidivierendem 
getriggertem Donnerschlagkopfschmerz leiden, der typisch für RCVS ist, 

doch eine normale anfängliche zerebrale Angiographie und bei denen eine 
andere Kopfschmerzursache durch entsprechende Untersuchungen 

ausgeschlossen wurde, kann die vorläufige Diagnose eines 6.7.3.2 
Kopfschmerzes wahrscheinlich zurückzuführen auf ein reversibles 

zerebrales Vasokonstriktionsyndrom (RCVS) gestellt werden. 

6.7.3.3 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf ein früheres 

reversibles zerebrales Vasokonstriktionsyndrom (RCVS) 

Beschreibung: 

Ein Kopfschmerz, der durch ein reversibles zerebrales 

Vasokonstriktionsyndrom (RCVS) verursacht wird und mehr als 3 Monate 

nach seinem Beginn anhält. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Ein Kopfschmerz, der zuvor als 6.7.3.1 akuter Kopfschmerz 

zurückzuführen auf ein reversibles zerebrales 
Vasokonstriktionsyndrom (RCVS) diagnostiziert wurde und Kriterium 

C erfüllt 
B. Normalisierung der Hirnarterien, nachgewiesen bei der 

Verlaufskontrolle durch indirekte oder direkte Angiographie 
innerhalb von 3 Monaten nach dem Beginn von RCVS 

C. Der Kopfschmerz existiert >3 Monate nach seinem Beginn 

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

Kommentar: 

In einigen Untersuchungen wurden Kopfschmerzen dokumentiert, die die 
Kriterien für 6.7.3.3 anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf ein 

reversibles zerebrales Vasokonstriktionsyndrom erfüllen. Weitere 
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Untersuchungen sind erforderlich, um Risikofaktoren für einen solchen 
anhaltenden Kopfschmerz zu ermitteln; 1. Migräne in der Vorgeschichte 

kann eine Rolle spielen, ebenso wie Angststörungen/Depressionen. 

6.7.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine intrakranielle 

arterielle Dissektion 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der auf die Dissektion einer intrakraniellen Arterie 
zurückgeht. Der Schmerz tritt meist einseitig und ipsilateral zum 

betroffenen Gefäß auf und setzt in der Regel plötzlich (sogar als 
Donnerschlagkopfschmerz) ein. Er kann isoliert fortbestehen oder ein 

Warnsymptom darstellen, das einer Subarachnoidalblurung oder einem 

Hirninfarkt vorangeht. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Ein neu aufgetretener Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Es wurde eine intrakranielle arterielle Dissektion diagnostiziert 

C. Der ursächliche Zusammenhang besteht aufgrund von mindestens 
zwei der folgenden Punkte: 

1. Der Kopfschmerz hat sich in enger zeitlicher Beziehung zu 
sonstigen Symptomen und/oder klinischen Zeichen einer 

intrakraniellen arteriellen Dissektion entwickelt oder zu deren 
Diagnose geführt 

2. Der Kopfschmerz verschwindet innerhalb 1 Monats nach seinem 
Beginn 

3. Einer oder beide der folgenden Punkte ist/sind erfüllt: 
a) plötzlicher Beginn oder Beginn als 

Donnerschlagkopfschmerz 
b) starke Intensität 

4. Der Kopfschmerz ist einseitig und ipsilateral zur Dissektion 

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

Kommentar: 

Die Dissektion kann jede intrakranielle Arterie betreffen und kann eine 
Subarachnoidalblutung, ischämische Infarkte, eine Kompression 

benachbarter Strukturen oder, in selteneren Fällen, eine intrazerebrale 
Blutung induzieren. Bei Asiaten kommt eine intrakranielle arterielle 

Dissektion häufiger vor als eine Dissektion der Halsschlagader. 
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Akute Kopfschmerzen sind oft das im Vordergrund stehende Symptom 

und können das alleinige Symptom dieser Erkrankung sein. 

6.8 Kopfschmerz und/oder migräneartige Aura 
zurückzuführen auf eine chronische intrakranielle 
Vaskulopathie 

6.8.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine zerebrale autosomal 
dominante Arteriopathie mit subkortikalen Infarkten und 

Leukenzephalopathie (CADASIL) 

Beschreibung: 

Anfallsweise auftretender Kopfschmerz ähnlich dem bei einer 1.2 Migräne 

mit Aura, mit Ausnahme einer unüblichen Häufung von prolongierten 
Auren, verursacht durch eine zerebrale autosomal dominante 

Arteriopathie mit subkortikalen Infarkten und Leukoenzephalopathie 
(CADASIL). Tritt in Verbindung mit den anderen klinischen Merkmalen 

von CADASIL auf oder ist, und das häufig, das erste Symptom für diese. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Wiederkehrende Migräneattacken mit typischen, hemiplegischen 
oder prolongierten Aura, die Kriterium C erfüllen 

B. Es wurde eine zerebrale autosomal dominante Arteriopathie mit 
subkortikalen Infarkten und Leukoenzephalopathie (CADASIL) 

nachgewiesen1 
C. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

1. Migräne mit Aura war die früheste klinische Manifestation von 

CADASIL 
2. Migräneattacken mit Aura verbessern sich oder hören auf, 

wenn andere Manifestationen von CADASIL (z.B., ischämischer 
Infarkt, Störungen der Stimmung und/oder kognitive 

Dysfunktion) auftreten und sich verschlimmern 

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

Anmerkung: 

1. Die Diagnose erfolgt über eine einfache Hautbiopsie mit 

immunologischen Nachweis von NOTCH-3-Antikörpern oder durch 
Untersuchung auf Ablagerungen von extrazellulärem granulärem 
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osmiophilem Material (GOM) in der arteriellen Media mit Hilfe der 

Elektronenmikroskopie. 

Kommentar: 

Bei der zerebralen autosomal dominanten Arteriopathie mit subkortikalen 

Infarkten und Leukoenzephalopathie (CADASIL) handelt es sich um eine 
autosomal dominante Erkrankung, wenn auch vereinzelte sporadische 

Fälle bekannt sind, die die glatte Muskulatur in der Media der kleinen 

Hirnarterien betrifft. Sie geht auf Mutationen des NOTCH-3-Gens zurück. 

Klinisch ist CADASIL durch rezidivierende kleine tiefgelegene Infarkte, 
eine subkortikale Demenz, Störungen der Stimmung sowie in einem 

Drittel der Fälle durch Attacken gekennzeichnet, wie sie für eine 1.2 
Migräne mit Aura typisch sind, abgesehen von einer ungewöhnlich oft 

vorkommenden prolongierten Aura. Diese sind in der Regel das erste 
Symptom der Erkrankung, die im Mittel im Alter von 30 Jahren beginnt, 

etwa 15 Jahre vor dem ersten ischämischen Infarkt und 20 bis 30 Jahre 

vor dem Tod. 

Im MRT finden sich in der T2-Wichtung immer auffällige Veränderungen 

der weißen Substanz. 

6.8.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine mitochondriale 

Enzephalopathie, Laktatazidose und Schlaganfall-ähnlichen 

Episoden (MELAS) 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der entweder in migräneartigen Attacken wiederkehrt oder 

eines der Symptome von infarktähnlichen Episoden ist, die von den 
sonstigen klinischen Merkmalen einer mitochondrialen Enzephalopathie, 

Laktatazidose und Schlaganfall-ähnlichen Episoden (MELAS) verursacht 

werden und diese begleiten. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Immer wiederkehrende Kopfschmerzattacken, die Kriterium C 

erfüllen 

B. Es konnte der Nachweis einer in Begleitung einer mitochondrialen 
Enzephalopathie, Laktatazidose und Schlaganfall-ähnlichen Episoden 

(MELAS) auftretenden mitochondrialen genetischen Anomalie 
erbracht werden 

C. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 
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1. wiederkehrende Migräneattacken mit oder ohne Aura 
2. akuter Kopfschmerz im Vorfeld oder in Begleitung fokaler 

neurologischer Defizite und/oder epileptischer Anfälle 

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

Kommentar: 

Die mitochondrielle Enzephalopathie, Laktatazidose und Schlaganfall-

ähnlichen Episoden (MELAS) ist eine genetisch heterogene mitochondriale 
Erkrankung mit variablem klinischem Erscheinungsbild, darunter 

Merkmale einer Beteiligung des ZNS (epileptische Anfälle, Hemiparese, 
Hemianopie, kortikale Blindheit, sensorineurale Taubheit und/oder 

episodisches Erbrechen). Kopfschmerzen sind bei MELAS weit verbreitet, 
sei es als immer wiederkehrende migräneartige Attacken oder als 

auftretendes Symptom „infarktartiger“ Episoden. 

Migräneartige Attacken sind häufig bei MELAS, was zu der Hypothesis 

führte, dass mitochondriale Mutationen bei der Vererbung der Migräne mit 

Aura eine Rolle spielen. Allerdings konnte die 3243-Mutation bei 2 
Gruppen von Patienten mit 1.2 Migräne mit Aura nicht identifiziert 

werden. Möglicherweise spielen andere bis jetzt noch nicht identifizierte 
Mutationen sowohl bei der Migräne als auch dem ischämischen Hirninfarkt 

eine Rolle, insbesondere weil Migräneattacken, meistens solche mit Aura, 

auch bei anderen mitochondrialen Erkrankungen vorkommen. 

6.8.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Moyamoya-

Angiopathie  

Beschreibung: 

Chronisch-rezidivierende Kopfschmerzen, die migräneartig sein können 

und durch die sonstigen klinischen Merkmale der Moyamoya-Angiopathie 

verursacht werden oder diese begleiten. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Immer wiederkehrender Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Nachweis der Moyamoya-Angiopathie durch bildgebende Verfahren  

C. Ursächlicher Nachweis durch die beiden folgenden Punkte: 
1. Der Kopfschmerz hat sich in enger zeitlicher Beziehung zu 

anderen Symptomen und/oder klinischen Zeichen und/oder 
Nachweis der Moyamoya-Angiopathie durch bildgebende 

Verfahren entwickelt oder führte zu ihrer Entdeckung 
2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 
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a) die Schmerzen haben sich gleichzeitig mit anderen 
Symptomen und/oder klinischen und/oder radiologischen 

Zeichen einer Verschlechterung der Moyamoya-
Angiopathie deutlich verschlechtert 

b) die Schmerzen haben sich nach einer operativen 
Revaskularisierung deutlich gebessert 

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

Kommentar: 

Kennzeichnend für eine Moyamoya-Angiopathie ist eine bilaterale 
progressive Verengung und ein progressiver Verschluss des 

intrakraniellen Abschnitts der A. carotis interna, A. cerebri media und A. 
cerebri anterior. Es wurden mehrere Suszeptibilitätsgene für eine 

Moyamoya-Angiopathie identifiziert oder lokalisiert. Bei einigen anderen 
Patienten tritt eine Moyamoya-Angiopathie in Begleitung anderer 

Erkrankungen auf (u. a. Sichelzellanämie, Down-Syndrom und 

Strahlentherapie) und wird als Moyamoya-Syndrom bezeichnet. 

Die Moyamoya-Angiopathie zeigt sich meist früh, im Kindes- oder 

Jugendalter, mit einem ischämischen oder hämorrhagischen Infarkt, der 
einen akuten Kopfschmerz auslösen kann. Außerhalb dieser akuten 

vaskulären Ereignisse kommen Kopfschmerzen bei Kindern wie auch bei 
Erwachsenen mit Moyamoya-Angiopathie sehr häufig vor, wobei ihr 

Erscheinungsbild am ehesten einer 1.1 Migräne ohne Aura, 1.2 Migräne 
mit Aura, 1.2.3 Hemiplegischen Migräne oder einem 2. Kopfschmerz vom 

Spannungstyp ähnelt; in seltenen Fällen wurde von 

clusterkopfschmerzartigen Attacken berichtet. 

Die operative Revaskularisierung hat wechselnde Auswirkungen auf die 
Kopfschmerzen bei einer Moyamoya-Angiopathie. Bei einigen Patienten 

tritt eine Besserung ein, bei anderen hält Kopfschmerz an. Eine weitere 

Unterkategorie ist ein postoperativ neu einsetzender Kopfschmerz. 

6.8.4 Migräneartige Aura zurückzuführen auf eine zerebrale 

Amyloidangiopathie 

Beschreibung 

Erst spät einsetzende migräneartige Auraattacken ohne oder mit leichtem 
Kopfschmerz, auch „amyloidbedingte Anfälle“ („Amyloid Spells“) genannt, 

verursacht durch und begleitet von den sonstigen klinischen Merkmalen 
einer zerebralen Amyloidangiopathie, oft im Kontext einer konvexalen 

Subarachnoidalblutung. 
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Diagnostische Kriterien: 

A. Neu auftretende Attacken einer migräneartigen Aura, mit oder ohne 

leichte Kopfschmerzen, die Kriterium C erfüllen 
B. Nachweis einer zerebralen Amyloidangiopathie anhand zerebraler 

bildgebender Verfahren oder einer Biopsie des Gehirns 
C. Ursächlicher 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 führte 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 über 50 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose1. 

Anmerkung: 

1. Blutsensitive MRT-Sequenzen sind wichtig für die Diagnose einer 
zerebralen Amyloidangiopathie und sollten bei sämtlichen Patienten 

mit spät einsetzender migräneartiger Aura durchgeführt werden. 

Kommentar: 

Die zerebrale Amyloidangiopathie ist eine Erkrankung der kleinen Gefäße 
in Begleitung einer progressiven Amyloidablagerung in den Wänden der 

kortikalen und leptomeningealen Gefäße. Sporadische Formen kommen 

häufiger vor als ererbte familiäre Formen. 

Die zerebrale Amyloidangiopathie ist eine Hauptursache einer lobären 
symptomatischen intrazerebralen Blutung, transienter fokaler 

neurologischer Episoden bei alten Menschen sowie kognitiven 
Beeinträchtigungen. Transiente fokale neurologische Episoden beinhalten 

sowohl positive migräneauraartige (sich ausbreitende Parästhesien 
und/oder positive visuelle Phänomene) als auch negative TIA-artige 

neurologische Symptome und können von einer superfiziellen kortikalen 

Siderose oder konvexalen Subarachnoidalblutung verursacht werden. 
Diese Episoden gehen mit einem hohen frühen Risiko einer 

symptomatischen intrazerebralen Blutung einher. 
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6.8.5. Kopfschmerz zurückzuführen auf ein retinales 
Vaskulopathie-Syndrom mit zerebraler Leukenzephalopathie 

und systemischen Manifestationen (RVCLSM) 

Beschreibung: 

Als migräneartige Attacken immer wiederkehrender Kopfschmerz, meist 
ohne Aura, verursacht durch ein retinales Vaskulopathie-Syndrom mit 

zerebraler Leukenzephalopathie und systemische Manifestationen 
(RVCLSM). Der Kopfschmerz kann in Begleitung der sonstigen klinischen 

Merkmale eines RVCLSM auftreten oder dessen früheste klinische 

Manifestation darstellen. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Immer wiederkehrende migräneartige Attacken mit oder ohne Aura, 

die Kriterium C erfüllen 
B. Es wurde der Nachweis eines retinalen Vaskulopathie-Syndrom mit 

zerebraler Leukenzephalopathie und systemischen Manifestationen 

(RVCLSM) erbracht1 
C. Migräneartige Attacken sind sekundäre Folge und Teil der klinischen 

Manifestationen des Syndroms 

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

Anmerkung: 

1. Die Diagnose erfolgt durch Gentests auf TREX1-Mutationen. 

Kommentar: 

Das retinale Vaskulopathie-Syndrom mit zerebraler Leukenzephalopathie 

und systemischen Manifestationen (RVCLSM) ist eine autosomal 
dominante systemische Erkrankung der kleinen Blutgefäße, die durch C-

terminale Frameshift-Mutationen in TREX1 verursacht wird. Klinisch ist sie 
von fokalen neurologischen Defiziten, kognitiven Beeinträchtigungen, 

psychiatrischen Störungen, epileptischen Anfällen, diversen systemischen 
Manifestationen sowie in mindestens der Hälfte der Fälle von 

migräneartigen Attacken gekennzeichnet. Weitere klinische 

Manifestationen Visusbeeinträchtigung durch vaskuläre Erkrankungen der 
Retina sowie neurologischer Verfall und vorzeitiger Tod aufgrund 

fortschreitender kontrastmittelaufnehmender Läsionen in der weißen 
Hirnsubstanz. Das klinische Spektrum umfasst zudem eine funktionelle 

Beeinträchtigung von Leber und Niere sowie Anämie, mitunter in 
Verbindung mit Magen-Darm-Blutungen und Bluthochdruck. Bei jüngeren 
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Patienten, bei denen der Befund des Schädel-MRTs normal sein kann. Zu 
den klinischen Manifestationen gehören leichte Ausprägungen des 

Raynaud-Phänomens (54%), Migräne (meist ohne Aura: 42%) und 
psychiatrische Störungen (23%). Die Verdachtsdiagnose kann in solchen 

Fällen angesichts der familiären Vorgeschichte naheliegen. 

6.8.6 Kopfschmerz zurückzuführen auf andere intrakranielle 

Gefäßstörungen 

Beschreibung: 

Migräneartige Attacken mit oder ohne Aura, verursacht durch und 
auftretend als Bestandteil der klinischen Manifestationen einer genetisch 

oder nicht-genetisch bedingten chronischen intrakraniellen Gefäßstörung 

neben den oben beschriebenen. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Immer wiederkehrende migräneartige Attacken mit oder ohne Aura, 

die Kriterium C erfüllen 

B. Es wurde der Nachweis einer genetisch oder nicht-genetisch 
bedingten chronische intrakraniellen Gefäßstörung erbracht 

C. Migräneartige Attacken treten sekundär zu und als Teil der 
klinischen Manifestationen der chronischen intrakraniellen 

Gefäßstörung auf 

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

Kommentar: 

Von wiederkehrenden migräneartigen Attacken wurde als Bestandteil der 

klinischen Manifestationen der autosomal dominanten hereditären 
infantilen hemiplegischen Zerebralparese, retinalen arteriellen Tortuosität 

und Leukenzephalopathie (Hereditary Infantile Hemiparesis, Retinal 
Arterial Tortuosity and Leucoencephalopathy, HIHRATL) berichtet, ein auf 

COL4A1-Mutationen zurückgehendes Krankheitsbild. Es wurde nur von 
einigen wenigen Familien mit dieser Erkrankung berichtet. Aufgrund der 

sonstigen schweren Manifestationen wurden diese migräneartigen 

Attacken bei HIHRATL nicht systematisch untersucht, sondern scheinen 

im Großen und Ganzen einer 1.2 Migräne mit Aura zu ähneln. 

Alle sonstigen seltenen genetisch und nicht-genetisch bedingten 
chronischen intrakraniellen Gefäßstörungen können potenziell 

migräneartige Attacken auslösen. 
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6.9 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 

Hypophyseninfarkt 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der durch einen Hypophyseninfarkt verursacht wird, in der 
Regel mit plötzlichem Beginn (sogar Donnerschlag) und starker Intensität, 

von Anfang an oder später in Begleitung visueller Symptome und/oder 

einer Hypophysenunterfunktion. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Jeder neu aufgetretene Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Es wurde ein akuter hämorrhagischer Hypophyseninfarkt 
diagnostiziert 

C. Nachweis einer Verursachung durch mindestens zwei der folgenden 
Punkte: 

1. Der Kopfschmerz entwickelte sich in enger zeitlicher Beziehung 

zu anderen Symptomen und/oder klinischen Zeichen eines 
Hypophyseninfarkts oder war maßgeblich für die Diagnose 

eines Hypophyseninfarkts 
2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

a) deutliche Kopfschmerzverschlechterung gleichzeitig mit 
anderen Symptomen und/oder klinischen Zeichen eines 

Hypophyseninfarkts 
b) deutliche Kopfschmerzbesserung gleichzeitig mit anderen 

Symptomen und/oder klinischen Zeichen einer Besserung 
im Hinblick auf einen Hypophyseninfarkt 

3. Kopfschmerz ist stark und tritt plötzlich oder als 
Donnerschlagkopfschmerz auf 

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

Kommentar: 

Der Hypophyseninfarkt ist ein seltenes klinisches Syndrom, das ein akut 

lebensbedrohliches Krankheitsbild darstellt. Es handelt sich um eine der 

Ursachen einer nicht-aneurysmatischen Subarachnoidalblutung. 

Zudem ist er eine der Ursachen eines Donnerschlagkopfschmerzes. Die 
meisten Fälle treten als erster Hinweis auf eine rasante Vergrößerung 

funktionsgestörter Makroadenome der Hypophyse infolge einer Blutung 

und/oder eines Infarkts auf.  
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Das MRT ist sensitiver als das CTT in der Aufdeckung von intrasellären 

Pathologien. 
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7. Kopfschmerz zurückzuführen auf 

nichtvaskuläre intrakranielle Störungen 

7.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Liquordrucksteigerung 

7.1.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine idiopathische 

intrakranielle Hypertension (IIH) 
7.1.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine sekundäre 

Liquordrucksteigerung metabolischer, toxischer oder 
hormoneller Genese 

7.1.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine sekundäre 
Liquordrucksteigerung infolge einer 

Chromosomenstörung 
7.1.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine sekundäre 

Liquordrucksteigerung bei Hydrozephalus 

7.2  Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Liquorunterdruck 

7.2.1 Postpunktioneller Kopfschmerz 

7.2.2 Kopfschmerz bei Liquorfistel 
7.2.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein spontanes 

Liquorunterdrucksyndrom 

7.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf nicht-infektiöse 

entzündliche Erkrankungen 

7.3.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Neurosarkoidose 

7.3.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine aseptische (nicht-
infektiöse) Meningitis 

7.3.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine andere nicht-
infektiöse entzündliche intrakranielle Erkrankung 

7.3.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine lymphozytäre 
Hypophysitis 

7.3.5 Syndrom der vorübergehenden Kopfschmerzen mit 
neurologischen Defiziten und Liquorlymphozytose 

(HaNDL; engl. Transient headache and neurologic deficits 

with cerebrospinal fluid lymphocytosis)  

7.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein intrakranielles 

Neoplasma 

7.4.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein intrakranielles 

Neoplasma 
7.4.1.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Kolloidzyste des 

dritten Hirnventrikels 
7.4.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Meningeosis 

carcinomatosa 
7.4.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine hypothalamische 

oder hypophysäre Über- oder Unterfunktion 

7.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine intrathekale Injektion 
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7.6 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen epileptischen Anfall  

7.6.1 Iktaler Kopfschmerz bei Epilepsie 

7.6.2 Postiktaler Kopfschmerz 

7.7 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Chiari-Malformation 

Typ I(CM1) 

7.8 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine andere nichtvaskuläre 

intrakranielle Störung 

An anderer Stelle kodiert 

Primärer und/oder sekundärer Kopfschmerz? 

Für Kapitel 7. Kopfschmerz zurückzuführen auf nichtvaskuläre 
intrakranielle Störungen gelten die allgemeinen Regeln für die kausale 

Zuordnung zu einer anderen Erkrankung. 

1. Tritt ein neuer Kopfschmerz erstmals in engem zeitlichen 

Zusammenhang mit einer nichtvaskulären Störung auf, sollte der 
Kopfschmerz als sekundärer Kopfschmerz zurückzuführen auf 

diese intrakranielle Störung kodiert werden. Dies ist auch der Fall, 
wenn der Kopfschmerz das klinische Bild eines primären 

Kopfschmerzes zeigt, der in Teil 1 der ICHD-3 klassifiziert wird.  

2. Wenn aber ein vorbestehender Kopfschmerz, der das Bild 

einer primären Kopfschmerzerkrankung aufweist, in engem 
zeitlichen Zusammenhang mit einer nichtvaskulären 

intrakraniellen Störung chronisch wird oder sich deutlich 

verschlechtert (üblicherweise definiert als eine mindestens 
zweifache Steigerung der Häufigkeit und/oder Schwere), 

dann sollte sowohl die vorbestehende primäre 
Kopfschmerzdiagnose erhalten als auch die Diagnose 7. 

Kopfschmerz zurückzuführen auf nichtvaskuläre intrakranielle 
Störungen (oder eines Typs oder Subtyps hiervon) vergeben 

werden, sofern gute Hinweise dafür bestehen, dass die 

Erkrankung Kopfschmerzen verursachen kann. 

Einleitung 

Dieses Kapitel beschreibt Kopfschmerzen, die durch Veränderungen des 
intrakraniellen Druckes verursacht werden. Dabei können sowohl ein 

Liquorüberdruck als auch ein Liquorunterdruck Kopfschmerzen 
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hervorrufen. Andere Kopfschmerzursachen sind nichtinfektiöse 
entzündliche Erkrankungen, intrakranielle Neoplasmen, epileptische 

Anfälle und Raritäten wie intrathekale Injektionen, Chiari Malformation 

Typ I und andere nichtvaskuläre intrakranielle Erkrankungen. 

Im Vergleich zu den primären Kopfschmerzen existieren für diese 
Kopfschmerztypen nur wenige epidemiologische Studien. Kontrollierte 

Studien zur Therapie fehlen praktisch ganz. 

Für Kopfschmerzen, die auf eine der hier aufgeführten nichtvaskulären 

intrakraniellen Erkrankungen zurückzuführen sind, umfassen die 

diagnostischen Kriterien nach Möglichkeit folgende Punkte: 

A. Kopfschmerz, der Kriterium C erfüllt 
B. Es wurde eine nichtvaskuläre intrakranielle Erkrankung 

diagnostiziert, von der bekannt ist, dass sie Kopfschmerzen 
auslösen kann 

C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der 

folgenden Kriterien gezeigt werden: 
1. Der Kopfschmerz hat sich in zeitlichem Zusammenhang zum 

Beginn der nicht-vaskulären intrakraniellen Störung entwickelt 
oder führte zu ihrer Entdeckung 

2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 
a) Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der 

Verschlechterung der nichtvaskulären intrakraniellen 
Störung deutlich verschlechtert 

b) Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Besserung 
der nichtvaskulären intrakraniellen Störung deutlich 

gebessert 
3. Der Kopfschmerz weist Merkmale auf, die typisch für die 

nichtvaskuläre intrakranielle Störung sind 
4. Der ursächliche Zusammenhang ist anderweitig belegt 

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

Ein Kopfschmerz, der länger als einen Monat nach erfolgreicher 

Behandlung oder spontaner Remission einer intrakraniellen Erkrankung 

fortbesteht, beruht in der Regel auf anderen Mechanismen. Chronische 
Kopfschmerzen, die über mehr als drei Monate nach Behandlung oder 

Remission einer intrakraniellen Störung persistieren, werden im Anhang 
für Forschungszwecke genauer definiert. Derartige Kopfschmerzen 

existieren, sind aber bis jetzt nur wenig untersucht und die Aufnahme in 
den Anhang soll die weitere Erforschung dieser Kopfschmerzen und ihrer 

Mechanismen stimulieren. 
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7.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Liquordrucksteigerung 

An anderer Stelle kodiert: 

Ein Kopfschmerz zurückzuführen auf einen erhöhten intrakraniellen Druck 
oder einen Hydrozephalus verursacht durch ein intrakranielles Neoplasma 

wird als 7.4.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein intrakranielles 

Neoplasma kodiert. 

Beschreibung: 

Kopfschmerz verursacht durch eine Liquordrucksteigerung, üblicherweise 

in Begleitung anderer Symptome und/oder klinischer Zeichen einer 

intrakraniellen Druckerhöhung. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Neu aufgetretener Kopfschmerz oder deutliche Verschlechterung1 

eines vorbestehenden Kopfschmerzes, der das Kriterium C erfüllt 
B. Es wurde eine intrakranielle Hypertension diagnostiziert, die die 

beiden folgenden Kriterien erfüllt: 

1. Der Liquordruck übersteigt 250 mm H2O (bzw. bei adipösen 
Kindern 280 mm H2O)2 

2. Unauffällige Liquorchemie 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der 

folgenden Kriterien gezeigt werden: 
1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang zur 

intrakraniellen Druckerhöhung entwickelt oder führte zu ihrer 
Entdeckung 

2. Der Kopfschmerz verschwindet durch Reduktion der 
intrakraniellen Druckerhöhung 

3. Papillenödem 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose3. 

Anmerkung: 

1. Eine "deutliche Verschlechterung" impliziert eine mindestens 

zweifache Steigerung der Häufigkeit und/oder Intensität in 

Übereinstimmung mit der allgemeinen Regel zur Unterscheidung 

sekundärer von primären Kopfschmerzen. 

2. Zu diagnostischen Zwecken sollte der Liquordruck ohne Behandlung 
zur Senkung des intrakraniellen Drucks gemessen werden. Der 

Liquordruck kann durch Lumbalpunktion in Seitenlage ohne 
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Beruhigungsmittel gemessen werden oder durch epidurales oder 
intraventrikuläres Druckmonitoring. Da der Liquordruck im 

Tagesverlauf schwankt, sagt eine einmalige Messung am Tag 
vielleicht nichts über den durchschnittlichen Liquordruck über 24 

Stunden aus: zur Diagnosesicherung kann ein längeres lumbales 

oder intraventrikuläres Druckmonitoring erforderlich sein. 

3. Ausschluss eines intrakraniellen Neoplasmas. 

Kommentar: 

Ein 7.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Liquordrucksteigerung ist 
eine Kopfschmerzdiagnose. Falls diese Diagnose gestellt wird, sollte sie 

nur vorläufig sein, bis die Ursache für den erhöhten Liquordruck ermittelt 
ist; der Kopfschmerz sollte dann unter den entsprechenden Subtyp 

umkodiert werden. 

7.1.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine idiopathische 

intrakranielle Hypertension (IIH) 

Früher verwendete Begriffe 

Kopfschmerz zurückzuführen auf eine benigne intrakranielle 

Druckerhöhung (BIH); Pseudotumor cerebri; meningealer Hydrops; 

seröse Meningitis. 

Beschreibung: 

Neu aufgetretener Kopfschmerz oder eine deutliche Verschlechterung 

eines vorbestehenden Kopfschmerzes, verursacht durch und begleitet von 
anderen Symptomen und/oder klinischen und/oder in der Bildgebung 

nachgewiesenen Zeichen einer idiopathischen intrakraniellen Hypertension 

(IIH), mit typischen auf eine IIH verweisenden Merkmalen. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Neuer Kopfschmerz oder eine deutliche Verschlechterung1 eines 

vorbestehenden Kopfschmerzes, der das Kriterium C erfüllt 
B. Beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

1. Es wurde eine idiopathische intrakranielle Hypertension (IIH) 

diagnostiziert2 
2. Der Liquordruck übersteigt 250 mm H2O (oder bei adipösen 

Kindern 280 mm H2O)3 
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C. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 
1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang zu 

der IIH entwickelt oder deutlich verschlechtert1 oder führte zu 
ihrer Entdeckung 

2.  Der Kopfschmerz tritt in Begleitung von einem oder beiden der 
folgenden Punkte auf: 

a) pulsierender Tinnitus 
b) Papillenödem4 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose5,6. 

Anmerkung: 

1. Eine „deutliche Verschlechterung“ impliziert eine mindestens 
zweifache Steigerung der Häufigkeit und/oder Intensität in 

Übereinstimmung mit der allgemeinen Regel zur Unterscheidung 

sekundärer von primären Kopfschmerzen. 

2. Eine IIH sollte bei Patienten mit verändertem psychomentalen 

Status mit Vorsicht diagnostiziert werden. 

3. Zu diagnostischen Zwecken sollte der Liquordruck ohne Behandlung 

zur Senkung des intrakraniellen Drucks gemessen werden. Der 
Liquordruck kann durch Lumbalpunktion in Seitenlage ohne 

Beruhigungsmittel gemessen werden oder durch epidurales oder 
intraventrikuläres Druckmonitoring. Da der Liquordruck im 

Tagesverlauf schwankt, sagt eine einmalige Messung am Tag 
vielleicht nichts über den durchschnittlichen Liquordruck über 24 

Stunden aus: zur Diagnosesicherung kann ein längeres lumbales 

oder intraventrikuläres Druckmonitoring erforderlich sein. 

4. Ein Papillenödem ist von einem Pseudopapillenödem oder einem 
Sehnervenkopfödem abzugrenzen. Die Mehrzahl der Patienten mit 

einer IIH weisen ein Papillenödem auf, und bei Patienten ohne 

dieses Zeichen ist bei der Diagnose Vorsicht geboten. 

5. Ein 7.1.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine idiopathische 

intrakranielle Hypertension kann ähnliche Symptome wie primäre 
Kopfschmerzen aufweisen, vor allem eine 1.3 chronische Migräne 

und ein 2.3 chronischer Kopfschmerz vom Spannungstyp; 
andererseits existieren diese Störungen häufig gleichzeitig mit einer 

IIH. 

6. Ein 8.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 

Medikamentenübergebrauch sollte bei Patienten ohne Papillenödem, 
Abducensparese oder die charakteristischen in der zerebralen 

Bildgebung nachgewiesenen Zeichen einer IIH ausgeschlossen 

werden. 
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Kommentar: 

Eine idiopathische intrakranielle Hypertension (IIH) kommt am häufigsten 

bei übergewichtigen Frauen im gebärfähigen Alter vor (bei denen auch 

eine falsch diagnostizierte IIH am wahrscheinlichsten ist). 

Bei einem 7.1.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine idiopathische 
intrakranielle Hypertension fehlen spezifische Merkmale und dieser 

ähnelte im Allgemeinen einer 1. Migräne oder einem 2. Kopfschmerz vom 
Spannungstyp. Ein tägliches Auftreten ist für die Stellung der Diagnose 

nicht erforderlich. 

Eine Kopfschmerzlinderung nach Ablassen von Liquor unterstützt die 

Diagnose, hat jedoch keinen eigenständigen diagnostischen Wert: man 
beobachtet diese auch bei Patienten mit anderen Kopfschmerztypen 

(Sensitivität 72% und Spezifizität 77% für einen 7.1.1 Kopfschmerz 

zurückzuführen auf eine idiopathische intrakranielle Hypertension). 

Zu den Befunden der zerebralen Bildgebung, die mit der Diagnose einer 

IIH übereinstimmen, gehören das Empty-Sella-Syndrom (ESS), eine 
Erweiterung des perioptischen Subarachnoidalraums, eine Abflachung der 

hinteren Skleren, eine Vorwölbung der Sehnervpapillen in den Glaskörper 

und eine quer verlaufende zerebrovenöse Sinusstenose. 

7.1.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine sekundäre 
Liquordrucksteigerung metabolischer, toxischer oder 

hormoneller Genese 

An anderer Stelle kodiert: 

Ein Kopfschmerz zurückzuführen auf einen erhöhten intrakraniellen Druck 
als Folge eines Kopftraumas, einer vaskulären Störung oder 

intrakraniellen Infektion wird entsprechend dieser Erkrankungen kodiert. 
Ein Kopfschmerz zurückzuführen auf einen erhöhten intrakraniellen Druck 

als unerwünschte Wirkung einer Medikation wird unter 8.1.10 
Kopfschmerz zurückzuführen auf eine nicht gegen Kopfschmerz 

eingesetzte Dauermedikation kodiert. 

Beschreibung: 

Ein Kopfschmerz, der durch eine intrakranielle Hypertension als Folge 

einer Reihe von systemischen Störungen und begleitet von anderen 
Symptomen und/oder klinischen und/oder in der zerebralen Bildgebung 

nachgewiesenen Zeichen sowohl für die intrakranielle Hypertension wie 
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auch für die ursächliche Grunderkrankung hervorgerufen wird. In der 

Regel verschwindet dieser mit der Beseitigung der systemischen Störung. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der die Kriterien für einen 7.1 Kopfschmerz 

zurückzuführen auf eine Liquordrucksteigerung und das Kriterium C 
unten erfüllt 

B. Die intrakranielle Hypertension ist auf eine metabolische, toxische 
oder hormonelle Störung zurückzuführen1 

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

1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 
zur Erhöhung des Liquordrucks entwickelt oder führte zu seiner 

Entdeckung 
2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

a) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit einer Erhöhung 

des Liquordrucks deutlich verschlechtert 
b) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit einer Senkung 

des Liquordrucks deutlich gebessert 

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

Anmerkung: 

1. Zu den potenziellen metabolischen, toxischen oder hormonellen 

Ursachen einer intrakraniellen Druckerhöhung gehören eine akute 
Leberinsuffizienz, eine Niereninsuffizienz, eine Hyperkapnie, eine 

akute hypertensive Krise, ein Reye-Syndrom, eine zerebrale venöse 
Sinusthrombose, eine Rechtsherzinsuffizienz, eine Reihe von 

Substanzen (darunter Schilddrüsenhormonersatz bei Kindern, all-
trans-Retinsäure, Retinoide, Tetrazykline und Chlordecon), Vitamin-

A-Toxizität und Kortikosteroid-Entzug. 

Kommentar: 

Die Absetzung der sich entsprechend auswirkenden Substanz oder die 

Behandlung der ursächlichen Grunderkrankung reicht unter Umständen 
nicht aus, um den erhöhten Liquordruck zu normalisieren; oft ist eine 

zusätzliche Behandlung erforderlich, um Kopfschmerzen und andere 

Symptome zu beseitigen und vor allem einem Sehverlust vorzubeugen. 
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7.1.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine sekundäre 

Liquordrucksteigerung infolge einer Chromosomenstörung 

Beschreibung: 

Ein neuer Kopfschmerz oder eine deutliche Verschlechterung eines 

vorbestehenden Kopfschmerzes, der durch eine intrakranielle 
Hypertension als Folge einer Chromosomenstörung verursacht wird und in 

Begleitung anderer Symptome und/oder klinischer und/oder in der 
zerebralen Bildgebung nachgewiesener Zeichen sowohl für die 

intrakranielle Hypertension als auch für die zugrundeliegende 

Chromosomenstörung auftritt. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Neuer Kopfschmerz oder eine deutliche Verschlechterung1 eines 

vorbestehenden Kopfschmerzes, der die Kriterien für einen 7.1 
Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Liquordrucksteigerung und 

Kriterium C unten erfüllt 

B. Die intrakranielle Hypertension wurde auf eine Chromosomenstörung 
zurückgeführt2 

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

1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 
mit der intrakraniellen Druckerhöhung entwickelt oder führte zu 

ihrer Entdeckung 
2. Der Kopfschmerz wird durch Reduzierung der intrakraniellen 

Druckerhöhung gelindert 
3. Papillenödem 

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

Anmerkung: 

1. "Deutliche Verschlechterung" impliziert eine mindestens zweifache 

Steigerung der Häufigkeit oder Intensität. 

2. Zu den Chromosomenstörungen, die mit einer intrakraniellen 

Druckerhöhung assoziiert sind, gehören das Turner-Syndrom und 

das Down-Syndrom. 
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7.1.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine sekundäre 

Liquordrucksteigerung bei Hydrozephalus 

Beschreibung: 

Neu aufgetretener Kopfschmerz, der eine deutliche Verschlechterung 

eines vorbestehenden Kopfschmerzes verursacht durch eine intrakranielle 
Hypertension als Folge eines Hydrozephalus und in Begleitung anderer 

Symptome und/oder klinischer Zeichen eines erhöhten Liquordrucks oder 

eines Hydrozephalus. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Neu aufgetretener Kopfschmerz oder eine deutliche Verschlechterung1 

eines vorbestehenden Kopfschmerzes, der die Kritierien für einen 7.1 
Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Liquordrucksteigerung und das 

Kriterium C unten erfüllt 
B. Die intrakranielle Hypertension wurde auf einen Hydrozephalus 

zurückgeführt 

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

1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 
mit der Entwicklung oder Verschlechterung der 

Liquordruckerhöhung entwickelt oder deutlich verschlechtert1 
oder führte zu ihrer Entdeckung 

2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 
a) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der 

Verschlechterung des Hydrozephalus deutlich 
verschlechtert 

b) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Besserung 
des Hydrozephalus deutlich gebessert 

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

Anmerkung: 

1. Eine „deutliche Verschlechterung“ impliziert eine mindestens 

zweifache Steigerung der Häufigkeit und/oder Intensität in 
Übereinstimmung mit der allgemeinen Regel zur Unterscheidung 

sekundärer von primären Kopfschmerzen. 
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Kommentar: 

Ein Normaldruckhydrozephalus verursacht in der Regel keine 

Kopfschmerzen; gelegentlich wird von einem leichten dumpfen 

Kopfschmerz berichtet. 

7.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 
Liquorunterdruck 

Beschreibung: 

Orthostatischer Kopfschmerz verursacht durch einen Liquorunterdruck 
(spontaner oder sekundärer Art) oder ein Liquorleck, üblicherweise 

begleitet von Nackenschmerzen, Tinnitus, Veränderungen des Hörens, 
Photophophie und/oder Übelkeit. Dieser verschwindet nach 

Normalisierung des Liquordrucks oder erfolgreicher Abdichtung des 

Liquorlecks. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Ein beliebiger Kopfschmerz1, der das Kriterium C erfüllt 
B. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

1. Liquorunterdruck (<60 mm H2O) 
2. Nachweis eines Liquorunterdrucks durch bildgebende 

Verfahren2 
C. Der Kopfschmerz hat sich in zeitlichem Zusammenhang mit dem 

Liquorunterdruck oder Liquorleck entwickelt oder führte zu seiner 
Entdeckung3 

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

Anmerkung: 

1. Ein 7.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Liquorunterdruck ist 
üblicherweise, aber nicht grundsätzlich orthostatischer Natur. Ein 

Kopfschmerz, der sich nach Aufsetzen oder Aufstehen deutlich 
verstärkt und/oder nach Hinlegen bessert, wird wahrscheinlich von 

einem Liquorunterdruck verursacht, allerdings eignet sich dies nicht 

als zuverlässiges diagnostisches Kriterium. 

2. Die zerebrale Bildgebung zeigt ein Tieferrutschen des Gehirns im 

knöchernen Schädel („brain sagging“) oder ein pachymeningeales 
Enhancement bzw. in der spinalen Bildgebung (spinales MRT oder 
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MRT, CT oder digitale Subtraktionsmyelographie) wird extraduraler 

Liquor nachgewiesen. 

3. Der Nachweis des ursächlichen Zusammenhangs besteht im 
zeitlichen Zusammenhang des Kopfschmerzbeginns mit der 

angenommenen Ursache und dem gleichzeitigen Ausschluss anderer 

Diagnosen. 

7.2.1 Postpunktioneller Kopfschmerz  

Früher verwendeter Begriff: 

Postpunktioneller Kopfschmerz.  

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der innerhalb von 5 Tagen nach einer Lumbalpunktion 
auftritt, verursacht durch ein Liquorleck infolge der duralen Punktion. In 

der Regel tritt dieser in Begleitung von Nackensteifigkeit und/oder 
subjektiven Hörsymptomen auf. Er verschwindet spontan innerhalb von 2 

Wochen oder nach Verschluss des Liquorlecks durch Setzen eines 

lumbalen autologen epiduralen Blutpflasters. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der die Kriterien für einen 7.2 Kopfschmerz 
zurückzuführen auf einen Liquorunterdruck und das Kriterium C unten 

erfüllt 
B. Zustand nach duraler Punktion 

C. Der Kopfschmerz hat sich innerhalb von 5 Tagen nach der duralen 
Punktion entwickelt 

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

Kommentar: 

In jüngerer Zeit wurden unabhängige Risikofaktoren für einen 7.2.1 
postpunktionellen Kopfschmerz nachgewiesen: weibliches Geschlecht, 

Alter zwischen 31 und 50 Jahren, ein 7.2.1 postpunktioneller Kopfschmerz 
in der Vorgeschichte und eine Ausrichtung der abgeschrägten Kante der 

Kanüle waagerecht zur Längsachse der Wirbelsäule bei der Duralpunktion. 
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7.2.2 Kopfschmerz bei Liquorfistel 

Beschreibung: 

Orthostatischer Kopfschmerz, der nach einem Eingriff oder Trauma 
eintritt, der/das ein persistierendes Liquorleck nach sich zieht, welches zu 

einem Liquorunterdruck führt. Dieser verschwindet nach erfolgreichem 

Verschluss des Liquorlecks. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der die Kriterien für einen 7.2 Kopfschmerz 

zurückzuführen auf einen Liquorunterdruck und das Kriterium C unten 
erfüllt 

B. Zustand nach Durchführung eines Eingriffs oder Eintritt eines 
Traumas, von dem bekannt ist, dass es mitunter ein persistierendes 

Liquorleck verursachen kann (Liquorfistel) 
C. Der Kopfschmerz hat sich in zeitlichem Zusammenhang mit dem 

Eingriff oder Trauma entwickelt 

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

7.2.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein spontanes 

Liquorunterdrucksyndrom 

Früher verwendete Begriffe 

Kopfschmerz zurückzuführen auf ein spontanes Liquorunterdrucksyndrom 
oder eine primäre intrakranielle Hypotension; Kopfschmerz infolge eines 

Liquormangels; hypoliquorrhoischer Kopfschmerz. 

Beschreibung: 

Orthostatischer Kopfschmerz infolge eines Liquorunterdrucks spontanen 
Ursprungs. Dieser wird üblicherweise von Nackensteifigkeit und 

subjektiven Hörsymptomen begleitet. Er verschwindet nach 

Normalisierung des Liquordrucks. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der die Kriterien für einen 7.2 Kopfschmerz 

zurückzuführen auf einen Liquorunterdruck und das Kriterium C unten 

erfüllt 
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B. Nichtvorliegen eines Eingriffs oder Traumas, von dem bekannt ist, 
dass er/es ein Liquorleck nach sich ziehen kann1 

C. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang mit 
dem Auftreten eines Liquorunterdrucks oder Liquorlecks entwickelt 

oder führte zu deren Entdeckung2 

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

Anmerkung: 

1. Ein 7.2.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein spontanes 

Liquorunterdrucksyndrom kann nicht bei Patienten diagnostiziert 
werden, bei denen innerhalb des Vormonats eine Durapunktion 

vorgenommen worden ist. 

2. Bei Patienten mit positiven Anzeichen eines Liquorlecks im MRT 

etwa in Form eines duralen Kontrastmittel-Enhancements ist eine 
Durapunktion zur direkten Messung des Liquordrucks nicht 

erforderlich. 

Kommentar: 

Das Auftreten spontaner Liquorlecks wurde mit erblichen 

Bindegewebserkrankungen in Verbindung gebracht. Patienten mit einem 
Liquorleck sollten auf Bindegewebs- und vaskuläre Anomalien überprüft 

werden. 

Zwar besteht bei einem 7.2.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein 

spontanes Liquorunterdrucksyndrom in den meisten Fällen eine eindeutige 
orthostatische Komponente, diese ist vielleicht nicht so dramatisch oder 

unmittelbar wie bei einem 7.2.1 postpunktionellen Kopfschmerz. 
Demzufolge kann ein 7.2.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein 

spontanes Liquorunterdrucksyndrom unmittelbar auftreten oder innerhalb 
von Sekunden nach der Einnahme einer aufrechten Haltung und nach 

dem Hinlegen schnell wieder verschwinden (innerhalb von 1 Minute), 
ähnlich wie beim 7.2.1 postpunktionellen Kopfschmerz, oder er zeigt eine 

verzögerte Reaktion auf eine orthostatische Veränderung, indem er sich 

Minuten oder Stunden nach der aufrechten Haltung verstärkt und sich 
nach dem Hinlegen innerhalb von Minuten oder Stunden bessert, 

wenngleich nicht verschwindet. Bei der Anamnese sollte ein 
orthostatischer Kopfschmerzcharakter beim anfänglichen Auftreten des 

Kopfschmerzes eruiert werden, da dieses Merkmal im Laufe der Zeit 

weniger offensichtlich werden kann. 

Bei Patienten mit typischem orthostatischem Kopfschmerz ohne 
offenkundige Ursache sowie nach Ausschluss eines posturalen 

orthostatischen Tachykardiesyndroms (POTS) bietet sich in der klinischen 
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Praxis die lumbale Versorgung mit einem autologen epiduralen 
Blutpflaster (EBP) an. Zwar zeigen EBPs häufig Wirkung, wenn es um die 

Abdichtung von Liquorlecks geht, doch sprechen Patienten vielleicht nicht 
dauerhaft auf ein einmalig gesetztes EBP an und eine vollständige 

Symptomfreiheit lässt sich womöglich erst nach dem Setzen von zwei 
oder noch mehr EBPs erzielen. Von einem gewissen Grad an anhaltender 

Verbesserung über ein paar Tage hinaus wird jedoch generell 
ausgegangen. In einigen Fällen lässt sich eine länger anhaltende 

Verbesserung nicht mit gezielten (am Situs des Liqorlecks) und/oder 
nicht-gezielten lumbalen EBPs erreichen, und es kann ein chirurgischer 

Eingriff erforderlich sein. 

Es ist nicht eindeutig, dass alle Patienten mit einem 7.2.3 Kopfschmerz 

zurückzuführen auf ein spontanes Liquorunterdrucksyndrom ein aktives 
Liquorleck aufweisen, trotz einer schlüssigen entsprechenden 

Vorgeschichte oder Anzeichen in der zerebralen Bildgebung, die mit einem 

Liquorleck vereinbar sind. Die zugrunde liegende Störung kann ein 
Liquormangel sein. Anamnestisch lässt sich häufig eine triviale 

Liquordruckerhöhung, z.B. durch starkes Husten, erfragen. 

Orthostatische Kopfschmerzen sind postkoital beschrieben worden: Diese 

Kopfschmerzen sollten unter 7.2.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein 
spontanes Liquorunterdrucksyndrom kodiert werden, da sie höchst 

wahrscheinlich auf ein Liquorleck zurückzuführen sind. 

7.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf nicht-infektiöse 
entzündliche Erkrankungen 

Beschreibung: 

Kopfschmerz bei Vorliegen einer nicht-infektiösen entzündlichen 

intrakraniellen Erkrankung, gewöhnlich mit Auftreten einer lymphozytärer 
Liquorpleozytose. Der Kopfschmerz verschwindet nach Resolution der 

entzündlichen Erkrankung. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Es wurde eine nichtinfektiöse entzündliche Erkrankung diagnostiziert, 
von der bekannt ist, dass sie Kopfschmerzen verursachen kann 

C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch eines oder mehrere der 
folgenden Kriterien gezeigt werden: 
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1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 
mit dem Beginn der nichtinfektiösen entzündlichen Erkrankung 

entwickelt 
2. Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Verschlechterung 

der nichtinfektiösen entzündlichen Erkrankung deutlich 
verschlechtert 

3. Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Besserung der 
nichtinfektiösen entzündlichen Erkrankung deutlich gebessert  

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

7.3.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Neurosarkoidose 

Beschreibung: 

Kopfschmerz verursacht durch und begleitet von anderen Symptomen 

und Zeichen einer Neurosarkoidose. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Es wurde eine Neurosarkoidose diagnostiziert 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch wenigstens zwei der 

folgenden Kriterien gezeigt werden: 
1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 

mit dem Beginn der Neurosarkoidose entwickelt 
2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

a) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit einer 
Verschlechterung der Neurosarkoidose deutlich 

verschlechtert 
b) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit einer Besserung 

der Neurosarkoidose deutlich gebessert 
3. Der Kopfschmerz tritt in Begleitung einer oder mehrerer 

Hirnnervenlähmung(en) auf 

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

Kommentar: 

Zu den sonstigen Manifestationen einer Neurosarkoidose gehören eine 
aseptische Meningitis, Hirnnervenstörungen, (eine) intrakranielle 

raumfordernde Läsion(en) im Hirn-MRT, periventrikuläre entzündliche 
fokale Läsionen und/oder großflächige homogen 

kontrastmittelaufnehmende Läsionen im Hirn- oder spinalen MRT, die 
durch eine Biopsie als nicht-verkäsende Granulome gesichert sind. 
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7.3.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine aseptische (nicht-

infektiöse) Meningitis 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der durch eine aseptische Meningitis verursacht wird, in 

Begleitung anderer Symptome und/oder klinischer Zeichen einer 

meningealen Reizung. Er verschwindet nach Verschwinden der Meningitis. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Eine aseptische Meningitis wurde anhand der Liquoruntersuchung 
diagnostiziert1 

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

1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 
mit dem Beginn der aseptischen Meningitis entwickelt oder 

führte zu ihrer Entdeckung 

2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 
a) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit einer 

Verschlechterung der aseptischen Meningitis deutlich 
verschlechtert 

b) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit einer Besserung 
der aseptischen Meningitis deutlich gebessert 

3. Der Kopfschmerz wird von anderen Symptomen und/oder 
klinischen Zeichen einer meningealen Entzündung begleitet, 

darunter Nackensteifigkeit (Meningismus) und/oder eine 
Photophobie 

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

Anmerkung: 

1. In der Liquoruntersuchung von Patienten mit aseptischer Meningitis 
finden sich eine lymphozytäre Pleozytose, eine diskrete 

Liquoreiweißerhöhung und normale Glukosewerte bei fehlendem 

Nachweis von Infektionserregern. 

Kommentar: 

Eine aseptische Meningitis kann nach Einwirkung bestimmter 
Medikamente auftreten, darunter Ibuprofen oder sonstige NSAR, 
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Immunglobuline, Penicillin oder Trimethoprim, intrathekalen Injektionen 

und/oder Insufflationen. 

7.3.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine andere nicht-

infektiöse entzündliche intrakranielle Erkrankung 

Beschreibung: 

Kopfschmerz verursacht durch eine Reihe von Autoimmunerkrankungen, 

jedoch ohne üblicherweise ein hervorstechendes oder Leitsymptom zu 
sein, dabei von anderen Symptomen und/oder klinischen Zeichen der 

ursächlichen Erkrankung begleitet. Der Kopfschmerz verschwindet nach 

erfolgreicher Behandlung der Autoimmunerkrankung. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Es wurde eine andere als die oben beschriebenen nicht-infektiöse 
entzündliche Erkrankung diagnostiziert, von der bekannt ist, dass sie 

Kopfschmerzen verursachen kann1 

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

1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 
zu dem Beginn der nicht-infektiösen entzündlichen Erkrankung 

entwickelt 
2. Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Verschlechterung 

der nicht-infektiösen entzündlichen Erkrankung deutlich 
verschlechtert 

3. Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Besserung der 
nicht-infektiösen entzündlichen Erkrankung deutlich gebessert 

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

Anmerkung: 

1. Der Kopfschmerz kann einen ursächlichen Zusammenhang mit einer 
akuten demyelinisierenden Enzephalomyelitis (ADEM) aufweisen, 

einem systemischen Lupus erythematosus (SLE), einem Morbus 

Behçet und anderen systemischen oder fokalen 
Autoimmunsyndromen (z.B. limbische Enzephalitis), ist jedoch 

üblicherweise kein hervorstechendes Symptom oder Leitsymptom 

hiervon. 
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7.3.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine lymphozytäre 

Hypophysitis 

Beschreibung: 

Kopfschmerz verursacht durch eine lymphozytäre Hypophysitis, begleitet 

von einer Vergrößerung der Hypophyse sowie in der Hälfte der Fälle von 
einer Hyperprolaktinämie. Er verschwindet nach erfolgreicher Behandlung 

der lymphozytären Hypophysitis. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 
B. Es wurde eine lymphozytäre Hypophysitis diagnostiziert 

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

1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 
zum Beginn der lymphozytären Hypophysitis entwickelt 

2. Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Verschlechterung 

der lymphozytären Hypophysitis deutlich verschlechtert 
3. Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Besserung der 

lymphozytären Hypophysitis deutlich gebessert 
 

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

Kommentar: 

Eine lymphozytäre Hypophysitis wird vom Nachweis einer vergrößerten und 
homogen kontrastmittelaufnehmenden Hypophyse im Hirn-MRT begleitet. 

Sie tritt in 50% der Fälle in Begleitung einer Hyperprolaktinämie bzw. in 
20% der Fälle von Autoantikörpern gegen hypophyseales Zytosolprotein 

auf. 

Diese Erkrankung entwickelt sich typischerweise am Ende einer 

Schwangerschaft oder im Wochenbett, kann aber auch bei Männern 

auftreten. 
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7.3.5 Syndrom der vorübergehenden Kopfschmerzen mit 
neurologischen Defiziten und Liquorlymphozytose (HaNDL; 

engl. Transient headache and neurologic deficits with 

cerebrospinal fluid lymphocytosis)  

Früher verwendete Begriffe 

Migräne mit Pleozytose; Pseudomigräne mit lymphozytärer Pleozytose. 

Beschreibung: 

Migräneartige Kopfschmerzepisoden (typischerweise 1 bis 12) begleitet 

von neurologischen Defiziten einschließlich Hemiparästhesie, Hemiparese 
und/oder Dysphasie, visuelle Positivsymptome weniger verbreitet, 

mehrere Stunden anhaltend. Es besteht eine Liquorpleozytose. Die 

Störung verschwindet spontan innerhalb von 3 Monaten. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Migräneartige Kopfschmerzepisoden, die die Kriterien B und C 

erfüllen1 

B. Beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 
1. Die Kopfschmerzepisoden werden von mindestens einer der 

folgenden vorübergehenden >4 Stunden anhaltenden 
neurologischen Defiziten begleitet oder folgen diesen recht 

unmittelbar:  
a) Hemiparästhesie 

b) Dysphasie 
c) Hemiparese 

2. Verbunden mit einer Liquorpleozytose (>15 Leukozyten pro µl), 
Ergebnis der ätiologischen Abklärung negativ  

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

1. Die Kopfschmerzen und vorübergehenden neurologischen 
Defizite haben sich in einem zeitlichen Zusammenhang mit dem 

Beginn oder der Verschlechterung der Pleozytose im Liquor 

entwickelt oder deutlich verschlechtert oder führten zu ihrer 
Entdeckung 

2. Die Kopfschmerzen und vorübergehenden neurologischen 
Defizite haben sich gleichzeitig mit der Besserung der 

Liquorpleozytose deutlich gebessert 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose2. 
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Anmerkung: 

1. Die meisten Patienten mit diesem Syndrom haben keine 

Migränevorgeschichte. 

2. Zu den anderen Diagnosen, die einige gemeinsame klinische 

Merkmale aufweisen, gehört die 1.2.3 hemiplegische Migräne, 
obwohl Mutationen des CACNA1A-Gens, Ursache einer 1.2.3.1.1 

familiären hemiplegische Migräne Typ 1 (FHM1), bei diversen 
Patienten mit einem 7.3.5 Syndrom der vorübergehenden 

Kopfschmerzen mit neurologischen Defiziten und 
Liquorlymphozytose (HaNDL) ausgeschlossen wurden. Ebenfalls 

auszuschließen sind eine Neuroborreliose, Neurosyphilis, 
Neurobrucellose, Mykoplasmen, eine granulomatöse und 

neoplastische Arachnoiditis, eine Enzephalitis und eine ZNS-

Vaskulitis. 

Kommentar: 

Das klinische Bild eines 7.3.5 Syndroms der vorübergehenden 
Kopfschmerzen mit neurologischen Defiziten und Liquorlymphozytose 

(HaNDL) besteht aus 1 bis 12 getrennten Episoden vorübergehender 
neurologischer Defizite, gefolgt oder begleitet von mittelstarken bis 

starken Kopfschmerzen. Die meisten der Episoden dauern Stunden, einige 
können jedoch auch mehr als 24 Stunden anhalten. Zu den 

neurologischen Manifestationen gehören in drei Vierteln der Fälle sensible 
Symptome, in zwei Dritteln der Fälle Sprachstörungen und in etwas mehr 

als der Hälfte motorische Defizite. Migräneauraartige visuelle Symptome 
sind relativ ungewöhnlich (weniger als 20% der Fälle). Das Syndrom 

verschwindet innerhalb von 3 Monaten. 

Zusätzlich zu einer Liquorlymphozytose (bis zu 760 Zellen/µl) finden sich 

bei mehr als 90% der Fälle erhöhte Werte für den Gesamteiweißspiegel 
im Liquor (bis zu 250 mg/dl), bei mehr als 50% der Fälle ein erhöhter 

Liquordruck (bis zu 400 mm H2O). Das Vorliegen viraler Vorinfektionen in 

wenigstens einem Viertel der Fälle hat die Frage einer möglichen 
Autoimmunpathogenese des 7.3.5 Syndroms der vorübergehenden 

Kopfschmerzen mit neurologischen Defiziten und Liquorlymphozytose 
(HaNDL) aufgeworfen. Eine Beschreibung von Antikörpern bei einer 

Untereinheit des spannungsabhängigen Kalzium-Kanals CACNA1H vom T-
Typ in den Seren zweier Patienten mit dieser Erkrankung aus neuerer Zeit 

stützt diese Ansicht. 

Gelegentlich liegt ein Papillenödem vor. Routinemäßige CT- and MRT-

Aufnahmen (mit oder ohne intravenöses Kontrastmittel) und die 
Angiographie sind interiktal durchgängig normal, die zerebrale Bildgebung 

während einer Episode jedoch kann eine verzögerte Hirndurchblutung 
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ohne erhöhte Veränderungen bei der diffusionsgewichteten Bildgebung 
zeigen sowie eine Verengung der Hirnarterien. Zudem wurden bei einem 

einzelnen Patienten ein die graue Substanz betreffendes Ödem und eine 
Kontrastmittelanreicherung im Sulcus beschrieben. Mikrobiologische 

Untersuchungen waren einheitlich unauffällig. EEG- und SPECT-
Untersuchungen können übereinstimmend mit den fokalen neurologischen 

Defiziten fokal auffällige Bereiche zeigen. 

7.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein intrakranielles 
Neoplasma 

Beschreibung: 

Kopfschmerz verursacht durch eine intrakranielle Neoplasie. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Es wurde eine intrakranielle Neoplasie diagnostiziert 

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

1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 
zu der intrakraniellen Neoplasie entwickelt oder führte zu ihrer 

Entdeckung 
2. Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Verschlechterung 

der intrakraniellen Neoplasie deutlich verschlechtert 
3. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 

zu der erfolgreichen Behandlung der intrakraniellen Neoplasie 
deutlich gebessert 

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

7.4.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein intrakranielles 

Neoplasma 

Beschreibung: 

Kopfschmerz verursacht durch einen oder mehrere raumfordernde 

intrakranielle Tumore. 
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Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Es wurde ein raumforderndes intrakranielles Neoplasma 
nachgewiesen 

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

1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 
zur Entwicklung des Neoplasmas entwickelt oder führte zu seiner 

Entdeckung 
2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

a) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der 
Verschlechterung des Neoplasmas deutlich verschlechtert 

b) der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen 
Zusammenhang zu einer erfolgreichen Behandlung des 

Neoplasmas deutlich gebessert 

3. Der Kopfschmerz weist mindestens eines der folgenden vier 
Charakteristika auf: 

a) fortschreitend 
b) morgens und/oder im Liegen schlimmer 

c) Verschlimmerung durch Valsalva-Manöver 
d) von Übelkeit und/oder Erbrechen begleitet 

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

Kommentar: 

Die Prävalenz von Kopfschmerzen bei Patienten mit intrakraniellen 
Tumoren liegt zwischen 32% und 71%. Bei jungen Patienten (Kinder 

inbegriffen) ist die Kopfschmerzwahrscheinlichkeit größer, ebenso bei 
Patienten mit primären Kopfschmerzen in der Vorgeschichte und mit 

raschem Tumorwachstum bzw. oder Schädelgruben- oder Mittellinienlage. 
Bei Patienten mit aktueller oder in der Vorgeschichte aufgetretener 

Krebserkrankung sollte die Schwelle für weitere Diagnostik niedrig 

angesetzt werden.  

Es gibt keine pathognomonischen Merkmale eines 7.4.1 Kopfschmerzes 

zurückzuführen auf ein intrakranielles Neoplasma, obwohl Progression 
oder Abbau ein zentrales Merkmal darstellen. Die weiteren Symptome, die 

an etwas Derartiges denken lassen (schwer, morgens schlimmer und in 
Verbindung mit Übelkeit und Erbrechen auftretend) sind keine klassische 

Triade; sie gehören eher in den Kontext einer intrakraniellen 

Druckerhöhung und den von Tumoren der hinteren Schädelgrube. 

Der Kopfschmerz sitzt nicht unbedingt ipsilateral zum Tumor. Tendenziell 
treten eher Massebildungen im Umfeld des Schädels oder der Dura mater 

in Begleitung von ipsilateralen Kopfschmerzen auf, eine intrakranielle 
Hypertension jedoch ruft einen diffuseren Kopfschmerz hervor. Der 
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Kopfschmerz, der durch einen Hirntumor verursacht wird, bleibt selten 
das einzige Symptom: ein isolierter Kopfschmerz tritt bei 2% bis 16% der 

Patienten auf, neurologische Defizite und epileptische Anfälle sind jedoch 

sehr verbreitet. 

7.4.1.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Kolloidzyste des 

dritten Hirnventrikels 

Beschreibung: 

Kopfschmerz infolge einer Kolloidzyste des dritten Hirnventrikels, 

auftretend mit dem sehr charakteristischen klinischen Erscheinungsbild 
rezidivierender Attacken mit Beginn als Donnerschlagkopfschmerz, oft 

ausgelöst durch eine Positionsveränderung oder ein Valsalva-ähnliches 
Manöver, begleitet von einer Bewusstseinstrübung oder 

Bewusstseinsverlust. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der Kriterium C erfüllt 

B. Es wurde eine Kolloidzyste des dritten Hirnventrikels nachgewiesen 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch die beiden folgenden 

Kriterien gezeigt werden: 
1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 

mit der Kolloidzyste entwickelt oder war maßgeblich für ihre 
Entdeckung 

2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 
a) der Kopfschmerz ist rezidivierend, mit Beginn als 

Donnerschlagkopfschmerz und in Begleitung einer 
Bewusstseinstrübung oder Bewusstlosigkeit 

b) der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen 
Zusammenhang mit der erfolgreichen Behandlung der 

Kolloidzyste deutlich gebessert oder ist verschwunden 

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

Kommentar: 

Die überwältigende Mehrheit der Kolloidzysten des dritten Hirnventrikels 
sind asymptomatisch und daher Zufallsbefunde. Dennoch kann ihre Lage 

in unmittelbarer Nachbarschaft des Foramen Monroi gelegentlich zu einem 
plötzlichen okklusiven Hydrozephalus führen und Kopfschmerzen 

verursachen, die mit einem Donnerschlagkopfschmerz sowie einer 
Trübung oder einem Verlust des Bewusstseins beginnen. Dieses 
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hochgradig charakteristische klinische Bild sollte zu einer schnellen 

Diagnose führen. 

7.4.1.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Kolloidzyste des dritten 

Hirnventrikels signalisiert einen lebensbedrohlichen Notfall. 

7.4.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Meningeosis 

carcinomatosa 

Beschreibung: 

Kopfschmerz infolge einer Meningeosis carcinomatosa, gewöhnlich 

begleitet von Symptomen einer Enzephalopathie und/oder 

Hirnnervenlähmungen. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Es wurde eine Meningeosis carcinomatosus (bei Vorliegen 
systemischer Neoplasmen, die bekannterweise eine Meningeosis 

carcinomatosus begleiten) nachgewiesen 

C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch wenigstens die beiden 
folgenden Kriterien gezeigt werden: 

1. Der Kopfschmerz hat sich in zeitlichem Zusammenhang mit dem 
Auftreten der Meningeosis carcinomatosus entwickelt 

2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt:  
a) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der 

Verschlechterung der Meningeosis carcinomatosus deutlich 
verschlechtert 

b) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Verbesserung 
der Meningeosis carcinomatosus deutlich gebessert 

3. Der Kopfschmerz wird von Hirnnervenlähmungen und/oder einer 
Enzephalopathie begleitet 

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

7.4.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine hypothalamische oder 

hypophysäre Über- oder Unterfunktion 

Beschreibung: 

Kopfschmerz infolge eines Hypophysenadenoms und einer 

hypothalamischen oder hypophysären Über- oder Unterfunktion, in der 
Regel begleitet von einer gestörten Temperaturregulation, einem 
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veränderten emotionalen Zustand und/oder Veränderungen in Sachen 
Durst oder Appetit. Nach erfolgreicher Behandlung der Grunderkrankung 

erfolgt eine Remission. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 
B. Es wurde eine hypothalamische oder hypophysäre Über- oder 

Unterfunktion in Begleitung eines Hypophysenadenoms 
nachgewiesen1 

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

1. Der Kopfschmerz ist in einem zeitlichen Zusammenhang mit dem 
Beginn der hypothalamischen oder hypophysären Über- oder 

Unterfunktion aufgetreten 
2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt:  

a) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der 

Verschlimmerung der hypothalamischen oder 
hypophysären Über- oder Unterfunktion deutlich 

verschlechtert 
b) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Verbesserung 

der hypothalamischen oder hypophysären Über- oder 
Unterfunktion deutlich gebessert 

3. Der Kopfschmerz tritt in Begleitung von mindestens einem der 
folgenden Punkte auf: 

a) gestörte Temperaturregulation 
b) anormale emotionale Verfassung 

c) veränderter Durst und/oder Appetit 

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

Anmerkung: 

1. Darunter Prolaktin, Wachstumshormon und/oder ein Überschuss an 

adrenokortikotropem Hormon (ACTH). 

7.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine intrathekale 

Injektion 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der in aufrechter Position wie auch im Liegen erfahren wird, 
verursacht durch und auftretend innerhalb von 4 Tagen nach einer 

intrathekalen Injektion und innerhalb von 14 wieder verschwindend. 
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Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Zustand nach intrathekaler Injektion 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch wenigstens zwei der 

folgenden Kriterien gezeigt werden: 
1. Der Kopfschmerz hat sich innerhalb von 4 Tagen nach der 

intrathekalen Injektion entwickelt1 
2. Der Kopfschmerz hat sich innerhalb von 14 Tagen nach der 

intrathekalen Injektion2 deutlich gebessert 
3. Symptome einer meningealen Reizung 

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

Anmerkung: 

1. Kopfschmerz entwickelt sich gewöhnlich innerhalb von 4 Tagen nach 
der intrathekalen Injektion und ist sowohl in aufrechter Position als 

auch im Liegen vorhanden. 

2. Wenn der Kopfschmerz länger als 14 Tage anhält, sollten alternative 
Diagnosen in Betracht gezogen werden, etwa 7.2.2 Kopfschmerz bei 

Liquorfistel, Meningitis oder eine leptomeningealen Erkrankung. 

7.6 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 

epileptischen Anfall 

An anderer Stelle kodiert: 

Wenn migräneähnliche oder andere Kopfschmerzen und Epilepsie beide 

Symptome einer definierten Gehirnerkrankung (z.B. MELAS) sind, sollte 
der Kopfschmerz unter dieser Erkrankung kodiert werden. Tritt ein 

epileptischer Anfall während einer Migräneaura oder unmittelbar danach 
auf, sollte dieser unter 1.4.4 epileptische Anfälle, durch Migräneaura 

getriggert kodiert werden. 

Beschreibung: 

Kopfschmerz infolge eines epileptischen Anfalls, der während des 

und/oder nach diesem Anfall auftritt und innerhalb von Stunden oder 

maximal 3 Tagen verschwindet. 
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Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Der Patient hat oder hatte kurz zuvor einen epileptischen Anfall 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch beide der folgenden 

Kriterien gezeigt werden: 
1. Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit dem Beginn des 

epileptischen Anfalls oder bald danach entwickelt 
2. Der Kopfschmerz ist spontan verschwunden, nachdem der 

epileptische Anfall vorbei war 

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

Kommentar: 

Gut dokumentierte Berichte sprechen für die Anerkennung der Subtypen 

7.6.1 iktaler Kopfschmerz bei Epilepsie und 7.6.2 postiktaler Kopfschmerz 

aufgrund ihres zeitlichen Zusammenhangs mit dem epileptischen Anfall. 

Auch ein präiktaler Kopfschmerz wurde beschrieben. In einer kleinen 

Untersuchung an 11 Patienten mit therapierefraktärer fokaler Epilepsie 
fanden sich frontotemporale Kopfschmerzen bei neun Patienten mit 

Temporallappenepilepsie (TLE) ipsilateral zum Fokus und bei einem mit 
TLE sowie einem mit Frontallappenepilepsie jeweils kontralateral. Es 

werden weitere Untersuchungen benötigt, um die Existenz eines 
präiktalen Kopfschmerzes nachzuweisen sowie seine Prävalenz und 

klinischen Merkmale zu ermitteln, bei Patienten mit partieller sowie mit 
generalisierter Epilepsie. Präiktale Kopfschmerzen müssen zudem von 

1.4.4 epileptischen Anfällen, durch Migräneaura getriggert abgegrenzt 

werden. 

7.6.1 Iktaler Kopfschmerz bei Epilepsie 

Früher verwendeter Begriff: 

Iktaler Kopfschmerz. 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der durch einen partiellen epileptischen Anfall getriggert 

wird und während diesem auftritt, ipsilateral zur epileptischen Entladung, 

und sofort oder bald nach Ende des Anfalls verschwindet. 
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Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Der Patient hat einen partiellen epileptischen Anfall 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch beide der folgenden 

Kriterien gezeigt werden: 
1. Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit dem Beginn des 

partiellen epileptischen Anfalls entwickelt 
2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

a) der Kopfschmerz ist ipsilateral zur iktalen Entladung 
lokalisiert 

b) der Kopfschmerz bessert sich deutlich, nachdem der 
partielle Anfall zu Ende ist 

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

Kommentar: 

Einem 7.6.1 iktalen Kopfschmerz bei Epilepsie können andere mit der 

Epilepsie verbundene Manifestationen folgen (motorisch, sensorisch oder 

autonom). 

Diese Erkrankung sollte von einem „reinen“ oder „isolierten“ iktalen 
Kopfschmerz bei Epilepsie unterschieden werden, der als alleinige 

Manifestation einer Epilepsie auftritt und eine Differentialdiagnose zur 

Abgrenzung von anderen Kopfschmerztypen erforderlich macht. 

„Hemicrania epileptica“ (sofern deren Existenz bestätigt wird) ist eine 
sehr seltene Variante des 7.6.1 iktalen Kopfschmerzes bei Epilepsie. 

Charakteristisch sind hier die ipsilaterale Lokalisation des Kopfschmerzes 

und die iktalen Paroxysmen im EEG. 

7.6.2 Postiktaler Kopfschmerz 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der durch einen epileptischen Anfall verursacht wird und 
innerhalb von 3 Stunden nach einem solchen auftritt sowie innerhalb von 

72 Stunden nach dem Ende des epileptischen Anfalls spontan 

verschwindet. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 
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B. Der Patient hat kurz zuvor einen partiellen oder generalisierten 
epileptischen Anfall gehabt 

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

1. Der Kopfschmerz ist innerhalb von 3 Stunden nach dem Ende 
des epileptischen Anfalls aufgetreten 

2. Der Kopfschmerz ist innerhalb von 72 Stunden nach dem Ende 
des epileptischen Anfalls verschwunden 

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

Kommentar: 

Ein 7.6.2 postiktaler Kopfschmerz tritt bei mehr als 40% der Patienten mit 
entweder Temporallappenepilepsie oder Frontallappenepilepsie auf und 

bei bis zu 60% der Patienten mit Okzipitallappenepilepsie. Er tritt häufiger 
nach generalisierten tonisch-klonischen epileptischen Anfällen als nach 

anderen Anfallstypen auf. 

7.7 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Chiari-
Malformation Typ I(CM1) 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der durch eine Chiari-Malformation Typ 1 verursacht wird, 
meist okzipital oder subokzipital, von kurzer Dauer (weniger als 5 

Minuten) und durch Husten oder andere Valsalva-ähnliche Manöver 
hervorgerufen wird. Er verschwindet nach erfolgreicher Behandlung der 

Chiari-Malformation. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der Kriterium C erfüllt 
B. Es wurde eine Chiari-Malformation Typ 1 (CM1) nachgewiesen1 

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

1. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt:  

a) der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen 
Zusammenhang mit der CM1 entwickelt oder führte zu 

deren Entdeckung 
b) der Kopfschmerz ist innerhalb von 3 Monaten nach 

erfolgreicher Behandlung der CM1 verschwunden 
2. Der Kopfschmerz weist eines oder mehrere der folgenden drei 

Merkmale auf: 
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a) eingeleitet durch Husten oder eine andere Valsalva-
ähnliche Manöver 

b) okzipital oder subokzipital lokalisiert 
c) Dauer <5 Minuten 

3. Der Kopfschmerz ist von anderen Symptomen und/oder 
klinischen Zeichen einer Störung des Hirnstamms, Kleinhirns, 

der unteren Hirnnerven und/oder des Halsmarks begleitet2 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose3. 

Anmerkung: 

1. Die Diagnose einer Chiari-Malformation Typ 1 (CM1) mittels MRT 

erfordert den Nachweis einer Kaudalverlagerung der 
Kleinhirntonsillen um mindestens 5 mm oder einer 

Kaudalverlagerung der Kleinhirntonsillen um mindestens 3 mm plus 
einer Enge des Subarachnoidalraumes im kraniozervikalen 

Übergang, nachgewiesen durch eine Kompression der Liquorräume 

hinter und neben dem Kleinhirn oder eine verringerte Höhe des 
Supraokziputs, eine Steilstellung des Tentoriums oder ein Kinking 

der Medulla oblongata. 

2. Beinahe alle Patienten mit CM1 (95%) berichten von einer 

Konstellation von fünf oder mehr klar umrissenen Symptomen. 

3. Bei Patienten mit verändertem Liquordruck, sei es im Sinne eines 

Überdrucks wie bei einer idiopathischen intrakraniellen 
Druckerhöhung (IIH), oder eines Unterdrucks wie bei der spontanen 

intrakraniellen Hypotonie als Folge eines Liquorverlusts, kann im 
MRT eine sekundäre Verlagerung der Kleinhirntonsillen und CM1 

nachgewiesen werden. Diese Patienten können auch Kopfschmerzen 
in Verbindung mit Husten oder anderen Valsalva-ähnlichen Manöver 

aufweisen und werden korrekterweise entweder unter 7.1.1 
Kopfschmerz zurückzuführen auf eine idiopathische intrakranielle 

Hypertension oder unter 7.2.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein 

spontanes Liquorunterdrucksyndrom kodiert. Vor diesem 
Hintergrund muss bei allen Patienten mit Kopfschmerz und CM1 ein 

auffälliger Liquordruck ausgeschlossen werden. 

Kommentar: 

7.7 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Chiari-Malformation Typ I 
(CM1) ähnelt von der Beschreibung her oft Punkt 4.1 primärer 

Hustenkopfschmerz, bis auf die längere Dauer in manchen Fällen (Minuten 

statt Sekunden). 
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Prävalenzstudien zufolge findet sich bei 0,24% bis 3,6% der Population 
eine tonsilläre Herniation von mindestens 5 mm, wobei die Prävalenz mit 

steigendem Alter zunimmt. 

Der klinische Kontext der CMI ist wichtig, da viele dieser Patienten 

asymptomatisch sein können. Es liegen widersprüchliche Daten zum 
Ausmaß der Herniation und zur Schwere des begleitenden Kopfschmerzes 

und dem Grad der Beeinträchtigung vor: Patienten können bei minimaler 
tonsillärer Herniation „Chiari-artige“ Symptome aufweisen, während 

andere bei großen Herniationen durchaus asymptomatisch sein können. 

Diese Kriterien für einen 7.7 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Chiari-

Malformation Typ I (CM1) harren der Validierung: hier werden prospektive 
Studien zu langfristigen klinischen Resultaten mit und ohne Operation 

benötigt. Bis dahin wird beim Abwägen, ob ein chirurgischer Eingriff 
erfolgen soll, die strenge Einhaltung der klinischen wie auch der 

radiologischen Kriterien empfohlen, um unnötige Eingriffe mit 
beträchtlicher potenzieller Operationsmorbidität zu vermeiden. Die 

derzeitige Datenlage lässt darauf schließen, dass bei sorgfältig 
ausgewählten Patienten Hustenkopfschmerzen eher als Kopfschmerzen 

ohne Valsalva-ähnliche Auslöser und okzipitale Kopfschmerzen eher als 

nicht-okzipitale Kopfschmerzen auf eine chirurgische Intervention 

ansprechen. 

Neuere vorliegende Daten weisen auf einen Zusammenhang zwischen 
Adipositas und der Kopfschmerzwahrscheinlichkeit bei CM1 hin; dieses 

Ergebnis bedarf weiterer Untersuchungen, vor allem aus der 

Behandlungsperspektive. 

7.8 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine andere 
nichtvaskuläre intrakranielle Störung 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der durch eine andere nichtvaskuläre intrakranielle Störung 

zurückgeht als die oben beschriebenen. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Es wurde eine andere nichtvaskuläre intrakranielle Störung als die 
oben beschriebenen nachgewiesen, von der bekannt ist, dass sie 

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

1. der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 
mit dem Beginn der nichtvaskulären intrakraniellen Störung 

entwickelt 
2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

a) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der 
Verschlechterung der nichtvaskulären intrakraniellen 

Störung entwickelt oder deutlich verschlechtert 
b) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Besserung 

der nichtvaskulären intrakraniellen Störung deutlich 
gebessert 

3. Der Kopfschmerz weist Merkmale auf, die typisch für die 
nichtvaskuläre intrakranielle Störung sind 

4. Es existieren sonstige Belege für den ursächlichen 
Zusammenhang 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose. 
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8. Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

Substanz oder deren Entzug 

 

8.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf Substanzgebrauch oder 

Substanzexposition 

8.1.1 Kopfschmerz induziert durch Stickoxid (NO)-Donatoren 

8.1.1.1 Sofortiger Kopfschmerz induziert durch Stickoxid 
(NO)-Donatoren 

8.1.1.2 Verzögerter Kopfschmerz induziert durch Stickoxid 
(NO)-Donatoren 

8.1.2 Kopfschmerz induziert durch Phosphodiesterase (PDE)-
Hemmer 

8.1.3 Kopfschmerz induziert durch Kohlenmonoxid (CO) 
8.1.4 Kopfschmerz induziert durch Alkohol 

8.1.4.1 Sofortiger Kopfschmerz induziert durch Alkohol 

8.1.4.2 Verzögerter Kopfschmerz induziert durch Alkohol 
8.1.5 Kopfschmerz induziert durch Kokain 

8.1.6 Kopfschmerz induziert durch Histamin 
8.1.6.1 Sofortiger Kopfschmerz induziert durch Histamin 

8.1.6.2 Verzögerter Kopfschmerz induziert durch Histamin 
8.1.7 Kopfschmerz induziert durch Calcitonin-Gene-Related 

Peptide (CGRP) 
8.1.7.1 Sofortiger Kopfschmerz induziert durch CGRP 

8.1.7.2 Verzögerter Kopfschmerz induziert durch CGRP 
8.1.8 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen akuten 

Blutdruckanstieg durch eine exogene Substanz 
8.1.9 Kopfschmerz zurückzuführen auf den gelegentlichen 

Gebrauch einer nicht gegen Kopfschmerz eingesetzten 
Medikation 

8.1.10 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine nicht gegen 

Kopfschmerz eingesetzte Dauermedikation 
8.1.11 Kopfschmerz zurückzuführen auf Gebrauch oder 

Exposition einer anderen Substanz 

8.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 

Medikamentenübergebrauch 

8.2.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 

Ergotaminübergebrauch 
8.2.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 

Triptanübergebrauch 
8.2.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Übergebrauch 

von Nicht-Opioid-Analgetika 
8.2.3.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Übergebrauch 

von Paracetamol 
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8.2.3.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Übergebrauch 
von nicht-steroidalen Antirheumatika (NSAR) 

8.2.3.2.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 
Übergebrauch von Acetylsalicylsäure 

8.2.3.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Übergebrauch 
von anderen Nicht-Opioid-Analgetika 

8.2.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 
Opioidübergebrauch 

8.2.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Übergebrauch 
von Schmerzmittelmischpräparaten 

8.2.6 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Übergebrauch 
von Medikamenten aus mehreren Klassen, ohne 

Übergebrauch der Einzelsubstanzen 
8.2.7 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen unspezifiziertem 

oder unbestätigtem Übergebrauch von Medikamenten 

aus mehreren Klassen 
8.2.8 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Übergebrauch 

einer anderen Medikation 

8.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf den Entzug einer 

Substanz 

8.3.1 Koffeinentzugskopfschmerz 

8.3.2 Opioidentzugskopfschmerz 
8.3.3 Östrogenentzugskopfschmerz 

8.3.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf den Entzug anderer 

dauerhaft eingenommener Substanzen 

 

An anderer Stelle kodiert: 

7.1.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine sekundäre 
Liquordrucksteigerung metabolischer, toxischer oder hormoneller Genese; 

7.3.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine aseptische (nichtinfektiöse) 

Meningitis. 

Allgemeiner Kommentar  

Primärer und/oder sekundärer Kopfschmerz? 

Für Kapitel 8. Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Substanz oder deren 

Entzug gelten mit einigen Anpassungen die allgemeinen Regeln für die 

kausale Zuordnung zu einer anderen Erkrankung. 

1. Tritt ein neuer Kopfschmerz erstmals in engem zeitlichen 
Zusammenhang mit einer Substanzexposition oder dem Entzug 
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einer Substanz auf, wird der Kopfschmerz als sekundärer 
Kopfschmerz zurückzuführen auf die Exposition gegenüber dieser 

Substanz oder deren Entzug kodiert. Dies ist auch der Fall, wenn 
der Kopfschmerz die Charakteristika eines primären Kopfschmerzes 

zeigt, der in Teil 1 der ICHD-3 klassifiziert ist.  

2. Wenn aber ein vorbestehender Kopfschmerz mit den Charakteristika 

eines primären Kopfschmerzes in engem zeitlichen Zusammenhang 
mit einer Substanzexposition oder dem Entzug einer Substanz 

chronisch wird oder sich deutlich verschlechtert (üblicherweise 
definiert als eine mindestens zweifache Steigerung der Häufigkeit 

und/oder Schwere), dann sollte sowohl die vorbestehende primäre 
Kopfschmerzdiagnose als auch die Diagnose 8. Kopfschmerz 

zurückzuführen auf eine Substanz oder deren Entzug (oder eines 
seiner Typen oder Subtypen) vergeben werden, sofern gute 

Hinweise dafür bestehen, dass die Exposition gegenüber dieser 

Substanz oder ihr Entzug Kopfschmerzen verursachen kann. 

3. Bestimmte Subtypen von Kopfschmerz zurückzuführen auf die 

Exposition einer pharmakologisch aktiven Substanz treten einige 
Stunden nach der Exposition auf, und zwar nur bei Patienten mit 

einer primären Kopfschmerzerkrankung. Sie ähneln dann 
phänomenologisch dem primären Kopfschmerztyp. Dabei wird ein 

vom primären Kopfschmerz unterschiedlicher Mechanismus 
angenommen, nämlich eine Reaktion auf einen nicht 

physiologischen Reiz, und diese Kopfschmerzen werden daher als 
sekundär angesehen. Als Diagnose sollte sowohl die primäre 

Kopfschmerzform als auch der zutreffende Subtyp von 8.1. 
Kopfschmerz zurückzuführen auf Substanzgebrauch oder 

Substanzexposition vergeben werden. 

Einleitung 

Menschen mit 1. Migräne zeigen eine physiologische und vielleicht auch 

psychische Überreaktion auf eine Vielzahl innerer und äußerer Reize. 
Alkohol, Nahrungsmittel und Nahrungszusatzstoffe, sowie Einnahme oder 

Entzug von Medikamenten und Chemikalien können Berichten zufolge bei 

empfänglichen Personen Migräne auslösen oder aktivieren.  

Die angenommene Beziehung zwischen Kopfschmerz und Substanz 
basiert dabei häufig auf Einzelfallschilderungen oder Berichten über 

unerwünschte Wirkungen von Medikamenten. Die Tatsache der 

Assoziation mit Kopfschmerzen beweist nicht ihre Kausalität und 
entbindet nicht von der Notwendigkeit, nach anderen Ursachen zu 

suchen. Da häufige Ereignisse eben häufig sind, kann das 
Zusammentreffen von Kopfschmerzen und einer Substanzexposition 
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reiner Zufall sein. Kopfschmerzen können zufällig auftreten. 
Kopfschmerzen können Symptom einer systemischen Erkrankung sein 

und Medikamente, die zu deren Behandlung eingesetzt werden, werden 
dann fälschlicherweise mit den Kopfschmerzen in Verbindung gebracht. In 

den Migräneakutmedikationsstudien sind insbesondere Kopfschmerzen, 
genauso wie Migräne-Begleitsymptome, als unerwünschte Wirkungen 

aufgeführt, auch wenn es sich um Symptome der behandelten Erkrankung 
und nicht um eine Folge der Behandlung handelt. Einige Erkrankungen 

scheinen zum Auftreten von substanzinduzierten Kopfschmerzen zu 
prädisponieren: Für sich allein genommen, würde weder die Substanz 

noch die Erkrankung Kopfschmerzen hervorrufen.  

Allgemeine Kriterien für die hier aufgeführten Kopfschmerzerkrankungen 

sind: 

A. Die Kopfschmerzen erfüllen Kriterium C  

B. Gebrauch, Exposition oder Entzug einer Substanz, die 

bekanntermaßen Kopfschmerzen verursachen kann  
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch 2 der folgenden Kriterien 

gezeigt werden: 
 1. Der Kopfschmerz hat sich in zeitlichem Zusammenhang mit 

dem Gebrauch, der Exposition oder dem Entzug der Substanz 
entwickelt 

 2. Einer der beiden folgenden Punkte ist erfüllt: 
  a) Der Kopfschmerz hat sich in engem zeitlichen 

Zusammenhang mit dem Ende des Gebrauchs oder der 
Exposition der Substanz deutlich gebessert oder ist 

verschwunden  
  b) Der Kopfschmerz hat sich innerhalb eines definierten 

Zeitraums nach Entzug der Substanz deutlich gebessert 
 3. Die Kopfschmerz-Charakteristika sind typisch für den 

Gebrauch, die Exposition oder den Entzug der Substanz 

 4. Es bestehen sonstige Hinweise auf den ursächlichen 
Zusammenhang  

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

8.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf Substanzgebrauch 

oder Substanzexposition 

Beschreibung: 

Kopfschmerz verursacht durch Substanzgebrauch oder 

Substanzexposition, mit Beginn sofort oder innerhalb von Stunden. 
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Kommentar: 

8.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf Substanzgebrauch oder 

Substanzexposition kann durch eine unerwünschte Wirkung einer 
Substanz im Rahmen des normalen therapeutischen Einsatzes oder in 

experimentellen Untersuchungen oder durch eine toxische Substanz 

verursacht werden. 

Kopfschmerzen als unerwünschte Wirkung sind für viele Medikamente 
dokumentiert, wobei dies wahrscheinlich oft nur die ohnehin hohe 

Prävalenz von Kopfschmerzen widerspiegelt. Nur wenn Kopfschmerzen in 
doppelblind-kontrollierten Studien häufiger nach Verum als nach Placebo 

auftreten, können sie als echte unerwünschte Wirkung betrachtet werden. 
In einem doppelblinden Studiendesign kann die Beziehung zwischen 

Medikamentenwirkung und Kopfschmerzen auch experimentell untersucht 
werden. Solche Untersuchungen können, wie z.B. bei den Stickoxid (NO)-

Donatoren, zu einem tieferen Verständnis der Beteiligung von 

Neurotransmittern bei der Entstehung von primären Kopfschmerzen 

beitragen.  

Allgemein sind Menschen mit 1. Migräne sehr viel empfänglicher für die 
Entwicklung derartiger Kopfschmerzen, und dasselbe gilt möglicherweise 

auch für Menschen mit 2. Kopfschmerz vom Spannungstyp und 3.1. 
Clusterkopfschmerz. Eine Reihe von Substanzen wie Stickoxid (NO)-

Donatoren oder Histamin lösen sowohl bei Gesunden als auch bei 
Migränepatienten einen sofortigen Kopfschmerz aus. Inzwischen weiß 

man, dass Menschen mit primären Kopfschmerzerkrankungen darüber 
hinaus einen verzögerten Kopfschmerz entwickeln können, der eine 

Stunde bis mehrere Stunden nach Elimination der Substanz aus dem Blut 

auftritt.  

Im klinischen Alltag verwendete Substanzen mit potentiell 
kopfschmerzauslösendem Effekt sollten entsprechend gekennzeichnet 

werden. In manchen Fällen löst auch nur die Kombination von 

Substanzen, aber nicht die einzelne Substanz einen Kopfschmerz aus, wie 

z.B. bei der Kombination aus Alkohol und Disulfiram. 

Paradoxerweise können Kopfschmerzen nach starkem Alkoholkonsum 
auch einen positiven Effekt haben, indem sie zukünftigen exzessiven 

Konsum vermeiden helfen.  

Substanzen wie Kohlenmonoxid (CO), die durch ihre toxische Wirkung 

Kopfschmerzen verursachen, können verständlicherweise nicht 
experimentell untersucht werden. Die kausale Verknüpfung zwischen 

Exposition und Kopfschmerzen kann hier nur aus Fallbeschreibungen 
abgeleitet werden, in denen die Substanzen versehentlich oder in 

suizidaler Absicht angewendet wurden.  



298 

 

8.1.1 Kopfschmerz induziert durch Stickoxid (NO)-Donatoren  

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der sofort oder verzögert durch akute Exposition gegenüber 
einem Stickoxid (NO)-Donator verursacht ist. Der Kopfschmerz geht 

spontan wieder zurück.  

Kommentare: 

8.1.1 Kopfschmerz induziert durch Stickoxid (NO)-Donatoren ist 
typischerweise frontotemporal und pulsierend. Alle NO-Donatoren (z.B. 

Amylnitrat, Erythrityltetranitrat, Pentaerythrityltetranitrat, 
Glyzeroltrinitrat, Isosorbidmono- oder -dinitrat, Natriumnitroprussid, 

Mannitolhexanitrat) können diese Art Kopfschmerz hervorrufen. 

Glyzeroltrinitrat (Nitrogylzerin) induziert bei den meisten Menschen einen 

Sofortkopfschmerz. Bei Patienten mit 1. Migräne kann es einen 
verzögerten Kopfschmerz hervorrufen, der die diagnostischen Kriterien für 

eine 1.1 Migräne ohne Aura erfüllt. Bei Patienten mit 2.3 chronischem 

Kopfschmerz vom Spannungstyp kann Nitroglyzerin einen verzögerten 
Kopfschmerz induzieren, der das klinische Bild eines 2. Kopfschmerzes 

vom Spannungstyp aufweist. Dieser Effekt ist bei Patienten mit einem 2.1 
selten oder 2.2 häufig auftretendem episodischen Kopfschmerz vom 

Spannungstyp nicht bekannt. Diese verzögerten Kopfschmerzen treten im 
Mittel 5-6 Stunden nach der Exposition auf. Menschen mit 3. 

Clusterkopfschmerz entwickeln einen Nitroglyzerin-induzierten 
verzögerten Kopfschmerz nur während der Clusterepisoden, üblicherweise 

1-2 Stunden nach der Exposition. 

Kopfschmerzen sind eine bekannte unerwünschte Wirkung beim 

therapeutischen Einsatz von Nitroglyzerin. Beim Dauereinsatz entwickelt 
sich innerhalb einer Woche eine Toleranz, und bei den meisten 

Betroffenen verschwindet der Nitroglyzerin-induzierte Kopfschmerz nach 
dieser Zeit. Andere therapeutisch eingesetzte NO-Donatoren können auch 

Kopfschmerzen induzieren. Isosorbidmononitrat wurde in einer einzelnen 

doppelblind-kontrollierten Studie untersucht und verursacht einen länger 
anhaltenden Kopfschmerz als Nitroglyzerin, was auf eine langsamere 

Freisetzung von Stickoxid zurückzuführen ist.  
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8.1.1.1 Sofortiger Kopfschmerz induziert durch Stickoxid (NO)-

Donatoren 

Früher verwendete Begriffe: 

Nitroglyzerin-Kopfschmerz, Dynamit-Kopfschmerz, Hot-Dog-Kopfschmerz. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Aufnahme eines Stickoxid (NO)-Donators 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch alle der folgenden Kriterien 

gezeigt werden: 
 1. Der Kopfschmerz hat sich innerhalb von 1 Stunde nach 

Aufnahme des NO-Donators entwickelt 
 2. Der Kopfschmerz ist innerhalb 1 Stunde nach Ende der NO-

Freisetzung verschwunden 
 3. Der Kopfschmerz weist zumindest eines der nachfolgenden vier 

Charakteristika auf: 

a) bilateral 
b) leichte bis mittlere Schmerzintensität 

c) pulsierender Charakter 
d) Verstärkung durch körperliche Aktivität 

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

8.1.1.2 Verzögerter Kopfschmerz induziert durch Stickoxid (NO)-

Donatoren 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz bei einer Person mit einer primären 
Kopfschmerzerkrankung, der das klinische Bild des primären 

Kopfschmerzes und Kriterium C erfüllt 
B. Aufnahme eines Stickoxid (NO)-Donators 

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

 1. Der Kopfschmerz entwickelt sich innerhalb 2 bis 12 Stunden 

nach der Exposition, und nachdem NO bereits aus dem Körper 
eliminiert wurde 

 2. Der Kopfschmerz verschwindet innerhalb von 72 Stunden nach 
der Exposition 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose1. 
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Anmerkung: 

1. Phänomenologisch ähnelt der 8.1.1.2 verzögerte Kopfschmerz 

induziert durch Stickoxid (NO)-Donatoren dem primären 
Kopfschmerz des Patienten, aber er wird als sekundärer, auf die 

Substanz zurückzuführender Kopfschmerz angesehen. Der Patient 
sollte sowohl die Diagnose der primären Kopfschmerzerkrankung als 

auch die Diagnose 8.1.1.2 verzögerter Kopfschmerz induziert durch 

Stickoxid (NO)-Donatoren erhalten.  

Kommentar: 

Obwohl 8.1.1.2 verzögerter Kopfschmerz induziert durch Stickoxid (NO)-

Donatoren nur bei Personen mit primärer Kopfschmerzerkrankung auftritt 
und dann phänomenologisch diesem Kopfschmerztyp ähnelt, wird 

angenommen, dass sein Mechanismus sich von dem des primären 

Kopfschmerzes unterscheidet. 

 

8.1.2 Kopfschmerz induziert durch Phosphodiesterase (PDE)-

Hemmer 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der durch Aufnahme eines Phosphodiesterase-Hemmers 

verursacht ist und innerhalb von 72 Stunden spontan wieder zurückgeht. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 
B. Einnahme eines Phosphodiesterase-Inhibitors 

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

 1. Der Kopfschmerz hat sich innerhalb von 5 Stunden nach 
Einnahme des Phosphodiesterase-Inhibitors entwickelt 

 2. Der Kopfschmerz ist innerhalb von 72 Stunden nach Beginn 
verschwunden 

 3. Der Kopfschmerz weist zumindest eines der nachfolgenden vier 

Charakteristika auf: 
a) bilateral 

b) leichte bis mittlere Schmerzintensität 
c) pulsierender Charakter 

d) Verstärkung durch körperliche Aktivität 
D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose. 
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Kommentar: 

 
Phosphodiesterasen sind Enzyme, die die zyklischen Nukleotide cGMP und 

cAMP abbauen. Die Phosphodiesterase-5-Inhibitoren Sildenafil und 
Dipyridamol führen zu einem Anstieg von cGMP und/oder cAMP. Der 

Kopfschmerz ist meist spannungskopfschmerzartig, bei Personen mit 1. 
Migräne (die auf diese unerwünschte Wirkung aufmerksam gemacht 

werden sollten) hat er allerdings das klinische Bild einer 1.1 Migräne ohne 

Aura.  

8.1.3 Kopfschmerz induziert durch Kohlenmonoxid (CO) 

Früher verwendete Begriffe: 

Lagerarbeiter-Kopfschmerz. 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der durch Kohlenmonoxid (CO)-Exposition verursacht ist 

und innerhalb von 72 Stunden nach Elimination des CO spontan wieder 

zurückgeht. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Bilateraler Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Kohlenmonoxid (CO)-Exposition 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch alle der folgenden Kriterien 

gezeigt werden: 
 1. Der Kopfschmerz hat sich innerhalb von 12 Stunden nach 

Exposition entwickelt 
 2. Die Kopfschmerzintensität entspricht dem Schweregrad der CO-

Intoxikation 
 3. Der Kopfschmerz ist innerhalb von 72 Stunden nach CO-

Elimination verschwunden 

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

Kommentare: 

Typischerweise besteht ein leichter Kopfschmerz ohne gastrointestinale 
oder neurologische Symptome bei einem Carboxyhämoglobingehalt von 

10% bis 20%, ein mittelstarker pochender Kopfschmerz und eine erhöhte 
Reizbarkeit bei einem Carboxyhämoglobingehalt von 20% bis 30% und 
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ein starker Kopfschmerz mit Übelkeit, Erbrechen und 
Verschwommensehen bei einem Carboxyhämoglobingehalt von 30% bis 

40%. Bei einem  Carboxyhämoglobingehalt über 40% wird üblicherweise 
nicht mehr über Kopfschmerzen geklagt, da es zu Bewusstseinsstörungen 

kommt.  

Es existieren keine guten Studien zu Langzeiteffekten einer CO-

Intoxikation auf Kopfschmerz, aber es gibt Hinweise darauf, dass ein 

chronischer Kopfschmerz nach CO-Intoxikation existiert.  

8.1.4 Kopfschmerz induziert durch Alkohol 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der sofort oder verzögert durch Aufnahme von Alkohol 
(meist in Form alkoholischer Getränke) entsteht. Der Kopfschmerz geht 

spontan wieder zurück.  

8.1.4.1 Sofortiger Kopfschmerz induziert durch Alkohol 

Früher verwendete Begriffe: 

Cocktail-Kopfschmerz. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 
B. Aufnahme von Alkohol 

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

 1. Der Kopfschmerz hat sich innerhalb von 3 Stunden nach der 
Alkoholaufnahme entwickelt 

 2. Der Kopfschmerz ist innerhalb von 72 Stunden nach 
Beendigung der Alkoholaufnahme verschwunden 

 3. Der Kopfschmerz weist wenigstens eines der nachfolgenden 
Charakteristika auf: 

a) bilateral 
b) pulsierender Charakter 

c) Verstärkung durch körperliche Aktivität 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose. 
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Kommentar: 

8.1.4.1 sofortiger Kopfschmerz induziert durch Alkohol ist wesentlich 

seltener als 8.1.4.2 verzögerter Kopfschmerz induziert durch Alkohol. Die 
Schwellendosis zur Induktion des ersteren ist variabel und kann bei 

Personen mit einer 1. Migräne zu manchen Zeitpunkten sehr niedrig sein, 
während sie zu anderen Zeitpunkten Alkohol in ähnlichen Mengen wie  

Personen ohne Migräne vertragen können.  

8.1.4.2 Verzögerter Kopfschmerz induziert durch Alkohol 

Früher verwendete Begriffe: 

Katerkopfschmerz. 

Beschreibung: 

Alkohol-induzierter Kopfschmerz, der Stunden nach der Aufnahme von 

Alkohol (meist in Form alkoholischer Getränke) auftritt und innerhalb von 

72 Stunden spontan zurückgeht.   

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 
B. Aufnahme von Alkohol 

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

 1. Der Kopfschmerz hat sich 5 bis 12 Stunden nach der Aufnahme 
von Alkohol entwickelt 

 2. Der Kopfschmerz ist innerhalb von 72 Stunden nach Beginn 
verschwunden 

 3. Der Kopfschmerz weist wenigstens eins der folgenden drei 
Charakteristika auf: 

a) bilateral 
b) pulsierender Charakter 

c) Verstärkung durch körperliche Aktivität 

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

Kommentar: 

8.1.4.2 verzögerter Kopfschmerz induziert durch Alkohol ist eine der 
häufigsten sekundären Kopfschmerzarten. Es ist unklar, ob als 

Mechanismus eine verzögerte toxische Wirkung angenommen werden 
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kann, oder ob ähnliche Mechanismen wie bei einem 8.1.1.2 verzögerten 
Kopfschmerz hervorgerufen durch Stickoxid (NO)-Donatoren involviert 

sind.  

8.1.5 Kopfschmerz induziert durch Kokain 

Beschreibung: 

Kopfschmerz verursacht durch Kokain, auftretend innerhalb von 1 Stunde 

nach Aufnahme, unabhängig vom Verabreichungsweg. Der Kopfschmerz 

geht spontan innerhalb von 72 Stunden zurück. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Aufnahme von Kokain, unabhängig vom Verabreichungsweg  
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch alle der folgenden Kriterien 

gezeigt werden: 
 1. Der Kopfschmerz hat sich innerhalb von 1 Stunde nach der 

Aufnahme entwickelt 

 2. Der Kopfschmerz ist innerhalb von 72 Stunden nach der 
Aufnahme verschwunden 

 3. Der Kopfschmerz weist wenigstens eins der folgenden vier 
Charakteristika auf: 

a) bilateral 
b) leichte bis mittlere Schmerzintensität 

c) pulsierender Charakter 
d) Verstärkung durch körperliche Aktivität 

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

Kommentar: 

Die Hauptwege der Kokainaufnahme sind oral, intranasal („Schnupfen“, 

„Ziehen”), intravenös und inhalativ (Rauchen). 

8.1.6 Kopfschmerz induziert durch Histamin 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der sofort oder verzögert durch akute Exposition gegenüber 

Histamin verursacht ist. Der Kopfschmerz geht spontan wieder zurück.  
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Kommentare: 

Die kopfschmerzinduzierende Wirkung von Histamin wurde nach i.v.-

Gabe, subkutaner Anwendung und nach Inhalation getestet. Alle 
Darreichungsrouten hatten den gleichen Effekt. Die Wirkung ist 

vornehmlich über den H1-Rezeptor vermittelt, da sie fast komplett durch 

Mepyramin blockiert werden kann.  

Histamin ruft bei den meisten Menschen einen sofortigen Kopfschmerz 
hervor. Bei Menschen mit 1. Migräne kann es einen verzögerten 

Kopfschmerz induzieren, der die diagnostischen Kriterien für 1.1. Migräne 
ohne Aura erfüllt. Bei Menschen mit 2. Kopfschmerz vom Spannungstyp 

kann Histamin einen verzögerten Kopfschmerz mit den Charakteristika 
des Kopfschmerzes vom Spannungstyp hervorrufen. Diese verzögerten 

Kopfschmerzen treten im Mittel 5 bis 6 Stunden nach der Exposition auf. 
Menschen mit 3. Clusterkopfschmerz entwickeln nur während der 

Clusterepisoden einen verzögerten Kopfschmerz mit den Charakteristika 

eines Clusterkopfschmerzes, meist 1 bis 2 Stunden nach der Exposition. 

8.1.6.1 Sofortiger Kopfschmerz induziert durch Histamin 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Histaminexposition  
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch alle der folgenden Kriterien 

gezeigt werden: 
 1. Der Kopfschmerz hat sich innerhalb von 1 Stunde nach der 

Histaminexposition entwickelt 
 2. Der Kopfschmerz ist innerhalb von 1 Stunde nach Ende der 

Histaminexposition verschwunden 
 3. Der Kopfschmerz weist wenigstens eins der folgenden vier 

Charakteristika auf: 
a) bilateral 

b) leichte bis mittlere Schmerzintensität 

c) pulsierender Charakter 
d) Verstärkung durch körperliche Aktivität 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose. 
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8.1.6.2 Verzögerter Kopfschmerz induziert durch Histamin 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz bei einer Person mit einer primären 
Kopfschmerzerkrankung, der das klinische Bild des primären 

Kopfschmerzes und Kriterium C erfüllt 
B. Histaminexposition  

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

 1. Der Kopfschmerz hat sich innerhalb von 2 bis 12 Stunden nach 
der Histaminexposition entwickelt 

 2. Der Kopfschmerz ist innerhalb von 72 Stunden nach der 
Histaminexposition verschwunden 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose1. 

Anmerkung: 

1. Phänomenologisch ähnelt 8.1.6.2 verzögerter Kopfschmerz induziert 

durch Histamin dem primären Kopfschmerz des Patienten, aber er 
wird als sekundärer, auf die Substanz zurückzuführender 

Kopfschmerz angesehen. Der Patient sollte sowohl die Diagnose der 
primären Kopfschmerzerkrankung als auch die Diagnose 8.1.6.2 

verzögerter Kopfschmerz induziert durch Histamin erhalten.  

Kommentar: 

Obwohl ein 8.1.6.2 verzögerter Kopfschmerz induziert durch Histamin nur 
bei Personen mit primärer Kopfschmerzerkrankung auftritt und dann 

phänomenologisch diesem Kopfschmerztyp ähnelt, wird angenommen, 
dass sein Mechanismus sich von dem des primären Kopfschmerzes 

unterscheidet. 

 

8.1.7 Kopfschmerz induziert durch Calcitonin-Gene-Related 

Peptide (CGRP) 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der sofort oder verzögert durch akute Exposition gegenüber 
Calcitonin-Gene-Related Peptide (CGRP) verursacht ist. Der Kopfschmerz 

geht spontan wieder zurück. 
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Kommentar: 

Intravenöse Gabe von Calcitonin-Gene-Related Peptide (CGRP) führt zu 

einem sofortigen Kopfschmerz. Bei Personen mit 1. Migräne kann es 5 bis 
6 Stunden nach der Exposition einen verzögerten Kopfschmerz auslösen, 

der die Kriterien von 1.1 Migräne ohne Aura erfüllt. 

Eine wachsende Anzahl von CGRP-Rezeptor-Antagonisten hat sich als 

wirksam in der Akutbehandlung der Migräne gezeigt.  

8.1.7.1 Sofortiger Kopfschmerz induziert durch CGRP 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Aufnahme von Calcitonin-Gene-Related Peptide (CGRP)   
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch alle der folgenden Kriterien 

gezeigt werden: 
 1. Der Kopfschmerz entwickelt sich innerhalb von 1 Stunde nach 

der Aufnahme  

 2. Der Kopfschmerz verschwindet innerhalb von 1 Stunde nach 
Ende der Aufnahme 

 3. Der Kopfschmerz weist wenigstens eins der folgenden vier 
Charakteristika auf: 

a) bilateral 
b) leichte bis mittlere Schmerzintensität 

c) pulsierender Charakter 
d) Verstärkung durch körperliche Aktivität 

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

8.1.7.2 Verzögerter Kopfschmerz induziert durch CGRP 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz bei einer Person mit 1. Migräne, der das klinische Bild 

dieses Kopfschmerztyps und Kriterium C erfüllt  
B. Aufnahme von Calcitonin-Gene-Related Peptide (CGRP)   

C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch beide der folgenden 

Kriterien gezeigt werden: 
 1. Der Kopfschmerz entwickelt sich innerhalb von 2 bis 12 

Stunden nach der Aufnahme  
 2. Der Kopfschmerz verschwindet innerhalb von 72 Stunden nach 

Ende der Aufnahme 
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D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose1. 

Anmerkung: 

1. Phänomenologisch ähnelt 8.1.7.2 verzögerter Kopfschmerz induziert 
durch CGRP der Migräne, aber er wird als sekundärer, auf die 

Substanz zurückzuführender Kopfschmerz angesehen. Der Patient 
sollte sowohl die Diagnose 1. Migräne (oder des zutreffenden 

Subtyps) als auch die Diagnose 8.1.7.2 verzögerter Kopfschmerz 

induziert durch CGRP erhalten.  

Kommentar: 

Obwohl 8.1.7.2 verzögerter Kopfschmerz induziert durch CGRP nur bei 

Personen mit 1. Migräne auftritt und dann phänomenologisch diesem 
Kopfschmerztyp ähnelt, wird angenommen, dass sein Mechanismus sich 

von dem der Migräne unterscheidet. 

 

8.1.8 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen akuten 

Blutdruckanstieg durch eine exogene Substanz 

Beschreibung: 

Kopfschmerz auftretend während und induziert durch einen akuten 
Blutdruckanstieg, herbeigeführt durch eine exogene blutdrucksteigernde 

Substanz.  

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 
B. Akuter Blutdruckanstieg nach Aufnahme einer exogenen 

blutdrucksteigernden Substanz   
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch beide der folgenden 

Kriterien gezeigt werden: 
 1. Der Kopfschmerz entwickelt sich innerhalb von 1 Stunde nach 

der Aufnahme  
 2. Der Kopfschmerz verschwindet innerhalb von 72 Stunden nach 

Ende der Aufnahme 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose. 
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8.1.9 Kopfschmerz zurückzuführen auf den gelegentlichen 

Gebrauch einer nicht gegen Kopfschmerz eingesetzten 

Medikation 

Beschreibung: 

Kopfschmerz als akute unerwünschte Wirkung einer nicht gegen 

Kopfschmerz eingesetzten Medikation bei gelegentlichem Gebrauch dieser 

Medikation. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Eine oder mehrere Dosen eines nicht gegen Kopfschmerz 
eingesetzten Medikaments wurden eingenommen   

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

 1. Der Kopfschmerz hat sich innerhalb von Minuten bis zu 

Stunden nach der Einnahme entwickelt 
 2. Der Kopfschmerz ist innerhalb von 72 Stunden nach Ende der 

Einnahme verschwunden 

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

Kommentar: 

Zahlreiche Medikamente wurden mit einem 8.1.9 Kopfschmerz 

zurückzuführen auf den gelegentlichen Gebrauch einer nicht gegen 
Kopfschmerz eingesetzten Medikation in Zusammenhang gebracht. Die 

folgenden Substanzen werden am häufigsten genannt: Atropin, Digitalis, 
Disulfiram, Hydralazin, Imipramin, Nikotin, Nifedipin, Nimodipin, 

Sildenafil.  

Die Kopfschmerzcharakteristika sind in der Literatur nicht gut definiert, 

und hängen wahrscheinlich vom Medikament ab. Meist sind sie dumpf, 
kontinuierlich vorhanden, diffus lokalisiert und von mittelstarker bis 

starker Intensität.  
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8.1.10 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine nicht gegen 

Kopfschmerz eingesetzte Dauermedikation  

An anderer Stelle kodiert: 

Kopfschmerz als Komplikation eines andauernden Übergebrauchs von 

Medikamenten zur Akutbehandlung von Kopfschmerz durch eine Person 
mit einer primären Kopfschmerzerkrankung wird als 8.2 Kopfschmerz 

zurückzuführen auf einen Medikamentenübergebrauch oder als Subtyp 

dieser Diagnose kodiert. 

Kopfschmerz während der Pillenpause von kombinierten oralen 

Kontrazeptiva wird als 8.3.3 Östrogenentzugskopfschmerz kodiert. 

Beschreibung: 

Der Kopfschmerz entwickelt sich als unerwünschte Wirkung während der 

Einnahme einer nicht gegen Kopfschmerzen eingesetzten 

Dauermedikation. Der Kopfschmerz ist nicht immer reversibel. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz an ≥15 Tagen pro Monat, der das Kriterium C erfüllt 
B. Dauermedikation mit einem nicht gegen Kopfschmerzen 

eingesetzten Medikament  
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der 

folgenden Kriterien gezeigt werden: 
 1. der Kopfschmerz hat sich in zeitlichem Zusammenhang mit 

dem Beginn der Medikation entwickelt  
 2. einer oder mehrere der folgenden Punkte sind erfüllt: 

a) Der Kopfschmerz hat nach einer Dosissteigerung deutlich 
zugenommen 

b) Der Kopfschmerz hat sich nach einer Dosisreduktion 
deutlich gebessert oder ist verschwunden 

c) Der Kopfschmerz ist nach Beendigung der 
Medikamenteneinnahme verschwunden  

3. Das Medikament kann bekanntermaßen als Dauermedikation 

bei manchen Menschen Kopfschmerzen verursachen  

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

Kommentar: 

Die Abhängigkeit der Kopfschmerzen von der Dosis und der Dauer der 

Langzeiteinnahme oder -exposition ist unterschiedlich je nach 
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Medikament. Ebenso variiert die Zeit bis zum Verschwinden des 

Kopfschmerzes, vorausgesetzt er ist überhaupt reversibel. 

Exogene Hormone, typischerweise eingenommen zur Kontrazeption oder 
Hormonsubstitution, sind eine nicht gegen Kopfschmerz eingesetzte 

Medikation, daher schließt 8.1.10. Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
nicht gegen Kopfschmerz eingesetzte Dauermedikation den Kopfschmerz 

als unerwünschte Wirkung einer Hormontherapie mit ein (vorher kodiert 
als 8.1.12 Kopfschmerz induziert durch exogene Hormone). Die 

regelmäßige Einnahme von exogenen Hormonen kann mit einer 
Frequenzzunahme oder dem neuen Auftreten von migräneartigen oder 

anderen Kopfschmerzen einhergehen. Als generelle Regel findet 
Anwendung, dass ein zum ersten Mal in engem zeitlichen Zusammenhang 

mit einer regelmäßigen Hormoneinnahme auftretender Kopfschmerz als 
8.1.10 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine nicht gegen Kopfschmerz 

eingesetzte Dauermedikation kodiert wird. Wenn ein vorbestehender 

Kopfschmerz mit den Charakteristika einer primären 
Kopfschmerzerkrankung in engem zeitlichen Zusammenhang mit der 

regelmäßigen Hormoneinnahme chronisch wird, oder sich deutlich 
verschlechtert (üblicherweise definiert als mindestens eine zweifache 

Frequenz oder Schwere), dann soll sowohl die vorbestehende 
Kopfschmerzdiagnose als auch 8.1.10 Kopfschmerz zurückzuführen auf 

eine nicht gegen Kopfschmerz eingesetzte Dauermedikation vergeben 
werden. Dagegen wird ein Kopfschmerz, der nur während der Pillenpause 

eines kombinierten oralen Kontrazeptivums auftritt als 8.3.3 

Östrogenentzugskopfschmerz kodiert. 

Davon abgesehen, kann 8.1.10 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
nicht gegen Kopfschmerz eingesetzte Dauermedikation Folge eines 

direkten pharmakologischen Effekts der Medikation sein, wie maligne 
Hypertension durch Vasokonstriktion, oder sekundäre Folge einer 

Medikamentenwirkung wie z.B. einer medikamenteninduzierten 

intrakraniellen Hypertension. Letztere ist anerkannte Komplikation der 
Dauereinnahme von anabolen Steroiden, Amiodaron, Lithiumcarbonat, 

Nalidixinsäure, Schilddrüsenhormonen, Tetrazyklinen oder Minozyklin. 

 

8.1.11 Kopfschmerz zurückzuführen auf Gebrauch oder Exposition 

einer anderen Substanz 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der während oder kurz nach dem Gebrauch oder der 

Exposition einer oben nicht beschriebenen Substanz auftritt und durch 
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diese verursacht ist. Mögliche Substanzen schließen pflanzliche, tierische 
und andere organische oder anorganische Substanzen ein, die von Ärzten 

oder Laien mit dem Ziel einer medizinischen Wirkung gegeben werden, 

auch wenn sie nicht als Arzneimittel zugelassen sind. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Exposition gegenüber einer oben nicht beschriebenen Substanz  
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch beide der folgenden 

Kriterien gezeigt werden: 
 1. Der Kopfschmerz hat sich innerhalb von 12 Stunden nach der 

Exposition entwickelt 
 2. Der Kopfschmerz ist innerhalb von 72 Stunden nach der 

Exposition verschwunden 

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

Kommentar: 

8.1.11 Kopfschmerz zurückzuführen auf Gebrauch oder Exposition einer 
anderen Substanz schließt Kopfschmerzen ein, die durch pflanzliche, 

tierische und andere organische oder anorganische Substanzen 
hervorgerufen werden, die von Ärzten oder Laien mit dem Ziel einer 

medizinischen Wirkung gegeben werden, auch wenn sie nicht als 
Arzneimittel zugelassen sind. Er wurde mit einer Reihe von organischen 

und anorganischen Substanzen in Zusammenhang gebracht. Die 

folgenden Substanzen werden am häufigsten genannt:  

Anorganische Verbindungen: Arsen, Borat, Bromat, Chlor, Kupfer, 

Jod, Blei, Lithium, Quecksilber und Tolazolinhydrochlorid. 

Organische Verbindungen: Anilin, Balsam, Kampfer, 
Kohlenstoffdisulfid, Kohlenstofftetrachlorid, Chlordecon, EDTA, 

Heptachlor, Hydrogensulfid, Kerosin, Methylalkohol, Methylbromid, 
Methylchlorid, Methyljod, Naphthalen, organische 

Phosphorverbindungen (Parathion, Pyrethrum). 

Die Kopfschmerzcharakteristika eines 8.1.11. Kopfschmerzes 
zurückzuführen auf Gebrauch oder Exposition einer anderen Substanz 

sind in der Literatur nicht hinreichend definiert und sehr wahrscheinlich 
abhängig von der Substanz. Meist sind sie dumpf, kontinuierlich 

vorhanden, diffus lokalisiert und von mittelstarker bis starker Intensität. 
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8.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 

Medikamentenübergebrauch 

Früher verwendete Begriffe: 

Medikamenteninduzierter Kopfschmerz; Kopfschmerz bei 

Medikamentenmissbrauch; „Rebound“-Kopfschmerz. 

An anderer Stelle kodiert: 

Patienten mit einer vorbestehenden primären Kopfschmerzerkrankung, 

die während eines Medikamentenübergebrauchs einen neuen 
Kopfschmerztyp entwickeln oder eine deutliche Verschlechterung ihres 

vorbestehenden Kopfschmerzes erfahren und die die Kriterien für einen 
8.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Medikamentenübergebrauch 

(oder eines Subtyps) erfüllen, sollen sowohl diese Diagnose als auch die 
Diagnose ihrer vorbestehenden Kopfschmerzen erhalten. Patienten, die 

die Kriterien sowohl für eine 1.3 chronische Migräne als auch für einen 8.2 

Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Medikamentenübergebrauch 

erfüllen, sollen beide Diagnosen erhalten. 

Beschreibung: 

Kopfschmerz an 15 oder mehr Tagen/Monat bei einem Patienten mit einer 

vorbestehenden primären Kopfschmerzerkrankung, der sich als Folge 
eines regelmäßigen Übergebrauchs von Kopfschmerz-Akutmedikation für 

mehr als 3 Monate entwickelt. Als Übergebrauch wird, je nach 
Medikament, die Einnahme an mindestens 10 oder 15 Tagen/Monat 

bezeichnet. Dieser Kopfschmerz verschwindet meist, aber nicht immer, 

nach Beendigung des Übergebrauchs. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz an ≥15 Tagen/Monat bei einem Patienten mit einer 

vorbestehenden Kopfschmerzerkrankung 
B. Regelmäßiger Übergebrauch für >3 Monate eines oder mehrerer 

Medikamente, die zur Akuttherapie oder symptomatischen 

Behandlung von Kopfschmerzen eingesetzt werden können1;2;3  

C. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose. 
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Anmerkungen: 

1. Patienten sollten die Diagnose von einem oder mehreren Subtypen 

von 8.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 
Medikamentenübergebrauch entsprechend der eingenommenen 

Medikation und der unten beschriebenen Kriterien erhalten. Zum 
Beispiel sollte ein Patient, der die Kriterien für 8.2.2 Kopfschmerz 

zurückzuführen auf einen Triptanübergebrauch und die Kriterien 
eines Subtyps von 8.2.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 

Übergebrauch von Nicht-Opioid-Analgetika erfüllt, beide Diagnosen 
erhalten. Dagegen werden Patienten, die Kombinationsanalgetika 

übergebrauchen, unter 8.2.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 
Übergebrauch von Schmerzmittelmischpräparaten kodiert, und nicht 

entsprechend der in den Kombinationsanalgetika enthaltenen 

Einzelsubstanzen.  

2. Patienten, die verschiedene Medikamente zur Akuttherapie oder 

symptomatischen Kopfschmerzbehandlung einnehmen, können 
insgesamt einen Übergebrauch aufweisen, obwohl keine der 

Einzelsubstanzen übergebraucht wird. Diese Patienten sollten unter 
8.2.6 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Übergebrauch von 

Medikamenten aus mehreren Klassen, ohne Übergebrauch der 

Einzelsubstanzen kodiert werden. 

3. Patienten, die eindeutig einen Übergebrauch mehrerer Medikamente 
zur Akuttherapie oder symptomatischen Behandlung von 

Kopfschmerzen betreiben, aber keine hinreichenden Angaben zu 
den verwendeten Medikamenten und/oder der Einnahmehäufigkeit 

machen können, werden unter 8.2.7 Kopfschmerz zurückzuführen 
auf einen unspezifiziertem oder unbestätigtem Übergebrauch von 

Medikamenten aus mehreren Klassen kodiert, bis genauere 
Information ermittelt worden sind. Diese Situation erfordert fast 

immer das Führen eines Kopfschmerz- und Medikamentenkalenders. 

Kommentare: 

8.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Medikamentenübergebrauch 

ist das Ergebnis einer Interaktion zwischen exzessiv gebrauchten 
Medikamenten und empfänglichen Patienten. Patienten mit einer primären 

Kopfschmerzerkrankung haben meist 1. Migräne oder 2. Kopfschmerz 
vom Spannungstyp (oder beides); nur eine kleine Minderheit hat andere 

primäre Kopfschmerzerkrankungen wie 3.3 Clusterkopfschmerz oder 4.10 

neu aufgetretener täglicher anhaltender Kopfschmerz. 

Der Kopfschmerz bei Medikamentenübergebrauch hat sehr große klinische 
Bedeutung. Epidemiologische Daten aus vielen Ländern zeigen, dass mehr 

als die Hälfte der Menschen mit Kopfschmerzen an 15 oder mehr 
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Tagen/Monat einen 8.2. Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 
Medikamentenübergebrauch haben. Es ist erwiesen, dass es nach 

Absetzen der übergebrauchten Medikation bei den meisten Patienten zu 
einer Besserung der Kopfschmerzen und einem verbesserten Ansprechen 

auf vorbeugende Medikation kommt. Eine einfache Beratung über die 
Ursachen und Folgen eines 8.2. Kopfschmerzes zurückzuführen auf einen 

Medikamentenübergebrauch ist ein entscheidender Baustein seiner 
Behandlung und kann erfolgreich im Rahmen der hausärztlichen 

Versorgung eingesetzt werden. Die Mitgabe von Informationsmaterial ist 
oft ausreichend, um einen Medikamentenübergebrauch zu verhindern 

oder zu beenden. Die Vorbeugung ist besonders bei Patienten mit 

häufigen Kopfschmerzen wichtig.  

Manche Patienten mit 8.2. Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 
Medikamentenübergebrauch zeigen ein Verhalten wie bei anderen 

Suchterkrankungen, und hohe Werte auf der Severity of Dependence 

Scale (SDS) können bei Kopfschmerzpatienten einen 

Medikamentenübergebrauch vorhersagen.   

Die Anzahl der Tage mit Medikamenteneinnahme, die in den 
untenstehenden Kriterien für die verschiedenen Subtypen als 

Übergebrauch bezeichnet wird, ist nicht evidenzbasiert, sondern beruht 

auf Expertenmeinung. 

Es ist bekannt, dass populationsbasierte Querschnittsstudien zur 
Schätzung der Prävalenz von 8.2. Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 

Medikamentenübergebrauch zwar das gleichzeitige Bestehen von 
Kopfschmerzen an ≥15 Tagen pro Monat und von 

Medikamentenübergebrauch erfassen können. Jedoch sind selten 
Informationen über frühere Kopfschmerzen zu erhalten, über die Dauer 

des aktuellen Kopfschmerzes oder des Medikamentenübergebrauchs 
und/oder Informationen, die die Annahme eines ursächlichen 

Zusammenhangs stützen. Daher kommt es vor, dass die Kriterien A und 
B, oder eines der beiden, nicht komplett erfüllt sind. Sofern nicht die 

Kriterien für eine andere ICHD-3-Diagnose erfüllt sind, sollten solche Fälle 

als wahrscheinlicher Kopfschmerz zurückzuführen auf 
Medikamentenübergebrauch berichtet werden, obwohl die ICHD-3 keine 

Diagnose dafür vorsieht. 
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8.2.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 

Ergotaminübergebrauch 

Beschreibung: 

Kopfschmerz an 15 oder mehr Tagen/Monat bei einem Patienten mit einer 

vorbestehenden primären Kopfschmerzerkrankung, der sich als Folge 
eines regelmäßigen Übergebrauchs von Ergotamin an 10 oder mehr 

Tagen/Monat für mehr als 3 Monate entwickelt. Dieser Kopfschmerz 
verschwindet meist, aber nicht immer, nach Beendigung des 

Übergebrauchs. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der die Kriterien für 8.2 Kopfschmerz zurückzuführen 
auf einen Medikamentenübergebrauch erfüllt 

B. Regelmäßige Ergotamineinnahme an ≥10 Tagen/Monat für >3 

Monate. 

Kommentar: 

Die Bioverfügbarkeit von Ergotaminen ist so variabel, dass eine minimale 

Dosis nicht definiert werden kann. 

8.2.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Triptanübergebrauch 

Beschreibung: 

Kopfschmerz an 15 oder mehr Tagen/Monat bei einem Patienten mit einer 
vorbestehenden primären Kopfschmerzerkrankung, der sich als Folge 

eines regelmäßigen Übergebrauchs von einem oder mehreren Triptanen 
an 10 oder mehr Tagen/Monat für mehr als 3 Monate entwickelt. Dieser 

Kopfschmerz verschwindet meist, aber nicht immer, nach Beendigung des 

Übergebrauchs. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der die Kriterien für 8.2 Kopfschmerz zurückzuführen 

auf einen Medikamentenübergebrauch erfüllt 
B. Regelmäßige Einnahme eines oder verschiedener Triptane1 (jede 

Darreichungsform) an ≥10 Tagen/Monat für >3 Monate. 
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Anmerkung: 

1. Das Triptan/die Triptane wird/werden üblicherweise in Klammern 

spezifiziert. 

Kommentar: 

Triptanübergebrauch bei Personen mit 1.1 Migräne ohne Aura oder 1.2 
Migräne mit Aura kann eine Zunahme der Attackenfrequenz bis hin zu 

einer 1.3 chronischen Migräne verursachen. Es gibt Hinweise, dass dies 

schneller als bei Ergotaminen geschieht. 

8.2.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Übergebrauch von 

Nicht-Opioid-Analgetika 

Beschreibung: 

Kopfschmerz an 15 oder mehr Tagen/Monat bei einem Patienten mit einer 

vorbestehenden primären Kopfschmerzerkrankung, der sich als Folge 
eines regelmäßigen Übergebrauchs von einem oder mehreren Nicht-

Opioid-Analgetika an 15 oder mehr Tagen/Monat für mehr als 3 Monate 

entwickelt. Dieser Kopfschmerz verschwindet meist, aber nicht immer, 

nach Beendigung des Übergebrauchs. 

Kommentar: 

Ein Patient, der die Kriterien für mehr als einen Subtyp von 8.2.3 

Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Übergebrauch von Nicht-Opioid-

Analgetika erfüllt, sollte alle zutreffenden Diagnosen erhalten. 

Viele Patienten nehmen mehr als ein Nicht-Opioid-Analgetikum ein, z.B. 
Paracetamol und ein nicht-steroidales Antirheumatikum (NSAR). In der 

ICHD-3 werden die Nicht-Opioid-Analgetika als eine einzelne Klasse 
angesehen, daher wird ein Patient, der mehrere Nicht-Opioid-Analgetika 

insgesamt, aber nicht ein einzelnes Medikament an 15 oder mehr 
Tagen/Monat einnimmt, unter 8.2.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf 

einen Übergebrauch von Nicht-Opioid-Analgetika diagnostiziert (mit 
Angabe der einzelnen Medikamente in Klammern) und nicht unter 8.2.6 

Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Übergebrauch von Medikamenten 

aus mehreren Klassen, ohne Übergebrauch der Einzelsubstanzen. 
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8.2.3.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Übergebrauch von 

Paracetamol 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der die Kriterien für 8.2 Kopfschmerz zurückzuführen 

auf einen Medikamentenübergebrauch erfüllt 
B. Regelmäßige Paracetamoleinnahme an ≥15 Tagen/Monat für >3 

Monate. 

8.2.3.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Übergebrauch von 

nicht-steroidalen Antirheumatika (NSAR) 

An anderer Stelle kodiert: 

Acetylsalicylsäure ist ein nicht-steroidales Antirheumatikum (NSAR), hat 
aber andere, spezifische Wirkungen. Daher wird 8.2.3.2.1 Kopfschmerz 

zurückzuführen auf einen Übergebrauch von Acetylsalicylsäure als eigener 
Subtyp kodiert. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der die Kriterien für 8.2 Kopfschmerz zurückzuführen 
auf einen Medikamentenübergebrauch erfüllt 

B. Regelmäßige Einnahme eines oder mehrerer NSAR1 (außer 

Acetylsalicylsäure) an ≥15 Tagen/Monat für >3 Monate. 

Anmerkung: 

1. Das/die NSAR soll(en) in Klammern spezifiziert werden.  

8.2.3.2.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Übergebrauch 

von Acetylsalicylsäure  

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der die Kriterien für 8.2 Kopfschmerz zurückzuführen 

auf einen Medikamentenübergebrauch erfüllt 
B. Regelmäßige Einnahme von Acetylsalicylsäure an ≥15 Tagen/Monat 

für >3 Monate. 
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Kommentar: 

Acetylsalicylsäure ist ein nicht-steroidales Antirheumatikum (NSAR), hat 

aber andere, spezifische Wirkungen. Daher wird 8.2.3.2.1 Kopfschmerz 
zurückzuführen auf einen Übergebrauch von Acetylsalicylsäure als eigener 

Subtyp kodiert. 

  

8.2.3.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Übergebrauch von 

anderen Nicht-Opioid-Analgetika 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der die Kriterien für 8.2 Kopfschmerz zurückzuführen 

auf einen Medikamentenübergebrauch erfüllt 
B. Regelmäßige Einnahme eines anderen Nicht-Opioid-Analgetikums 

(außer Paracetamol oder eines NSAR, inklusive Acetylsalicylsäure) 

an ≥15 Tagen/Monat für >3 Monate. 

8.2.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Opioidübergebrauch 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der die Kriterien für 8.2 Kopfschmerz zurückzuführen 

auf einen Medikamentenübergebrauch erfüllt 
B. Regelmäßige Einnahme eines oder mehrerer Opioide1 an ≥10 

Tagen/Monat für >3 Monate. 

Anmerkung: 

1. Das Opioid/die Opioide soll(en) in Klammern spezifiziert werden. 

Kommentar: 

Prospektive Studien haben gezeigt, dass Patienten, die Opioide 
übergebrauchen, die höchste Rückfallrate nach einer Entzugsbehandlung 

aufweisen. 
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8.2.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Übergebrauch von 

Schmerzmittelmischpräparaten1 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der die Kriterien für 8.2 Kopfschmerz zurückzuführen 
auf einen Medikamentenübergebrauch erfüllt 

B. Regelmäßige Einnahme eines oder verschiedener 
Schmerzmittelmischpräparate1,2 an ≥10 Tagen/Monat für >3 

Monate. 

Anmerkungen: 

1. Die Bezeichnung Schmerzmittelmischpräparat wird für Präparate 
verwendet, die Medikamente aus zwei oder mehr Klassen 

kombinieren, wobei jedes einen analgetischen (z.B. Paracetamol 
und Kodein) oder adjuvanten (z.B. Koffein) Effekt hat. Präparate, 

die zwei Nicht-Opioid-Analgetika ohne zusätzliches Adjuvans 

kombinieren (z.B. Acetylsalicylsäure und Paracetamol), werden 
nicht als Schmerzmittelmischpräparate angesehen, da beide 

Wirkstoffe innerhalb der ICHD-3 derselben Klasse zugeordnet sind. 

2. Das/die Schmerzmittelmischpräparat(e) soll(en) in Klammern 

spezifiziert werden.  

Kommentare: 

Es befinden sich zahlreiche Schmerzmittelmischpräparate auf dem Markt. 
Die Verwendung dieser Präparate bei Kopfschmerzen ist weit verbreitet, 

und bei 8.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 
Medikamentenübergebrauch sehr häufig anzutreffen. Daher ist 8.2.5 

Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Übergebrauch von 

Schmerzmittelmischpräparaten als eigene Diagnose aufgeführt. 

Die am häufigsten übergebrauchten Schmerzmittelmischpräparate 
kombinieren Nicht-Opioid-Analgetika mit Opioiden, Butalbital und/oder 

Koffein.  
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8.2.6 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Übergebrauch von 
Medikamenten aus mehreren Klassen, ohne Übergebrauch 

der Einzelsubstanzen 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der die Kriterien für 8.2 Kopfschmerz zurückzuführen 
auf einen Medikamentenübergebrauch erfüllt 

B. Regelmäßige Einnahme von Ergotaminen, Triptanen, Nicht-Opioid-
Analgetika, NSAR und/oder Opioiden1 in beliebiger Kombination an 

≥10 Tagen/Monat für >3 Monate, ohne Übergebrauch einer 

Einzelsubstanz oder Substanzklasse2. 

Anmerkungen: 

1. Die Medikamente oder Medikamentenklassen sollen in Klammern 

spezifiziert werden. 

2. „Ohne Übergebrauch einer Einzelsubstanz oder einer 

Substanzklasse“ bedeutet, dass für keine der Diagnosen 8.2.1 bis 

8.2.5 das Kriterium B erfüllt ist. 

8.2.7 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen unspezifizierten oder 

unbestätigten Übergebrauch von Medikamenten aus 

mehreren Klassen 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der die Kriterien für 8.2 Kopfschmerz zurückzuführen 

auf einen Medikamentenübergebrauch erfüllt 
B. Beide der folgenden: 

1. Regelmäßige Einnahme von Ergotaminen, Triptanen, Nicht-
Opioid-Analgetika und/oder Opioiden in beliebiger Kombination 

an ≥10 Tagen/Monat für >3 Monate. 
2. Die eingenommenen Substanzen, die Dosierung und/oder das 

Einnahmemuster können nicht genau festgestellt werden. 

Kommentar: 

Patienten, die offensichtlich einen Übergebrauch mehrerer Medikamente 

zur Akuttherapie oder symptomatischen Kopfschmerzbehandlung 
betreiben, aber keine genauen Angaben über die eingenommenen 

Substanzen, die Dosis oder das Einnahmemuster machen können, sind 
nicht selten. Das Führen eines Kopfschmerztagebuchs über mehrere 
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Wochen könnte Klarheit schaffen, würde aber auch den notwendigen 

Medikamentenentzug verzögern. 

8.2.8 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Übergebrauch einer 

anderen Medikation 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der die Kriterien für 8.2 Kopfschmerz zurückzuführen 

auf einen Medikamentenübergebrauch erfüllt 
B. Regelmäßige Einnahme eines oder mehrerer oben nicht aufgeführter 

Medikamente1 zur Akuttherapie oder symptomatischen 

Kopfschmerzbehandlung an ≥10 Tagen/Monat für >3 Monate. 

Anmerkung: 

1. Die Medikation soll in Klammern spezifiziert werden. 

8.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf den Entzug einer 
Substanz 

Beschreibung: 

Kopfschmerz in Folge von und verursacht durch die Unterbrechung einer 

Wochen bis Monate andauernden Einnahme oder Exposition eines 

Medikaments oder einer anderen Substanz. 

8.3.1 Koffeinentzugskopfschmerz 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der sich innerhalb 24 Stunden nach Unterbrechung eines 
regelmäßigen Koffeinkonsums von >200 mg/Tag für >2 Wochen 

entwickelt. Der Kopfschmerz verschwindet innerhalb von 7 Tagen 

Abstinenz.  

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 
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B. Koffeinkonsum >200 mg/Tag für >2 Wochen, der unterbrochen 
oder verzögert wurde 

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

1. Der Kopfschmerz hat sich innerhalb 24 Stunden nach der 
letzten Koffeineinnahme entwickelt 

2. Eines oder beide der folgenden: 
a) Der Kopfschmerz bessert sich innerhalb von 1 Stunde nach 

Einnahme von 100 mg Koffein 
b) Der Kopfschmerz ist innerhalb von 7 Tagen nach 

komplettem Koffeinentzug verschwunden 

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

 

8.3.2 Opioidentzugskopfschmerz 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der sich innerhalb 24 Stunden nach Unterbrechung einer 
täglichen Opioideinnahme für >3 Monate entwickelt. Der Kopfschmerz 

verschwindet innerhalb von 7 Tagen ohne weitere Opioideinnahme.  

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 
B. Tägliche Opioideinnahme für >3 Monate, die unterbrochen wurde 

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

1. Der Kopfschmerz hat sich innerhalb 24 Stunden nach der 
letzten Opioideinnahme entwickelt 

2. Der Kopfschmerz ist innerhalb von 7 Tagen nach komplettem 
Opioidentzug verschwunden 

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

8.3.3 Östrogenentzugskopfschmerz 

Beschreibung: 

Kopfschmerzen oder Migräne, die sich innerhalb von 5 Tagen nach 
Beendigung einer täglichen Einnahme exogener Östrogene für mindestens 

3 Wochen entwickelt haben, typischerweise während der Pillenpause bei 
kombinierten oralen Kontrazeptiva oder nach Ende einer 
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Östrogenersatztherapie. Der Kopfschmerz verschwindet innerhalb von 3 

Tagen ohne weitere Östrogeneinnahme. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz oder Migräne, die Kriterium C erfüllen 

B. Tägliche Einnahme eines exogenen Östrogens für ≥3 Wochen, die 
unterbrochen wurde 

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

1. Der Kopfschmerz oder die Migräne haben sich innerhalb von 5 
Tagen nach der letzten Östrogeneinnahme entwickelt 

2. Der Kopfschmerz oder die Migräne ist innerhalb von 3 Tagen 
verschwunden 

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

Kommentar: 

Ein Östrogenentzug durch Beendigung einer befristeten exogenen 

Östrogenzufuhr (z.B. in der Pillenpause bei oralen 
Kombinationskontrazeptiva oder nach Ende einer Östrogenersatztherapie) 

kann mit Kopfschmerzen oder einer Migräne einhergehen. 

8.3.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf den Entzug anderer 

dauerhaft eingenommener Substanzen  

Beschreibung: 

Kopfschmerz in Folge von und verursacht durch die Unterbrechung der 
Einnahme einer dauerhaft eingenommenen Medikation oder Substanz, die 

nicht oben bereits beschrieben ist. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 
B. Tägliche Einnahme einer oben nicht aufgeführten Substanz über >3 

Monate, die unterbrochen wurde 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch beide der folgenden 

Kriterien gezeigt werden: 

1. Der Kopfschmerz hat sich in engem zeitlichen Zusammenhang 
mit dem Entzug der eingenommenen Substanz entwickelt 

2. Der Kopfschmerz ist innerhalb von 3 Monaten nach dem 
vollständigen Entzug verschwunden 
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D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose. 

Kommentare: 

Es gibt Hinweise, jedoch noch ohne ausreichenden wissenschaftlichen 
Beleg, dass ein Entzug folgender Substanzen Kopfschmerzen verursachen 

kann: Kortikosteroide, trizyklische Antidepressiva, selektive 
Serotoninwiederaufnahmehemmer (SSRI) und nichtsteroidale 

Antiphlogistika. 

Es könnte weitere, bisher nicht erkannte Substanzen mit dieser Wirkung 

geben. 
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9. Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

Infektion 

9.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine intrakranielle 

Infektion 

9.1.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine bakterielle 
Meningitis oder Meningoenzephalitis 

9.1.1.1 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
bakterielle Meningitis oder Meningoenzephalitis 

9.1.1.2 Chronischer Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
bakterielle Meningitis oder Meningoenzephalitis 

9.1.1.3 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
frühere bakterielle Meningitis oder Meningoenzephalitis 

9.1.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine virale Meningitis 
oder Enzephalitis 

9.1.2.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine virale Meningitis 

9.1.2.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine virale 
Enzephalitis 

9.1.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Pilz- oder andere 
parasitäre Infektion 

9.1.3.1 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Pilz- oder 
andere parasitäre Infektion 

9.1.3.2 Chronischer Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Pilz- 
oder andere parasitäre Infektion 

9.1.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine lokalisierte 
Gehirninfektion 

9.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine systemische Infektion 

9.2.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine bakterielle 

systemische Infektion 
9.2.1.1 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

bakterielle systemische Infektion 

9.2.1.2 Chronischer Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
bakterielle systemische Infektion 

9.2.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine systemische virale 
Infektion 

9.2.2.1 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
systemische virale Infektion 

9.2.2.2 Chronischer Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
systemische virale Infektion 

9.2.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine andere 
systemische Infektion 

9.2.3.1 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf eine andere 
systemische Infektion 

9.2.3.2 Chronischer Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
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andere systemische Infektion 

An anderer Stelle kodiert: 

Kopfschmerzerkrankungen zurückzuführen auf extrakranielle Infektionen 
des Kopfes (wie etwa Infektionen der Augen, Ohren und Nebenhöhlen) 

sollten als Typen oder Subtypen von 11. Kopf- oder Gesichtsschmerzen 
zurückzuführen auf Erkrankungen des Schädels sowie von Hals, Augen, 

Ohren, Nase, Nebenhöhlen, Zähnen, Mund und anderen Gesichts- oder 

Schädelstrukturen kodiert werden. 

Allgemeine Kommentare 

Der Dreiklang von Kopfschmerzen, Fieber und Übelkeit/Erbrechen lässt 
stark an einen 9. Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Infektion denken. 

Die Wahrscheinlichkeit dafür ist noch höher, wenn auch Antriebslosigkeit 

oder epileptische Anfälle zum klinischen Bild gehören. 

Primärer und/oder sekundärer Kopfschmerz? 

Für Kapitel 9. Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Infektion gelten die 

allgemeinen Regeln für die kausale Zuordnung zu einer anderen 

Erkrankung. 

1. Tritt ein neuer Kopfschmerz erstmals in engem zeitlichen 
Zusammenhang mit einer Infektion auf, sollte der 

Kopfschmerz als Kopfschmerz zurückzuführen auf diese 
Infektion kodiert werden. Dies ist auch der Fall, wenn der 

Kopfschmerz das klinische Bild eines primären Kopfschmerzes 

zeigt, der in Teil 1 der ICHD-3 klassifiziert wird. 

2. Wenn aber ein vorbestehender Kopfschmerz mit den 

Charakteristika eines primären Kopfschmerzes in engem 
zeitlichen Zusammenhang mit einer Infektion chronisch wird 

oder sich deutlich verschlechtert (üblicherweise definiert als 
eine mindestens zweifache Steigerung der Häufigkeit 

und/oder Schwere), dann sollte sowohl die vorbestehende 
primäre Kopfschmerzdiagnose als auch die Diagnose 9. 

Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Infektion (oder eines 
ihrer Typen oder Subtypen vergeben werden, sofern gute 

Hinweise dafür bestehen, dass die Erkrankung 

Kopfschmerzen verursachen kann 
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Akut, chronisch oder anhaltend? 

9. Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Infektion ist gewöhnlich die Folge 

einer aktiven Infektion und verschwindet innerhalb von 3 Monaten nach 
Tilgung der Infektion. In einigen Fällen, je nach Krankheitserreger, lässt 

sich die Infektion nicht wirksam behandeln und bleibt aktiv. In solchen 
Fällen lässt der Kopfschmerz eventuell nicht nach, da seine Ursache noch 

vorliegt. Nach 3 Monaten werden die Infektion wie auch der Kopfschmerz 

als chronisch bezeichnet. 

In anderen, selteneren Fällen verschwindet die Infektion oder wird 
beseitigt, und dennoch verschwindet der Kopfschmerz nicht. Nach 3 

Monaten wird ein solcher Kopfschmerz (entsprechend der Handhabung bei 

anderen sekundären Kopfschmerzen) als anhaltend bezeichnet. 

Dementsprechend wurden akute und chronische Subtypen von 
Kopfschmerz zurückzuführen auf eine aktive oder frische Infektion 

definiert, in einigen Fällen in Abgrenzung von anhaltenden Subtypen 

postinfektiöser Kopfschmerzen (siehe zum Beispiel 9.1.1.1 akuter 
Kopfschmerz zurückzuführen auf eine bakterielle Meningitis oder 

Meningoenzephalitis, 9.1.1.2 chronischer Kopfschmerz zurückzuführen auf 
eine bakterielle Meningitis oder Meningoenzephalitis und 9.1.1.3 

anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf eine frühere bakterielle 
Meningitis oder Meningoenzephalitis). Dies geschieht zu dem Zweck, 

zwischen zwei wahrscheinlich verschiedenen ursächlichen Mechanismen 
und Disease-Management-Ansätzen zu unterscheiden und diese nicht zu 

vermischen. 

Einleitung 

Kopfschmerzen sind ein häufiges Begleitsymptom von systemischen 

viralen Infektionen wie der Influenza. Sie sind auch häufig bei einer 
Sepsis. Bei anderen systemischen Infektionen findet man sie jedoch 

seltener. 

Kopfschmerzen sind das häufigste und meist auch erste Symptom einer 

intrakraniellen Infektion. Das Auftreten eines neuen Kopfschmerztyps, der 
diffus lokalisiert ist, mit fokalen neurologischen Zeichen und/oder 

Veränderungen der psychischen Verfassung und einem allgemeinen 
Krankheitsgefühl und/oder Fieber einhergeht, sollte auch bei fehlender 

Nackensteife an eine intrakranielle Infektion denken lassen. 

Bedauerlicherweise existieren keine guten prospektiven Studien zum 

Kopfschmerz zurückzuführen auf eine intrakranielle Infektion. Mangels 

ausreichender Evidenz stützen sich die diagnostischen Kriterien für einige 
der Subtypen von 9.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine intrakranielle 
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Infektion zumindest in Teilen auf den Konsens in Fachkreisen, unter 
anderem auf die Ansichten der Experten auf dem Gebiet der 

Neuroinfektionen. 

Die allgemeinen Kriterien für dieses Kapitel, die hier so weit wie möglich 

eingehalten werden, sind folgende: 

A. Kopfschmerz, der Kriterium C erfüllt 

B. Es wurde eine Infektion oder Komplikation einer Infektion 
diagnostiziert, von der bekannt ist, dass sie Kopfschmerzen 

verursachen kann 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch wenigstens zwei der 

folgenden Kriterien gezeigt werden: 
1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 

mit dem Beginn der Infektion entwickelt 
2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

a) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der 

Verschlechterung der Infektion deutlich verschlechtert 
b) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Besserung 

oder dem Verschwinden der Infektion deutlich verbessert 
oder ist verschwunden 

3. Der Kopfschmerz weist Merkmale auf, die für die Infektion 
typisch sind 

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

9.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine intrakranielle 
Infektion 

Beschreibung: 

Kopfschmerz von variabler Dauer, und in seltenen Fällen anhaltend, 

verursacht durch eine intrakranielle bakterielle, virale, Pilz- oder andere 
parasitäre Infektion oder durch eine Komplikation einer dieser 

Infektionen. 

9.1.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine bakterielle Meningitis 

oder Meningoenzephalitis 

Beschreibung: 

Kopfschmerz von variabler Dauer infolge einer bakteriellen Meningitis 

oder Meningoenzephalitis. Dieser kann sich in Zusammenhang mit 
leichten grippeähnlichen Symptomen entwickelt. Er ist in der Regel akut 
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und geht mit Nackensteifigkeit, Übelkeit, Fieber und Veränderungen der 
psychischen Verfassung und/oder anderen neurologischen Symptomen 

und/oder Zeichen einher. In den meisten Fällen verschwindet er, sobald 

die Infektion erfolgreich bekämpft wurde, in seltenen Fällen hält er an. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz beliebiger Dauer, der Kriterium C erfüllt 

B. Es wurde eine bakterielle Meningitis oder Meningoenzephalitis 
diagnostiziert 

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

1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 
mit dem Beginn der bakteriellen Meningitis oder 

Meningoenzephalitis entwickelt 
2. Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Verschlechterung 

der bakteriellen Meningitis oder Meningoenzephalitis deutlich 

verschlechtert 
3. Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Besserung der 

bakteriellen Meningitis oder Meningoenzephalitis deutlich 
gebessert 

4. Der Kopfschmerz erfüllt einen oder beide der folgenden Punkte: 
a) holokraniell 

b) in der Nuchalregion lokalisiert und von Nackensteifigkeit 
begleitet 

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

Kommentar: 

Kopfschmerzen sind das häufigste und meist auch das erste Symptom 
dieser Infektionen. Ein 9.1.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

bakterielle Meningitis oder Meningoenzephalitis sollte immer dann in 
Erwägung gezogen werden, wenn Kopfschmerzen in Begleitung von 

Fieber, Veränderungen der psychischen Verfassung (einschließlich einer 

herabgesetzten Aufmerksamkeit), fokalen neurologischen Defiziten oder 
generalisierten epileptischen Anfällen. Im Falle einer Enzephalitis 

umfassen die hiermit verbundenen Defizite in Form von Sprach- oder 
Hörstörungen, Doppeltsehen, Gefühlsverlust in einigen Teilen des 

Körpers, Muskelschwäche, partielle Lähmungen in den Armen und Beinen, 
Halluzinationen, Persönlichkeitsveränderungen, eingeschränkter 

Urteilsfähigkeit, Bewusstlosigkeit, plötzliche schwerer Demenz und/oder 

Gedächtnisverlust. 

Dennoch ist es bei intrakraniellen bakteriellen Infektionen meist 
außerordentlich schwierig, zwischen einer bloßen meningealen Beteiligung 
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und einer bloßen enzephalitischen Beteiligung zu unterscheiden. 
Abgesehen davon mündet diese Unterscheidung nicht in unterschiedliche 

Herangehensweisen an die Beurteilung oder die Wahl des 
Behandlungsansatzes. Aus diesem Grund wird der Kopfschmerz 

zurückzuführen auf eine bakterielle Meningitis und der Kopfschmerz 
zurückzuführen auf eine bakterielle Enzephalitis als eine einzige Entität, 

9.1.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine bakterielle Meningitis oder 

Meningoenzephalitis, zusammengefasst. 

Es gibt eine ganze Bandbreite von Bakterien, die eine Meningitis und/oder 
Enzephalitis verursachen können, darunter Streptococcus pneumoniae, 

Neisseria meningitidis und Listeria monocytogenes. Der immunologische 
Hintergrund ist sehr wichtig, da eine Immunsuppression (aufgrund von 

HIV bzw. nach einer Transplantation oder infolge anderer chronisch 
immundepressiven Therapien) Auswirkungen auf die Anfälligkeit sowie 

das klinische und biologische Profil hat. 

Der initiale Kopfschmerz wird durch eine direkte Stimulation von sensiblen 
Nervenendigungen in den Meningen durch die bakterielle Infektion 

ausgelöst. Bakterienprodukte (Toxine) sowie Entzündungsmediatoren wie 
Bradykinin, Prostaglandine, Zytokine und andere durch den entzündlichen 

Prozess freigesetzte Substanzen verursachen nicht nur direkt Schmerzen, 
sondern führen zu einer Schmerzsensibilisierung und einer Freisetzung 

von Neuropeptiden. Bei bestehender Enzephalitis kann auch eine 

intrakranielle Hypertension als Kopfschmerzursache eine Rolle spielen. 

In den meisten Fällen verschwindet der Kopfschmerz mit Verschwinden 
der Infektion. Dennoch kann die Infektion noch für Monate aktiv bleiben 

und so zu chronischen Kopfschmerz führen. In einer Minderheit der Fälle 
bleibt der Kopfschmerz noch mehr als 3 Monate nach Verschwinden der 

ursächlichen Infektion bestehen. Aus diesem Grund werden unten drei 
eigenständige Subtypen eines 9.1.1 Kopfschmerzes zurückzuführen auf 

eine bakterielle Meningitis oder Meningoenzephalitis beschrieben, denn 

ihre Pathophysiologie und Behandlung unterscheiden sich je nachdem, ob 

die Infektion vollständig ausgemerzt werden konnte oder noch aktiv ist. 

9.1.1.1 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf eine bakterielle 

Meningitis oder Meningoenzephalitis 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der die Kriterien für einen 9.1.1 Kopfschmerz 

zurückzuführen auf eine bakterielle Meningitis oder 
Meningoenzephalitis sowie Kriterium B unten erfüllt 

B. Der Kopfschmerz besteht bereits seit <3 Monaten. 
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9.1.1.2 Chronischer Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

bakterielle Meningitis oder Meningoenzephalitis 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der die Kriterien für einen 9.1.1 Kopfschmerz 

zurückzuführen auf eine bakterielle Meningitis oder 
Meningoenzephalitis sowie Kriterium C unten erfüllt 

B. Zustand bei noch aktiver1 oder innerhalb der letzten 3 Monate 
abgeklungener bakterieller Meningitis oder Meningoenzephalitis 

C. Der Kopfschmerz besteht bereits seit >3 Monaten. 

Anmerkung: 

1. Nachweis mittels fokaler oder multifokaler 
Kontrastmittelanreicherung im MRT und/oder Persistieren einer 

Liquorpleozytose mit oder ohne nachgewiesene Schädigung der 

Blut-Hirn-Schranke. 

9.1.1.3 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf eine frühere 

bakterielle Meningitis oder Meningoenzephalitis 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der zuvor die Kriterien für einen 9.1.1 Kopfschmerz 
zurückzuführen auf eine bakterielle Meningitis oder 

Meningoenzephalitis erfüllte sowie Kriterium C unten erfüllt 
B. Die bakterielle Meningitis oder Meningoenzephalitis ist 

verschwunden 
C. Der Kopfschmerz besteht schon seit >3 Monaten nach Verschwinden 

der bakteriellen Meningitis oder Meningoenzephalitis fort 

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

9.1.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine virale Meningitis oder 

Enzephalitis 

Beschreibung: 

Kopfschmerz infolge einer viralen Meningitis oder Enzephalitis, 

typischerweise mit Nackensteifigkeit und Fieber und je nach Umfang der 

Infektion variabel begleitet von neurologischen Symptomen und/oder 

Zeichen bis hin zu psychomentalen Veränderungen. 
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Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Es wurde eine virale Meningitis oder Enzephalitis diagnostiziert 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der 

folgenden Kriterien gezeigt werden: 
1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 

mit dem Beginn der viralen Meningitis oder Enzephalitis 
entwickelt 

2. Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit einer 
Verschlechterung der viralen Meningitis oder Enzephalitis 

deutlich verschlechtert 
3. Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit einer Besserung der 

viralen Meningitis oder Enzephalitis deutlich gebessert 
4. Der Kopfschmerz erfüllt einen oder beide der folgenden Punkte: 

a) holokraniell 

b) in der Nuchalregion lokalisiert und von Nackensteifigkeit 
begleitet 

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

Kommentar: 

Der Verdacht auf einen 9.1.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine virale 
Meningitis oder Enzephalitis sollte immer dann in Betracht gezogen 

werden, wenn ein Kopfschmerz in Begleitung von Fieber, 
Nackensteifigkeit, Lichtempfindlichkeit und Übelkeit und/oder Erbrechen 

auftritt. 

Die Enteroviren spielen bei 9.1.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

virale Meningitis oder Enzephalitis meist die größte Rolle, diverse andere 
virale Erreger können aber auch verantwortlich sein, so u. a. Arboviren, 

Polioviren, Echoviren, Coxsackie-Viren, Herpes-simplex-Viren, Varicella-
zoster-Viren, Adenoviren und Mumpsviren. In den meisten Fällen ist die 

Identifizierung des verursachenden Virus mit Hilfe der Liquor-Polymerase-

Kettenreaktion (PCR) erfolgreich. Ein positiver Liquor-PCR-Befund auf 
Herpes-simplex-Viren (HSV) vom Typ 1 oder 2 und der serologische 

Befund für HSV-1&2 DNA führen zur Annahme der Diagnose einer Herpes-
simplex-Enzephalitis. In manchen Fällen ist die Liquor-PCR positiv für 

humane Herpesviren (HHV) Typ 6 oder 7. Es ließ sich dokumentieren, 
dass die PCR-Sensitivität sich um mehr als die Hälfte reduziert, wenn der 

Test eine Woche nach Symptombeginn durchgeführt wird, was zu falsch 
negativen Ergebnissen führt. Fällt die nach einer Woche durchgeführte 

PCR negativ aus, kann die Diagnose auf Grundlage eines veränderten 

Liquor/Blut-Antikörper-Verhältnisses gestellt werden. 

Wie bei der intrakraniellen bakteriellen Infektion kann es bei einer viralen 
Infektion schwierig sein, zwischen einer reinen Beteiligung der Meningen 
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und einer reinen Beteiligung des Gehirns zu unterscheiden. Dennoch ist 
das Treffen und Bewahren dieser Unterscheidung von Bedeutung, da die 

beiden Erkrankungen prognostisch voneinander abweichen, mit einer 
ungünstigeren Prognose bei enzephalitischer Beteiligung. Aus diesem 

Grund werden für 9.1.2.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine virale 
Meningitis und 9.1.2.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine virale 

Enzephalitis jeweils eigene Kriterien angegeben. 

Ebenfalls abweichend von einem 9.1.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf 

eine bakterielle Meningitis oder Meningoenzephalitis wird ein anhaltender 
postinfektiöser Subtyp eines 9.1.2 Kopfschmerzes zurückzuführen auf 

eine virale Meningitis oder Enzephalitis nicht belegt und wurde deshalb 

nicht berücksichtigt. 

9.1.2.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine virale Meningitis 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der die Kriterien für einen 9.1.2 Kopfschmerz 

zurückzuführen auf eine virale Meningitis oder Enzephalitis erfüllt. 
B. Die zerebrale Bildgebung zeigt ausschließlich eine 

Kontrastmittelanreicherung der Leptomeningen. 

9.1.2.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine virale Enzephalitis 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der die Kriterien für einen 9.1.2 Kopfschmerz 

zurückzuführen auf eine virale Meningitis oder Enzephalitis erfüllt 
B. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

1. Die zerebrale Bildgebung zeigt diffuse oder multifokal 
Hirnödeme1 

2. Mindestens eines von Folgendem: 
a) psychomentale Veränderungen 

b) fokale neurologische Defizite 

c) epileptische Anfälle. 

Anmerkung: 

1. Es kann zudem begleitend ein leptomeningeales Enhancement 
auftreten 
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Kommentar: 

Der Schmerz ist in der Regel diffus, mit Fokus in der frontalen und/oder 

retroorbitalen Region, heftig oder extrem heftig und pochender oder 

drückender Natur. 

Der Verdacht auf einen 9.1.2.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
virale Enzephalitis sollte immer dann erwogen werden, wenn 

Kopfschmerzen von psychomentalen Veränderungen (einschließlich einer 
herabgesetzten Aufmerksamkeit), von fokalen neurologischen Defiziten 

und/oder epileptischen Anfällen begleitet werden. Zu den weiteren oft 
begleitenden neurologischen Defiziten gehören Sprach- oder 

Hörstörungen, Doppeltsehen, Gefühlsverlust in einigen Teilen des 
Körpers, Muskelschwäche, partielle Lähmungen in den Armen und Beinen, 

Ataxie, Halluzinationen, Persönlichkeitsveränderungen, Bewusstlosigkeit 

und/oder Gedächtnisverlust. 

9.1.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Pilz- oder andere 

parasitäre Infektion 

Beschreibung: 

Kopfschmerz von variabler Dauer infolge einer intrakraniellen Pilz- oder 
sonstigen parasitären Infektion. In der Regel wird dieser im Kontext einer 

kongenitalen oder erworbenen Immunsuppression beobachtet. In den 
meisten Fällen verschwindet dieser, sobald die Infektion erfolgreich 

bekämpft ist; in seltenen Fällen hält er an. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 
B. Es wurde eine intrakranielle Pilz- oder andere parasitäre Infektion 

diagnostiziert 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der 

folgenden Kriterien gezeigt werden: 
1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 

mit dem Beginn der intrakraniellen Pilz- oder anderen 

parasitären Infektion entwickelt 
2. Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Verschlechterung 

der intrakraniellen Pilz- oder anderen parasitären Infektion 
deutlich verschlechtert 

3. Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Besserung der 
intrakraniellen Pilz- oder anderen parasitären Infektion deutlich 

gebessert 
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4. Der Kopfschmerz entwickelt sich progressiv1 und einer oder 
beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

a) holokraniell 
b) in der Nuchalregion lokalisiert und von Nackensteifigkeit 

begleitet 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose2. 

Anmerkung: 

1. Die klinischen Symptome entwickeln sich tendenziell über Wochen, 

parallel zum Ausmaß der Immunsuppression. 

2. Die Früherkennung erfolgt am besten mittels CT oder MRT. 

Kommentar: 

Dem Verdacht auf einen 9.1.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Pilz- 

oder andere parasitäre Infektion sollte immer dann nachgegangen 
werden, wenn Kopfschmerz bei Immunsupprimierten in Begleitung von 

Fieber, zunehmenden psychomentalen Veränderungen (einschließlich 

einer beeinträchtigten Aufmerksamkeit) und/oder multiplen fokalen 
neurologischen Defiziten von zunehmendem Schweregrad auftritt und die 

zerebrale Bildgebung ein leptomeningeales Enhancement und/oder ein 

diffuses Hirnödem zeigt. 

Zu den Pilzen, die eine Meningitis und/oder Enzephalitis verursachen 
können, gehören Candida, Aspergillus und Cryptococcus neoformans; zu 

den Parasiten gehört Toxoplasma gondii. Neben Liquorkultur- und PCR-
Untersuchungen des Liquors umfassen weitere Liquor- und 

Blutuntersuchungen den direkten Nachweis (zytologischer Nachweis, 
mikroskopische Darstellung, Kultur und Identifikation von Pilzelementen 

in den beobachteten biologischen Materialien) und der indirekte Nachweis 
des Pathogens (Identifikation eines Antigens oder anderen Elements der 

Kapsel). Bei der Aspergillose lässt sich das Galaktomannan-Antigen in 
biologischen Flüssigkeiten (Serum, bronchoalveoläre Waschflüssigkeit 

oder Liquor) nachweisen. Bei anderen systemischen Pilzinfektionen kann 

das Serum-1,3-β-D-Glucan diagnostisch weiterhelfen. Der India-ink-Test 

ermöglicht eine Einfärbung der Kapsel des Cryptococcus neoformans. 

Pilz- und parasitäre Infektionen der Meningen oder des Enzephalons 
werden fast ausschließlich bei immunsupprimierten Patienten oder alten 

Menschen beobachtet. Konkret besteht ein Risiko bei den folgenden 

Gruppen: 

1) Menschen mit deutlicher Neutropenie (<500 

Neutrophilen/mm3); 
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2) Menschen nach allogenem Stammzellenimplantat; 

3) Menschen, die sich einer chronischen Kortikoidtherapie 

unterziehen (Prednison 0,3 mg/kg/Tag oder entsprechendes für 

mehr als 3 Wochen);  

4) Menschen mit einer noch laufenden oder kurz zuvor (innerhalb 
der letzten 90 Tage) abgeschlossenen Behandlung mit 

Immunsuppressiva (Cyclosporin, TNF-Blocker, monoklonale 

Antikörper, Nukleosidanaloga); 

5) Menschen mit einem schweren primären Immundefekt. 

Ein anhaltender postinfektiöser Subtyp eines 9.1.3 Kopfschmerzes 

zurückzuführen auf eine Pilz- oder andere parasitäre Infektion tritt auf, ist 
in der Fachliteratur jedoch nicht gut dokumentiert; sie wurde nur als 

A9.1.3.3 anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf eine frühere 
intrakranielle Pilz- oder andere parasitäre Infektion in den Anhang 

aufgenommen. 

9.1.3.1 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Pilz- oder 

andere parasitäre Infektion 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der die Kriterien für einen 9.1.3 Kopfschmerz 
zurückzuführen auf eine Pilz- oder andere parasitäre Infektion und 

Kriterium B unten erfüllt 

B. Kopfschmerz besteht seit <3 Monaten. 

9.1.3.2 Chronischer Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Pilz- 

oder andere parasitäre Infektion 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der die Kriterien für einen 9.1.3 Kopfschmerz 
zurückzuführen auf eine Pilz- oder andere parasitäre Infektion und 

Kriterium B unten erfüllt 

B. Der Kopfschmerz besteht seit >3 Monaten. 
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9.1.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine lokalisierte 

Gehirninfektion 

Beschreibung: 

Kopfschmerz infolge eines Hirnabszesses, einer subduralen 

Eiteransammlung, einem infektiösen Granulom oder einer anderen 
lokalisierten infektiösen Läsion, meist begleitet von Fieber, (einem) 

fokalen neurologischen Defizit(en) und/oder psychomentalen 

Veränderungen (einschließlich einer herabgesetzten Aufmerksamkeit). 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Lokalisierte Gehirninfektion, nachgewiesen anhand von zerebraler 
Bildgebung und/oder einer Probenanalyse 

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

1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 

mit der Entwicklung der lokalisierten Gehirninfektion entwickelt 
oder führte zu deren Entdeckung 

2. Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Verschlimmerung 
der lokalisierten Gehirninfektion deutlich verschlechtert, die 

sich in einem der folgenden Punkte zeigt: 
a) Verschlechterung anderer Symptome und/oder klinischer 

Zeichen infolge der lokalisierten Gehirninfektion 
b) Nachweis der weiteren Ausdehnung (oder im Falle eines 

Hirnabszesses Ruptur) der lokalisierten Gehirninfektion 
3. Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Besserung der 

lokalisierten Gehirninfektion deutlich verbessert 
4. Der Kopfschmerz weist wenigstens eines der folgenden 

Charakteristika auf: 
a) Intensität nimmt allmählich zu, über Stunden oder Tage, 

auf mäßig oder heftig 
b) durch Anstrengung oder eine Art von Valsalva-Manöver 

verschlimmert 
c) begleitet von Fieber, Übelkeit und/oder Erbrechen 

d) unilateral, dabei ipsilateral zur lokalisierten Gehirninfektion 

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

Kommentar: 

Hirnabszesse entstehen in der Regel durch anaerobe oder mitunter 
gemischte Bakterien, oft einschließlich anaerober Streptokokken oder 
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Bakteroide. Staphylokokken treten häufig nach einem Hirntrauma, einem 
neurochirurgischen Eingriff oder einer Endokarditis auf. Enterobakterien 

sind bei chronischen Ohrinfektionen weit verbreitet. Pilze (z. B. 
Aspergillus) and Einzeller (z. B. Toxoplasma gondii, vor allem bei HIV-

infizierten Patienten) können Abszesse verursachen. 

Ein subdurales Empyem entsteht häufig sekundär infolge einer Sinusitis 

oder einer Otitis media. Es kann sich aber auch um eine Komplikation 

einer Meningitis handeln. 

Granulome im Gehirn wurden mit einer Zystizerkose, Sarkoidose, 

Toxoplasmose und Aspergillose in Verbindung gebracht. 

Zu den ursächlichen Mechanismen hinter einem 9.1.4 Kopfschmerz 
zurückzuführen auf eine lokalisierte Gehirninfektion gehören eine direkte 

Kompression, eine Irritation meningealer und/oder arterieller Strukturen, 
ein erhöhter intrakranieller Druck und Fieber. Kopfschmerz 

zurückzuführen auf ein subdurales Empyem tritt vor allem in Verbindung 
mit Fieber und Symptomen und/oder klinischen Zeichen einer 

meningealen Irritation und eines erhöhten intrakraniellen Drucks auf. 

9.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine systemische 
Infektion 

An anderer Stelle kodiert: 

Ein Kopfschmerz, der auf eine systemische Infektion zurückzuführen ist, 
die eine Meningitis oder Enzephalitis begleitet, sollte demgemäß unter 9.1 

Kopfschmerz zurückzuführen auf eine intrakranielle Infektion kodiert 

werden. 

Beschreibung: 

Kopfschmerz von variabler Dauer infolge einer systemischen Infektion, in 

der Regel in Begleitung anderer Symptome und/oder klinischer Zeichen 

der Infektion. 

Kommentar: 

Kopfschmerzen bei systemischen Infektionen sind ein meist unauffälliges 

Symptom und diagnostisch wenig hilfreich. Diese Krankheitszustände 
werden dominiert von Fieber, einem allgemeinen Krankheitsgefühl und 

systemischen Symptomen. Nichtsdestotrotz finden sich Kopfschmerzen 
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bei einigen systemischen Infektionen, insbesondere bei Influenza, als 
Leitsymptom zusammen mit Fieber und anderen Symptomen. Wird die 

systemische Infektion von einer Meningitis oder Enzephalitis begleitet, 
sollte der Kopfschmerz zurückzuführen auf die Infektion unter diesen 

Störungen als Subtyp eines 9.1 Kopfschmerzes zurückzuführen auf eine 

intrakranielle Infektion kodiert werden. 

Bei infektiösen Erkrankungen treten Kopfschmerzen meist gemeinsam mit 
Fieber auf und können darauf beruhen. In einigen Fällen kann Fieber 

jedoch auch völlig fehlen. Die genaue Natur dieser Mechanismen müssen 
noch untersucht werden. Derweil verweist die große Variabilität von 

systemischen Infektionen in ihrer Potenz, Kopfschmerzen hervorzurufen, 
darauf hin, dass dieser Effekt nicht durch Fieber und exogene oder 

endogene Pyrogene allein entsteht. Zu den Mechanismen der 
Kopfschmerzentstehung zählen auch direkt durch die Mikroorganismen 

selbst hervorgerufene Effekte. Es dürften diverse Zellen beteiligt sein 

(aktivierte Mikrogliazellen und monozytische Makrophagen, aktivierte 
Astrozyten sowie die Blut-Hirn-Schranke und Endothelzellen), zusammen 

mit mehreren immuno-inflammatorischen Mediatoren (Zytokine, 
Glutamat, COX-2/PGE2-System, NO–iNOS-System und reaktives 

Sauerstoffspezies-System). 

9.2.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine bakterielle 

systemische Infektion 

Beschreibung: 

Kopfschmerz bei nicht vorliegender Meningitis oder Meningoenzephalitis, 
der durch andere Symptome und/oder klinische Zeichen einer 

systemischen bakteriellen Infektion verursacht wird und in deren 

Begleitung auftritt. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz beliebiger Dauer, der Kriterium C erfüllt 

B. Es treffen die beiden folgenden Punkte zu: 

1. Es wurde eine systemische bakterielle Infektion diagnostiziert 
2. Kein Hinweis auf eine meningitische oder 

meningoenzephalitische Beteiligung 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der 

folgenden Kriterien gezeigt werden: 
1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 

mit dem Beginn der systemischen bakteriellen Infektion 
entwickelt 
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2. Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Verschlechterung 
der systemischen bakteriellen Infektion deutlich verschlechtert 

3. Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Besserung oder 
dem Verschwinden der systemischen bakteriellen Infektion 

deutlich gebessert oder ist verschwunden 
4. Der Kopfschmerz zeigt eines oder beide der folgenden 

Charakteristika: 
a) diffuser Schmerz 

b) mäßige oder heftige Intensität 

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

9.2.1.1 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf eine bakterielle 

systemische Infektion 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der die Kriterien für einen 9.2.1 Kopfschmerz 

zurückzuführen auf eine bakterielle systemische Infektion und 

Kriterium B unten erfüllt 

B. Kopfschmerz besteht seit <3 Monaten. 

9.2.1.2 Chronischer Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

bakterielle systemische Infektion 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der die Kriterien für einen 9.2.1 Kopfschmerz 

zurückzuführen auf eine bakterielle systemische Infektion und 
Kriterium B unten erfüllt 

B. Kopfschmerz besteht sei >3 Monaten. 

9.2.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine systemische virale 

Infektion 

Beschreibung: 

Kopfschmerz infolge einer systemischen viralen Infektion, der in 
Begleitung andere Symptome und/oder klinischen Zeichen einer solchen 

auftritt, bei Nichtvorliegen einer Meningitis oder Enzephalitis. 
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Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz von beliebiger Dauer, der Kriterium C erfüllt 

B. Die beiden folgenden Punkte treffen zu: 
1. Es wurde eine systemische virale Infektion diagnostiziert 

2. Kein Hinweis auf eine meningitische oder enzephalitische 
Beteiligung 

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

1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 
mit dem Beginn der systemischen viralen Infektion entwickelt 

2. Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Verschlechterung 
der systemischen viralen Infektion deutlich verschlechtert 

3. Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Besserung oder 
dem Verschwinden der systemischen viralen Infektion deutlich 

verbessert oder ist verschwunden 

4. Der Kopfschmerz zeigt eines oder beide der folgenden 
Charakteristika: 

a) diffuser Schmerz 
b) mäßige oder heftige Intensität 

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

9.2.2.1 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf eine systemische 

virale Infektion 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz erfüllt die Kriterien für einen 9.2.2 Kopfschmerz 
zurückzuführen auf eine systemische virale Infektion und Kriterium 

B unten 

B. Kopfschmerz besteht seit <3 Monaten. 

9.2.2.2 Chronischer Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

systemische virale Infektion 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz erfüllt die Kriterien für einen 9.2.2 Kopfschmerz 
zurückzuführen auf eine systemische virale Infektion und Kriterium 

C unten 
B. Die systemische virale Infektion ist noch aktiv oder ist erst 

innerhalb der letzten 3 Monate abgeklungen 

C. Kopfschmerz besteht seit >3 Monaten. 
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9.2.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine andere systemische 

Infektion 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der von anderen Symptomen und/oder klinischen Zeichen 

einer systemischen Pilzinfektion oder Infektion bzw. Befall mit Protozoen 
oder anderen Parasiten verursacht wird und in deren Begleitung auftritt, 

bei nicht vorliegender Meningitis oder Meningoenzephalitis. 

Diagnostische Kriterien:  

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 
B. Es sind die beiden folgenden Punkte erfüllt: 

1. Es wurde eine systemische Pilzinfektion oder ein Befall mit 
Protozoen oder anderen Parasiten diagnostiziert 

2. Kein Hinweis auf eine meningitische oder 
meningoenzephalitische Beteiligung 

C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der 

folgenden Kriterien gezeigt werden: 
1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 

mit dem Beginn der systemischen Infektion oder des Befalls 
entwickelt 

2. Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Verschlechterung 
der systemischen Infektion oder des Befalls deutlich 

verschlechtert 
3. Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Besserung der 

systemischen Infektion oder des Befalls deutlich gebessert 
4. Der Kopfschmerz zeigt eines oder beide der folgenden 

Charakteristika: 
a) diffuser Schmerz 

b) mäßige oder heftige Intensität 

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

Kommentar: 

Es handelt sich um eine heterogene und unzureichend definierte Gruppe 
von systemischen Infektionen, die am häufigsten bei immunsupprimierten 

Patienten oder in bestimmten geografischen Regionen auftreten. 

Die am häufigsten beteiligten Pilze sind die pathogenen Pilze 

(Cryptococcus neoformans, Histoplasma capsulatum und Coccidioides 
immitis) sowie die opportunistischen Pilze (Candida-Arten, Aspergillus-

Arten u. a.). Unter den Protozoen können Infestationen mit Pneumocystis 
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carinii und Toxoplasma gondii mit Kopfschmerzen einhergehen. 
Kopfschmerzen wurden auch in Verbindung mit dem Fadenwurm 

Strongyloides stercoralis berichtet. 

9.2.3.1 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf eine andere 

systemische Infektion 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der die Kriterien für einen 9.2.3 Kopfschmerz 
zurückzuführen auf eine andere systemische Infektion und Kriterium 

B unten erfüllt 

B. Kopfschmerz besteht seit <3 Monaten. 

9.2.3.2 Chronischer Kopfschmerz zurückzuführen auf eine andere 

systemische Infektion 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der die Kriterien für einen 9.2.3 Kopfschmerz 

zurückzuführen auf eine andere systemische Infektion und Kriterium 

B unten erfüllt 

B. Kopfschmerz besteht seit >3 Monaten. 
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10. Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

Störung der Homöostase 

10.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Hypoxie und/oder 

Hyperkapnie 

10.1.1 Höhenkopfschmerz 
10.1.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Flugreise 

10.1.3 Taucherkopfschmerz 
10.1.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein Schlafapnoe-

Syndrom 

10.2 Dialysekopfschmerz 

10.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine arterielle Hypertonie 

10.3.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein Phäochromozytom 

10.3.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine hypertensive Krise 
ohne hypertensive Enzephalopathie 

10.3.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine hypertensive 

Enzephalopathie 
10.3.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Präeklampsie oder 

Eklampsie 
10.3.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Dysreflexie 

10.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Hypothyreose 

10.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf Fasten 

10.6 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine kardiale Erkrankung 

10.7 Kopfschmerz zurückzuführen auf andere Störungen der 

Homöostase 

An anderer Stelle kodiert: 

7.1.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine sekundäre 

Liquordrucksteigerung metabolischer, toxischer oder hormoneller Genese. 

An anderer Stelle kodiert 

Primärer und/oder sekundärer Kopfschmerz? 

Für Kapitel 10. Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Störung der 

Homöostase gelten die allgemeinen Regeln für die kausale Zuordnung zu 

einer anderen Erkrankung. 
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1. Tritt ein neuer Kopfschmerz erstmals in engem zeitlichen 
Zusammenhang mit einer Störung der Homöostase auf, sollte 

der Kopfschmerz als Kopfschmerz zurückzuführen auf diese 
Störung kodiert werden. Dies ist auch der Fall, wenn der 

Kopfschmerz das klinische Bild eines primären Kopfschmerzes 

zeigt, der in Teil 1 der ICHD-3 klassifiziert wird. 

2. Wenn aber ein vorbestehender Kopfschmerz mit den 
Charakteristika eines primären Kopfschmerzes in engem 

zeitlichen Zusammenhang mit einer Störung der Homöostase 
chronisch wird oder sich deutlich verschlechtert 

(üblicherweise definiert als eine mindestens zweifache 
Steigerung der Häufigkeit und/oder Schwere), dann sollte 

sowohl die vorbestehende primäre Kopfschmerzdiagnose als 
auch die Diagnose 10. Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

Störung der Homöostase (oder eines ihrer Typen oder 

Subtypen) vergeben werden, sofern gute Hinweise dafür 
bestehen, dass diese Störung Kopfschmerzen verursachen 

kann. 

Einleitung 

Die ursächlichen Mechanismen hinter den verschiedenen Typen eines 10. 
Kopfschmerzes zurückzuführen auf eine Störung der Homöostase sind 

vielfältig. Dennoch ist es möglich, wie folgt allgemeine diagnostische 

Kriterien darzulegen, die in den meisten Fällen anwendbar sind: 

A. Kopfschmerz, der Kriterium C erfüllt 

B. Es wurde eine Störung der Homöostase diagnostiziert, die 
bekanntermaßen Kopfschmerzen verursachen kann 

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

1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 
mit der Störung der Homöostase entwickelt 

2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 
a) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der 

Verschlechterung der Störung der Homöostase deutlich 
verschlechtert 

b) der Kopfschmerz hat sich nach Verschwinden der Störung 
der Homöostase deutlich gebessert 

3. Der Kopfschmerz weist Charakteristika auf, die typisch für eine 
Störung der Homöostase sind 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose. 
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10.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Hypoxie 

und/oder Hyperkapnie 

Beschreibung: 

Kopfschmerz infolge einer Hypoxie und/oder Hyperkapnie, der unter 
Bedingungen auftritt, bei denen eine Verbindung mit einem oder beiden 

dieser Umstände gegeben ist. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 
B. In Verbindung mit Hypoxie und/oder Hyperkapnie 

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

1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 
mit der Exposition entwickelt 

2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

a) Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit einer verstärkten 
Verbindung mit Hypoxie und/oder Hyperkapnie deutlich 

verschlechtert 
b) Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit einer Besserung 

in Sachen Hypoxie und/oder Hyperkapnie deutlich 
gebessert 

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

10.1.1 Höhenkopfschmerz 

Beschreibung: 

Ein in der Regel bilateraler Kopfschmerz, der sich bei Anstrengung 

verschlimmert und durch einen Aufstieg auf über 2.500 Meter entsteht. 
Dieser verschwindet innerhalb von 24 Stunden nach dem Abstieg 

spontan. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der Kriterium C erfüllt 
B. Es kam zu einem Aufstieg auf eine Höhe von über 2.500 Metern 

C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der 
folgenden Kriterien gezeigt werden: 
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1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 
mit dem Aufstieg entwickelt 

2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 
a) Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit dem sich 

fortsetzenden Aufstieg deutlich verschlechtert 
b) Der Kopfschmerz ist sich innerhalb von 24 Stunden nach 

Abstieg auf unter 2.500 Meter verschwunden  
3. Der Kopfschmerz weist wenigstens zwei der folgenden drei 

Charakteristika auf: 
a) bilateral lokalisiert 

b) leichte oder mittlere Intensität 
c) Verschlimmerung bei Anstrengung, Bewegung, Pressen, 

Husten und/oder Bücken 

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

Kommentar: 

10.1.1 Höhenkopfschmerz ist eine häufige Komplikation beim Aufstieg in 
größere Höhen; er tritt bei mehr als 30% der Bergsteiger auf. Zu den 

Risikofaktoren gehören eine individuelle Vorgeschichte in Sachen 1. 
Migräne, eine geringe arterielle Sauerstoffsättigung, eine als sehr 

anstrengend wahrgenommene Aktivität, venöse Abflussbehinderungen 

und eine geringe Flüssigkeitsaufnahme (<2 Liter in 24 Stunden). 

In den meisten Fällen spricht ein 10.1.1 Höhenkopfschmerz auf einfache 
Analgetika wie Paracetamol (Acetaminophen) oder Ibuprofen an. Die 

akute Bergkrankheit besteht jedoch aus zumindest mittelstarken 
Kopfschmerzen in Verbindung mit einer oder mehreren der folgenden 

Beschwerden: Übelkeit, Appetitlosigkeit Müdigkeit, Photophobie, 
Schwindel oder Schlafstörungen. Die Einnahme von Acetazolamid (2 bis 3 

x 125 mg/Tag) und Kortikoiden kann die Wahrscheinlichkeit des 
Auftretens einer akuten Bergkrankheit senken. Zu den vorbeugenden 

Maßnahmen gehören eine zweitägige Akklimatisationsphase vor der 

anstrengenden Aktivität in großer Höhe, eine großzügige 

Flüssigkeitszufuhr und Alkoholkarenz. 

Der Aufenthalt auf Höhe von über 1.000 Metern erhöht nicht nur die 
Prävalenz, sondern auch die Intensität der Symptome einer 1. Migräne. 

Die Mechanismen sind unbekannt und weisen wahrscheinlich keine 

Verbindung zu denen bei einem 10.1.1 Höhenkopfschmerz auf. 
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10.1.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Flugreise 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, oft schwer, üblicherweise unilateral und periokular und 
ohne autonome Symptome, der während einer Flugreise auftritt und von 

dieser verursacht wird. Er verschwindet nach der Landung. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Mindestens zwei Episoden eines Kopfschmerzes, der Kriterium C 
erfüllt 

B. Der Patient war/ist mit dem Flugzeug unterwegs 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der 

folgenden Kriterien gezeigt werden: 
1. Der Kopfschmerz hat sich während des Fluges entwickelt 

2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 
a) der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen 

Zusammenhang mit dem Aufstieg nach dem Start 

und/oder während des Landeanflugs verschlechtert 
b) der Kopfschmerz hat sich innerhalb von 30 Minuten nach 

Abschluss des Aufstiegs auf Reiseflughöhe oder des 
Landeanflugs spontan gebessert 

3. Der Kopfschmerz ist schwer und erfüllt dabei mindestens zwei 
der folgenden Charakteristika: 

a) unilateral lokalisiert1 
b) orbitofrontal lokalisiert2 

c) stechender Charakter3 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose4. 

Anmerkung: 

1. In rund 10% der Fälle tritt zwischen verschiedenen Flügen eine 

Verlagerung von einer Seite zu anderen ein. 

2. Es kann zu einer parietalen Ausdehnung kommen. 

3. Es kann ein Pulsieren (Pochen) bemerkt werden. 

4. Es sollte eine andere Erkrankung, insbesondere eine 

Nebenhöhlenerkrankung ausgeschlossen werden. 
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Kommentar: 

Eine aktuelle skandinavische Befragung ergab, dass bis zu 8,3% der 

Flugreisenden 10.1.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Flugreise 

erfahren. Dieser tritt in über 90% der Fälle während der Landung auf.  

In bis zu 30% der Fälle werden Begleitsymptome berichtet. Am 
häufigsten sind diese Unruhe und unilaterales Augentränen; andere 

lokalisierte parasympathische Symptome, Übelkeit oder Photo-

/Phonophobie wurden in weniger als 5% der Fälle beschrieben. 

Ein gewisser Teil der Befragten, die von einem 10.1.2 Kopfschmerz 
zurückzuführen auf eine Flugreise berichteten, schilderten ähnliche 

Kopfschmerzen beim Schnorcheln und/oder einem schnellen Abstieg aus 
dem Gebirge, was nahelegt, dass diese Kopfschmerzen mit einem 

Ungleichgewicht zwischen dem Luftdruck in den Nasennebenhöhlen und 

außen zusammenhängt. 

10.1.3 Taucherkopfschmerz 

An anderer Stelle kodiert: 

1. Migräne, 2. Kopfschmerz vom Spannungstyp, 4.2 primärer 

Anstrengungskopfschmerz, 4.5 primärer kältebedingter Kopfschmerz, 
4.6.1 Kopfschmerz durch äußeren Druck und 11.2.1 zervikogener 

Kopfschmerz können während eines Tauchganges auftreten. In diesem 
Fall sollte das Tauchen eher als ein begünstigender Faktor denn als 

Ursache berücksichtigt werden, und der Kopfschmerz sollte 

dementsprechend unter diesen Störungen kodiert werden. 

Es ist bekannt, dass das Tauchen eine Dissektion der A. carotis interna 
oder A. vertebralis verursachen kann. Kopfschmerzen, die infolge dessen 

auftreten, sollten unter 6.5.1. akuter Kopf-, Gesichts- oder Halsschmerz 

zurückzuführen auf eine arterielle Dissektion kodiert werden. 

Beschreibung: 

Kopfschmerz durch Tauchen auf Tiefen von mehr als 10 Metern, oft 

während des Tauchgangs auftretend, sich jedoch oft beim 

Wiederauftauchen intensivierend, bei fehlender Dekompressionskrankheit. 
In der Regel wird dieser Kopfschmerz von Symptomen einer 

Kohlendioxid-(CO2)-Intoxikation begleitet. Er verschwindet nach 
Sauerstoffgabe schnell oder, sofern eine solche nicht erfolgt, spontan 

innerhalb von 3 Tagen nach dem Ende des Tauchens. 
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Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Es treffen beide folgenden Punkte zu: 
1. Der Patient unternimmt einen Tauchgang in >10 Metern Tiefe 

2. Kein Hinweis auf eine Dekompressionskrankheit 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch wenigstens eines der 

folgenden Kriterien gezeigt werden: 
1. Der Kopfschmerz hat sich während des Tauchganges entwickelt 

2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 
a) Der Kopfschmerz hat sich im weiteren Verlauf des 

Tauchgangs verschlechtert 
b) Es ist wenigstens einer der folgenden Punkte erfüllt: 

i. Der Kopfschmerz ist innerhalb von 3 Tagen nach 
Einstellen des Tauchens spontan verschwunden 

ii. Der Kopfschmerz ist innerhalb von 1 Stunden nach 

einer Behandlung mit 100% O2 verschwunden 
3. Es liegt mindestens eines der folgendem Symptome einer CO2-

Intoxikation: 
a) Verwirrtheitszustand 

b) Benommenheit 
c) motorische Koordinationsstörungen 

d) Dyspnoe 
e) Gesichtsrötung 

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

Kommentar: 

Es gibt Hinweise darauf, dass eine Hyperkapnie ohne gleichzeitige 
Hypoxie mit Kopfschmerzen assoziiert sein kann. Es ist bekannt, dass 

eine Hyperkapnie (arterieller pCO2 >50 mmHg) zu einer Relaxation der 
glatten Muskulatur zerebraler Gefäße und damit zu einer Vasodilatation 

und einer Erhöhung des intrakraniellen Druckes führt. Das beste klinische 

Beispiel für Kopfschmerzen, die auf eine Hyperkapnie zurückzuführen 
sind, ist 10.1.3 Taucherkopfschmerz. Kohlendioxid (CO2) kann sich bei 

einem Taucher akkumulieren, der beim missglückten Versuch, Atemluft zu 
konservieren, die Luft gezielt intermittierend anhält oder nur oberflächlich 

atmet, um die Variabilität des Auftriebs in engen Passagen eines Wracks 
oder eine Höhle zu minimieren. Taucher hyperventilieren aber manchmal 

auch unbewusst, wenn ein enger Tauchanzug oder eine 
auftriebsvermindernde Weste die Ausdehnung des Brustkorbes behindern 

oder die Atmung im Vergleich zur körperlichen Anstrengung nicht 
ausreichend ist. Eine starke körperliche Anstrengung erhöht die CO2-

Produktion um mehr als das 10fache und führt so zu einer 

vorübergehenden CO2-Erhöhung auf über 60 mmHg. 
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10.1.3 Taucherkopfschmerz intensiviert sich gewöhnlich während der 

Dekompressionsphase des Tauchganges oder beim Wiederauftauchen. 

10.1.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein Schlafapnoe-Syndrom 

Beschreibung: 

Morgendlicher Kopfschmerz, in der Regel bilateral und mit einer Dauer 
von unter 4 Stunden, verursacht durch Schlafapnoe-Syndrom. Die 

Störung verschwindet nach erfolgreicher Behandlung des Schlafapnoe-

Syndroms. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der bei Aufwachen vorhanden ist und Kriterium C 

erfüllt 
B. Es wurde ein Schlafapnoe-Syndrom mit einem Apnoe-Hypopnoe-

Index ≥5 diagnostiziert1 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der 

folgenden Kriterien gezeigt werden: 

1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 
mit dem Beginn des Schlafapnoe-Syndroms entwickelt 

2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 
a) Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig zu der 

Verschlechterung der Schlafapnoe verschlechtert 
b) Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Besserung 

oder dem Verschwinden der Schlafapnoe deutlich 
gebessert oder ist verschwunden 

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

a) kehrt an ≥15 Tagen/Monat wieder 
b) alles von folgendem: 

i. bilateral lokalisiert 
ii. drückender Charakter 

iii. nicht von Übelkeit, Photophobie oder Phonophobie 

begleitet 
c) verschwindet innerhalb von 4 Stunden 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose2. 

Anmerkung: 

1. Der Apnoe-Hypopnoe-Index errechnet sich durch Dividieren der 
Anzahl apnoeischer Ereignisse durch die Anzahl der Stunden Schlaf 

(5-15/Std. = mild; 15-30/Std. = mittelgradig; >30/Std. = schwer). 
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2. Eine definitive Diagnose erfordert eine Polysomnographie über 

Nacht. 

Kommentar: 

10.1.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein Schlafapnoe-Syndrom scheint 

weniger häufig und von längerer Dauer als ursprünglich angenommen. 
Obwohl morgendliche Kopfschmerzen beim Schlafapnoe-Syndrom 

bedeutend häufiger als in der Normalbevölkerung auftreten, sind 
Kopfschmerzen beim Erwachen doch ein unspezifisches Symptom, 

welches bei einer Vielzahl primärer und sekundärer 
Kopfschmerzerkrankungen ebenso vorkommt wie bei anderen den Schlaf 

beeinflussenden respirativen Störungen (neben dem Schlafapnoe-
Syndrom z. B. Pickwick-Syndrom, chronisch obstruktive 

Lungenerkrankung) und bei anderen primären Schlafstörungen wie den 

periodischen Beinbewegungen im Schlaf. 

Es ist unklar, ob der ursächliche Mechanismus bei einem 10.1.4 

Kopfschmerz zurückzuführen auf ein Schlafapnoe-Syndrom eine Hypoxie, 

Hyperkapnie oder die Störung des Schlafes ist. 

10.2 Dialysekopfschmerz 

Beschreibung: 

Kopfschmerz ohne spezifischen Charakteristika, der während der 
Hämodialyse auftritt und von dieser verursacht wird. Er verschwindet 

spontan innerhalb von 72 Stunden nach der Hämodialysebehandlung. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Wenigstens 3 akute Kopfschmerzepisoden, die Kriterium C erfüllen 

B. Der Patient erhält eine Hämodialysebehandlung 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der 

folgenden Kriterien gezeigt werden: 
1. Der Kopfschmerz hat sich jeweils während einer 

Hämodialysebehandlung entwickelt 
2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

a) Der Kopfschmerz hat sich während der Dialysesitzung 
jedes Mal verschlechtert 

b) Der Kopfschmerz ist innerhalb von 72 Stunden nach der 
Dialysesitzung verschwunden 
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3. Die Kopfschmerzepisoden hören nach einer erfolgreichen 
Nierentransplantation und Beendigung der 

Hämodialysebehandlung ganz auf 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose1. 

Anmerkung: 

1. Da Koffein durch eine Dialyse sehr schnell entfernt wird, sollte 

daran gedacht werden, dass bei Patienten, die davon größere 
Mengen konsumieren, ein 8.3.1 Koffeinentzugskopfschmerz 

auftreten kann. 

Kommentar: 

Ein 10.2 Dialysekopfschmerz tritt in Verbindung mit einer Hypotonie und 
einem Dialyse-Dysäquilibrium-System auf. Das Dysäquilibrium-Syndrom 

kann mit Kopfschmerzen beginnen und zu Bewusstseinsstörungen bis hin 
zum Koma mit oder ohne epileptischen Anfall führen. Dieses Syndrom ist 

relativ selten und kann eventuell durch eine Veränderung der 

Dialyseparameter verhindert werden. 

Abweichungen beim Harnstoff-, Natrium- und Magnesiumspiegels sowie 

bei Blutdruck und Körpergewicht können Risikofaktoren für die 

Entwicklung eines 10.2 Dialysekopfschmerzes sein. 

10.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine arterielle 
Hypertonie 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, oft bilateral und pulsierend, der durch eine arterielle 
Hypertonie verursacht wird, gewöhnlich bei einem akuten Anstieg des 

systolischen (≥180 mmHg) und/oder diastolischen (≥120 mmHg) 
Blutdrucks. Der Kopfschmerz verschwindet nach einer Normalisierung des 

Blutdrucks. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Es wurde eine Hypertonie mit systolischem Druck ≥180 mmHg 
und/oder diastolischem Druck ≥120 mmHg nachgewiesen 
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C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch eines oder beide der 
folgenden Kriterien gezeigt werden: 

1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 
mit dem Beginn der Hypertonie entwickelt 

2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 
a) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit einer 

Verschlechterung der Hypertonie deutlich verschlechtert 
b) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit einer Besserung 

der Hypertonie deutlich gebessert 

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

Kommentar: 

Eine chronische arterielle Hypertonie, die leicht (140-159/90-99 mmHg) 

oder moderat (160-179/100-109 mmHg) ist, scheint keine 
Kopfschmerzen zu verursachen. Ob eine moderate arterielle Hypertonie 

aber zu Kopfschmerzen zumindest prädisponiert, wird noch kontrovers 

diskutiert. Es gibt nur wenig Anhaltspunkte hierfür. 

Ambulante Blutdruckkontrollen bei Patienten mit einer milden und 

moderaten arteriellen Hypertonie konnten keinen überzeugenden 
Zusammenhang zwischen Fluktuationen des Blutdrucks über 24 Stunden 

hinweg und dem Vorhandensein oder Nicht-Vorhandensein von 

Kopfschmerzen aufdecken. 

10.3.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein Phäochromozytom 

An anderer Stelle kodiert: 

Wenn eine hypertensive Enzephalopathie vorliegt, sollte eine Kodierung 
unter 10.3.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine hypertensive 

Enzephalopathie erfolgen. Falls die Diagnose eines Phäochromozytoms 
bisher noch nicht gestellt wurde und eine hypertensive Enzephalopathie 

fehlt, könnten Patienten die diagnostischen Kriterien für eine 10.3.2 
Kopfschmerz zurückzuführen auf eine hypertensive Krise ohne 

hypertensive Enzephalopathie erfüllen.  

Beschreibung: 

Kopfschmerzattacken, meist schwer und von kurzer Dauer (weniger als 1 

Stunde) und von Schwitzen, Palpitationen, Blässe und/oder Angst 

begleitet, verursacht durch ein Phäochromozytom. 
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Diagnostische Kriterien: 

A. Wiederkehrende diskrete langanhaltende Kopfschmerzepisoden, die 

Kriterium C erfüllen 
B. Es wurden ein Phäochromozytom nachgewiesen 

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

1. Die Kopfschmerzepisoden haben in einem zeitlichen 
Zusammenhang mit der Entwicklung des Phäochromozytoms 

begonnen oder zu seiner Entdeckung geführt 
2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

a) individuelle Kopfschmerzepisoden entwickeln sich in einem 
zeitlichen Zusammenhang mit plötzlichen 

Blutdruckanstiegen 
b) individuelle Kopfschmerzepisoden verschwinden in einem 

zeitlichen Zusammenhang mit einer Normalisierung des 

Blutdrucks 
3. Die Kopfschmerzen treten in Begleitung von wenigstens einem 

der folgenden Symptome auf: 
a) Schwitzen 

b) Palpitationen 
c) Angst 

d) Blässe 
4. Die Kopfschmerzepisoden verschwinden nach Beseitigung des 

Phäochromozytoms komplett 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose1. 

Anmerkung: 

1. Die Diagnose eines Phäochromozytoms wird gesichert über den 

Nachweis einer erhöhten Exkretion von Katecholaminen und ihrer 
Metaboliten. Dieser gelingt mittels Analyse des 24-Stunden-

Sammelurins, der in der Zeit gesammelt wird, in der der Patient 

erhöhte Blutdruckwerte hat oder symptomatisch ist. 

Kommentar: 

10.3.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein Phäochromozytom tritt bei 
51% bis 80% der Patienten mit einem Phäochromozytom als 

paroxysmaler Kopfschmerz auf. 

10.3.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein Phäochromozytom ist oft 

schwer, frontal oder okzipital und wird gewöhnlich entweder als von 
pulsierendem oder konstantem Charakter beschrieben. Ein wichtiges 

Merkmal ist seine kurze Dauer: weniger als 15 Minuten bei 50% und 
weniger als 1 Stunde bei 70% der Patienten. Ein anderes Merkmal sind 
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Befürchtungen und/oder Ängste, die häufig verbunden sind mit dem 
Gefühl des bevorstehenden Todes, Tremor, Sehstörungen, Bauch- oder 

Brustschmerzen, Übelkeit, Erbrechen und manchmal mit Parästhesien. 

Während der Attacke kann das Gesicht blass oder gerötet sein. 

10.3.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine hypertensive Krise 

ohne hypertensive Enzephalopathie 

An anderer Stelle kodiert: 

10.3.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein Phäochromozytom. 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, gewöhnlich bilateral und pulsierend, verursacht durch einen 

paroxysmalen Anstieg des arteriellen Bluthochdrucks (systolisch ≥180 
mmHg und/oder diastolisch ≥120 mmHg). Der Kopfschmerz verschwindet 

nach Normalisierung des Blutdruckes. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der Kriterium C erfüllt 

B. Beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 
1. Es tritt eine hypertensive Krise1 auf 

2. Keine klinischen Merkmale oder anderen Hinweise auf eine 
Hochdruckenzephalopathie 

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

1. Der Kopf hat sich während einer hypertensiven Krise entwickelt 
2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

a) Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit dem Anstieg der 
Hypertonie deutlich verschlechtert 

b) Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Besserung 
oder dem Verschwinden der hypertensiven Krise deutlich 

verbessert oder ist verschwunden 
3. Der Kopfschmerz weist mindestens eines der folgenden 

Charakteristika auf: 

a) bilateral 
b) pulsierender Charakter 

c) hervorgerufen durch körperliche Aktivität 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose. 
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Anmerkung: 

1. Eine hypertensive Krise wird definiert als paroxysmaler Anstieg des 

systolischen (auf ≥180 mmHg) und/oder diastolischen (auf ≥120 

mmHg) Blutdrucks. 

Kommentar: 

Paroxysmale Hypertonien können als Folge einer Störung von 

Barorezeptorreflexen (nach einer Endarterektomie der A. carotis oder in 
Folge einer Bestrahlung des Nackens) oder bei Patienten mit einem 

enterochromaffinen Zelltumor auftreten. 

10.3.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine hypertensive 

Enzephalopathie 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, in der Regel bilateral und pulsierend, verursacht durch eine 
anhaltende Blutdruckerhöhung auf 180/120 mmHg oder höher und 

begleitet von Symptomen einer Enzephalopathie wie Verwirrtheitszustand, 

Antriebslosigkeit, Sehstörungen oder epileptischen Anfällen. Der 

Kopfschmerz bessert sich nach der Normalisierung des Blutdrucks. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der Kriterium C erfüllt 

B. Es wurde eine hypertensive Enzephalopathie diagnostiziert 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der 

folgenden Kriterien gezeigt werden: 
1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 

mit dem Beginn der hypertensiven Enzephalopathie entwickelt 
2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

a) Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der 
Verschlechterung der hypertensiven Enzephalopathie 

deutlich verschlechtert 
b) Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Besserung 

oder dem Verschwinden der hypertensiven 

Enzephalopathie deutlich gebessert oder ist verschwunden 
3. Der Kopfschmerz weist mindestens zwei der folgenden drei 

Charakteristika auf: 
a) diffuser Schmerz 

b) pulsierender Charakter 
c) Verstärkung durch körperliche Aktivität 
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D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose. 

Kommentar: 

Eine hypertensive Enzephalopathie geht mit einem anhaltenden erhöhten 
Blutdruck auf ≥180/120 mmHg und mindestens zwei Komponenten der 

Symptome Verwirrtheitszustand, eingeschränkte Bewusstseinslage, 
Sehstörungen einschließlich Blindheit und epileptischen Anfällen einher. 

Eine hypertensive Enzephalopathie entsteht, wenn eine zerebrale 
Hyperperfusion als Folge eines Blutdruckanstiegs nicht länger durch eine 

kompensatorische zerebrale Vasokonstriktion verhindert werden kann. Mit 
dem Zusammenbruch der zerebralen Autoregulation zur Steuerung des 

Blutflusses steigt die endotheliale Permeabilität an und es entwickelt sich 
ein Hirnödem. Im MRT ist dies vornehmlich in der weißen Substanz der 

Parietookzipitalregion zu sehen. 

Obwohl eine hypertensive Enzephalopathie bei Patienten mit einer 

chronischen arteriellen Hypertonie üblicherweise mit einem diastolischen 

Blutdruck von >120 mmHg und einer Retinopathie Grad 3 oder 4 (Keith-
Wagener-Barker-Klassifikation) einhergeht, können auch Patienten mit 

einem ursprünglich normalen Blutdruck Zeichen einer Enzephalopathie 
bereits bei Blutdruckwerten, die unterhalb 160/100 mmHg liegen, 

entwickeln. Eine hypertensive Retinopathie muss zum Zeitpunkt der 

klinischen Manifestation noch nicht in jedem Fall präsent sein. 

Jede Ursache einer arteriellen Hypertonie kann zu einer hypertensiven 
Enzephalopathie führen. Ein Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

hypertensive Enzephalopathie sollte unabhängig von der Grundursache 
unter 10.3.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine hypertensive 

Enzephalopathie kodiert werden. 

10.3.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Präeklampsie oder 

Eklampsie 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, gewöhnlich bilateral und pulsierend, der bei Schwangeren 

oder im frühen Wochenbett mit Präeklampsie oder Eklampsie auftritt. 
Nach dem Verschwinden der Präeklampsie oder Eklampsie kommt es zur 

Remission des Kopfschmerzes. 



369 

 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz bei einer Frau in der Schwangerschaft oder im 

Wochenbett (bis zu 4 Wochen postpartal), der Kriterium C erfüllt 
B. Es wurde eine Präeklampsie oder Eklampsie diagnostiziert 

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

1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 
mit dem Beginn der Präeklampsie oder Eklampsie entwickelt 

2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 
a) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der 

Verschlechterung der Präeklampsie oder Eklampsie 
deutlich verschlechtert 

b) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Besserung 
oder dem Verschwinden der Präeklampsie oder Eklampsie 

deutlich gebessert oder ist verschwunden 

3. Der Kopfschmerz weist mindestens zwei der folgenden drei 
Charakteristika auf: 

a) bilateral lokalisiert 
b) pulsierender Charakter 

c) Verstärkung durch körperliche Aktivität 

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

Kommentar: 

Präeklampsie und Eklampsie scheinen mit einer starken mütterlichen 

Entzündungsantwort mit einer breiten Aktivierung des Immunsystems 
einherzugehen. Die Plazenta scheint eine entscheidende Rolle bei deren 

Entstehung zu spielen, obwohl Fallberichte zeigen, dass eine Eklampsie 
sowohl während der Schwangerschaft als auch im Wochenbett auftreten 

können. 

Die Präeeklampsie und Eklampsie sind Multisystemerkrankungen in 

unterschiedlichen Erscheinungsformen. Ihre Diagnose setzt eine arterielle 

Hypertonie (Blutdruck >140/90 mmHg) dokumentiert durch 2 
Blutdruckmessungen mit einem Abstand von mindestens 4 Stunden 

voraus oder einen Anstieg des diastolischen Blutdruckes von ≥15 mmHg 
oder des systolischen Blutdruckes von ≥30 mmHg, gekoppelt mit einer 

Proteinurie von >0,3 g/24 Stunden. Zusätzlich können Gewebsödeme, 
eine Thrombozytopenie und Auffälligkeiten bei der Leberfunktion 

auftreten. 
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10.3.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Dysreflexie 

Beschreibung: 

Pochender schwerer Kopfschmerz mit plötzlichem Beginn bei Patienten 
mit Rückenmarkverletzung und autonomer Dysreflexie. Letztere, die 

lebensbedrohlich sein kann, manifestiert sich neben anderen Symptomen 
und klinischen Zeichen als paroxysmaler Blutdruckanstieg und wird oft 

durch eine Blasen- oder Darmreizung getriggert (durch eine Infektion, 

Distension oder Koprostase). 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz mit plötzlichem Beginn, der Kriterium C erfüllt 

B. Vorliegen einer Rückenmarkverletzung und autonomen Dysreflexie, 
dokumentiert durch einen paroxysmalen Blutdruckanstieg oberhalb 

der Grundlinie von ≥30 mmHg beim systolischen Blutdruck 
und/oder von ≥20 mmHg beim diastolischen Blutdruck  

C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der 

folgenden Kriterien gezeigt werden: 
1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 

mit dem Blutdruckanstieg entwickelt 
2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

a) Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit dem 
Blutdruckanstieg deutlich verschlechtert 

b) Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der 
Blutdrucksenkung deutlich gebessert 

3. Der Kopfschmerz weist mindestens zwei der folgenden vier 
Charakteristika auf: 

a) starke Intensität 
b) pochender oder pulsierender Charakter 

c) begleitet von einer Diaphorese kraniell zur Höhe der 
Rückenmarkverletzung 

d) durch Blasen- oder Darmreflexe getriggert 

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

Kommentar: 

Die Zeit bis zum Beginn einer autonomen Dysreflexie nach 
Rückenmarkverletzung ist variabel. Berichtet wurden Zeitspannen von 4 

Tagen bis 15 Jahren. 

Angesichts der Tatsache, dass eine autonome Dysreflexie eine 

lebensbedrohliche Erkrankung darstellen kann, ist ihr rechtzeitiges 
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Erkennen und adäquates Management entscheidend. Üblicherweise ist der 
10.3.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Dysreflexie ein plötzlich 

beginnender schwerer Kopfschmerz, der in Begleitung diverser anderer 
Symptome und klinischer Zeichen auftritt, darunter ein erhöhter 

Blutdruck, eine veränderte Herzfrequenz und eine Diaphorese kraniell zur 
Höhe der Rückenmarkverletzung. Diese werden durch schädliche oder 

nichtschädliche Stimuli getriggert, meist viszeralen Ursprungs 
(Überdehnung der Blase, Harnwegsinfektion, Distension oder Koprostase 

des Darmes, urologische Eingriffe, Magengeschwür u. a.), doch mitunter 
auch somatischer Natur (Dekubitus, eingewachsener Zehennagel, 

Verbrennungen, ein Trauma oder chirurgische bzw. invasive diagnostische 

Verfahren). 

10.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
Hypothyreose 

An anderer Stelle kodiert: 

Bei Vorliegen einer Hypothyreose kann Kopfschmerz auch eine 

Manifestation eines Hypophysenadenoms sein, kodiert unter 7.4.3 
Kopfschmerz zurückzuführen auf eine hypothalamische oder hypophysäre 

Über- oder Unterfunktion. 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, üblicherweise bilateral und nicht pulsierend, bei Patienten 
mit Hypothyreose, der nach Normalisierung des 

Schilddrüsenhormonspiegels verschwindet. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der Kriterium C erfüllt 
B. Es wurde eine Hypothyreose nachgewiesen 

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

1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 

mit dem Beginn der Hypothyreose entwickelt oder führte zu 
ihrer Entdeckung 

2. Einer oder beide der folgenden Punkte ist/sind erfüllt: 
a) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der 

Verschlechterung der Hypothyreose deutlich verschlechtert 
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b) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Besserung 
oder dem Verschwinden der Hypothyreose deutlich 

gebessert oder ist verschwunden 
3. Der Kopfschmerz erfüllt einen oder beide der folgenden Punkte: 

a) bilateral lokalisiert 
b) im Zeitablauf kontinuierlich 

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

Kommentar: 

Es wird geschätzt, dass etwa 30% der Patienten mit einer Hypothyreose 
unter 10.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Hypothyreose leiden. 

Der Mechanismus ist unklar. Frauen sind dabei häufiger betroffen. Oft 

bestand in der Vorgeschichte eine Migräne. 

Zwar geht ein 10.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Hypothyreose 
nach jetzigem Verständnis nicht mit Übelkeit oder Erbrechen einher, doch 

ergab eine aktuelle Untersuchung, dass Patienten mit einer Hypothyreose 

unilaterale, episodische, pulsierende Kopfschmerzen aufweisen können, 
die von Übelkeit und/oder erbrechen begleitet sind. Bei der Hälfte der 

untersuchten Patienten bestand in der Vorgeschichte eine 1. Migräne, also 
ist die Bedeutung dieser Ergebnisse unklar und sie verlangen nach einer 

Bestätigung durch zukünftige Studien. 

10.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf Fasten 

An anderer Stelle kodiert: 

Eine durch Fasten ausgelöste Migräneepisode wird unter 1. Migräne oder 

einem ihrer Typen kodiert. 

Beschreibung: 

Diffuser nicht-pulsierender Kopfschmerz, in der Regel von leichter bis 

mittelstarker Intensität, der während eines mindestens achtstündigen 
Fastens auftritt und hiervon verursacht wird. Der Kopfschmerz 

verschwindet nach Nahrungsaufnahme. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Diffuser Kopfschmerz, der nicht die Kriterien für eine 1. Migräne 
oder einen ihrer Typen erfüllt, aber Kriterium C unten erfüllt 
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B. Der Patient hat für ≥8 Stunden gefastet 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch beide der folgenden 

Kriterien gezeigt werden: 
1. Der Kopfschmerz hat sich während des Fastens entwickelt 

2. Der Kopfschmerz hat sich nach Nahrungsaufnahme deutlich 
gebessert 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose1. 

Anmerkung: 

1. 10.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf Fasten ist typischerweise von 
diffusem, nicht-pulsierendem Charakter und von leichter bis 

mittelstarker Intensität. Bei Patienten mit 1. Migräne in der 
Vorgeschichte kann der beim Fasten auftretende Kopfschmerz einer 

1.1 Migräne ohne Aura ähneln und sollte entsprechend kodiert 
werden (da das Fasten hier ein auslösender Faktor sein kann), wenn 

die Kriterien für diese Erkrankung erfüllt sind. 

Kommentar: 

10.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf Fasten tritt bei Individuen mit 

primären Kopfschmerzen in der Vorgeschichte signifikant häufiger auf. 

Die Wahrscheinlichkeit des Auftretens von Kopfschmerzen als Resultat des 

Fastens steigt mit der Dauer des Fastens. 10.5 Kopfschmerz 
zurückzuführen auf Fasten scheint jedoch unabhängig von der 

Schlafdauer, einem Koffeinentzug oder einer Hypoglykämie zu sein. Auch 
wenn Kopfschmerzen unter den Bedingungen einer Hypoglykämie-

induzierten Hirndysfunktion auftreten können, gibt es keinen 
abschließenden Beweis, um eine kausale Beziehung zu belegen. 10.5 

Kopfschmerz zurückzuführen auf Fasten kann beim Fasten auch ohne eine 
Hypoglykämie auftreten; Insulin-induzierte Hypoglykämien rufen bei 

einem Migränepatienten keine Kopfschmerzen hervor und schließlich sind 
Kopfschmerzen keine typische Klage von Patienten, die sich mit einer 

symptomatischen Hypoglykämie in einer Notaufnahme vorstellen. 
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10.6 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine kardiale 

Erkrankung 

Beschreibung: 

Migräneartiger Kopfschmerz, in der Regel, jedoch nicht immer durch 
körperliche Betätigung verschlimmert, der während eines Myokardinfarkts 

auftritt. Nitroglyzerin wirkt schmerzlösend. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 
B. Es wurde ein akuter Myokardinfarkt nachgewiesen 

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

1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 
mit dem Beginn des akuten Myokardinfarkts entwickelt 

2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

a) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der 
Verschlechterung des Myokardinfarkts deutlich 

verschlechtert 
b) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Besserung 

oder dem Verschwinden des Myokardinfarkts deutlich 
gebessert oder ist verschwunden 

3. Der Kopfschmerz weist mindestens zwei der folgenden vier 
Charakteristika auf: 

a) mittelstarke bis starke Intensität 
b) von Übelkeit begleitet 

c) nicht von Photophobie oder Phonophobie begleitet 
d) Verstärkung durch körperliche Anstrengung 

4. Der Kopfschmerz verschwindet durch Behandlung mit 
Nitroglyzerin oder Nitroglyzerinderivaten 

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

Kommentar: 

Die Diagnose setzt eine sorgfältige Dokumentation der Kopfschmerzen 

und den gleichzeitigen Nachweis einer kardialen Ischämiemittels 
Belastungs-EKG oder Myokardszintigraphie voraus. Es wurde jedoch auch 

schon ein im Ruhezustand auftretender 10.6 Kopfschmerz zurückzuführen 

auf eine kardiale Erkrankung beschrieben. 

Ein nicht erkannter und nicht korrekt diagnostizierter 10.6 Kopfschmerz 
zurückzuführen auf eine kardiale Erkrankung kann schwerwiegende 
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Folgen haben. Die Abgrenzung von einer 1.1 Migräne ohne Aura ist 
entscheidend, insbesondere da Medikamente mit einer vasokonstriktiven 

Wirkung (Triptane, Ergotaminderivate) zur Behandlung der Migräne 
indiziert, aber bei Patienten mit einer ischämischen Herzerkrankung 

kontraindiziert sind. Beide Erkrankungen können zu starken 
Kopfschmerzen mit begleitender Übelkeit führen und beide können durch 

körperliche Anstrengung getriggert werden. Migräne-ähnliche 
Kopfschmerzen können darüber hinaus durch eine medikamentöse 

Behandlung einer Angina pectoris z. B. mit Nitroglyzerin ausgelöst 

werden. 

10.7 Kopfschmerz zurückzuführen auf andere 

Störungen der Homöostase 

Beschreibung: 

Kopfschmerz aufgrund einer oben nicht beschriebenen Störung der 

Homöostase. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 
B. Es wurde eine Störung der Homöoostase diagnostiziert, die oben nicht 

aufgeführt wurde und von der bekannt ist, dass sie Kopfschmerzen 
verursachen kann 

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

1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 
mit dem Beginn der Störung der Homöostase entwickelt 

2. Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Verschlechterung 
der Störung der Homöostase deutlich verschlechtert 

3.  Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Besserung oder 
dem Verschwinden der Störung der Homöostase deutlich 

gebessert oder ist verschwunden 

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

Kommentar: 

Obwohl ursächliche Beziehungen zwischen Kopfschmerzen und einer 

Reihe von systemischen und metabolischen Erkrankungen vorgeschlagen 

wurden, wurde noch keine systematische Auswertung dieser Beziehungen 
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durchgeführt und sie sind unzureichend belegt, um hierauf praktikable 

diagnostische Kriterien aufzubauen. 
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11. Kopf- oder Gesichtsschmerzen 

zurückzuführen auf Erkrankungen des 

Schädels sowie von Hals, Augen, Ohren, 

Nase, Nebenhöhlen, Zähnen, Mund und 

anderen Gesichts- oder Schädelstrukturen 

11.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf Erkrankungen der 

Schädelknochen 

11.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf Erkrankungen des Halses 

11.2.1 Zervikogener Kopfschmerz 

11.2.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine retropharyngeale 
Tendinitis 

11.2.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine kraniozervikale 
Dystonie 

11.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf Erkrankungen der Augen 

11.3.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein akutes 
Engwinkelglaukom 

11.3.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Brechungsfehler 
11.3.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine entzündliche 

Augenerkrankung 
11.3.4 Trochlearis-Kopfschmerz 

11.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf Erkrankungen der Ohren 

11.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf Erkrankungen der Nase oder 

Nasennebenhöhlen 

11.5.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine akute Rhinosinusitis 

11.5.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine chronische oder 
rezidivierende Rhinosinusitis 

11.6 Kopfschmerz zurückzuführen auf Erkrankungen der Zähne  

11.7 Kopfschmerz zurückzuführen auf Erkrankungen des 

Kiefergelenkes (TMD) 

11.8 Kopf- oder Gesichtsschmerz zurückzuführen auf 

Entzündungen des Ligamentum stylohyoideum 

11.9 Kopf- oder Gesichtsschmerz zurückzuführen auf andere 
Erkrankungen des Schädels sowie von Hals, Augen, Ohren, 

Nase, Nebenhöhlen, Zähnen, Mund oder anderen Gesichts- 

oder Schädelstrukturen 
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An anderer Stelle kodiert: 

Kopfschmerzen, die von einem Kopf- der HWS-Trauma verursacht 

werden, sind unter 5. Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Verletzung 
oder ein Trauma des Kopfes und/oder der HWS zu klassifizieren. Dies gilt 

insbesondere für Kopfschmerz nach einem Beschleunigungstrauma, 
ungeachtet der wahrscheinlichen Möglichkeit, dass diese Kopfschmerzen 

auf pathologische HWS-Veränderungen zurückzuführen sind. 

Neuralgiforme Kopfschmerzen, die sich in Verbindung mit Gesichts-, 

Nacken- und/oder Kopfschmerzen manifestieren, werden unter 13. 
Schmerzhafte Läsionen der Hirnnerven und andere Gesichtsschmerzen 

eingeordnet. 

An anderer Stelle kodiert 

Primärer und/oder sekundärer Kopfschmerz? 

Für Kapitel 11. Kopf- oder Gesichtsschmerzen zurückzuführen auf 
Erkrankungen des Schädels sowie von Hals, Augen, Ohren, Nase, 

Nebenhöhlen, Zähnen, Mund und anderen Gesichts- oder 
Schädelstrukturen gelten die allgemeinen Regeln für die kausale 

Zuordnung zu einer anderen Erkrankung. 

1. Tritt ein neuer Kopfschmerz erstmals in engem zeitlichen 

Zusammenhang mit Erkrankungen des Schädels sowie von 
Hals, Augen, Ohren, Nase, Nebenhöhlen, Zähnen, Mund auf, 

von denen bekannt ist, dass sie Kopfschmerz verursachen, 

sollte der Kopfschmerz als Kopfschmerz zurückzuführen auf 
diese Erkrankung kodiert werden. Dies ist auch der Fall, wenn 

der Kopfschmerz das klinische Bild eines primären 
Kopfschmerzes zeigt, der in Teil 1 der ICHD-3 klassifiziert 

wird. 

2. Wenn aber ein vorbestehender primärer Kopfschmerz in engem 

zeitlichen Zusammenhang mit Erkrankungen des Schädels sowie 
von Hals, Augen, Ohren, Nase, Nebenhöhlen, Zähnen, Mund 

chronisch wird oder sich deutlich verschlechtert (üblicherweise 
definiert als eine mindestens zweifache Steigerung der Häufigkeit 

und/oder Schwere), und ein kausaler Zusammenhang bestätigt 
wird, dann sollten sowohl die ursprüngliche primäre 

Kopfschmerzdiagnose als auch 11. Kopf- oder Gesichtsschmerzen 
zurückzuführen auf Erkrankungen des Schädels sowie von Hals, 

Augen, Ohren, Nase, Nebenhöhlen, Zähnen, Mund und anderen 

Gesichts- oder Schädelstrukturen (oder eines ihrer Typen oder 
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Subtypen) vergeben werden, sofern gute Hinweise bestehen, 

dass diese Erkrankung Kopfschmerzen verursachen kann.  

Einleitung 

Erkrankungen der Halswirbelsäule und anderer Strukturen des Halses und 

des Kopfes wurden nicht selten als die häufigste Ursache von 
Kopfschmerzen überhaupt angesehen, da viele Kopfschmerzen ihren 

Ursprung in der Hals-, Nacken- oder Okzipitalregion haben oder dort 
lokalisiert sind. Darüber hinaus finden sich degenerative Veränderungen 

an der Halswirbelsäule bei praktisch allen über Vierzigjährigen. 
Umfangreiche kontrollierte Studien konnten jedoch zeigen, dass diese 

Veränderungen genauso häufig bei Menschen vorkommen, die nicht unter 
Kopfschmerzen leiden. Spondylose oder Osteochondrose können daher 

nicht als Ursache von Kopfschmerzen angesehen werden. Ähnliches gilt 
für andere weit verbreitete Erkrankungen wie chronische Sinusitiden, 

Kiefergelenkserkrankungen oder Brechungsfehler der Augen. 

Ohne spezifische Kriterien könnten praktisch alle Kopfschmerzen als 11. 

Kopf- oder Gesichtsschmerzen zurückzuführen auf Erkrankungen des 
Schädels sowie von Hals, Augen, Ohren, Nase, Nebenhöhlen, Zähnen, 

Mund und anderen Gesichts- oder Schädelstrukturen klassifiziert werden. 
Es reicht nicht aus, Kopfschmerzmanifestationen einfach aufzulisten, um 

sie zu definieren, da diese Manifestationen nicht allein ihnen vorbehalten 
sind. Das Ziel, das mit diesem Kapitel verfolgt wurde, ist nicht 

Kopfschmerzen in allen ihren Subtypen zu beschreiben, sondern vielmehr 
gegebenenfalls, die spezifische ursächliche Beziehung zwischen Kopf- und 

Gesichtsschmerz und Erkrankungen des Schädels sowie von Hals, Augen, 
Ohren, Nase, Nebenhöhlen, Zähnen, Mund oder anderen Gesichts- oder 

Schädelstrukturen herauszuarbeiten. Aus diesem Grunde war es 

notwendig, strikte spezifische operationalisierte Kriterien für den 
zervikogenen Kopfschmerz und andere Kopfschmerzursachen in diesem 

Kapitel festzulegen. Diagnostische Testverfahren, die unbestätigt sind 
oder deren Testqualität bisher nicht überprüft wurde, konnten nicht 

berücksichtigt werden. Stattdessen soll durch die überarbeiteten Kriterien 
dazu motiviert werden, zukünftig zuverlässige und valide Testverfahren 

zu entwickeln, um das Ausmaß des ursächlichen Zusammenhanges 
zwischen Kopfschmerzen und einer kraniozervikalen Erkrankung zu 

bestimmen, was heute nur in sehr beschränktem Maße möglich ist. 

Aus diesen Gründen und aufgrund der Vielfalt der in diesem Kapitel 

dargelegten ursächlichen Grunderkrankungen ist es schwer, feste 
allgemeine Kriterien für auf sie zurückgeführte Kopf- und/oder 
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Gesichtsschmerzen zu umreißen. In den meisten Fällen findet sich jedoch 

eine Übereinstimmung mit folgendem: 

A. Kopf- oder Gesichtsschmerz, der Kriterium C erfüllt 
B. Eine Läsion des Schädels sowie von Hals, Augen, Ohren, Nase, 

Nebenhöhlen, Zähnen, Mund oder anderen Gesichts- oder 
Schädelstrukturen, die als valide Ursache von Kopfschmerzen 

bekannt ist, wurde klinisch, laborchemisch und/oder durch die 
Bildgebung nachgewiesen 

C. Nachweis, dass der Schmerz auf die Erkrankung oder Läsion 
zurückzuführen ist 

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

11.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf Erkrankungen 
der Schädelknochen 

An anderer Stelle kodiert: 

Kopfschmerz, der auf ein Schädeltrauma zurückgeht, wird unter 5. 
Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Verletzung oder ein Trauma des 

Kopfes und/oder der HWS oder einem seiner Typen kodiert. 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der von einer nichttraumatischen Erkrankung oder Läsion 

der Schädelknochen verursacht wird. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Eine Läsion im Schädelknochen, die als valide Ursache von 
Kopfschmerzen bekannt ist, wurde klinisch, laborchemisch und/oder 

mittels Bildgebung nachgewiesen 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der 

folgenden Kriterien gezeigt werden: 
1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 

mit dem Beginn der Erkrankung der Schädelknochen oder des 

Auftretens der Läsion entwickelt 
2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

a) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der 
Verschlechterung der Erkrankung oder Läsion der 

Schädelknochen deutlich verschlechtert 
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b) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Besserung 
der Erkrankung oder Läsion der Schädelknochen deutlich 

verbessert 
3. Der Kopfschmerz verschlimmert sich bei Druck auf die Läsion in 

den Schädelknochen 
4. Der Kopfschmerz ist dort lokalisiert, wo sich die Läsion in den 

Schädelknochen befindet 

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

Kommentar: 

Die meisten Erkrankungen des Schädelknochens – wie kongenitale 

Fehlbildungen, Frakturen, Tumore oder Metastasen – werden 
üblicherweise nicht von Kopfschmerzen begleitet. Wichtige Ausnahmen 

sind Osteomyelitis, Multiples Myelom und M. Paget. Kopfschmerzen 
können auch durch Läsionen des Mastoids oder durch eine Petrositis 

hervorgerufen werden. 

11.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf Erkrankungen 
des Halses 

An anderer Stelle kodiert: 

Kopfschmerz, der durch ein HWS-Trauma verursacht wird, ist unter 5. 
Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Verletzung oder ein Trauma des 

Kopfes und/oder der HWS oder einem seiner Typen zu kodieren. 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der durch eine nicht-traumatische Störung verursacht wird, 
bei der eine Struktur im Halsbereich involviert ist, darunter knochige, 

muskuläre und andere Weichteilelemente. 

11.2.1 Zervikogener Kopfschmerz 

An anderer Stelle kodiert: 

Kopfschmerzen, die ursächlich mit myofaszialen Triggerpunkten assoziiert 

sind können, sofern sie andere Kriterien erfüllen, unter 2.1.1 selten 

auftretender episodischer Kopfschmerz vom Spannungstyp mit 
perikranieller Schmerzempfindlichkeit, 2.2.1 häufig auftretender 
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episodischer Kopfschmerz vom Spannungstyp mit perikranieller 
Schmerzempfindlichkeit oder 2.3.1 chronischer Kopfschmerz vom 

Spannungstyp mit perikranieller Schmerzempfindlichkeit kodiert werden. 
A11.2.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein zervikales myofasziales 

Schmerzsyndrom ist eine im Anhang angeführte Diagnose, bei der noch 
zu bestätigen gilt, dass dieser Kopfschmerztyp enger mit anderen 

zervikogenen Kopfschmerzen verwandt ist als mit einem 2. Kopfschmerz 
vom Spannungstyp. Es gibt eindeutig viele Fälle, in denen sich diese 

beiden Kategorien überschneiden und in denen die Diagnose schwierig 

sein kann. 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der durch eine Störung in der Halswirbelsäule und der zu 

ihr gehörigen Knochen-, Wirbel- und/oder Weichteilgewebe-Komponenten 
verursacht wird, gewöhnlich, jedoch nicht unweigerlich begleitet von 

Nackenschmerzen. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Klinischer Nachweis einer Erkrankung oder Läsion innerhalb der 
HWS oder des Weichteilgewebes im Halsbereich, die als valide 

Ursache von Kopfschmerzen bekannt ist2 und/oder deren Nachweis 
mittels Bildgebung1  

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

1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 
mit dem Beginn der zervikalen Erkrankung oder des Auftretens 

der Läsion entwickelt 
2. Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Besserung oder 

dem Verschwinden der zervikalen Erkrankung deutlich 
gebessert oder ist verschwunden 

3. Es besteht eine eingeschränkte HWS-Beweglichkeit und der 

Kopfschmerz verschlechtert sich durch entsprechende 
kopfschmerzprovozierende Manöver deutlich 

4. Beseitigung des Kopfschmerzes nach diagnostischer Blockade 
einer zervikalen Struktur bzw. des versorgenden Nervs 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose3;4;5. 

Anmerkung: 

1. Klinische Zeichen in der Bildgebung der oberen HWS sind bei 
Patienten ohne Kopfschmerz weit verbreitet; sie können Merkmale 
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eines zervikogenen Kopfschmerzes sein, beweisen aber keinen 

ursächlichen Zusammenhang. 

2. Tumoren, Frakturen, Infektionen und eine rheumatoide Arthritis der 
oberen Halswirbelsäule sind formell nicht als Kopfschmerzursachen 

validiert, werden bei Nachweis im Einzelfall jedoch nichtsdestotrotz 
als Kriterium B erfüllend akzeptiert. Eine zervikale Spondylose und 

Osteochondritis können zu den validen Ursachen zählen, die 
Kriterium B erfüllen oder auch nicht, auch hier wieder abhängig vom 

Einzelfall. 

3. Wenn ein zerviko-myofasziales Schmerzsyndrom die 

Kopfschmerzursache ist, sollte der Kopfschmerz wahrscheinlich 
unter 2. Kopfschmerz vom Spannungstyp kodiert werden; bis zur 

weiteren Abklärung findet sich jedoch die alternative Diagnose eines 
A11.2.5 Kopfschmerzes zurückzuführen auf ein zerviko-myofasziales 

Schmerzsyndrom im Anhang. 

4. Es wurden Kopfschmerzen postuliert, die durch eine Radikulopathie 
der oberen HWS verursacht werden, und angesichts der mittlerweile 

gut verstandenen Konvergenz zwischen der oberen zervikalen und 
der trigeminalen Nozizeption ist das eine logisch nachvollziehbare 

Kopfschmerzursache. Bis weitere Nachweise erbracht sind, findet 
sich diese Diagnose im Anhang als A11.2.4 Kopfschmerz 

zurückzuführen auf eine Radikulopathie der oberen HWS. 

5. Zu den Charakteristika, die tendenziell den 11.2.1 zervikogenen 

Kopfschmerz von einer 1. Migräne und einem 2. Kopfschmerz vom 
Spannungstyp unterscheiden, gehören ein streng einseitiger 

Kopfschmerz, die Provokation der typischen Kopfschmerzen durch 
Fingerdruck auf die Nackenmuskeln und durch Kopfbewegung und 

einer Schmerzausstrahlung von hinten nach vorne. Doch obwohl 
dies Merkmale eines 11.2.1 zervikogenen Kopfschmerzes sein 

können, sind sie nicht nur diesem vorbehalten und definieren nicht 

unbedingt kausale Beziehungen. Bei einem 11.2.1 zervikogenen 
Kopfschmerz können migränöse Charakteristika wie Übelkeit, 

Erbrechen und Photo-/Phonophobie vorliegen, wenngleich generell 
in geringerem Umfang als bei 1. Migräne, und diese können in 

einigen Fällen zu einer Abgrenzung von einem 2. Kopfschmerz vom 

Spannungstyp beitragen. 
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11.2.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine retropharyngeale 

Tendinitis 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der durch Entzündungen oder Verkalkungen in den 

retropharyngealen Weichteilen verursacht wird und meist durch Dehnung 
oder Kompression von prävertebralen Muskeln im oberen Halsbereich 

entsteht. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 
B. Durch die Bildgebung wurde eine abnorme Schwellung der 

prävertebralen Weichteile in Höhe der oberen Halswirbel und damit 
eine retropharyngeale Tendonitis nachgewiesen  

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

1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 

mit dem Beginn der retropharyngealen Tendinitis entwickelt 
oder führte zu deren Entdeckung 

2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 
a) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit dem 

Fortschreiten der retropharyngealen Tendinitis deutlich 
verschlechtert 

b) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Besserung 
oder dem Verschwinden der retropharyngealen Tendinitis 

deutlich gebessert oder ist verschwunden  
3. Der Kopfschmerz verschlechtert sich deutlich durch Extension 

des Halses, Rotation des Kopfes und/oder Schlucken1 
4. Es kommt zu einer Druckempfindlichkeit über den 

Dornfortsätzen der drei oberen Halswirbel2 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose3. 

Anmerkung: 

1. Obwohl eine Retroflexion des Halses den Schmerz am 
zuverlässigsten verstärkt, kann dies auch bei Rotationsbewegungen 

des Kopfes und beim Schlucken geschehen. 

2. Die Querfortsätze der oberen drei Halswirbel sind üblicherweise bei 

Palpation druckempfindlich. 

3. Eine hohe Dissektion der A. carotis (oder eine andere Läsion im 

Bereich der A. carotis) sollte ausgeschlossen werden, bevor die 
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Diagnose eines 11.2.2 Kopfschmerzes zurückzuführen auf eine 

retropharyngeale Tendinitis bestätigt wird. 

Kommentar: 

Körpertemperatur und Blutsenkungsgeschwindigkeit sind bei der 

retropharyngealen Tendinitis üblicherweise erhöht. 

Verkalkungen in den prävertebralen Weichteilen werden am besten 

mittels CT oder MRT nachgewiesen, können jedoch auch auf 
konventionellen Röntgenaufnahmen deutlich werden. In mehreren Fällen 

konnte amorphes kalzifiziertes Material aus dem geschwollenen 

prävertebralen Gewebe aspiriert werden. 

11.2.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine kraniozervikale 

Dystonie 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der durch eine Dystonie mit Beteiligung der 

Halsmuskulatur, mit abnormen Bewegungen oder Fehlhaltung des Halses 

oder Kopfes zurückzuführen auf eine muskuläre Hyperaktivität verursacht 

wird. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Schmerz im Halsbereich und Hinterkopf, der das Kriterium C erfüllt 

B. Eine kraniozervikale Dystonie zeigt sich in abnormen Bewegungen 
oder Fehlhaltungen des Halses und/oder Kopfes infolge einer 

muskulären Hyperaktivität 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der 

folgenden Kriterien gezeigt werden: 
1. Der Schmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang mit 

dem Beginn der kraniozervikalen Dystonie entwickelt 
2. Der Schmerz hat sich gleichzeitig mit dem Fortschreiten der 

kraniozervikalen Dystonie deutlich verschlechtert 
3. Der Schmerz hat sich gleichzeitig mit der Besserung oder dem 

Verschwinden der kraniozervikalen Dystonie deutlich gebessert 

oder ist verschwunden 
4. Die Schmerzlokalisation entspricht der Lokalisation der 

dystonischen Muskulatur 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose. 
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Kommentar: 

Fokale Dystonien des Kopfes und Halses, die von 11.2.3 Kopfschmerz 

zurückzuführen auf eine kraniozervikale Dystonie begleitet werden, sind 
die pharyngeale Dystonie, der spasmodische Tortikollis, die mandibuläre 

Dystonie, die linguale Dystonie und eine Kombination von kraniellen und 

zervikalen Dystonien (segmentale kraniozervikale Dystonie). 

Die Schmerzen werden vermutlich verursacht durch lokale 

Muskelkontraktionen und sekundäre sensible Veränderungen. 

11.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf Erkrankungen 

der Augen 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der durch eine ein- oder beidseitige Augenerkrankung 

verursacht wird. 

11.3.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein akutes 

Engwinkelglaukom 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, meist unilateral, der auf ein akutes Engwinkelglaukom 
zurückzuführen ist und mit anderen Symptomen und klinischen Zeichen 

dieser Erkrankung verbunden ist. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 
B. Es wurde ein akutes Engwinkelglaukom diagnostiziert bei 

nachweislich erhöhtem intraokulärem Druck 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch zwei der folgenden 

Kriterien gezeigt werden: 
1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 

mit dem Beginn des Glaukoms entwickelt 
2. Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit dem Fortschreiten 

des Glaukoms deutlich verschlechtert 

3. Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Besserung oder 
dem Verschwinden des Glaukoms signifikant gebessert oder ist 

verschwunden 
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4. Die Schmerzlokalisation schließt das betroffene Auge ein 

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

Kommentar: 

Ein akutes Engwinkelglaukom verursacht in der Regel Augen- und/oder 

periorbitale Schmerzen, Sehschärfeverlust (Verschwommensehen), 

konjunktivale Injektion und Ödembildung, Übelkeit und Erbrechen. 

Bei Anstieg des intraokulären Drucks auf mehr als 30 mmHg steigt die 
Gefahr eines bleibenden Visusverlusts dramatisch, was eine frühzeitige 

Diagnose grundlegend wichtig macht. 

11.3.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Brechungsfehler 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der durch (einen) okulare(n) Brechungsfehler verursacht 

wird, in der Regel symptomatisch nach längerer Anstrengung der Augen. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Nicht oder fehlerhaft korrigierte(r) Brechungsfehler in einem Auge 
oder in beiden Augen 

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

1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 
mit dem Beginn oder der Verschlechterung des/der 

Brechungsfehler(s) deutlich verschlechtert 
2. Der Kopfschmerz hat sich nach Korrektur des/der 

Brechungsfehler(s) deutlich gebessert 
3. Der Kopfschmerz verstärkt sich bei längerem Blick in die Ferne 

oder in den Winkelbereich, in dem das Sehen gestört ist 
4. Der Kopfschmerz bessert sich deutlich, wenn die visuelle 

Anstrengung eingestellt wird 

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

Kommentar: 

Die meisten Patienten mit einem 11.3.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf 

einen Brechungsfehler werden einen Augenarzt hinzuziehen. 
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Obwohl Brechungsfehler wesentlich seltener Kopfschmerzursache sind als 
allgemein angenommen, gibt es einige Hinweise auf solche bei Kindern 

sowie eine Reihe von Fällen bei Erwachsenen, die diese Annahme 

unterstützen. 

11.3.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine entzündliche 

Augenerkrankung 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der durch eine entzündliche Augenerkrankung wie eine 

Iritis, Uveitis, Skleritis oder Konjunktivitis verursacht wird und mit 

anderen Symptomen und klinischen Zeichen der Erkrankung einhergeht. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Periorbitaler Kopf- und Augenschmerz, der Kriterium C erfüllt 

B. Eine entzündliche Augenerkrankung, die als valide Ursache von 
Kopfschmerzen bekannt ist, wurde klinisch, laborchemisch und/oder 

mittels Bildgebung nachgewiesen.1 

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

1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 
mit dem Beginn der Augenerkrankung entwickelt 

2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 
a) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der 

Verschlechterung der entzündlichen Augenerkrankung 
deutlich verschlechtert 

b) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Besserung 
oder dem Verschwinden der entzündlichen 

Augenerkrankung deutlich gebessert oder ist 
verschwunden 

3. Einer oder beide der folgenden Punkte ist/sind erfüllt: 
a) der Kopfschmerz bessert sich bei topischer Anwendung 

eines lokalen Anästhetikums auf das Auge deutlich 

b) der Kopfschmerz verstärkt sich bei Ausübung von Druck 
auf das Auge 

4. Im Falle einer unilateralen entzündlichen Augenerkrankung ist 
der Kopfschmerz umschrieben und ipsilateral zu dieser2 

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



395 

 

Anmerkung: 

1. Entzündliche Augenerkrankungen, die als valide Ursache von 

Kopfschmerzen bekannt sind, sind unter anderem Iritis, Uveitis, 

Zyklitis, Skleritis, Chorioiditis, Konjunktivitis und Keratitis. 

2. Aufgrund der Überschneidung und Konvergenz der nozizeptiven 
Felder (die zu einer komplexen Schmerzübertragung führt), kann 

jede okuläre Schmerzursache Kopfschmerzen in einer beliebigen 
Region auslösen. Bei einer unilateralen entzündlichen 

Augenerkrankung jedoch ist der Kopfschmerz wahrscheinlich 

umschrieben und ipsilateral. 

Kommentar: 

Entzündungen des Auges sind vielseitig und können entsprechend der 

Lokalisation (z. B. Iritis, Zyklitis, Chorioiditis), des Verlaufes (akut, 
subakut, chronisch), der vermuteten Ursache (endogen oder durch 

exogene Infektion, mit der Linse zusammenhängend, traumatisch) oder 

des Entzündungstyps (granulomatös, nicht-granulomatös) eingeteilt 

werden. 

11.3.4 Trochlearis-Kopfschmerz 

Früher verwendete Begriffe 

Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Trochleitis. 

Eine nicht-entzündliche Erkrankung, die mit einer Dysfunktion des N. 

trochlearis assoziiert ist, primärer Trochlearis-Kopfschmerz genannt, ruft 
Schmerzen in der trochlearen und temporoparietalen Region hervor, die 

sich bei Supraduktion des Auges verschlechtern. Ihre Diagnose und 
Behandlung erfolgt ähnlich wie die einer Trochleitis und wird deshalb 

unter 11.3.4 Trochlearis-Kopfschmerz aufgenommen. 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, üblicherweise frontal und/oder periorbital lokalisiert, mit 
oder ohne Augenschmerzen, verursacht durch eine peritrochleare 

Entzündung oder Dysfunktion. Oft wird dieser durch Augenbewegungen 

verstärkt. 
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Diagnostische Kriterien: 

A. Periorbitaler und/oder frontaler Kopfschmerz, der Kriterium C erfüllt 

B. Klinisch und/oder durch die Bildgebung erbrachter Nachweis einer 
Entzündung oder Dysfunktion einschließlich einer 

Druckempfindlichkeit bei Palpation der Trochlea im superomedialen 
Orbit 

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

1. Unilateraler Augenschmerz 
2. Der Kopfschmerz wird durch Bewegungen des Auges verstärkt1 

3. Der Kopfschmerz bessert sich nach Injektion eines lokalen 
Anästhetikums oder Kortikoids in die peritrochleäre Region 

deutlich 
4. Der Kopfschmerz ist umschrieben und ipsilateral zur beteiligten 

Trochlea 

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

Anmerkung: 

1. Vor allem vertikale Bewegungen. 

Kommentar: 

Eine Trochleitis, definiert als Entzündung der Trochlea und/oder das 
Epimysium des M. obliquus superior, kann zu Augenschmerzen und 

frontalen Kopfschmerzen führen, die durch Bewegungen des Auges, bei 
denen der M. obliquus superior beteiligt ist, verstärkt werden. Auch wenn 

sie nicht sehr häufig vorkommt, ist sie doch auch keine seltene 
Erkrankung und muss bei der Beurteilung eines einseitigen periorbitalen 

Kopfschmerzes in Betracht gezogen werden. 

Eine Trochleitis kann bei Patienten mit einer 1. Migräne auch eine 

Migräneepisode auslösen, die unter ihrem jeweiligen Typ oder Subtyp 

kodiert werden sollte. 

Ein 11.3.4 Trochlearis-Kopfschmerz kann durch Lesen provoziert werden. 
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11.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf Erkrankungen 

der Ohren 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der durch eine entzündliche, neoplastische oder sonstige 
ein- oder beidseitige Erkrankung des Ohres verursacht wird und mit 

weiteren Symptomen und/oder klinischen Zeichen der Erkrankung 

einhergeht. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Eine infektiöse, neoplastische oder andere irritative Erkrankung oder 
eine anders gelagerte einseitige oder beidseitige Läsion des Ohres, 

die als valide Ursache von Kopfschmerzen bekannt ist, wurde 
klinisch, laborchemisch und/oder mittels Bildgebung nachgewiesen. 

C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der 

folgenden Kriterien gezeigt werden: 
1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 

mit dem Beginn der Erkrankung des Ohres oder dem Auftreten 
der Läsion des Ohres entwickelt 

2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 
a) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der 

Verschlechterung oder dem Fortschreiten der Erkrankung 
oder Läsion des Ohres deutlich verschlechtert 

b) der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Besserung 
oder dem Verschwinden der Erkrankung oder Läsion des 

Ohres deutlich gebessert 
3. Der Kopfschmerz verstärkt sich bei Ausübung von Druck auf 

das/die betroffene(n) Ohr(en) oder periaurikulären Strukturen 
4. Im Falle einer einseitigen Erkrankung oder Läsion der Ohren ist 

der Kopfschmerz umschrieben und ipsilateral zu dieser 

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

Kommentar: 

Aufgrund der Überschneidung und Konvergenz der nozizeptiven Areale in 
den nozizeptiven Bahnen des Kopfes und Halses scheint es klar, dass eine 

schmerzhafte Erkrankung oder Läsion des Ohres zu Kopfschmerzen 
führen kann. Es ist hochgradig unwahrscheinlich, dass Kopfschmerzen 

unter solchen Umständen bei nicht vorhandenen Ohrenschmerzen 
auftreten können, der typischen Manifestation einer otologischen 

Pathologie. 



398 

 

11.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf Erkrankungen 

der Nase oder Nasennebenhöhlen 

Früher verwendeter Begriff: 

Der Begriff "Sinuskopfschmerzen" ist überholt, da dieser sowohl für 
primäre Kopfschmerzerkrankungen als auch für Kopfschmerzen 

angewandt wurde, die mutmaßlich auf verschiedene Krankheitsbilder 
zurückzuführen sind, bei denen Strukturen der Nase oder 

Nasennebenhöhlen beteiligt sind. 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der durch eine Erkrankung der Nase und/oder 
Nasennebenhöhlen verursacht wird und von weiteren Symptomen 

und/oder klinischen Zeichen der Erkrankung begleitet wird. 

11.5.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine akute Rhinosinusitis 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der durch eine akute Rhinosinusitis verursacht wird und von 
weiteren Symptomen und/oder klinischen Zeichen dieser Erkrankung 

begleitet wird. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 
B. Nachweis einer akuten Rhinosinusitis klinisch, mittels nasaler 

Endoskopie und/oder durch bildgebende Verfahren  
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der 

folgenden Kriterien gezeigt werden: 
1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 

mit dem Beginn der Rhinosinusitis entwickelt 
2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

a) Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der 
Verschlechterung der Rhinosinusitis deutlich verschlechtert 

b) Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Besserung 

oder dem Verschwinden der Rhinosinusitis deutlich 
gebessert oder ist verschwunden  

3. Der Kopfschmerz verstärkt sich bei Ausübung von Druck auf 
die Nasennebenhöhlen 
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4. Im Falle einer unilateralen Rhinosinusitis ist der Kopfschmerz 
umrissen und ipsilateral zu dieser 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose1. 

Anmerkung: 

1. 1. Migräne und 2. Kopfschmerz vom Spannungstyp werden 
aufgrund der Übereinstimmung der Schmerzlokalisation und im Falle 

der Migräne aufgrund der gemeinsamen autonomen 
Begleitsymptome in der Nase oft mit einem 11.5.1 Kopfschmerz 

zurückzuführen auf eine akute Rhinosinusitis verwechselt. Das 
Vorliegen oder Nichtvorliegen einer eitrigen Sekretion aus der Nase 

und/oder sonstiger diagnostischer Merkmale einer akuten 
Rhinosinusitis hilft bei der Abgrenzung dieser Erkrankungen 

voneinander. 

Kommentar: 

Schmerz infolge eines Krankheitsbildes der Nasenschleimhaut oder 

verwandter Strukturen wird in der Regel als frontal oder im Gesicht 
wahrgenommen, kann jedoch nach weiter hinten weitergeleitet werden. 

Der bloße Nachweis pathologischer Veränderungen im Sinne einer akuten 
Rhinosinusitis durch die Bildgebung, die mit der Schmerzschilderung des 

Patienten korrelieren, reicht zur Sicherung der Diagnose eines 11.5.1 
Kopfschmerzes zurückzuführen auf eine akute Rhinosinusitis nicht aus. 

Das Ansprechen auf eine Behandlung mit örtlicher Betäubung ist ein 
überzeugender Beleg, kann aber unter Umständen auch nicht 

pathognomonisch sein. 

Eine Episode von 1. Migräne kann durch pathologische Veränderungen der 

Nase oder Nasennebenhöhlen getriggert oder verstärkt werden. 

11.5.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine chronische oder 

rezidivierende Rhinosinusitis 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der durch eine chronische infektiöse oder entzündliche 

Erkrankung der Nasennebenhöhlen verursacht wird und von anderen 

Symptomen und/oder klinischen Zeichen der Erkrankung begleitet ist. 
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Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Eine frische oder frühere Infektion oder ein anderer entzündlicher 
Prozess in den Nasennebenhöhlen wurde klinisch, durch nasale 

Endoskopie und/oder bildgebende Verfahren nachgewiesen  
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der 

folgenden Kriterien gezeigt werden: 
1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 

mit dem Beginn der chronischen Rhinosinusitis entwickelt 
2. Der Kopfschmerz nimmt gleichzeitig mit dem Ausmaß der 

Verstopfung der Nasennebenhöhlen und anderen Symptomen 
der chronischen Rhinosinusitis zu und ab 

3. Der Kopfschmerz verstärkt sich bei Ausübung von Druck auf 

die Nasennebenhöhlen  

4. Im Falle einer unilateralen Rhinosinusitis ist der Kopfschmerz 

umrissen und ipsilateral zu dieser 

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

Kommentar: 

Es wurde die Frage aufgeworfen, ob chronische pathologische 

Veränderungen der Nasennebenhöhlen anhaltende Kopfschmerzen nach 
sich ziehen können. Aktuelle Studien scheinen für einen solchen 

ursächlichen Zusammenhang zu sprechen. In der Bildgebung oder 
Endoskopie zu erkennende pathologische Veränderungen jedoch, die mit 

der Schmerzschilderung des Patienten korrelieren, reichen für sich 
genommen nicht aus, um die Diagnose eines 11.5.2 Kopfschmerzes 

zurückzuführen auf eine chronische oder rezidivierende Rhinosinusitis 

abzusichern. 

11.6 Kopfschmerz zurückzuführen auf Erkrankungen 
der Zähne  

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der durch eine Erkrankung verursacht wird, an der die 

Zähne beteiligt sind. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 
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B. Eine Erkrankung oder Läsion eines Zahnes oder mehrerer Zähne, 
die als valide Ursache von Kopfschmerzen bekannt ist, wurde 

klinisch und/oder mittels Bildgebung nachgewiesen 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der 

folgenden Kriterien gezeigt werden: 
1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 

mit dem Beginn der Erkrankung oder dem Auftreten der Läsion 
entwickelt 

2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 
a) Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der 

Verschlechterung oder dem Fortschreiten der Erkrankung 
oder Läsion deutlich verschlechtert 

b) Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Besserung 
oder dem Verschwinden der Erkrankung oder Läsion 

deutlich gebessert oder ist verschwunden 

3. Der Kopfschmerz verstärkt sich durch Abtasten oder Sondieren 
des betroffenen Zahns/der betroffenen Zähne bzw. durch Druck 

auf diese(n) 
4. Im Falle einer unilateralen Erkrankung oder Läsion ist der 

Kopfschmerz umschrieben und ipsilateral zu dieser 

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

Kommentar: 

Erkrankungen der Zähne rufen in der Regel Zahn- und/oder 

Gesichtsschmerzen hervor, diese können jedoch in den Kopf ausstrahlen. 
Zu den häufigsten Gründen für einen 11.6 Kopfschmerz zurückzuführen 

auf Erkrankungen der Zähne gehören eine endodontische oder 
parodontale Infektion oder ein dortiger Abszess bzw. eine traumatische 

Irritation wie etwa eine Perikoronitis in der Umgebung eines nur teilweise 

durchgebrochenen unteren Weisheitszahnes. 

11.7 Kopfschmerz zurückzuführen auf Erkrankungen 
des Kiefergelenkes (TMD) 

An anderer Stelle kodiert: 

Andere Kiefererkrankungen als eine Erkrankung des Kiefergelenks, etwa 

ein bösartiger Kiefertumor, eine Osteomyelitis oder eine Fraktur, 
erzeugen einen umschriebenen Schmerz, der in das Gesicht und den Kopf 

ausstrahlen kann, doch verursachen sie selten nur Kopfschmerzen. Wenn 
in solchen Fällen Kopfschmerzen auftreten, sollten diese unter 11.9 Kopf- 

oder Gesichtsschmerz zurückzuführen auf andere Erkrankungen des 
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Schädels sowie von Hals, Augen, Ohren, Nase, Nebenhöhlen, Zähnen, 

Mund oder anderen Gesichts- oder Schädelstrukturen kodiert werden. 

Beschreibung: 

Kopfschmerz, der von Erkrankungen verursacht wird, die vom 

Kiefergelenk oder benachbarten Strukturen ausgehen. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Jeder Kopfschmerz,1 der Kriterium C erfüllt 
B. Ein schmerzhafter pathologischer Prozess, der Elemente des 

Kiefergelenkes/der Kiefergelenke, der Kaumuskeln und/oder 
verwandte Strukturen auf nur einer Seite oder beidseits betrifft, 

wurde klinisch nachgewiesen 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der 

folgenden Kriterien gezeigt werden: 
1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 

mit dem Beginn der Erkrankung des Kiefergelenkes entwickelt 

oder führte zu ihrer Entdeckung 
2. Der Kopfschmerz verstärkt sich durch 

Kiefergelenksbewegungen, die Ausübung von Funktionen (z. B. 
Kauen) und/oder Parafunktionen (z. B. Zähneknirschen) des 

Kiefergelenks 
3. Der Kopfschmerz wird bei körperlicher Untersuchung mittels 

Palpation des M. temporalis und/oder passive Kieferbewegung 
provoziert 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose2. 

Anmerkung: 

1. In der Regel temporal lokalisiert, dabei ein- oder beidseitig. 

2. Es besteht eine gewisse Überschneidung zwischen einem 11.7 

Kopfschmerz zurückzuführen auf Erkrankungen des Kiefergelenkes 
(TMD), der auf muskuläre Verspannung zurückgeht, und einem 2. 

Kopfschmerz vom Spannungstyp. Wenn die Diagnose TMD unsicher 

ist, sollte der Kopfschmerz unter 2. Kopfschmerz vom 
Spannungstyp oder einem Typ oder Subtyp hiervon (möglicherweise 

mit perikraniellen Muskelschmerzen) kodiert werden. 
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Kommentar: 

11.7 Kopfschmerz zurückzuführen auf Erkrankungen des Kiefergelenkes 

(TMD) tritt üblicherweise am meisten in der/den Schläfenregion(en), 
der/den präaurikulären Region(en) des Gesichtes und/oder dem/den 

Kaumuskel(n) auf. Er kann unilateral sein, wird aller Wahrscheinlichkeit 
nach aber bilateral auftreten, wenn die Grunderkrankung beidseits die 

temporomandibuläre Region betrifft. Eine Schmerzübertragung zum 
Gesicht kommt häufig vor; nach Zahnschmerzen sind Erkrankungen des 

Kiefergelenkes die häufigste Ursache von Gesichtsschmerzen. 

Zu den Schmerzursachen gehören Bandscheibenvorfälle, Gelenkarthrose, 

degenerative Erkrankungen und/oder Gelenkhypermobilität und ein 

regionaler myofaszialer Schmerz. 

Die Diagnose einer TMD kann schwierig sein, bei gewissen Kontroversen 
im Hinblick auf die relative Bedeutung klinischer und röntgenologischer 

Nachweise. Es wird der Gebrauch der diagnostischen Kriterien empfohlen, 

die vom International RDC/TMD Consortium Network und der Orofacial 

Pain Special Interest Group entwickelt wurden. 

11.8 Kopf- oder Gesichtsschmerz zurückzuführen auf 
Entzündungen des Ligamentum stylohyoideum  

Früher verwendeter Begriff: 

Eagle-Syndrom. 

Beschreibung: 

Unilateraler Kopfschmerz mit Nacken, Rachen- und/oder 
Gesichtsschmerz, verursacht durch eine Entzündung des Ligamentum 

stylohyoideum und in der Regel durch Kopfdrehen provoziert oder 

verschlimmert. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Jeder Kopf-, Nacken-, Rachen- und/oder Gesichtsschmerz, der 

Kriterium C erfüllt1 

B. Radiologischer Nachweis eines kalzifizierten oder elongierten 
Ligamentum stylohyoideum 

C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der 
folgenden Kriterien gezeigt werden: 
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1. Der Schmerz wird durch digitale Palpation des Ligamentum 
stylohyoideum hervorgerufen oder verschlimmert  

2. Der Schmerz wird durch Kopfdrehen hervorgerufen oder 
verschlimmert 

3. Der Schmerz bessert sich deutlich nach Injektion eines 
örtlichen Betäubungsmittels in das Ligamentum stylohyoideum 

oder durch eine Styloidektomie 
4. Der Schmerz ist ipsilateral zu dem entzündeten Ligamentum 

stylohyoideum lokalisiert 

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

Anmerkung: 

1. Ein 11.8 Kopf- oder Gesichtsschmerz zurückzuführen auf eine 

Entzündung des Ligamentum stylohyoideum wird im Allgemeinen im 
Oropharynx, Hals und/oder Gesicht wahrgenommen, einige 

Patienten erfahren jedoch eher diffuse Kopfschmerzen. 

11.9 Kopf- oder Gesichtsschmerz zurückzuführen auf 
andere Erkrankungen des Schädels sowie von 
Hals, Augen, Ohren, Nase, Nebenhöhlen, Zähnen, 
Mund oder anderen Gesichts- oder zervikalen 
Strukturen 

Beschreibung: 

Kopf- und/oder Gesichtsschmerz, der durch eine Erkrankung des Schädels 

sowie von Hals, Augen, Ohren, Nase, Nebenhöhlen, Zähnen, Mund oder 
anderen oben nicht beschriebenen Gesichts- oder zervikalen Strukturen 

hervorgerufen wird. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Jeder Kopf- und/oder Gesichtsschmerz, der Kriterium C erfüllt 
B. Es wurde eine Erkrankung oder Läsion bezogen auf Schädel, Hals, 

Augen, Ohren, Nase, Nebenhöhlen, Zähne, Mund oder andere oben 
nicht beschriebene Gesichts- oder zervikalen Strukturen, von denen 

jedoch bekannt ist, dass sie Kopfschmerzen verursachen können, 
diagnostiziert 

C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der 
folgenden Kriterien gezeigt werden: 
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1. Der Kopf- und/oder Gesichtsschmerz hat sich in einem 
zeitlichen Zusammenhang mit dem Beginn der Erkrankung oder 

dem Auftreten der Läsion entwickelt 
2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

a) der Kopf- und/oder Gesichtsschmerz hat sich gleichzeitig 
mit dem Fortschreiten der Erkrankung oder Läsion deutlich 

verschlechtert 
b) der Kopf- und/oder Gesichtsschmerz hat sich gleichzeitig 

mit der Besserung oder dem Verschwinden der Erkrankung 
oder Läsion deutlich gebessert oder ist verschwunden 

3. Der Kopf- und/oder Gesichtsschmerz wird durch 
Druckausübung auf die Läsion verstärkt  

4. Der Kopf- und/oder Gesichtsschmerz ist in Übereinstimmung 
mit dem Situs der Läsion lokalisiert 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose. 
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12. Kopfschmerz zurückzuführen auf 

psychiatrische Störungen 

12.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Somatisierungsstörung 

12.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine psychotische Störung 

An anderer Stelle kodiert: 

Kopfschmerz zurückzuführen auf psychische Störungen durch 

Substanzgebrauch (z.B. Abhängigkeit), Kopfschmerz bei Entzug einer 
Substanz, Kopfschmerzen bei akuter Intoxikation durch eine Substanz 

und Kopfschmerz bei Medikamentenübergebrauch werden als Subtypen 
von 8. Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Substanz oder deren Entzug 

kodiert. 

Allgemeiner Kommentar 

Primärer und/oder sekundärer Kopfschmerz? 

Sowohl Kopfschmerzen als auch psychiatrische Erkrankungen sind häufig, 

so dass eine Komorbidität auch rein zufällig sein kann. Trotzdem kann 

eine kausale Beziehung zwischen einem neuen oder deutlich 
verschlechterten Kopfschmerz und einer psychiatrischen Erkrankung 

bestehen. Für Kapitel 12. Kopfschmerz zurückzuführen auf psychiatrische 
Störungen gelten mit einigen Anpassungen die allgemeinen Regeln für die 

kausale Zuordnung zu einer anderen Erkrankung. 

1. Tritt ein neuer Kopfschmerz erstmals in engem zeitlichen 

Zusammenhang zu einer psychiatrischen Störung auf und ein kausaler 
Zusammenhang wird bestätigt, dann wird der Kopfschmerz als 

sekundärer Kopfschmerz zurückzuführen auf diese psychiatrische 
Störung kodiert. Dies ist auch der Fall, wenn der Kopfschmerz das 

klinische Bild eines in Teil 1 der ICHD-3 kodierten primären 

Kopfschmerzes aufweist.  

2. Wenn sich aber ein vorbestehender primärer Kopfschmerz in engem 
zeitlichen Zusammenhang mit einer psychiatrischen Störung deutlich 

verschlechtert (üblicherweise definiert als eine mindestens zweifache 

Steigerung der Häufigkeit oder Schwere) und ein kausaler 
Zusammenhang bestätigt wird, dann sollten sowohl die ursprüngliche 

primäre Kopfschmerzdiagnose als auch 12. Kopfschmerz 
zurückzuführen auf psychiatrische Störungen (oder eines Subtyps) 
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vergeben werden, sofern gute Hinweise bestehen, dass diese 

psychiatrische Störung Kopfschmerzen verursachen kann.  

3. Wenn in einem dieser Fälle ein kausaler Zusammenhang nicht 
bestätigt werden kann, dann sollten der vorbestehende primäre 

Kopfschmerz und die psychiatrische Störung getrennt kodiert werden. 

Chronische Kopfschmerzen zurückzuführen auf eine psychiatrische 

Störung, die nach deren Ende persistieren, sind bislang nicht beschrieben. 

Einleitung 

Insgesamt existieren nur begrenzte Hinweise auf psychiatrische Ursachen 

von Kopfschmerzen. Die diagnostischen Kategorien in dieser Klassifikation 
sind daher den seltenen Fällen vorbehalten, in denen Kopfschmerzen im 

Kontext und als direkte Folge einer psychiatrischen Erkrankung auftreten, 

von der bekannt ist, dass sie sich mit Kopfschmerzen manifestieren kann. 

Die diagnostischen Kriterien müssen restriktiv genug sein, um keine 
falsch positiven Fälle einzuschließen, aber gleichzeitig muss die Schwelle 

niedrig genug sein, um die Mehrzahl der betroffenen Patienten 
einzuschließen. In der überwiegenden Zahl der Fälle mit 12. Kopfschmerz 

zurückzuführen auf psychiatrische Störungen basiert die Diagnose auf der 
persönlichen Bewertung der Krankengeschichte und der körperlichen 

Untersuchung und nicht auf objektivierbaren diagnostischen Biomarkern.  

Kopfschmerzen können auch in Assoziation mit psychiatrischen Störungen 

auftreten, ohne dass ein kausaler Zusammenhang besteht. 

Kopfschmerzen können zufällig gleichzeitig mit einer Vielzahl 
psychiatrischer Störungen bestehen, einschließlich Depressionen 

(depressive Episode, rezidivierende depressive Störung oder Dysthymie), 
Angststörungen (Trennungsangst, Panikstörung, soziale Phobie oder 

generalisierte Angststörung) und Trauma- oder Stress-assoziierte 
Störungen (reaktive Bindungsstörung, akute Belastungsreaktion, 

posttraumatische Belastungsstörung und Anpassungsstörung). In diesen 
Fällen sollte sowohl die Diagnose der primären Kopfschmerzerkrankung 

als auch die begleitende psychiatrische Diagnose gestellt werden. 

Epidemiologische Daten zeigen allerdings, dass Kopfschmerzen und 

psychiatrische Störungen häufiger komorbid auftreten als rein zufällig zu 
erwarten wäre. Gemeinsame zugrundeliegende Faktoren können beide 

Erkrankungen verursachen oder zu ihnen prädisponieren; andererseits 
können konfundierende Faktoren auch zu einer Überschätzung der 

Komorbidität beitragen (zum Beispiel könnten Patienten mit einer der 

beiden Diagnosen häufiger auch noch die andere erhalten, einfach weil sie 
sich unter engmaschigerer medizinischer Beobachtung befinden). Echte 
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kausale Beziehungen sind auch möglich, wobei der Kopfschmerz die 
psychiatrische Störung verursachen kann, die psychiatrische Störung den 

Kopfschmerz verursachen kann, oder es besteht eine wechselseitige 
(bidirektionale) Beeinflussung zwischen dem Kopfschmerz und der 

psychiatrischen Störung. 

Die klinische Erfahrung nahe legt nahe, dass Kopfschmerzen, die 

ausschließlich während verbreiteter psychiatrischer Störungen wie 
Depressionen, Angststörungen oder Trauma- oder Stress-assoziierten 

Störungen auftreten, in einigen Fällen auf diese psychiatrischen 
Störungen zurückgeführt werden können. Wegen des unsicheren 

Kausalzusammenhangs und des Mangels an wissenschaftlichen 
Ergebnissen zu diesem Thema sind Kriterien für Kopfschmerzen 

zurückzuführen auf diese und alle anderen bis auf zwei psychiatrische 
Störungen im Anhang verblieben. Weitere Untersuchungen zu möglichen 

kausalen Zusammenhängen auf diesem Gebiet sind notwendig. 

Es bestehen Hinweise, dass eine psychiatrische Störung den Verlauf einer 
1. Migräne und eines 2. Kopfschmerz vom Spannungstyp verschlimmern 

kann, indem sie die Häufigkeit und die Intensität der Kopfschmerzen 
erhöht. Auch sprechen die Kopfschmerzen dann häufig schlechter auf die 

Behandlung an. Somit ist das Erkennen und Behandeln jeder begleitend 
auftretenden psychiatrischen Störung wichtig für eine erfolgreiche 

Behandlung von Kopfschmerzen. Bei Kindern und Jugendlichen treten 
primäre Kopfschmerzen (1. Migräne, 2.2 häufige episodische 

Kopfschmerzen vom Spannungstyp und vor allem 2.3 chronische 
Kopfschmerzen vom Spannungstyp) häufig komorbid mit psychiatrischen 

Störungen auf. Das Vorhandensein von Schlafstörungen, 
posttraumatischen Belastungsstörungen (PTBS), sozialen Phobien, 

Schulphobien, dem Aufmerksamkeitsdefizit-/Hyperaktivitätssyndrom, 
Verhaltensstörungen, Lernstörungen, Enuresis, Enkopresis und Tics sollte 

sorgfältig beurteilt und die Störung behandelt werden. Zu berücksichtigen 

sind dabei die mit solchen Erkrankungen einhergehenden 
Beeinträchtigungen im Alltag und die negativen Auswirkungen auf die 

Prognose der kindlichen Kopfschmerzen. 

Um zu klären, ob ein Kopfschmerz tatsächlich auf eine psychiatrische 

Störung zurückzuführen ist, muss zuerst die Frage geklärt werden, ob 
überhaupt eine psychiatrische Störung als Komorbidität vorliegt oder 

nicht. Es wird empfohlen, alle Kopfschmerzpatienten nach typischen 
psychiatrischen Symptomen zu fragen, wie sie bei Angststörungen und 

Depressionen vorkommen. Wenn der Verdacht auf eine psychiatrische 
Ursache der Kopfschmerzen besteht, dann sollte eine Evaluation durch 

einen Psychiater oder Psychologen erfolgen. 
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12.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

Somatisierungsstörung 

Beschreibung: 

Der Kopfschmerz tritt als Symptom einer Somatisierungsstörung auf.  

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 
B. Es wurde eine Somatisierungsstörung1 diagnostiziert, die beide der 

folgenden Kriterien erfüllt: 
1. Es besteht eine Vorgeschichte mit multiplen körperlichen 

Symptomen mit Beginn vor dem 30. Lebensjahr. Die 
körperlichen Symptome sind trotz geeigneter Untersuchungen 

nicht oder nicht vollständig durch eine bekannte körperliche 
Erkrankung erklärt. Falls eine körperliche Erkrankung bestand, 

überschreiten die Symptome das aus der Anamnese, 
körperlichen Untersuchung und Laboruntersuchungen zu 

erwartende Ausmaß.  
2. Im Verlauf der Erkrankung treffen alle der folgenden Kriterien 

zu: 
a) Vier Schmerzsymptome: eine Vorgeschichte von 

Schmerzsymptomen, die mindestens vier verschiedene 
Körperbereiche oder Funktionen betreffen (z.B. Kopf, 

Brust, Rücken, Abdomen, Gelenke, Extremitäten und/oder 
Rektum; während der Menstruation, während des 

Geschlechtsverkehrs und/oder beim Wasserlassen) 
b) Zwei gastrointestinale Symptome: eine Vorgeschichte von 

mindestens zwei gastrointestinalen Symptomen außer 
Schmerzen (z.B. Übelkeit, Völlegefühl, Erbrechen außer 

während einer Schwangerschaft, Durchfall, 
Unverträglichkeit von verschiedenen Speisen)  

c) Ein sexuelles Symptom: eine Vorgeschichte von 
mindestens einem Symptom im Bereich Sexualität oder 

Fortpflanzung außer Schmerzen (z.B. sexuelle 
Gleichgültigkeit, Erektions- oder Ejakulationsstörungen, 

unregelmäßige Menstruationen, sehr starke 
Menstruationsblutungen, Erbrechen während der gesamten 

Schwangerschaft) 
d) Ein pseudoneurologisches Symptom: eine Vorgeschichte 

von mindestens einem Symptom oder Defizit (nicht 
begrenzt auf Schmerz), das einen neurologischen 

Krankheitsfaktor nahe legt (Konversionssymptome wie z.B. 
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Koordinations- oder Gleichgewichtsstörungen, Lähmungen 
oder lokalisierte Muskelschwäche, Schluckschwierigkeiten 

oder Kloßgefühl im Hals, Aphonie, Harnverhaltung, 
Halluzinationen, Verlust der Berührungs- oder 

Schmerzempfindung, Sehen von Doppelbildern, Blindheit, 
Taubheit, Anfälle; dissoziative Symptome wie z.B. Amnesie 

oder Bewusstseinsverluste, jedoch nicht einfache 
Ohnmacht) 

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

1. Der Kopfschmerz hat sich parallel zur Entwicklung anderer auf 
die Somatisierungsstörung zurückzuführender somatischer 

Symptome entwickelt oder deutlich verstärkt   
2. Der Kopfschmerz fluktuiert gleichzeitig mit anderen auf die 

Somatisierungsstörung zurückzuführenden somatischen 
Symptomen 

3. Der Kopfschmerz ist gleichzeitig mit anderen auf die 
Somatisierungsstörung zurückzuführenden somatischen 

Symptomen verschwunden 

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

Anmerkung: 

1. Angemerkt sei, dass die Somatisierungsstörung in dieser Form nicht 

mehr in der fünften Auflage des Diagnostic and Statistical Manual of 
Mental Disorders (DSM-5), der letzten Revision des diagnostischen 

Manuals der Amerikanischen Psychiatrischen Gesellschaft von 2013 
vorkommt, sie wurde durch die Kategorie Somatic Symptom 

Disorder (Somatische Belastungsstörung) ersetzt. Diese ist 
charakterisiert durch ein oder mehrere somatische Symptome, mit 

übersteigerten und anhaltenden Gedanken, die um die ernste 
Bedeutung dieser Symptome für die Gesundheit kreisen, einer 

anhaltend hohen Ängstlichkeit in Bezug auf die eigene Gesundheit 
und die beschriebenen Symptome, und/oder einem übersteigerten 

Maß an Zeit und Energie, das diesen Symptomen und 
Gesundheitssorgen gewidmet wird. Aufgrund der enormen 

Heterogenität dieser Kategorie (z.B. schließt sie sowohl Patienten 
mit Kopfschmerzen und übersteigerter Sorge bezüglich der 

Bedeutung ihrer Kopfschmerzen ein als auch klassische Fälle einer 
Somatisierungsstörung mit einem Muster hartnäckig 

fortbestehender multipler somatischer Symptome, darunter auch 
Kopfschmerz) wurde beschlossen, dass ein Zusammenhang nur 

dann behauptet werden kann, wenn der Kopfschmerz Teil eines 
umfassenderen Musters aus multiplen somatischen Beschwerden 

ist. Daher bezieht sich die vorliegende Klassifikation ICHD-3 
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weiterhin auf die Definition der Somatisierungsstörung aus dem 

DSM-IV. 

Kommentar: 

Somatisierungsstörungen sind charakterisiert durch eine Kombination 

vieler beeinträchtigender Symptome und eine überschießende oder 
maladaptive Antwort auf diese Symptome oder damit 

zusammenhängende Gesundheitsbedenken. Zu den möglichen 
Symptomen gehören gastrointestinale Probleme, Rückenschmerzen, 

Schmerzen in den Extremitäten oder Gelenken, Kopfschmerzen, 
Thoraxschmerzen und/oder Dyspnoe, Schwindel, Müdigkeit und 

Kraftlosigkeit sowie Schlafstörungen. Das Leiden des Patienten ist real, 
unabhängig davon, ob eine somatische Erklärung gefunden wird. 

Patienten mit Somatisierungsstörung leiden unter Distress und hoher 
funktioneller Beeinträchtigung. Die Symptome können, müssen aber nicht 

begleitend zu diagnostizierten somatischen oder anderen psychiatrischen 
Erkrankungen auftreten. Oft besteht eine hohe Inanspruchnahme 

medizinischer Versorgung, meist ohne deutliche Besserung der 
Beschwerden. Aus Sicht des Klinikers erscheinen viele dieser Patienten als 

therapierefraktär, und neue Therapieversuche und Interventionen führen 
oft nur zu einer Verschlechterung der Symptome oder zu unerwünschten 

Wirkungen und Komplikationen. Ein Teil der Patienten empfindet seine 

bisherige medizinische Diagnostik und Behandlung als unzureichend.  

12.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
psychotische Störung 

Beschreibung: 

Kopfschmerz als Ausdruck einer wahnhaften Überzeugung, deren Inhalt 
für den Patienten die Kopfschmerzen erklärt (z.B. der Kopfschmerz ist 

verursacht durch ein Gerät, das ihm von Außerirdischen in den Kopf 

implantiert wurde). 

Diagnostische Kriterien:  

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Wahnhafte Überzeugung, die einen den Kopfschmerz erklärenden 
Mechanismus beinhaltet1  

C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch eines oder beide der 
folgenden Kriterien gezeigt werden: 
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1. der Kopfschmerz hat sich mit oder nach dem Beginn der 
wahnhaften Überzeugung entwickelt oder zu ihrer Diagnose 

geführt 
2. der Kopfschmerz ist nach Ende der wahnhaften Überzeugung 

verschwunden 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose2. 

Anmerkung: 

1. Zum Beispiel: der Patient glaubt, dass ihm ein Gerät in den Kopf 

implantiert wurde, das die Kopfschmerzen verursacht, oder dass er einen 
für die Kopfschmerzen verantwortlichen Hirntumor hat, obwohl dies sicher 

ausgeschlossen wurde. 
 

2. Wenn ein Patient zunächst einen Kopfschmerz (z.B. eine primäre 
Kopfschmerzerkrankung wie in Teil 1 der ICHD-3 klassifiziert) und danach 

eine wahnhafte Erklärung für den Kopfschmerz entwickelt, wie die 
Überzeugung, dass der Kopfschmerz auf einen Hirntumor zurückzuführen 

ist, obwohl dafür kein medizinischer Anhalt besteht, dann soll der 
Kopfschmerz nicht auf die psychiatrische Störung zurückgeführt, sondern 

als primäre Kopfschmerzerkrankung kodiert werden, und der Patient soll 
die zusätzliche psychiatrische Diagnose einer Wahnstörung, somatischer 

Typ erhalten. 

 

Kommentar: 

Wahnhafte Überzeugungen sind unkorrigierbare falsche Überzeugungen, 

die auf einer falschen Beurteilung der Realität beruhen und an denen trotz 
Beweis des Gegenteils festgehalten wird. Sie können die Überzeugung 

einschließen, dass eine ernsthafte Erkrankung vorliegt, die den 
Kopfschmerz verursacht (z.B. ein Hirntumor oder ein Aneurysma), trotz 

wiederholter und begründeter Versicherung, dass eine solche Erkrankung 
nicht besteht. In anderen Fällen ist der Inhalt des Wahnes bizarrer, z.B. 

dass ein Sender operativ in den Kopf implantiert worden sei und dass 

dieser Sender der Grund für die Kopfschmerzen sei.  
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TEIL DREI 

KRANIELLE NEURALGIEN UND 

ANDERE GESICHTS- UND 

KOPFSCHMERZEN  

13. Schmerzhafte Läsionen der Hirnnerven und andere 

Gesichtsschmerzen  

14. Andere Kopfschmerzerkrankungen 
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13. Schmerzhafte Läsionen der Hirnnerven und 

andere Gesichtsschmerzen  

13.1 Schmerzen zurückzuführen auf eine Läsion oder 

Erkrankung des N. trigeminus 

13.1.1 Trigeminusneuralgie 
13.1.1.1 Klassische Trigeminusneuralgie 

13.1.1.1.1 Klassische Trigeminusneuralgie, rein paroxysmal 
13.1.1.1.2 Klassische Trigeminusneuralgie mit Dauerschmerz 

13.1.1.2 Sekundäre Trigeminusneuralgie 
13.1.1.2.1 Trigeminusneuralgie zurückzuführen auf Multiple 

Sklerose 
13.1.1.2.2 Trigeminusneuralgie zurückzuführen auf eine 

raumfordernde Läsion 
13.1.1.2.3 Trigeminusneuralgie zurückzuführen auf eine 

andere Ursache 

13.1.1.3 Idiopathische Trigeminusneuralgie 
13.1.1.3.1 Idiopathische Trigeminusneuralgie, rein 

paroxysmal 
13.1.1.3.2 Idiopathische Trigeminusneuralgie mit 

Dauerschmerz 
13.1.2 Schmerzhafte Trigeminusneuropathie 

13.1.2.1 Schmerzhafte Trigeminusneuropathie 
zurückzuführen auf Herpes zoster 

13.1.2.2 Post-herpetische Trigeminusneuralgie 
13.1.2.3 Schmerzhafte posttraumatische 

Trigeminusneuropathie 
13.1.2.4 Schmerzhafte Trigeminusneuropathie 

zurückzuführen auf eine andere Erkrankung  
13.1.2.5 Idiopathische schmerzhafte Trigeminusneuropathie 

13.2 Schmerz zurückzuführen auf eine Läsion oder Erkrankung 

des N. glossopharyngeus 

13.2.1 Glossopharyngeusneuralgie 

13.2.1.1 Klassische Glossopharyngeusneuralgie 
13.2.1.2 Sekundäre Glossopharyngeusneuralgie 

13.2.1.3 Idiopathische Glossopharyngeusneuralgie 
13.2.2 Schmerzhafte Glossopharyngeusneuropathie 

13.2.2.1 Schmerzhafte Glossopharyngeusneuropathie 
zurückzuführen auf eine bekannte Ursache 

13.2.2.2 Idiopathische schmerzhafte 
Glossopharyngeusneuropathie 

13.3 Schmerz zurückzuführen auf eine Läsion oder Erkrankung 

des N. intermedius 

13.3.1 Intermediusneuralgie 
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13.3.1.1 Klassische Intermediusneuralgie 
13.3.1.2 Sekundäre Intermediusneuralgie 

13.3.1.3 Idiopathische Intermediusneuralgie 
13.3.2 Schmerzhafte Intermediusneuropathie 

13.3.2.1 Schmerzhafte Intermediusneuropathie 
zurückzuführen auf einen Herpes zoster 

13.3.2.2 Postherpetische Intermediusneuralgie 
13.3.2.3 Schmerzhafte Intermediusneuropathie 

zurückzuführen auf eine andere Erkrankung  
13.3.2.4 Idiopathische schmerzhafte Intermediusneuropathie 

13.4 Okzipitalisneuralgie 

13.5 Nacken-Zungen-Syndrom 

13.6 Schmerzhafte Optikusneuritis 

13.7 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine ischämische 

Lähmung des N. oculomotorius 

13.8 Tolosa-Hunt-Syndrom 

13.9 Paratrigeminales okulosympathisches (Raeder-) Syndrom 

13.10 Rezidivierende schmerzhafte ophthalmoplegische 

Neuropathie 

13.11 Syndrom des brennenden Mundes (BMS) 

13.12 Anhaltender idiopathischer Gesichtsschmerz (PIFP) 

13.13 Zentraler neuropathischer Schmerz 

13.13.1 Zentraler neuropathischer Schmerz zurückzuführen auf 

Multiple Sklerose (MS) 
13.13.2 Zentraler neuropathischer Schmerz nach Hirninfarkt 

(CPSP) 

 

Einleitung 

Das vorliegende Kapitel legt ein Klassifizierungssystem für schmerzhafte 
Läsionen der Hirnnerven und andere Gesichtsschmerzen dar basierend auf 

einem Konsensus zwischen der Internationalen Kopfschmerzgesellschaft 

(IHS) und der International Association for the Study of Pain (IASP). 

Die bestehende Nosologie von Schmerzen im Bereich der Hirnnerven wird 
den feinen Unterschieden zwischen unterschiedlichen Krankheitsbildern 

nicht ganz gerecht. Statt viele bewährte diagnostische Begriffe 
fallenzulassen, behält diese Klassifikation sie bei und bietet detaillierte 

Definitionen für die Differenzialdiagnose sowie zu ihren Typen und 

Subtypen. 
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Afferente Fasern in den Nn. trigeminus, intermedius, glossopharyngeus 
und vagus übermitteln, zusätzlich zu den oberen zervikalen 

Nervenwurzeln der Nn. occipitales, nozizeptive Signale in die zentralen 
Bahnen innerhalb des Hirnstamms sowie zu den Hirnregionen, die 

nozizeptive Signale und Schmerzen im Kopf und Nacken verarbeiten. Das 

Gehirn nimmt Schmerz im entsprechenden Versorgungsgebiet wahr. 

Der Schmerz kann sich in jeder der vielen klar umrissenen Formen 
manifestieren, die nach gängiger Auffassung Unterschiede in der 

neuronalen Pathophysiologie spiegeln, obwohl die Einzelheiten hierzu 
nicht hinreichend bekannt sind. Bekannt ist jedoch, dass sich 

neuropathische Gesichtsschmerzen auf der Basis ihrer klar 
unterscheidbaren klinischen Erscheinungsbilder und Ätiologie klassifizieren 

lassen. Zentral für dieses Konzept ist die initiale klinische Bestimmung der 
wesentlichen diagnostischen Gruppe von Schmerzen, in die sich die 

Schmerzen des Patienten am besten einordnen lassen, gefolgt von 

ätiologischen Ermittlungen im Sinne der Diagnosetypen und Subtypen 

sowie der therapeutischen Entscheidungsfindung. 

Es gibt mehrere verschiedene Klassifizierungsachsen. 

a) Syndromologie: Neuralgie oder Neuropathie 

Die Unterscheidung etwa zwischen einer Trigeminusneuralgie und einer 
Trigeminusneuropathie sollte als pragmatischer Weg betrachtet werden, 

zwischen Erkrankungen zu differenzieren, bei denen das klinische 
Erscheinungsbild und die Behandlungsansätze unterschiedlich sind, die 

beiden Erkrankungen jedoch auf der Basis der derzeit bekannten 
Pathologie oder Pathophysiologie nicht klassifiziert werden können. Das 

Gleiche gilt für Schmerzzustände in Verbindung mit dem N. 

glossopharyngeus und dem N. intermedius. 

Eine wichtige Ursache von Schmerzen im Bereich der Hirnnerven ist ein 
Herpes zoster. Trotz der Tatsache, dass trigeminale Schmerzen nach 

Herpes zoster wahrscheinlich zu verschiedenen Typen von pathologischen 

Veränderungen in den Trigeminalbahnen führen (d.h., einem „leicht 
erregbaren Nozizeptor“ gegenüber einem „Deafferentierungs“-Typ), sind 

die verfügbaren Daten zu begrenzt, um diese als eine Neuralgie in 
Abgrenzung von einer Neuropathie zu klassifizieren. Deshalb wird der gut 

eingeführte Begriff postherpetische Neuralgie beibehalten. 

b) Lokalisation: zentraler oder peripherer neuropathischer 

Schmerz 

Eine Läsion oder übermäßige Aktivierung dieser Nerven (peripherer 

neuropathischer Schmerz) oder ihrer zentralen Bahnen (zentraler 
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neuropathischer Schmerz) verursacht neuropathische Schmerzen im 

Gesicht. 

c) Ätiologie: klassisch, idiopathisch oder sekundär 

Die Ursache eines neuropathischen Schmerzes kann klar sein, etwa eine 

Infektion mit einem Varicella-zoster-Virus oder eine strukturelle 
Anormalie (d.h. Plaques bei Multipler Sklerose), nachgewiesen durch die 

Bildgebung: ein derartiger Schmerz wird als sekundär bezeichnet und 
angegeben, auf welche Ursache er zurückzuführen ist. In anderen Fällen 

ist keine offensichtliche Ursache erkennbar (als idiopathischer Schmerz 

bezeichnet). 

Für die Trigeminus-, Glossopharyngeus- und Intermedius-Neuralgie ist die 
Bezeichnung klassisch Fällen vorbehalten, in denen die Bildgebung oder 

ein operativer Eingriff eine vaskuläre Kompression des entsprechenden 
Nervs gezeigt haben. Streng genommen sind klassische Neuralgien 

sekundär (Folge der neurovaskulären Kompression), aufgrund der 

umfassenderen therapeutischen Möglichkeiten und potenzieller 
nervenpathophysiologischer Unterschiede ist es jedoch von Vorteil, sie 

von anderen Ursachen zu trennen.  

13.1 Schmerzen zurückzuführen auf eine Läsion oder 
Erkrankung des N. trigeminus 

13.1.1 Trigeminusneuralgie 

Beschreibung: 

Die Trigeminusneuralgie ist ein wiederkehrender einseitiger 
Gesichtsschmerz, der durch kurze, stromstoßartige Schmerzattacken 

gekennzeichnet ist, die auf das Versorgungsgebiet eines einzelnen Astes 
oder mehrerer Äste des N. trigeminus beschränkt sind. Der Schmerz wird 

gewöhnlich durch harmlose Reize ausgelöst. Er kann sich ohne 
offenkundige Ursache entwickeln oder Folge einer anderen 

diagnostizierten Störung sein. Zusätzlich kann er in Begleitung eines 
Dauerschmerzes von mittelstarker Intensität im/in den 

Versorgungsbereich(en) des betroffenen Nervenastes/der betroffenen 

Nervenäste auftreten. 
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Früher verwendete Begriffe 

Tic douloureux, primäre Trigeminusneuralgie. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Wiederkehrende paroxysmale unilaterale Gesichtsschmerzattacken 

im/in den Versorgungsbereich(en), die einen Ast oder mehrere Äste 
des N. trigeminus betreffen, ohne Ausstrahlung darüberhinaus1, die 

die Kriterien B und C erfüllen. 
B. Der Schmerz weist alle der folgenden Charakteristika auf: 

1. Dauer zwischen einem Sekundenbruchteil bis zu 2 Minuten2 
2. starke Intensität3 

3. stromstoßartige, einschießende, stechende oder scharfe 
Qualität 

C. Vorangegangene harmlose Reize im betroffenen Versorgungsbereich 
des N. trigeminus4 

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

Anmerkung: 

1. Bei einer kleinen Zahl von Patienten kann der Schmerz zu einem 

anderen Ast ausstrahlen, bleibt jedoch innerhalb der trigeminalen 

Dermatome. 

2. Die Schmerzdauer kann sich im Laufe der Zeit dahingehend ändern, 
dass die Paroxysmen länger anhalten. Eine Minderheit von Patienten 

berichtet von Attacken, die meist über >2 Minuten anhalten. 

3. Der Schmerzintensität kann im Laufe der Zeit zunehmen. 

4. Einige Attacken können spontan auftreten oder spontan wirken, 
doch muss in der Vorgeschichte ein von harmlosen Reizen 

ausgelöster Schmerz aufgetreten oder festgestellt worden sein, 
damit dieses Kriterium erfüllt ist. Im Idealfall sollte der 

untersuchende Kliniker die anamnestischen Angaben durch 
Wiederholung des auslösenden Phänomens zu bestätigen suchen. 

Dies mag jedoch aufgrund einer entsprechenden Weigerung des 
Patienten bzw. einer anatomisch ungünstigen Lokalisation des 

Triggers und/oder anderer Faktoren nicht immer möglich sein. 
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Kommentar: 

Die Diagnose einer 13.1.1 Trigeminusneuralgie muss klinisch festgestellt 

werden. Die Untersuchungen zielen darauf ab, eine wahrscheinliche 

Ursache zu ermitteln. 

Unabhängig von dem auslösenden Phänomen sind bei den meisten 
Patienten mit einer 13.1.1 Trigeminusneuralgie keine sensorischen 

Anomalien im Versorgungsbereich des N. trigeminus nachweisbar, es sei 
denn mit Hilfe modernster Verfahren (z.B. einer Quantitativen 

Sensorischen Testung). Bei einigen Patienten kann die klinische 
neurologische Untersuchung jedoch sensible Defizite ergeben, die Anlass 

zu bildgebenden Untersuchungen sein sollten, um die mögliche Ursache 
zu erkunden. Eine Diagnose von Subtypen wie die einer 13.1.1.1 

klassischen Trigeminusneuralgie, 13.1.1.2 sekundären 
Trigeminusneuralgie oder 13.1.1.3 idiopathischen Trigeminusneuralgie 

wird so ermöglicht. 

Bei starker Schmerzintensität löst der Schmerz häufig eine Kontraktion 

der Gesichtsmuskeln auf der betroffenen Seite aus (Tic douloureux). 

Es können leichte autonome Symptome wie ein Tränen und/oder eine 

Rötung des ipsilateralen Auges vorliegen. 

Einem schmerzhaften Paroxysmus folgt gewöhnlich eine refraktäre Phase, 

in der keine Schmerzen ausgelöst werden können. 

13.1.1.1 Klassische Trigeminusneuralgie 

Beschreibung: 

Eine Trigeminusneuralgie, die sich ohne Beteiligung einer anderen 
offensichtlichen Ursache als der einer neurovaskulären Kompression 

entwickelt. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Wiederkehrende paroxysmale einseitige Gesichtsschmerzattacken, 
die die Kriterien für eine 13.1.1 Trigeminusneuralgie erfüllen 

B. Nachweis einer neurovaskulären Kompression (nicht nur Kontakt) 
mittels MRT oder während eines chirurgischen Eingriffs, mit 

morphologischen Veränderungen1 in der Wurzel des 

Trigeminusnervs. 
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Anmerkung: 

1. Üblicherweise Atrophie oder Verdrängung. 

Kommentar: 

Eine Atrophie und/oder Verdrängung der Trigeminuswurzel infolge einer 

neurovaskulären Kompression treten unabhängig in Begleitung der 
Zeichen und Symptome einer 13.1.1 Trigeminusneuralgie auf. Bei 

Vorliegen dieser anatomischen Veränderung wird die Erkrankung als 

13.1.1.1 klassische Trigeminusneuralgie diagnostiziert. 

Üblicher Ort der neurovaskulären Kompression ist die Eintrittszone der 
Trigeminuswurzel, wobei eine Kompression durch eine Arterie eindeutiger 

von Symptomen begleitet ist als die Kompression durch eine Vene. Es 
stehen MRT-Verfahren zur Messung des Volumens und der 

Querschnittsfläche der Wurzel zur Verfügung. Zu den atrophischen 
Veränderungen können Demyelinisierung, ein neuronaler Zellverlust, 

Veränderungen der Mikrogefäße und andere morphologische 
Veränderungen gehören. Die genauen Mechanismen, wie atrophische 

Veränderungen des Trigeminusnervs zur Schmerzentstehung beitragen, 
sind zwar ungeklärt, manches deutet jedoch darauf hin, dass diese, wenn 

sie vor der Operation vorliegen, ein positives Ergebnis nach einer 

mikrovaskulären Dekompression erwarten lassen. 

Viele Patienten mit einer 13.1.1.1 klassischen Trigeminusneuralgie 

erinnern sich deutlich an das erstmalige Auftreten des Schmerzes. 

Die 13.1.1.1 klassische Trigeminusneuralgie tritt üblicherweise im 
Versorgungsbereich des 2. oder 3. Astes auf. Der Schmerz tritt in 

seltenen Fällen bilateral auf, dann aber nacheinander statt gleichzeitig. 

Einer 13.1.1.1 klassischen Trigeminusneuralgie kann eine Phase mit 

atypischen Dauerschmerzen vorangehen, in der Fachliteratur Prä-

Trigeminusneuralgie genannt. 

In der Regel besteht zwischen den Paroxysmen Beschwerdefreiheit. Bei 
dem Subtyp 13.1.1.1.2 klassische Trigeminusneuralgie mit Dauerschmerz 

kommt es allerdings zu einem anhaltenden Hintergrundschmerz in dem 

betroffenen Areal. 
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13.1.1.1.1 Klassische Trigeminusneuralgie, rein paroxysmal 

Beschreibung: 

Klassische Trigeminusneuralgie ohne anhaltenden 

Hintergrundgesichtsschmerz. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Wiederkehrende paroxysmale einseitige Gesichtsschmerzattacken, 

die die Kriterien für eine 13.1.1.1 klassische Trigeminusneuralgie 
erfüllen. 

B. Schmerzfreiheit im betroffenen Versorgungsbereich des N. 

trigeminus zwischen den Attacken. 

Kommentar: 

Die 13.1.1.1 klassische Trigeminusneuralgie, rein paroxysmal spricht 

üblicherweise, zumindest initial, auf eine Pharmakotherapie an 

(insbesondere auf Carbamazepin oder Oxcarbazepin). 

13.1.1.1.2 Klassische Trigeminusneuralgie mit Dauerschmerz 

Früher verwendete Begriffe 

Atypische Trigeminusneuralgie; Trigeminusneuralgie Typ 2. 

Beschreibung: 

Klassische Trigeminusneuralgie mit anhaltendem 

Hintergrundgesichtsschmerz. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Wiederkehrende paroxysmale einseitige Gesichtsschmerzattacken, 

die die Kriterien für eine 13.1.1.1 klassische Trigeminusneuralgie 
erfüllen. 

B. Begleitende durchgehende oder fast durchgehende Schmerzen im 
betroffenen Versorgungsbereich des N. trigeminus zwischen den 

Attacken. 
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Kommentar: 

Der Dauerschmerz kann auf eine periphere oder zentrale Sensibilisierung 

zurückgehen. 

13.1.1.2 Sekundäre Trigeminusneuralgie 

Beschreibung: 

Trigeminusneuralgie verursacht durch eine Grunderkrankung. Die 

klinische Untersuchung ergibt bei einem signifikanten Prozentsatz dieser 

Patienten sensible Veränderungen. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Wiederkehrende paroxysmale einseitige Gesichtsschmerzattacken, 

die die Kriterien für eine 13.1.1 Trigeminusneuralgie erfüllen, sei es 
rein paroxysmal oder in Begleitung von begleitenden 

durchgehenden oder beinahe durchgehenden Schmerzen 
B. Es wurde eine Grunderkrankung nachgewiesen, die 

bekanntermaßen die Neuralgie verursachen kann und erklärt1 

C. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose2. 

Anmerkung: 

1. Zu den anerkannten Ursachen zählen ein Tumor im 
Kleinhirnbrückenwinkel, eine AV-Malformation und Multiple 

Sklerose. 

2. Am besten eignet sich ein MRT, um die Grundursache für eine 

13.1.1.2 sekundäre Trigeminusneuralgie aufzudecken. Zu den 
sonstigen Untersuchungen können eine neurophysiologische 

Erfassung von Trigeminusreflexen und Trigeminus-evozierten 
Potentialen gehören, was sich für Patienten eignet, die nicht in der 

Lage sind, sich einem MRT zu unterziehen. 
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13.1.1.2.1 Trigeminusneuralgie zurückzuführen auf Multiple 

Sklerose 

An anderer Stelle kodiert: 

13.12.1 Zentraler neuropathischer Schmerz zurückzuführen auf Multiple 

Sklerose. 

Beschreibung: 

Trigeminusneuralgie verursacht durch (eine) Multiple-Sklerose-(MS)-
Plaque oder -Plaques in der Pons oder der Eintrittszone der 

Trigeminuswurzel und verbunden mit anderen Symptomen und/oder 

klinischen Zeichen oder Laborbefunden, die auf MS schließen lassen. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Wiederkehrende einseitige paroxysmale Gesichtsschmerzattacken, 
die die Kriterien für eine 13.1.1 Trigeminusneuralgie erfüllen. 

B. Beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 
1. Es wurde eine Multiple Sklerose (MS) diagnostiziert 

2. Es wurde im MRT eine MS-Plaque an der Eintrittszone der 
Trigeminuswurzel oder in der Pons diagnostiziert, die 

Auswirkungen auf die intrapontinen primär-afferenten Fasern 
hat bzw. auf deren Vorliegen elektrophysiologische 

Routineuntersuchungen1 schließen lassen, die eine 
Beeinträchtigung der trigeminalen Leitungsbahnen zeigen. 

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

Anmerkung: 

1. Blinkreflex oder trigeminal evozierte Potenziale. 

Kommentar: 

Eine 13.1.1.2.1 Trigeminusneuralgie zurückzuführen auf Multiple Sklerose 

tritt bei 2% bis 5% der Patienten mit Multipler Sklerose (MS) auf, 
mitunter beidseits. Umgekehrt wird bei nur 2% bis 4% der Fälle mit 

13.1.1 Trigeminusneuralgie eine Multiple Sklerose entdeckt. Symptome 

einer Trigeminusneuralgie sind selten ein Leitmerkmal von MS. 

Die Läsion in der Pons wirkt sich auf die intrapontinen zentralen 
Endigungen der trigeminalen afferenten Fasern aus, die zu den 

trigeminalen Hirnstammkernen projizieren. Pontine Läsionen, die sich auf 
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die Neuronen zweiter Ordnung des trigemino-thalamischen Traktes 
auswirken, führen üblicherweise zu nicht-paroxysmalen Schmerzattacken 

und/oder Dysästhesien und sollten unter 13.13.1 zentraler 
neuropathischer Schmerz zurückzuführen auf Multiple Sklerose 

klassifiziert werden. 

Bei einigen Patienten mit MS findet sich eine neurovaskuläre Kompression 

der Trigeminuswurzel. Man geht davon aus, dass MS die Anfälligkeit der 
Nervenwurzel für die Auswirkungen einer Kompression erhöht und so eher 

zu paroxysmalen Schmerzattacken führt. 

Patienten mit 13.1.1.2.1 Trigeminusneuralgie zurückzuführen auf Multiple 

Sklerose profitieren weniger von pharmakologischen und chirurgischen 
Interventionen als solche mit einer 13.1.1.1 klassischen 

Trigeminusneuralgie. 

13.1.1.2.2 Trigeminusneuralgie zurückzuführen auf eine 

raumfordernde Läsion 

Beschreibung: 

Trigeminusneuralgie verursacht durch Kontakt zwischen dem betroffenen 

Trigeminusnerv und einer raumfordernden Läsion. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Wiederkehrende einseitige paroxysmale Gesichtsschmerzen, die die 
Kriterien für 13.1.1 Trigeminusneuralgie erfüllen 

B. Beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 
1. Es wurde eine raumfordernde Läsion nachgewiesen, die in 

Kontakt mit dem betroffenen Trigeminusnerv ist 

2. Die Schmerzen haben sich nach Identifikation der Läsion 
entwickelt oder führten zu deren Entdeckung 

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

Kommentar: 

Patienten mit einer 13.1.1.2.2 Trigeminusneuralgie zurückzuführen auf 
eine raumfordernde Läsion können klinisch nachweisbare sensible Zeichen 

aufweisen oder nicht, wogegen elektrophysiologische Tests wie die 
Prüfung der trigeminalen Hirnstammreflexe in nahezu allen Fällen 

Auffälligkeiten ergibt. 
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13.1.1.2.3 Trigeminusneuralgie zurückzuführen auf eine andere 

Ursache 

Beschreibung: 

Trigeminusneuralgie, die durch eine andere Grunderkrankung als die oben 

beschriebenen verursacht wird. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Wiederkehrende einseitige paroxysmale Gesichtsschmerzen, die die 
Kriterien für eine 13.1.1 Trigeminusneuralgie erfüllen, entweder rein 

paroxysmal oder in Begleitung gleicherzeitiger Dauer- oder 

annähernder Dauerschmerzen, doch nicht unbedingt einseitig 
B. Beide der folgenden Punkte sind gegeben: 

1. Eine andere Erkrankung als die oben beschriebenen, die jedoch 
bekanntermaßen eine Trigeminusneuralgie auslösen kann, 

wurde diagnostiziert1 
2. Der Schmerz hat sich nach dem Beginn der Erkrankungen 

entwickelt oder führte zu ihrer Entdeckung 

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

Anmerkung: 

1. Anerkannte Ursachen sind eine Fehlbildung des 

Schädelbasisknochens, eine Bindegewebserkrankung, arteriovenöse 
Malformation, durale arteriovenöse Fistel und genetische Ursachen 

einer Neuropathie oder neuronalen Übererregbarkeit. 

13.1.1.3 Idiopathische Trigeminusneuralgie 

Beschreibung: 

Trigeminusneuralgie, bei der weder elektrophysiologische Tests noch das 

MRT signifikante Auffälligkeiten erkennen lassen. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Wiederkehrende paroxysmale einseitige Gesichtsschmerzattacken, 
die die Kriterien für eine 13.1.1 Trigeminusneuralgie erfüllen, 
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entweder rein paroxysmal oder in Begleitung gleichzeitiger Dauer- 
oder annähernder Dauerschmerzen 

B. Weder eine 13.1.1.1 klassische Trigeminusneuralgie noch 13.1.1.2 
sekundäre Trigeminusneuralgie wurde durch entsprechende 

Untersuchung einschließlich elektrophysiologischer Tests und MRT 
bestätigt1 

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

Anmerkung: 

1. Ein Kontakt zwischen einem Blutgefäß und dem Trigeminusnerv 

und/oder der Wurzel des Trigeminusnervs ist bei bildgebenden 
Untersuchungen an gesunden Probanden ein gängiger Befund. Zeigt 

sich ein solcher Kontakt bei Vorliegen einer 13.1.1 
Trigeminusneuralgie, doch ohne Belege für morphologische 

Veränderungen (d. h., Atrophie oder Verdrängung) in der 
Nervenwurzel, so sind die Kriterien für eine 13.1.1.1 klassische 

Trigeminusneuralgie nicht erfüllt und die Erkrankung wird als 

idiopathisch betrachtet. 

13.1.1.3.1 Idiopathische Trigeminusneuralgie, rein paroxysmal 

Diagnostische Kriterien: 

A. Wiederkehrende einseitige paroxysmale Gesichtsschmerzattacken, 
die die Kriterien für eine 13.1.1.3 idiopathische Trigeminusneuralgie 

erfüllen 
B. Es besteht zwischen den Attacken Beschwerdefreiheit im 

betroffenen Versorgungsbereich des Trigeminusnervs. 

13.1.1.3.2 Idiopathische Trigeminusneuralgie mit Dauerschmerz 

Diagnostische Kriterien: 

A. Wiederkehrende einseitige paroxysmale Gesichtsschmerzattacken, 

die die Kriterien für eine 13.1.1.3 idiopathische Trigeminusneuralgie 

erfüllen 
B. Begleitender Dauerschmerz oder annähernder Dauerschmerz 

zwischen den Attacken im betroffenen Versorgungsbereich des 

Trigeminusnervs. 
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13.1.2 Schmerzhafte Trigeminusneuropathie 

Beschreibung: 

Gesichtsschmerz im /in den Versorgungsbereich(en) eines einzelnen Astes 
oder mehrerer Äste des N. trigeminus, der durch eine andere Erkrankung 

verursacht wird und auf eine neuronale Schädigung hinweist. Der primäre 
Schmerz ist üblicherweise ein Dauerschmerz oder annähernder 

Dauerschmerz und wird in der Regel als brennend, drückend oder 
nadelstichartig beschrieben. Überlagerte kurze paroxysmale 

Schmerzattacken können auftreten, doch sind diese nicht der 
vorherrschende Schmerztyp. Diese Kombination unterscheidet die 

schmerzhafte Trigeminusneuropathie von den Subtypen der 
Trigeminusneuralgie. Es finden sich klinisch nachweisbare sensible 

Defizite innerhalb des Versorgungsbereichs des Trigeminusnervs und 
mechanische Allodynie und nervöse Übererregbarkeit erfüllen die IASP-

Kriterien für neuropathische Schmerzen. Im Regelfall sind allodynische 
Areale viel größer als die punktförmigen Triggerzonen, die bei einer 

Trigeminusneuralgie vorliegen. 

13.1.2.1 Schmerzhafte Trigeminusneuropathie zurückzuführen auf 

Herpes zoster 

Beschreibung: 

Einseitige Gesichtsschmerzen von weniger als 3 Monaten Dauer im/in den 
Verteilungsbereich(en) von einem Ast oder mehreren Ästen des N. 

trigeminus, verursacht durch und begleitet von anderen Symptomen 

und/oder klinischen Zeichen eines akuten Herpes zoster. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Einseitiger Gesichtsschmerz im/in den Versorgungsbereich(en) eines 

Astes oder von Ästen des N. trigeminus mit einer Dauer von <3 
Monaten 

B. Einer oder mehrere von folgenden Punkten treffen zu: 
1. Eine Herpeseruption ist im gleichen Versorgungsbereich des N. 

trigeminus aufgetreten 
2. Mittels Polymerase-Kettenreaktion (PCR) wurde ein Varicella-

zoster-Virus (VZV) im Liquor gefunden  
3. Direkter Immunfluoreszenztest auf VZV-Antigen oder PCR-Test 

auf VZV-DNA in vom Boden der Läsionen gewonnenen Zellen 
ist positiv  
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C. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose. 

Kommentar: 

Herpes zoster zeigt in 10% bis 15% der Fälle Auswirkungen auf das 
Ganglion trigeminale, wobei bei rund 80% der Patienten der Augenast des 

N. trigeminus als betroffen ermittelt wurde. Selten folgt dem Schmerz keine 
Eruption oder keine Effloreszenzen (zoster sine herpete). In solchen Fällen 

wird die Diagnose mittels einer Polymerase-Kettenreaktion gestellt, die 

eine Entdeckung von Varicella-zoster-Virus-DNA im Liquor ermöglicht. 

Eine 13.1.2.1 schmerzhafte Trigeminusneuropathie zurückzuführen auf 
Herpes zoster ist gewöhnlich brennend, stechend/einschießend, kribbelnd 

oder schmerzend und wird von einer kutanen Allodynie begleitet. 

Ophthalmischer Herpes kann in Begleitung einer Lähmung des 3., 4. 

und/oder 6. Hirnnervs auftreten. 

Herpes zoster ist bei immungeschwächten Patienten häufig, er tritt bei etwa 

10% von Patienten mit Lymphom und 25% der Patienten mit M. Hodgkin 

auf.  

13.1.2.2 Post-herpetische Trigeminusneuralgie 

Früher verwendeter Begriff: 

Postherpetische Trigeminusneuropathie. 

Beschreibung: 

Anhaltender oder mindestens 3 Monate lang auftretender einseitiger 
Gesichtsschmerz im/in den Versorgungsgebiet(en) eines einzelnen Astes 

oder mehrerer Äste des N. trigeminus, mit variablen sensiblen 

Veränderungen, verursacht durch Herpes zoster. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Einseitiger Gesichtsschmerz im/in den Versorgungsgebiet(en) eines 

Astes oder mehrerer Äste des N. trigeminus, der anhält oder für >3 
Monate wiederkehrt und Kriterium C erfüllt 

B. Der Herpes zoster hat denselben Ast/dieselben Äste des N. 
trigeminus betroffen 
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C. Der Schmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang mit der 
Herpes-zoster-Infektion entwickelt1 

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

Anmerkung: 

1. Üblicherweise hat sich der Schmerz entwickelt, während die 
Effloreszenzen noch aktiv waren, gelegentlich jedoch auch später, 

nach Verheilen der Effloreszenzen. In solchen Fällen können als 

Folge der Herpeseruption blass- oder hellviolette Narben auftreten. 

Kommentar: 

Ungeachtet ihres lange bevorzugten Namens ist die postherpetische 

Neuralgie eigentlich eine Neuropathie oder Neuronopathie: es wurden 
signifikante pathoanatomische Veränderungen im Nerv, im Ganglion und 

in der Nervenwurzel nachgewiesen. Bei einer 13.1.2.2 postherpetischen 
Trigeminusneuralgie bestehen auch Belege für die Entzündung, die sich 

bis in den trigeminalen Hirnstammkomplex hinein ausdehnt. 

Die postherpetische Neuralgie nach einem akuten Herpes zoster tritt eher 

mit steigendem Lebensalter auf. 

Der erste Ast des N. trigeminus ist bei einer 13.1.2.2 postherpetischen 

Trigeminusneuralgie am häufigsten betroffen, doch können auch der 

zweite und dritte Ast involviert sein. 

Typischerweise ist der Schmerz bei der postherpetischen Neuralgie 
brennend und juckend, letzteres mitunter sehr im Vordergrund stehend 

und außerordentlich störend. Zudem zeigen Patienten mit 
postherpetischer Neuralgie typischerweise ein eindeutiges sensibles 

Defizit sowie eine durch leichte Berührung evozierbare mechanische 
Allodynie im beteiligten Versorgungsgebiet des N. trigeminus. Viele 

Patienten weisen jedoch nur geringe sensible Verluste auf und zeigen 
stattdessen erhöhte Reaktionen auf thermische und/oder punktuelle 

Reize. 

13.1.2.3 Schmerzhafte posttraumatische Trigeminusneuropathie 

Früher verwendeter Begriff: 

Anaesthesia dolorosa. 
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Beschreibung: 

Ein- oder beidseitige Gesichtsschmerzen oder Schmerzen im Mundraum 

nach einem sowie verursacht durch ein Trauma des N. trigeminus/der Nn. 
trigemini, mit weiteren Symptomen und/oder klinischen Zeichen einer 

funktionellen trigeminalen Störung. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Gesichtsschmerzen und/oder Schmerzen im Mundraum im/in den 
Versorgungsgebiet(en) von einem oder beiden Trigeminusnerv(en), 

die Kriterium C erfüllen 
B. Anamnestisch ermittelbares traumatisches Ereignis1 bezogen auf 

den/die Trigeminusnerv(en) mit klinisch evidenten positiven 
(Hyperalgesie, Allodynie) und/oder negativen (Hypästhesie, 

Hypalgesie) Zeichen einer funktionellen trigeminalen Störung 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch beide der folgenden 

Kriterien gezeigt werden: 
1. Schmerzlokalisation im/in den Versorgungsgebiet(en) des/der 

von dem traumatischen Ereignis betroffenen N. trigeminus/Nn. 
trigemini 

2. Der Schmerz hat sich <6 Monate nach dem traumatischen 
Ereignis entwickelt 

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

Anmerkung: 

1. Das traumatische Ereignis kann mechanischer, chemischer oder 
thermischer Art sein oder auf Bestrahlung zurückgehen. Die 

Anwendung neuroablativer Verfahren auf das Trigeminusganglion 
oder die Wurzel des N. trigeminus aufgrund einer 

Trigeminusneuralgie kann zu neuropathischen Schmerzen führen, 
von denen ein Ast oder mehrere Äste des N. trigeminus betroffen 

sind; dies sollte als posttraumatisch betrachtet und hierunter 

kodiert werden. 

Kommentar: 

Die Schmerzdauer reicht von paroxysmalen Schmerzattacken bis zu 

Dauerschmerzen und kann gemischt sein. 

Insbesondere nach strahleninduzierten postganglionischen Schäden kann 

eine Neuropathie nach mehr als 3 Monaten auftreten. 
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Eine 13.1.2.3 schmerzhafte posttraumatische Trigeminusneuropathie 
nach Anwendung neuroablativer Verfahren bezogen auf das 

Trigeminusganglion oder die Trigeminuswurzel kann zusammen mit einer 

13.1.1 Trigeminusneuralgie existieren, sofern letztere wiederkehrt. 

13.1.2.4 Schmerzhafte Trigeminusneuropathie zurückzuführen auf 

eine andere Erkrankung  

Beschreibung: 

Ein- oder beidseitiger Gesichts- oder Mundschmerz im/in den 

Versorgungsgebiet(en) eines Astes oder mehrerer Äste des N. trigeminus, 
der durch eine andere Erkrankung als die oben beschriebenen verursacht 

wird, mit anderen Symptomen und/oder klinischen Zeichen einer 

funktionalen trigeminalen Störung. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Ein- oder beidseitiger Gesichtsschmerz im/in den 

Versorgungsgebiet(en) von einem oder beiden Trigeminusnerv(en), 
der Kriterium C erfüllt 

B. Eine andere Erkrankung als die oben beschriebenen, die jedoch 
bekanntermaßen eine schmerzhafte Trigeminusneuropathie 

verursachen kann verbunden mit klinisch evidenten positiven 
(Hyperalgesie, Allodynie) und/oder negativen (Hypästhesie, 

Hypalgesie) Zeichen einer funktionellen Störung des N. trigeminus, 
die sich auf einen oder beide Trigeminusnerv(en) auswirkt, wurde 

diagnostiziert 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch die beiden folgenden 

Kriterien gezeigt werden: 
1. Die Schmerzlokalisation im/in den Versorgungsgebiet(en) des 

von der Erkrankung betroffenen N. trigeminus/der Nn. 
trigemini 

2. Der Schmerz hat sich nach Beginn der Erkrankung entwickelt 

oder führte zu ihrer Entdeckung 

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

Kommentar: 

Eine schmerzhafte Trigeminusneuropathie kann sich als Folge einer 

Multiplen Sklerose, einer raumfordernden Läsion oder aufgrund von 
systemischen Erkrankungen entwickeln, wobei nur die klinischen Bilder 

(Qualität eines Spontanschmerzes, evozierten Schmerzes und Vorliegen 
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sensibler Defizite) die Unterscheidung zwischen einer 13.1.1.2 
sekundären Trigeminusneuralgie und einer 13.1.2 schmerzhaften 

Trigeminusneuropathie ermöglichen. 

Eine 13.1.2 schmerzhafte Trigeminusneuropathie verursacht durch eine 

Bindegewebserkrankung oder durch Erbkrankheiten ist gewöhnlich 
bilateral lokalisiert, kann jedoch asymmetrisch beginnen und mitunter mit 

paroxysmalen Schmerzattacken auftreten, die die Hintergrundschmerzen 
überlagern. Die Patienten entwickeln irgendwann beidseits sensible 

Defizite und einen Dauerschmerz, wodurch sich die Diagnose klärt. Das 
MRT ist unauffällig, die Trigeminusreflexe sind jedoch unweigerlich 

verzögert oder fehlen. 

13.1.2.5 Idiopathische schmerzhafte Trigeminusneuropathie 

Beschreibung: 

Ein- oder beidseitiger Schmerzen im Versorgungsgebiet von einem Ast 

oder mehreren Ästen des N. trigeminus/der Nn. trigemini, die auf eine 

Nervenschädigung hindeuten, deren Ätiologie jedoch unbekannt ist. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Ein- oder beidseitige Gesichtsschmerzen im/in den 
Versorgungsgebiet(en) eines Trigeminusnervs oder beider 

Trigeminusnerven, die Kriterium B erfüllen 
B. Klinisch evidente positive (Hyperalgesie, Allodynie) und/oder 

negative (Hypästhesie, Hypalgesie) Zeichen einer funktionellen 
trigeminalen Störung 

C. Es wurde keine Ursache ermittelt 

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

13.2 Schmerz zurückzuführen auf eine Läsion oder 
Erkrankung des N. glossopharyngeus 

13.2.1 Glossopharyngeusneuralgie 

Früher verwendeter Begriff: 

Vagoglossopharyngeusneuralgie. 
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Beschreibung: 

Eine Erkrankung, die von einem plötzlich einsetzenden und endenden 

einseitigen kurzen, stechenden Schmerz nicht nur in den 
Versorgungsgebieten des N. glossopharyngeus charakterisiert ist, sondern 

auch in den aurikulären und pharyngealen Ästen des Vagusnervs. Der 
Schmerz wird im Bereich des Ohres, des Zungengrundes, der 

Tonsillennische und/oder unterhalb des Kieferwinkels wahrgenommen. 
Der Schmerz wird üblicherweise ausgelöst durch Schlucken, Sprechen und 

Husten und kann nach Art der Trigeminusneuralgie remittieren und 

rezidivieren. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Wiederkehrende paroxysmale unilaterale Schmerzattacken im 

Versorgungsgebiet des N. glossopharyngeus1, die das Kriterium B 
erfüllen 

B. Der Schmerz weist alle folgenden Charakteristika auf: 
1. Zwischen wenigen Sekunden bis 2 Minuten anhaltend 

2. Starke Intensität 
3. Von elektrisierender, einschießender, stechender oder scharfer 

Qualität 
4. Auslösung durch Schlucken, Husten, Sprechen oder Gähnen 

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

Anmerkung: 

1. Lokalisation im hinteren Bereich der Zunge, in der Tonsillennische, 

im Pharynx oder Kieferwinkel und/oder im Ohr. 

Kommentar: 

Eine 13.2.1 Glossopharyngeusneuralgie kann im Verbund mit einer 13.1.1 

Trigeminusneuralgie auftreten. 

Der N. laryngeus superior ist ein Ast des Vagusnervs. Eine Neuralgie des 

N. laryngeus superior zeigt sich im Hinblick auf ihre Lokalisation ähnlich 
wie eine 13.2.1 Glossopharyngeusneuralgie und kann klinisch schwer von 

einer solchen zu unterscheiden sein. 

Die zerebrale Bildgebung kann eine neurovaskuläre Kompression des N. 

glossopharyngeus zeigen. 

Vor der Entwicklung einer 13.2.1 Glossopharyngeusneuralgie können in 

den betroffenen Arealen für Wochen bis zu mehreren Monaten 

unangenehme Empfindungen wahrgenommen werden. 
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Die Schmerzen bei einer 13.2.1 Glossopharyngeusneuralgie können 
ausstrahlen und Auge, Nase, Kinn oder Schulter beteiligen. Die 

Schmerzintensität kann so heftig sein, dass es bei Patienten zum 
Gewichtsverlust kommt. In seltenen Fällen werden Schmerzattacken von 

vagalen Symptomen wie Husten, Heiserkeit, Synkopen und/oder 
Bradykardie begleitet. Einige Autoren schlagen vor, zwischen 

pharyngealen, otalgischen und vagalen Subtypen von Neuralgie zu 
unterscheidet und haben die Verwendung des Begriffs 

Vagoglossopharyngeusneuralgie für den Fall ins Spiel gebracht, dass der 

Schmerz von Asystolie, Zuckungen und einer Synkope begleitet wird. 

Die klinische Untersuchung ergibt üblicherweise keine sensiblen 
Veränderungen im Versorgungsgebiet des Nervs, doch falls leichte 

sensible Defizite entdeckt werden, wird die Diagnose hierdurch nicht 
entkräftet. Bei größeren Veränderungen oder einem 

verminderten/fehlenden Würgereflex sollten ätiologische Untersuchungen 

eingeleitet werden. 

Eine 13.2.1 Glossopharyngeusneuralgie spricht üblicherweise zumindest 
initial auf eine Pharmakotherapie an (insbesondere Carbamazepin oder 

Oxcarbazepin). Es wird vermutet, dass eine örtliche Betäubung der 
Rachenmandel und Rachenwand Attacken für einige Stunden vorbeugen 

kann.  

13.2.1.1 Klassische Glossopharyngeusneuralgie 

Beschreibung: 

Glossopharyngeusneuralgie, die sich ohne andere ersichtliche Ursache als 

eine neurovaskuläre Kompression entwickelt. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Wiederkehrende einseitige paroxysmale Schmerzattacken, die die 
Kriterien für eine 13.2.1 Glossopharyngeusneuralgie erfüllen 

B. Nachweis einer neurovaskulären Kompression der Wurzel des N. 

glossopharyngeus auf dem MRT oder bei einer Operation. 

13.2.1.2 Sekundäre Glossopharyngeusneuralgie 

Beschreibung: 

Glossopharyngeusneuralgie verursacht durch eine Grunderkrankung. 
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Diagnostische Kriterien: 

A. Wiederkehrende einseitige paroxysmale Schmerzattacken, die die 

Kriterien für eine 13.2.1 Glossopharyngeusneuralgie erfüllen 
B. Es wurde eine Grunderkrankung nachgewiesen, die 

bekanntermaßen die Neuralgie verursachen kann und erklärt1. 

Anmerkung: 

1. Vereinzelt wurde von einer 13.2.1.2 sekundären 
Glossopharyngeusneuralgie verursacht durch ein HWS-Trauma, 

Multiple Sklerose, Tonsillen- oder regionale Karzinome, 
Kleinhirnbrückentumore und eine Arnold-Chiari-Malformation 

berichtet. 

13.2.1.3 Idiopathische Glossopharyngeusneuralgie 

Beschreibung: 

Glossopharyngeusneuralgie ohne Nachweis einer neurovaskulären 

Kompression oder einer ursächlichen Grunderkrankung. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Wiederkehrende einseitige paroxysmale Schmerzattacken, die die 

Kriterien für eine 13.2.1 Glossopharyngeusneuralgie erfüllen 
B. Untersuchungen haben weder eine neurovaskuläre Kompression 

noch eine Grunderkrankung ergeben, die bekanntermaßen eine 
13.2.1.2 sekundäre Glossopharyngeusneuralgie verursachen kann 

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

13.2.2 Schmerzhafte Glossopharyngeusneuropathie 

Beschreibung: 

Schmerz innerhalb des Versorgungsgebiets des N. glossopharyngeus 

(hinterer Teil der Zunge, Tonsillennische, Rachen und/oder unterhalb des 
Kieferwinkels). Zudem werden gewöhnlich Schmerzen im ipsilateralen Ohr 

wahrgenommen. Der primäre Schmerz ist üblicherweise durchgehend 
oder beinahe durchgehend und wird üblicherweise als brennend, drückend 

oder nadelstichartig beschrieben. Es können kurze überlagernde 
Paroxysmen auftreten, sind jedoch nicht der vorherrschende Schmerztyp. 
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Diese Kombination unterscheidet die schmerzhafte 
Glossopharyngeusneuropathie von den Subtypen einer 13.2.1 

Glossopharyngeusneuralgie. Sensible Defizite können im ipsilateralen 
posterioren Teil der Zunge und Tonsillennische auftreten und der 

Würgereflex kann schwach sein oder fehlen. 

13.2.2.1 Schmerzhafte Glossopharyngeusneuropathie 

zurückzuführen auf eine bekannte Ursache 

Beschreibung: 

Einseitiger durchgehender oder beinahe durchgehender Schmerz mit oder 
ohne Überlagerung durch kurze paroxysmale Schmerzattacken im 

Versorgungsgebiet des N. glossopharyngeus und durch eine andere 

identifizierte Erkrankung verursacht. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Einseitiger durchgehender oder beinahe durchgehender Schmerz1 in 

Versorgungsgebiet des N. glossopharyngeus, der das Kriterium C 
erfüllt 

B. Es wurde eine Erkrankung diagnostiziert, die bekanntermaßen eine 
schmerzhafte Glossopharyngeusneuropathie verursachen kann2 

C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch die beiden folgenden 
Kriterien gezeigt werden: 

1. Der Schmerz ist ipsilateral zu dem von der Erkrankung 
betroffenen N. glossopharyngeus lokalisiert 

2. Der Schmerz hat sich nach Beginn der Erkrankung entwickelt 
oder führte zu deren Entdeckung 

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

Anmerkung: 

1. Es kann zu überlagernden kurzen Paroxysmen kommen, diese sind 

jedoch nicht der vorherrschende Schmerztyp. 

2. Kleinhirnbrückenwinkeltumore und iatrogene Verletzungen während 
chirurgischer Eingriffe wurden als Ursache einer schmerzhaften 

Glossopharyngeusneuropathie berichtet. 
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13.2.2.2 Idiopathische schmerzhafte 

Glossopharyngeusneuropathie 

Beschreibung: 

Einseitiger durchgehender oder nahezu durchgehender Schmerz 

unbekannter Ätiologie mit oder ohne überlagernde kurze paroxysmale 
Schmerzattacken im/in den Versorgungsgebiet(en) des N. 

glossopharyngeus. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Einseitiger durchgehender oder nahezu durchgehender Schmerz1 im 
Versorgungsgebiet des N. glossopharyngeus 

B. Es wurde keine Ursache ermittelt 

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

Anmerkung: 

1. Es kann zu überlagernden kurzen Paroxysmen kommen, diese sind 

jedoch nicht der vorherrschende Schmerztyp. 

13.3 Schmerz zurückzuführen auf eine Läsion oder 
Erkrankung des N. intermedius 

13.3.1 Intermediusneuralgie 

Früher verwendeter Begriff: 

Neuralgia geniculata. 

Beschreibung: 

Seltene Erkrankung, die durch kurze Schmerzparoxysmen in der Tiefe des 
Gehörganges charakterisiert ist, mitunter in die Scheitel-

Hinterhauptregion ausstrahlend. In den allermeisten Fällen findet sich bei 
Operation eine vaskuläre Kompression, mitunter mit verdickter 

Arachnoidea, aber der Kopfschmerz kann sich auch ohne offensichtliche 
Ursache oder als Komplikation eines Herpes zoster entwickeln 

beziehungsweise (sehr selten) einer Multiplen Sklerose oder eines 
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Tumors. Der Schmerz wird durch Stimulation einer Triggerzone an der 

Hinterwand des Gehörganges und/oder der Region um die Ohrmuschel. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Paroxysmale einseitige Schmerzattacken im Versorgungsgebiet des 

N. intermedius1, die die Kriterien B und C erfüllen 
B. Der Schmerz weist alle der folgenden Charakteristika auf: 

1. zwischen wenigen Sekunden bis zu Minuten andauernd 
2. schwere Intensität 

3. einschießend, stechend oder scharf 
4. voraus geht die Stimulation einer Triggerzone an der 

Hinterwand des Gehörganges und/oder der Region um die 
Ohrmuschel 

C. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose2. 

Anmerkung: 

1. Der Schmerz ist im Gehörgang, in der Ohrmuschel, um den 
Warzenfortsatz und gelegentlich im weichen Gaumen lokalisiert und 

kann manchmal in den Schläfenbereich oder den Unterkieferwinkel 

ausstrahlen. 

2. Angesichts der komplexen und Überschneidungen aufweisenden 
Innervation des äußeren Ohres, abgeleitet von trigeminalen 

(aurikulotemporalen) Nerven, Gesichtsnerven (Nervus intermedius), 
dem N. glossopharyngeus, Vagus- und 2. Hirnnerv, lassen sich 

Neuralgien in dieser Region unter Umständen nicht ohne weiteres 

einem einzelnen Nerv zuordnen, wenn ein konkreter 

neurovaskulärer Kontakt nicht dargestellt werden kann. 

Kommentar: 

Störungen der Tränen- oder Speichelsekretion und/oder des Geschmackes 

können die Schmerzen bei einer 13.3.1 Intermediusneuralgie begleiten. 

13.3.1.1 Klassische Intermediusneuralgie 

Beschreibung: 

Neuralgie des N. intermedius, die sich ohne eine andere offenkundige 

Ursache als die einer neurovaskulären Kompression entwickelt. 
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Diagnostische Kriterien: 

A. Wiederkehrende einseitige paroxysmale Schmerzattacken, die die 

Kriterien für eine 13.3.1 Intermediusneuralgie erfüllen 
B. Nachweis einer neurovaskulären Kompression der Nervenwurzel des 

N. intermedius auf dem MRT oder während einer Operation. 

13.3.1.2 Sekundäre Intermediusneuralgie 

Beschreibung: 

Neuralgie des N. intermedius, die durch eine Grunderkrankung verursacht 

wird. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Wiederkehrende einseitige paroxysmale Schmerzattacken, die die 
Kriterien für eine 13.3.1 Intermediusneuralgie erfüllen 

B. Es besteht der Nachweis einer Grunderkrankung, die 

bekanntermaßen die Neuralgie verursachen und erklären kann1. 

Anmerkung: 

1. Es gibt Einzelberichte zu einer 13.3.1.2 sekundären 

Intermediusneuralgie infolge einer Multiplen Sklerose oder eines 
Tumors. Bei Letzterem ist das klinische Erscheinungsbild tendenziell 

von neurologischen Defiziten durch Schädigung anderer unmittelbar 

benachbarter Nerven geprägt. Herpes zoster führt typischerweise 
eher zu einer 13.3.2.1 schmerzhaften Intermediusneuropathie 

zurückzuführen auf einen Herpes zoster als zu einer 13.3.1.2 

sekundären Intermediusneuralgie. 

13.3.1.3 Idiopathische Intermediusneuralgie 

Beschreibung: 

Intermediusneuralgie ohne Hinweis auf eine neurovaskuläre Kompression 

oder eine ursächliche Grunderkrankung. 
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Diagnostische Kriterien: 

A. Wiederkehrende einseitige paroxysmale Schmerzattacken, die die 

Kriterien für eine 13.3.1 Intermediusneuralgie erfüllen 
B. Untersuchungen haben weder eine neurovaskuläre Kompression 

ergeben noch eine Grunderkrankung, die bekanntermaßen eine 
13.3.1.2 sekundäre Intermediusneuralgie verursachen kann. 

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

13.3.2 Schmerzhafte Intermediusneuropathie 

Beschreibung: 

Schmerzen im/in den Versorgungsgebiet(en) des N. intermedius/der Nn. 

intermedii (Gehörgang, Ohrmuschel oder um den Warzenfortsatz), 
üblicherweise vom Patienten als dumpf, tief im Ohr und durchgehend oder 

beinahe durchgehend beschrieben. Überlagerte kurze paroxysmale 
Schmerzattacken können auftreten, doch sind diese nicht der 

vorherrschende Schmerztyp. Diese Kombination unterscheidet die 
schmerzhafte Intermediusneuropathie von den Subtypen einer 13.3.1 

Intermediusneuralgie. Im Gehörgang, der Ohrmuschel oder der Haut über 

dem Warzenfortsatz können sensible Defizite, üblicherweise leichter 

Natur, zutage treten. 

13.3.2.1 Schmerzhafte Intermediusneuropathie zurückzuführen 

auf einen Herpes zoster 

Früher verwendeter Begriff: 

Die 13.3.2.1 schmerzhafte Intermediusneuropathie zurückzuführen auf 

einen Herpes zoster in Begleitung einer Fazialisparese ist unter dem 

Namen Ramsay-Hunt-Syndrom bekannt. 

Beschreibung: 

Einseitige durchgehende oder beinahe durchgehende Schmerzen mit oder 

ohne kurze überlagernde Paroxysmen im Versorgungsgebiet des N. 
intermedius, die in der Tiefe des Gehörganges gespürt werden, auf eine 

Herpes-zoster-Infektion zurückgehen und meist mit einer Gesichtslähmung 
und anderen Symptomen und/oder klinischen Zeichen der Infektion oder 

ihrer Nachwirkungen einhergehen. 
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Diagnostische Kriterien: 

A. Einseitige durchgehende oder beinahe durchgehende Schmerzen1 

im Versorgungsgebiet des N. intermedius2, die das Kriterium C 
erfüllen 

B. Einer oder mehrere der folgenden Punkte: 
1. Die Herpeseruption ist im Versorgungsgebiet des N. 

intermedius3 aufgetreten 
2. Mit Hilfe der Polymerase-Ketten-Reaktion (PCR) wurde das 

Varicella-zoster-Virus (VZV) im Liquor nachgewiesen 
3. Der direkte Immunfluoreszenztest auf VZV-Antigen oder PCR-

Test auf VZV-DNA in aus der Läsion gewonnenen Zellen ist 
positiv  

C. Die Schmerzen haben sich in einer zeitlichen Beziehung zum Herpes 
zoster entwickelt4 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose5. 

Anmerkung: 

1. Es können Überlagernde kurze paroxysmale Schmerzattacken 

auftreten, doch sind diese nicht der vorherrschende Schmerztyp.  

2. Im Gehörgang, der Ohrmuschel und/oder um den Warzenfortsatz. 

3. Aufgrund der Ausbreitung des Virus können auch andere Hirnnerven 

befallen werden. 

4. Der Schmerz kann der Herpeseruption vorangehen. 

5. Die klinische Bestätigung der Diagnose in den Akutstadien durch 
Nachweis von Bläschen auf dem Trommelfell, im Gehörgang, auf der 

Ohrmuschel und/oder der Haut über dem Warzenfortsatz. Diese 
können auch im vorderen Zungendrittel zu sehen sein, wohin das 

Virus über die Chorda tympani gelangt ist, oder auf dem harten 
Gaumen, versorgt über einen rudimentären Ast des N. facialis 

(evolutionäres Überbleibsel). 

 Kommentar: 

Auch andere Hirnnerven (der 8., 9., 10.,11.) können betroffen sein, was 
zu Tinnitus, Hörminderung, Schwindel, Übelkeit, Heiserkeit und 

Schluckstörungen führt. 

Obwohl über den natürlichen Krankheitsverlauf einer 13.3.2.1 

schmerzhaften Intermediusneuropathie zurückzuführen auf einen Herpes 
zoster wenig bekannt ist, kann der Schmerz für mehr als 3 Monate 
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fortbestehen, worauf er unter 13.3.2.2 postherpetische 

Intermediusneuralgie klassifiziert werden sollte. 

13.3.2.2 Postherpetische Intermediusneuralgie 

Beschreibung: 

Einseitiger anhaltender oder über mindestens 3 Monate wiederkehrender 
Schmerz im Versorgungsgebiet des N. intermedius, in der Tiefe des 

Gehörganges verspürt und durch eine intermedius-Herpes-zoster-Infektion 

verursacht. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Einseitiger Schmerz im Versorgungsgebiet des N. intermedius1, der 

anhält oder über >3 Monate wiederkehrt und das Kriterium C erfüllt 
B. Zustand nach intermedius-Herpes-zoster-Infektion 

C. Die Schmerzen haben sich in einem zeitlichen Zusammenhang zur 
Herpes-zoster-Infektion entwickelt2 

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

Anmerkung: 

1. Im Gehörgang, in der Ohrmuschel und/oder um den Warzenfortsatz. 

2. Üblicherweise hat sich der Schmerz entwickelt, während die Infektion 

noch aktiv war, gelegentlich jedoch auch später. 

13.3.2.3 Schmerzhafte Intermediusneuropathie zurückzuführen 

auf eine andere Erkrankung  

Beschreibung: 

Einseitige durchgehende oder beinahe durchgehende Schmerzen mit oder 
ohne überlagernde kurze Paroxysmen im Versorgungsgebiet des N. 

intermedius und verursacht durch eine andere Erkrankung als eine 
Herpes-zoster-Infektion. Es kann andere Symptome und/oder klinische 

Zeichen der ursächlichen Erkrankung geben. 
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Diagnostische Kriterien: 

A. Einseitige durchgehende oder beinahe durchgehende Schmerzen1 

im Versorgungsgebiet des N. intermedius2, die das Kritierum C 
erfüllen 

B. Es wurde eine andere Erkrankung als eine Herpes-zoster-Infektion 
diagnostiziert, die den N. intermedius betrifft und bekanntermaßen 

eine schmerzhafte Intermediusneuralgie verursachen kann 3 
C. Die Schmerzen haben sich nach Beginn der Erkrankung entwickelt 

oder führten zu ihrer Entdeckung 

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

Anmerkung: 

1. Überlagerte kurze paroxysmale Schmerzattacken können auftreten, 

doch sind diese nicht der vorherrschende Schmerztyp. 

2. Im Gehörgang, in der Ohrmuschel und/oder um den Warzenfortsatz. 

3. In seltenen Fällen wurde eine 13.3.2 schmerzhafte 
Intermediusneuralgie bei Patienten mit Gesichtstumoren oder einer 

Schädigung des Ganglion genicularis beobachtet. 

13.3.2.4 Idiopathische schmerzhafte Intermediusneuropathie 

Beschreibung: 

Einseitige durchgehende oder beinahe durchgehende Schmerzen mit oder 
ohne überlagerte kurze Paroxysmen im/in den Versorgungsgebieten des 

N. intermedius und von unbekannter Ätiologie. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Schmerz im/in den Versorgungsgebiet(en) des N. intermedius1 ein- 
oder beidseitig 

B. Es wurde keine Ursache ermittelt 

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

Anmerkung: 

1. Im Gehörgang, in der Ohrmuschel und/oder um den Warzenfortsatz. 
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13.4 Okzipitalisneuralgie 

Beschreibung: 

Ein- oder beidseitige paroxysmale, einschießende oder stechende 
Schmerzattacken im hinteren Teil des Schädels, im/in den 

Versorgungsgebiet(en) des N. occipitalis major, minor und/oder tertius, 
mitunter in Begleitung einer Gefühlsminderung oder Dysästhesie im 

betroffenen Areal und häufig assoziiert mit einer Druckschmerzhaftigkeit 

über dem/den betroffenen Nerv(en). 

Diagnostische Kriterien: 

A. Ein- oder beidseitige Schmerzen im/in den Versorgungsgebiet(en) 
des N. occipitalis major, minor und/oder tertius, die die Kriterien B-

D erfüllen 
B. Der Schmerz weist mindestens zwei der folgenden Charakteristika 

auf: 
1. in paroxysmalen Schmerzattacken rezidivierend, die zwischen 

wenigen Sekunden bis Minuten dauern 
2. schwere Intensität 

3. einschießend, stechend oder scharf 
C. Der Schmerz wird von den beiden folgenden Punkten begleitet: 

1. Dysästhesie und/oder Allodynie zeigen sich bei harmloser 
Stimulation der Kopfhaut und/oder des Haares 

2. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 
a) Druckschmerzhaftigkeit über den betroffenen Nervenästen 

b) Triggerpunkte am Austrittspunkt des N. occipitalis major 
oder im Versorgungsgebiet von C2 

D. Durch eine Blockade des entsprechenden Nervs/der entsprechenden 
Nerven lassen sich die Beschwerden zeitweise lindern 

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

Kommentar: 

Die Schmerzen bei einer 13.4 Okzipitalisneuralgie können die 

frontoorbitale Region über trigemino-zervikale interneuronale 

Verbindungen in den Nuclei spinali nervi trigemini erreichen. 

Die 13.4 Okzipitalisneuralgie muss von einer okzipitalen 
Schmerzprojektion aus dem Atlantoaxialgelenk oder den oberen 

Zygapophysealgelenken sowie von Triggerpunkten in der Halsmuskulatur 

oder ihren Ansatzstellen abgegrenzt werden. 



452 

 

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

syndrome) 

Beschreibung: 

Plötzliche einsetzender, einseitiger, scharfer oder stechender und in der 
Regel heftiger Schmerz im Bereich des Hinterkopfs und/oder der oberen 

Halsregion ausgelöst durch plötzliches Drehen des Kopfes, begleitet von 

einer abnormen Wahrnehmung und/oder Stellung der ipsilateralen Zunge. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Mindestens zwei Episoden, die die Kriterien B bis D erfüllen 

B. Scharfer oder stechender einseitiger Schmerz1 in der oberen Hals- 
und/oder Hinterkopfregion bei gleichzeitiger abnormer 

Wahrnehmung und/oder Stellung der ipsilateralen Zunge 
C. Ausgelöst durch plötzliches Drehen des Kopfes 

D. Schmerzdauer von Sekunden bis mehrere Minuten 

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

Anmerkung: 

1. Es kann eine gleichzeitige Dysästhesie vorliegen oder auch nicht. 

Kommentar: 

In einer neueren Untersuchung wurde diese Erkrankung ausführlich 

beschrieben, was ihre Aufwertung und Herausnahme aus dem Anhang 

rechtfertigt (wo sie in der ICHD-3 beta erschien). 

13.6 Schmerzhafte Optikusneuritis 

Früher verwendeter Begriff: 

Retrobulbärneuritis. 
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Beschreibung: 

Schmerz hinter einem Auge oder beiden Augen verursacht durch 

Demyelinisierung des N. opticus/der Nn. optici und begleitet von einer 

Störung des zentralen Sehens. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Ein- oder beidseitiger retroorbitaler, orbitaler, frontaler und/oder 

temporaler Schmerz, der das Kriterium C erfüllt 
B. Klinischer, elektrophysiologischer Nachweis oder Nachweis durch 

bildgebende Verfahren und/oder im Labor, der eine Optikusneuritis 
bestätigt1 

C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch die beiden folgenden 
Kriterien gezeigt werden: 

1. Der Schmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang mit 
der Optikusneuritis entwickelt 

2. Der Schmerz verstärkt sich durch Augenbewegungen 

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

Anmerkung: 

1. Das Gadolinium-gestützte MRT zeigt bei 90% der Fälle von 13.6 

schmerzhafter Optikusneuritis eine Kontrastverstärkung des N. 

opticus. 

Kommentar: 

Klinischen Versuchsreihen zufolge liegt die Schmerzprävalenz bei einer 

Optikusneuritis bei etwa 90% liegt. Die Schmerzen können der 

Sehstörung vorangehen. 

Die 13.6 schmerzhafte Optikusneuritis ist eine häufige Manifestation einer 

Multiplen Sklerose. 

13.7 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine ischämische 
Lähmung des N. oculomotorius 

Beschreibung: 

Einseitiger frontaler und/oder periorbitaler Schmerz, verursacht durch und 
begleitet von anderen Symptomen und/oder klinischen Zeichen einer 
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ischämischen Parese des/der ipsilateralen 3., 4. und/oder 6. 

Hirnnervs/Hirnnerven. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Einseitiger frontaler und/oder periorbitaler Kopfschmerz, der 

Kriterium C erfüllt 
B. Klinischer Nachweis sowie Nachweis durch bildgebende Verfahren, der 

einen Kopfschmerz zurückzuführen auf eine ischämische Lähmung 
des N. oculomotorius1 bestätigt. 

C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch die beiden folgenden 
Kriterien gezeigt werden: 

1. Der Kopfschmerz ist ipsilateral zur Lähmung des N. 
oculomotorius  

2. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 
mit der Lähmung des N. oculomotorius entwickelt. 

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

Anmerkung: 

1. Ein 13.7 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine ischämische 
Lähmung des N. oculomotorius kann vor dem oder gleichzeitig mit 

dem Beginn der Diplopie auftreten. 

Kommentar: 

Die Mehrheit der Lähmungen des N. oculomotorius ist schmerzhaft, 
ungeachtet dessen, ob ein Diabetes vorliegt oder nicht. Der Schmerz tritt 

am häufigsten bei Patienten mit Lähmungen des 3. Hirnnervs auf, weniger 
bei solchen mit einer Parese des 6. Hirnnervs und am wenigstens im Fall 

einer Parese des 4. Hirnnervs. 

13.8 Tolosa-Hunt-Syndrom 

Beschreibung: 

Einseitiger orbitaler oder periorbitaler Schmerz in Begleitung einer Parese 

des 3., 4. und/oder 6. Hirnnervs, sei es nur bei einem Hirnnerv oder 
mehreren hiervon, verursacht durch eine granulomatöse Entzündung im 

Sinus cavernosus, in der Fissura orbitalis superior oder der Orbita. 
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Diagnostische Kriterien: 

A. Einseitiger orbitaler oder periorbitaler Kopfschmerz, der Kriterium C 

erfüllt 
B. Beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

1. Granulomatöse Entzündung des Sinus cavernosus, der Fissura 
orbitalis superior oder der Orbita nachgewiesen durch MRT oder 

Biopsie 
2. Ipsilaterale Lähmung des 3., 4. und/oder 6. Hirnnerv oder 

mehrerer dieser Hirnnerven 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch folgendes gezeigt werden: 

1. Der Kopfschmerz ist ipsilateral zu der granulomatösen 
Entzündung lokalisiert 

2. Der Kopfschmerz ist der Lähmung des 3., 4. und/oder 6. 
Hirnnervs um ≤2 Wochen vorangegangen oder hat sich hiermit 

entwickelt 

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

Kommentar: 

Es gibt Einzelfallberichte über ein 13.8 Tolosa-Hunt-Syndrom mit 

zusätzlicher Beteiligung des 5. Hirnnervs (üblicherweise des 1. Astes) 
oder des Nervus opticus, des 7. oder 8. Hirnnervs. Die sympathische 

Innervation der Pupille ist gelegentlich mit betroffen. 

Sorgfältige Nachuntersuchungen sind notwendig, um andere Ursachen 

einer schmerzhaften Ophthalmoplegie wie Tumore, Vaskulitis, basale 

Meningitis, Sarcoidose oder Diabetes mellitus. 

Schmerz und Parese in Verbindung mit einem 13.8 Tolosa-Hunt-Syndrom 

verschwinden bei adäquater Behandlung mit Kortikosteroiden. 

13.9 Paratrigeminales okulosympathisches (Raeder-) 
Syndrom 

Beschreibung: 

Konstanter, einseitiger Schmerz im Versorgungsgebiet des 
ophthalmischen Trigeminusasts, der sich mitunter bis in den maxillären 

Ast des N. trigeminus ausdehnt, begleitet von einem ipsilateralen Horner-
Syndrom und verursacht durch eine Störung in der mittleren 

Schädelgrube oder der A. carotis. 
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Diagnostische Kriterien: 

A. Konstanter, einseitiger Kopfschmerz, der Kriterium C erfüllt 

B. Ipsilaterales Horner-Syndrom mit Nachweis der Grunderkrankung 
entweder der mittleren Schädelgrube oder der ipsilateralen A. carotis 

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

1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 
mit dem Beginn der Grunderkrankung entwickelt oder führte zu 

ihrer Entdeckung 
2. Einer oder beide der folgenden Punkte ist/sind erfüllt: 

a) Lokalisation im Versorgungsgebiet des ophthalmischen 
Trigeminusnervasts, mit oder ohne Ausbreitung in den 

maxillären Ast  
b) durch Augenbewegungen verstärkt 

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

Kommentar: 

Die ursprüngliche Beschreibung eines 13.9 paratrigeminalen 
okulosympathischen (Raeder-) Syndroms gilt als ein klassisches Beispiel 

für die klinisch-anatomische Vorgehensweise Anfang des 20. Jahrhunderts 
und war nützlich, da die Beteiligung oculopupillärer sympathischer Fasern 

auf eine Läsion der mittleren Schädelgrube verwies. Ob der Begriff 
Raeder-Syndrom heute noch benutzt werden sollte, ist heftig umstritten. 

Einige Autoren jedoch erachten ein schmerzhaftes Horner-Syndrom auch 
heute noch als diagnostisch nützlichen Hinweis auf eine Läsion der Fossa 

cranii media oder auf eine Dissektion der A. carotis. 

13.10 Rezidivierende schmerzhafte 

ophthalmoplegische Neuropathie 

Früher verwendeter Begriff: 

Ophthalmoplegische Migräne (dieser alte und unpassende Begriff wurde 
verworfen, da dieses Syndrom nicht migränöser Art ist, sondern es sich 

um eine rezidivierende schmerzhafte Neuropathie handelt). 
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Beschreibung: 

Wiederholte Lähmungsattacken an einem oder mehreren 

okulomotorischen Hirnnerv(en) (üblicherweise am 3. Hirnnerv) mit 

ipsilateralem Kopfschmerz. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Mindestens zwei Attacken, die Kriterium B erfüllen 

B. Beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 
1. Unilateraler Kopfschmerz 

2. Ipsilaterale Lähmung eines, zweier oder aller drei 
Augenbewegungsnerven1 

C. Ein parasellärer Prozess bzw. eine Läsion im Bereich der Fossa 
orbitalis oder der hinteren Schädelgrube konnten durch geeignete 

Untersuchungen ausgeschlossen werden. 

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

Anmerkung: 

1. Einige Daten lassen darauf schließen, dass sich Kopfschmerzen bis 

zu 14 Tage vor der Okulomotoriusparese entwickeln können. 

Kommentar: 

Eine Gadoliniumanreicherung oder Nervenverdickung können im MRT 

gezeigt werden. 

Einige Patienten profitieren von einer Behandlung mit Kortikosteroiden. 

13.11 Syndrom des brennenden Mundes (engl. Burning 
mouth syndrome) 

Früher verwendete Begriffe 

Stomatodynie oder Glossodynie, sofern auf die Zunge beschränkt. 

Beschreibung: 

Intraorale brennende Missempfindung oder Sensibilitätsstörung, die über 

mehr als 3 Monate für mehr als 2 Stunden/Tag täglich wiederkehrt und 
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für die keine klinisch evidenten ursächlichen Läsionen gefunden werden 

können. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Schmerz im Bereich des Mundes1, der die Kriterien B und C erfüllt 

B. Täglich für >3 Monate für >2 Stunden/Tag wiederkehrend  
C. Der Schmerz weist beide der folgenden Charakteristika auf: 

1. Brennende Qualität2 
2. Oberflächlich in der Mundschleimhaut gespürt 

D. Die Mundschleimhaut weist ein normales Erscheinungsbild auf und 
eine klinische Untersuchung einschließlich sensorischer Testung ist 

unauffällig 

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

Anmerkung: 

1. Der Schmerz tritt üblicherweise bilateral auf; häufigster Situs ist die 

Zungenspitze. 

2. Die Schmerzintensität schwankt. 

Kommentar: 

Es können ein subjektives Gefühl der Mundtrockenheit, Dysästhesien und 

eine Beeinträchtigung des Geschmackes auftreten. 

Es besteht eine hohe Prävalenz bei Frauen in den Wechseljahren, und 

einige Studien zeigen komorbide psychosoziale und psychiatrische 
Erkrankungen. Laboruntersuchungen und zerebrale Bildgebung verwiesen 

auf Veränderungen im Zentral- und peripheren Nervensystem. 

Ob ein sekundäres Syndrom des brennenden Mundes zurückzuführen auf 

eine lokale (Candidiasis, Lichen ruber planus, Hyposalivation) oder 
systemische Störung (medikamenteninduziert, Anämie, Vitamin-B12- 

oder Folsäuremangel, Sjögren-Syndrom, Diabetes) als eine eigenständige 
Entität angesehen werden sollten, ist umstritten. Die aktuellen 

Erkenntnisse rechtfertigen nicht einmal eine Aufnahme in den Anhang. 
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13.12 Anhaltender idiopathischer Gesichtsschmerz 

(engl. Persistent idiopathic facial pain) 

Früher verwendeter Begriff: 

Atypischer Gesichtsschmerz. 

Beschreibung: 

Anhaltender Gesichtsschmerz und/oder Schmerz im Bereich des Mundes 
mit unterschiedlichen Erscheinungsbildern, der aber über mehr als 3 

Monate für mehr als 2 Stunden/Tag wiederkehrt, bei fehlenden klinischen 

neurologischen Defiziten. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Gesichtsschmerz und/oder Schmerz im Mundbereich, der die Kriterien 

B und C erfüllt 
B. Für >3 Monate über >2 Stunden/Tag täglich wiederkehrend  

C. Der Schmerz weist beide der folgenden Charakteristika auf: 
1. Schwer zu lokalisieren und nicht dem Versorgungsgebiet eines 

peripheren Nervs folgend 
2. Dumpfe, anhaltende oder bohrende Qualität 

D. Die klinische neurologische Untersuchung ist unauffällig 
E. Eine dentale Ursache wurde durch entsprechende Untersuchungen 

ausgeschlossen 

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

Kommentar: 

Patienten gebrauchen eine große Bandbreite von Worten, um den 

Charakter eines 13.12 anhaltenden idiopathischen Gesichtsschmerzes zu 
beschreiben, am häufigsten wird er aber als dumpf, bohrend oder 

anhaltend beschrieben, entweder tiefsitzend oder oberflächlich. Es können 
starke Exacerbationen auftreten und der Schmerz verstärkt sich durch 

Stress. Im Laufe der Zeit kann er sich über ein größeres Areal der 

kraniozervikalen Region ausbreiten. 

Patienten mit einem 13.12 anhaltenden idiopathischen Gesichtsschmerz 

sind vorwiegend weiblichen Geschlechts. 

Ein 13.12 anhaltender idiopathischer Gesichtsschmerz kann eine 
Komorbidität mit anderen Schmerzzuständen wie einem generalisierten 
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Schmerzsyndrom und Reizdarmsyndrom aufweisen. Darüber hinaus tritt 
er in hohem Maße mit psychiatrischer Komorbidität und psychosozialen 

Behinderungen auf. 

Der 13.12 anhaltende idiopathische Gesichtsschmerz kann auf einen 

kleinen operativen Eingriff oder eine Verletzung des Gesichtes, des 
Oberkiefers, der Zähne oder des Zahnfleischs zurückgehen, aber nach der 

Heilung des initialen schädigenden Ereignisses ohne nachweisliche lokale 
Ursache fortbestehen. Psychophysische oder neurophysiologische Befunde 

können jedoch sensible Auffälligkeiten zeigen. Es scheint ein Kontinuum 
von einem 13.12 anhaltenden idiopathischen Gesichtsschmerz induziert 

durch ein unbedeutendes Trauma zu einer 13.1.2.3 schmerzhaften 
posttraumatischen Trigeminusneuropathie offenbar verursacht durch 

signifikanten Insult der peripheren Nerven zu bestehen. 

Der Begriff atypische Odontalgie wurde für einen kontinuierlichen 

Schmerz im Bereich eines Zahns oder mehrerer Zähne oder der 
Zahnhöhle nach Extraktion verwandt, wenn andere übliche dentale 

Ursachen fehlen. Sie gilt als ein Subtyp eines 13.12 anhaltenden 
idiopathischen Gesichtsschmerzes, obwohl er umschriebener ist, das 

mittlere Alter bei Krankheitsbeginn ist jünger und die Verteilung auf die 
Geschlechter ausgewogener. Auf Grundlage der Traumavorgeschichte 

kann eine atypische Odontalgie auch ein Subtyp einer 13.1.2.3 
schmerzhaften posttraumatischen Trigeminusneuropathie sein. Diese 

Subtypen, sofern diese existieren, wurden nicht ausreichend untersucht, 

um diagnostische Kriterien vorzuschlagen. 

13.13 Zentraler neuropathischer Schmerz 

Beschreibung: 

Ein- oder beidseitiger kraniozervikaler Schmerz zentralen Ursprungs mit 
wechselndem Erscheinungsbild mit oder ohne sensible Veränderungen. Je 

nach Ursache kann er konstant oder remittierend und rezidivierend sein. 

13.13.1 Zentraler neuropathischer Schmerz zurückzuführen auf 

Multiple Sklerose (MS) 

Beschreibung: 

Ein- oder beidseitiger kraniozervikaler Schmerz mit wechselndem 
Erscheinungsbild, mit oder ohne sensible Veränderungen, zurückzuführen 

auf eine demyelinisierende Läsion der zentralen aufsteigenden 
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Verbindungen des N. trigeminus bei Personen mit Multipler Sklerose, der 

üblicherweise remittiert und wieder auftritt. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Gesichts- und/oder Kopfschmerz, der Kriterium C erfüllt1 

B. Es wurde eine Multiple Sklerose diagnostiziert, mit Nachweis einer 
demyelinisierenden Läsion im Hirnstamm oder den aufsteigenden 

Projektionsbahnen der Nuclei spinales nervi trigemini im MRT  
C. Der Schmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang mit der 

demyelinisierenden Läsion entwickelt oder führte zu ihrer Entdeckung 

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

Anmerkung: 

1. Der Schmerz kann paroxysmal oder kontinuierlich sein. 

Kommentar: 

Nicht-schmerzhafte sensible Auffälligkeiten (gewöhnlich Dysästhesie, aber 

auch Hypästhesie, Anästhesie, Hypalgesie, Parästhesie, etc.) können 
gemeinsam mit einem Schmerz bei 13.13.1 zentralem neuropathischen 

Schmerz zurückzuführen auf Multiple Sklerose vorkommen. 

13.13.2 Zentraler neuropathischer Schmerz nach Hirninfarkt 

(engl. Central post stroke pain) 

Beschreibung: 

Üblicherweise einseitiger Gesichts- und/oder Kopfschmerz mit 
unterschiedlichem Erscheinungsbild, der Teile oder die Gesamtheit der 

kraniozervikalen Region miteinschließt und sensiblen Beeinträchtigungen 
verbunden ist, innerhalb von 6 Monaten nach einem Hirninfarkt auftritt 

und von diesem verursacht wird. Er ist nicht durch eine Läsion des 

peripheren N. trigeminus oder anderer Hirn- oder Halsnerven erklärbar. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Gesichts- und/oder Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Zustand nach ischämischem oder hämorrhagischem Infarkt 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch beide der folgenden 

Kriterien gezeigt werden: 
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1. Der Schmerz hat sich innerhalb von 6 Monaten nach dem Infarkt 
entwickelt 

2. Die Bildgebung1 konnte eine vaskuläre Läsion an einem 
entsprechenden Ort nachweisen 

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

Anmerkung: 

1. Üblicherweise MRT. 

Kommentar: 

Ein 13.13.2 zentraler neuropathischer Schmerz nach Hirninfarkt wird auf 
eine Läsion der aufsteigenden Projektionen der Nuclei spinales nervi 

trigemini zurückgeführt. Auch zervikale spinothalamische Bahnen und die 
kortikale Verarbeitung können eine wichtige Rolle spielen. Die 

Symptomatik kann daher auch den Rumpf und/oder die Extremitäten der 

betroffenen Seite mit einbeziehen.  

Kraniozervikale Schmerzen in Folge einer Thalamusläsion sind 
normalerweise Teil eines Hemisyndroms. Bei einer lateralen Läsion der 

Medulla oblongata kann der halbseitige Gesichtsschmerz auch isoliert 
auftreten, ist aber häufiger verbunden mit einer gekreuzten 

Hemidysästhesie.  
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14. Andere Kopfschmerzerkrankungen 

  

14.1 Kopfschmerz nicht anderweitig klassifiziert 

14.2 Kopfschmerz nicht spezifiziert 

Einleitung 

Um die vorliegende Klassifikation zu vervollständigen, wurden im 

Anschluss an zahlreiche Kopfschmerzformen jeweils Unterkategorien für 
Kopfschmerzzustände angehängt, die alle Kriterien der jeweiligen 

Kopfschmerzform mit einer Ausnahme erfüllen. Trotzdem dürften 
Kopfschmerzen existieren, die in keines der aufgeführten Kapitel passen, 

da sie zum ersten Mal beschrieben werden oder bisher einfach nicht 
genug Informationen über diese Kopfschmerzen zur Verfügung stehen. 

Dieses Kapitel ist für diese Kopfschmerztypen und Subtypen gedacht 

14.1 Kopfschmerz nicht anderweitig klassifiziert 

Früher verwendete Begriffe: 

Nicht klassifizierbarer Kopfschmerz. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz mit charakteristischen Merkmalen, die auf eine 
eigenständige diagnostische Entität schließen lassen  

B. Erfüllt nicht die Kriterien einer der in dieser Klassifikation 

beschriebenen Kopfschmerzerkrankungen. 

Kommentar: 

Zwischen dem Erscheinen der ersten Auflage der Internationalen 
Klassifikation von Kopfschmerzerkrankungen und der jetzigen dritten 

Auflage wurden zahlreiche neue Kopfschmerzentitäten beschrieben. Es ist 
vorauszusehen, dass noch mehr Entitäten zu beschreiben sind. Diese 

Kopfschmerzen können vorerst unter 14.1 Kopfschmerz nicht anderweitig 

klassifiziert kodiert werden.  
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14.2 Kopfschmerz nicht spezifiziert 

Früher verwendete Begriffe: 

Nicht klassifizierbarer Kopfschmerz. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz ist oder war vorhanden 
B. Es stehen nicht genug Informationen zur Verfügung, um den 

Kopfschmerz irgendeiner Ebene dieser Klassifikation zuzuordnen. 

Kommentar: 

Es ist offensichtlich, dass bei vielen Patienten Diagnosen gestellt werden 

müssen, bei denen sehr wenig Informationen zur Verfügung stehen, so 
dass nur das Vorhandensein von Kopfschmerz, aber nicht die 

Kopfschmerzart festgestellt werden kann. Diese Patienten werden unter 
14.2 Kopfschmerz nicht spezifiziert kodiert. Diese Diagnose sollte aber 

niemals als Entschuldigung dafür dienen, nicht ausreichend exakte 
Informationen über Kopfschmerzen zu sammeln, wenn diese verfügbar 

sind. Sie sollte ausschließlich in Situationen benutzt werden, wenn 
Informationen nicht erhältlich sind, weil der Patient tot oder 

kommunikationsunfähig ist oder nicht zur Verfügung steht. 
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ANHANG 

A1. Migräne 

A2. Kopfschmerz vom Spannungstyp (alternative Kriterien) 

A3. Trigemino-autonome Kopfschmerzerkrankungen (TAK) 

A4. Andere primäre Kopfschmerzen 

A5. Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Verletzung oder ein 

Trauma des Kopfes und/oder der HWS 

A6. Kopfschmerz zurückzuführen auf Gefäßstörungen im Bereich 

des Kopfes und/oder des Halses 

A7. Kopfschmerz zurückzuführen auf nichtvaskuläre 

intrakranielle Störungen 

A8. Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Substanz oder deren 

Entzug 

A9. Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Infektion 

A10. Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Störung der 

Homöostase 

A11. Kopf- oder Gesichtsschmerzen zurückzuführen auf 

Erkrankungen des Schädels sowie von Hals, Augen, Ohren, 
Nase, Nebenhöhlen, Zähnen, Mund und anderen Gesichts- 

oder Schädelstrukturen 

A12. Kopfschmerz zurückzuführen auf psychiatrische Störungen 
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A1. Migräne 

A1.1 Migräne ohne Aura 

A1.1.1 Rein menstruelle Migräne ohne Aura 

A1.1.2 Menstruationsassoziierte Migräne ohne Aura 
A1.1.3 Nicht menstruationsassoziierte Migräne ohne Aura 

A1.2 Migräne mit Aura 

A1.2.0.1 Rein menstruelle Migräne mit Aura 

A1.2.0.2 Menstruationsassoziierte Migräne mit Aura 
A1.2.0.3 Nicht menstruationsassoziierte Migräne mit Aura 

A1.3 Chronische Migräne (alternative Kriterien) 

A1.3.1 Chronische Migräne mit schmerzfreien Perioden 

A1.3.2 Chronische Migräne mit Dauerschmerz 

A1.4 Migränekomplikationen 

A1.4.5 Migräneaurastatus 

A1.4.6 Visual Snow 

A1.6 Episodische Syndrome, die potenziell mit Migräne 

einhergehen 

A1.6.4 Infantile Koliken 

A1.6.5 Alternierende Hemiplegie des Kindesalters 
A1.6.6 Vestibuläre Migräne 

A2. Kopfschmerz vom Spannungstyp (alternative 

Kriterien) 

A3. Trigemino-autonome 

Kopfschmerzerkrankungen(TAK) 

A3.1 Clusterkopfschmerz (alternative Kriterien) 

A3.2 Paroxysmale Hemikranien (alternative Kriterien) 

A3.3 Short-lasting unilateral neuralgiform headache attacks 

(alternative Kriterien) 

A3.4 Hemicrania continua (alternative Kriterien) 

A3.6 Undifferenzierte trigemino-autonome 

Kopfschmerzerkrankung 

A4. Andere primäre Kopfschmerzen 

A4.11 Epicrania fugax 

A5. Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Verletzung 

oder ein Trauma des Kopfes und/oder der HWS 

A5.1 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf eine traumatische 

Verletzung des Kopfes 
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A5.1.1.1 Verzögert auftretender akuter Kopfschmerz 
zurückzuführen auf eine mittlere oder schwere 

traumatische Verletzung des Kopfes 
A5.1.2.1 Verzögert auftretender akuter Kopfschmerz 

zurückzuführen auf eine leichte traumatische 
Verletzung des Kopfes 

A5.2 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

traumatische Verletzung des Kopfes 

A5.2.1.1 Verzögert auftretender anhaltender Kopfschmerz 
zurückzuführen auf ein mittleres oder schweres 

Kopftrauma 
A5.2.2.1 Verzögert auftretender anhaltender Kopfschmerz 

zurückzuführen auf ein leichtes Kopftrauma 

A5.7 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen radiochirurgischen 

Eingriff am Gehirn  

A5.8 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf ein anderes Kopf- 
und/oder HWS-Trauma oder eine andere Kopf- und/oder 

HWS-Verletzung 

A5.9 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf ein anderes 

Kopf- oder HWS-Trauma oder eine andere Kopf- oder 

HWS-Verletzung 

A6. Kopfschmerz zurückzuführen auf Gefäßstörungen im 

Bereich des Kopfes und/oder des Halses 

A6.10 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf frühere 

Störungen im Bereich des Kopfes oder des Halses 

A7. Kopfschmerz zurückzuführen auf nichtvaskuläre 

intrakranielle Störungen 

A7.6 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen epileptischen Anfall 

A7.6.3 Kopfschmerz nach Elektrokrampftherapie 

A7.9 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf eine frühere 

nichtvaskuläre intrakranielle Störung 

A8. Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Substanz oder 

deren Entzug 

A8.4 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf früheren 

Substanzgebrauch oder frühere Substanzexposition 

A9. Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Infektion 

A9.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine intrakranielle 

Infektion 

A9.1.3.3 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
frühere intrakranielle Pilz- oder andere parasitäre 
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Infektion 
A9.1.6 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine andere 

raumfordernde infektiöse Läsion 

A9.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine HIV-Infektion 

A10. Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Störung der 

Homöostase 

A10.7 Kopf- und/oder Nackenschmerzen zurückzuführen auf eine 

orthostatische (posturale) Hypotonie 

A10.8 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine andere Störung der 

Homöostase 

A10.8.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Aufenthalt im 
Weltraum 

A10.8.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf andere metabolische 
oder systemische Störungen 

A10.9 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf eine frühere 

Störung der Homöostase 

A11. Kopf- oder Gesichtsschmerzen zurückzuführen auf 

Erkrankungen des Schädels sowie von Hals, Augen, 
Ohren, Nase, Nebenhöhlen, Zähnen, Mund und 

anderen Gesichts- oder Schädelstrukturen 

A11.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf Erkrankungen des Halses 

A11.2.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Radikulopathie der 
oberen HWS 

A11.2.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein zervikales 
myofasziales Schmerzsyndrom 

A11.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf Erkrankungen der Augen 

A11.3.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Heterophorie oder 

Heterotropie 

A11.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf Erkrankungen der Nase 

oder Nasennebenhöhlen 

A11.5.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf Erkrankungen der 
Nasenschleimhaut, der Nasenmuscheln oder der 

Nasenscheidewand 

A12. Kopfschmerz zurückzuführen auf psychiatrische 

Störungen 

A12.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine depressive Störung 

A12.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Störung mit 

Trennungsangst 

A12.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Panikstörung 

A12.6 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine spezifische Phobie 
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A12.7 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine soziale Angststörung 

(soziale Phobie) 

A12.8 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine generalisierte 

Angststörung 

A12.9 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine posttraumatische 

Belastungsstörung (PTBS) 
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Einleitung 

Der 2. Auflage der Internationalen Klassifikation von 

Kopfschmerzerkrankungen (ICHD-2) wurde erstmals ein Anhang 
beigefügt. Dieser sollte gleich mehrere Zwecke erfüllen, was auch für die 

ICHD-3 seine Gültigkeit behält. 

Das primäre Ziel ist es, Forschungskriterien für eine Vielzahl neuer 

Kopfschmerzentitäten zur Verfügung zu stellen, die bisher durch 

wissenschaftliche Studien noch nicht ausreichend validiert sind. Sowohl 
die Erfahrung der Mitglieder des Kopfschmerzklassifikationskomitees als 

auch Veröffentlichungen unterschiedlicher Qualität legen die Existenz 
einer Reihe von diagnostischen Entitäten nahe, die als eigenständige 

Erkrankungen angesehen werden können, bei denen aber weitere 
wissenschaftlichen Beweise erbracht werden müssen, ehe sie formal 

akzeptiert werden können. Damit ist, wie bereits zwischen ICHD-2, ICHD-
3 beta und ICHD-3 geschehen, zu erwarten, dass ein Teil der 

diagnostischen Entitäten aus dem Anhang bei der nächsten Revision der 

Klassifikation in den Hauptteil übernommen werden kann. 

An einigen Stellen finden sich im Anhang alternative diagnostische 
Kriterien zu im Hauptteil der Klassifikation aufgeführten 

Kopfschmerztypen. Dieses Vorgehen wurde immer dann gewählt, wenn 
klinische Erfahrungen und eine Reihe von Veröffentlichungen alternative 

Kriterien sinnvoll erscheinen lassen, die wissenschaftliche Beweislage 

jedoch als nicht ausreichend angesehen wurde, um eine Änderung im 

Hauptteil bereits tatsächlich zu vollziehen.  

Schließlich soll der Anhang als erster Schritt genutzt werden, um 
bestehende diagnostische Entitäten zu eliminieren, die lediglich aus 

traditionellen Gründen in vorherige Auflagen der ICHD aufgenommen 
worden waren, für deren Existenz ein ausreichender wissenschaftlicher 

Nachweis aber noch immer nicht erbracht wurde. 
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A1. Migräne 

A1.1 Migräne ohne Aura 

A1.1.1 Rein menstruelle Migräne ohne Aura 

Diagnostische Kriterien: 

A. Attacken bei einer menstruierenden Frau1, welche die Kriterien einer 

1.1 Migräne ohne Aura und Kriterium B unten erfüllen 
B. Die Attacken treten ausschließlich am Tage 1 ± 2 (d. h. Tag −2 bis 

+3)2 der Menstruation1 in mindestens 2 von 3 Menstruationszyklen 

auf und zu keiner anderen Zeit des Zyklus3. 

Anmerkung: 

1. Für die Zwecke der ICHD-3 wird die Menstruation als endometriale 
Blutung als Folge des normalen endogenen Menstruationszyklusses 

oder eines Entzuges von externen Gestagenen angesehen, letzteres 
gilt für kombinierte orale Kontrazeptiva und eine zyklische 

Hormonersatztherapie. 

2. Der erste Tag der Menstruation ist Tag 1, der vorhergehende Tag ist 

Tag −1; es gibt definitionsgemäß keinen Tag 0. 

3. Zu Forschungszwecken wird das Führen eines prospektiven 

Tagebuches empfohlen, dies ist jedoch für die klinische Diagnose 
einer A1.1.1 rein menstruellen Migräne ohne Aura nicht zwingend 

geboten. 

A1.1.2 Menstruationsassoziierte Migräne ohne Aura 

Diagnostische Kriterien: 

A. Attacken bei einer menstruierenden Frau1, welche die Kriterien einer 
1.1 Migräne ohne Aura sowie Kriterium B unten erfüllen 

B. Die Attacken treten am Tage 1 ± 2 der Menstruation (d. h. Tag −2 
bis +3)2 der Menstruation1 in mindestens 2 von 3 

Menstruationszyklen auf, zusätzlich aber auch zu anderen Zeiten 

des Zyklus3. 
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Anmerkung: 

1. Für die Zwecke der ICHD-3 wird die Menstruation als endometrial 

Blutung als Folge des normalen endogenen Menstruationszyklusses 
oder eines Entzuges von externen Gestagenen angesehen – 

letzteres gilt für kombinierte orale Kontrazeptiva und eine zyklische 

Hormonersatztherapie. 

2. Der erste Tag der Menstruation ist Tag 1, der vorhergehende Tag ist 

Tag −1; es gibt definitionsgemäß keinen Tag 0. 

3. Zu Forschungszwecken wird das Führen eines prospektiven 
Tagebuches empfohlen, dies ist jedoch für die klinische Diagnose 

einer A1.1.2 menstruationsassoziierten Migräne ohne Aura nicht 

zwingend geboten. 

A1.1.3 Nicht menstruationsassoziierte Migräne ohne Aura 

Diagnostische Kriterien: 

A. Attacken bei einer menstruierenden Frau1, welche die Kriterien einer 

1.1 Migräne ohne Aura sowie das Kriterium B unten erfüllen 
B. Attacken, welche nicht das Kriterium B für eine A1.1.1 rein 

menstruelle Migräne ohne Aura oder A1.1.2 

menstruationsassoziierte Migräne ohne Aura erfüllen. 

Anmerkung: 

1. Für die Zwecke der ICHD-3 wird die Menstruation als endometriale 

Blutung als Folge des normalen endogenen Menstruationszyklusses 
oder eines Entzuges von externen Gestagenen angesehen – 

letzteres gilt für kombinierte orale Kontrazeptiva und eine zyklische 

Hormonersatztherapie 

Kommentar: 

Diese Subklassifizierung der 1.1 Migräne ohne Aura wird eindeutig nur auf 

menstruierende Frauen gemäß obiger Definition angewandt. 

Menstruelle Migräneattacken verlaufen meist ohne Auren. Die 

Unterscheidung zwischen einer A1.1.1 rein menstruellen Migräne ohne 

Aura und einer A1.1.2 menstruationsassoziierten Migräne ohne Aura ist 
deshalb von Bedeutung, weil eine Hormonprophylaxe bei Letzterer eher 

wirksam sein dürfte. 
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Viele Frauen neigen dazu, den Zusammenhang zwischen Menstruation 
und Attacken überzubewerten; zu Forschungszwecken erfordert die 

Diagnose den durch Tagebuchaufzeichnungen belegten, prospektiv 

dokumentierten Nachweis über ein Minimum von drei Zyklen. 

Der Mechanismus/die Mechanismen der Migräne unterscheiden sich 
möglicherweise in Abhängigkeit davon, ob die endometriale Blutung als 

Folge des normalen endogenen Menstruationszyklusses oder eines 
Entzuges von externen Gestagenen (wie bei kombinierten oralen 

Kontrazeptiva und einer zyklischen Hormonersatztherapie) auftritt. So 
resultiert der endogene Menstruationszyklus aus komplexen hormonellen 

Veränderungen der Achse von Hypothalamus, Hypophyse und Ovarien, 
die den Eisprung auslösen, welche wiederum durch Einnahme 

kombinierter oraler Kontrazeptiva unterdrückt wird. Diese 
Subpopulationen sollten daher in der Forschung getrennt untersucht 

werden, obwohl die Diagnosekriterien nicht voneinander abzugrenzen 

sind. Möglicherweise sollten sich auch die Behandlungsstrategien für die 

Subpopulationen unterscheiden.  

Es gibt Hinweise, dass zumindest bei einigen Frauen menstruelle 
Migräneattacken durch einen Östrogenentzug ausgelöst werden können, 

auch wenn möglicherweise andere hormonelle oder biochemische 
Veränderungen zu diesem Zeitpunkt des Zyklus ebenfalls relevant sein 

können. Wenn eine rein menstruelle Migräne oder 
menstruationsassoziierte Migräne mit einem exogenen Östrogenentzug in 

Zusammenhang stehen, sollten beide Diagnosen, A1.1.1 rein menstruelle 
Migräne ohne Aura bzw. A1.1.2 menstruationsassoziierte Migräne ohne 

Aura und 8.3.3 Östrogenentzugskopfschmerz vergeben werden. 

Der Zusammenhang mit der Menstruation kann sich im Laufe der 

fortpflanzungsfähigen Lebensspanne einer Frau ändern. 

A.1.2 Migräne mit Aura 

A1.2.0.1 Rein menstruelle Migräne mit Aura 

Diagnostische Kriterien: 

A. Attacken bei einer menstruierenden Frau1, welche die Kriterien einer 

1.2 Migräne mit Aura und Kriterium B unten erfüllen 
B. Die Attacken treten am Tage 1 ± 2 der Menstruation (d. h. Tag −2 

bis +3)2 der Menstruation1 in mindestens 2 von 3 
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Menstruationszyklen auf, zusätzlich aber auch zu anderen Zeiten 

des Zyklus.3 

Anmerkung: 

1. Für die Zwecke der ICHD-3 wird die Menstruation als endometriale 

Blutung als Folge des normalen endogenen Menstruationszyklusses 
oder eines Entzuges von externen Gestagenen angesehen – 

letzteres gilt für kombinierte orale Kontrazeptiva und eine zyklische 

Hormonersatztherapie 

2. Der erste Tag der Menstruation ist Tag 1, der vorhergehende Tag ist 

Tag −1; es gibt definitionsgemäß keinen Tag 0. 

3. Zu Forschungszwecken wird das Führen eines prospektiven 
Tagebuches empfohlen, dies ist jedoch für die klinische Diagnose 

einer A1.2.0.1 rein menstruellen Migräne mit Aura nicht zwingend 

geboten. 

A1.2.0.2 Menstruationsassoziierte Migräne mit Aura 

Diagnostische Kriterien: 

A. Attacken bei einer menstruierenden Frau1, welche die Kriterien einer 

1.2 Migräne mit Aura und Kriterium B unten erfüllen 
B. Die Attacken treten am Tage 1 ± 2 der Menstruation (d. h. Tag −2 

bis +3)2 der Menstruation1 in mindestens 2 von 3 
Menstruationszyklen auf, zusätzlich aber auch zu anderen Zeiten 

des Zyklus3. 

Anmerkung: 

1. Für die Zwecke der ICHD-3 wird die Menstruation als endometriale 
Blutung als Folge des normalen endogenen Menstruationszyklusses 

oder eines Entzuges von externen Gestagenen angesehen – 
letzteres gilt für kombinierte orale Kontrazeptiva und eine zyklische 

Hormonersatztherapie. 

2. Der erste Tag der Menstruation ist Tag 1, der vorhergehende Tag ist 

Tag −1; es gibt definitionsgemäß keinen Tag 0. 

3. Zu Forschungszwecken wird das Führen eines prospektiven 
Tagebuches empfohlen, dies ist jedoch für die klinische Diagnose 

einer A1.2.0.2 menstruationsassoziierten Migräne mit Aura nicht 

zwingend geboten.  
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A1.2.0.3 Nicht menstruationsassoziierte Migräne mit Aura 

Diagnostische Kriterien: 

A. Attacken bei einer menstruierenden Frau1, welche die Kriterien einer 
1.2 Migräne mit Aura und Kriterium B unten erfüllen 

B. Attacken, welche nicht das Kriterium B für eine A1.2.0.1 rein 
menstruelle Migräne mit Aura oder A1.2.0.2 

menstruationsassoziierte Migräne mit Aura erfüllen. 

Anmerkung: 

1. Für die Zwecke der ICHD-3 wird die Menstruation als endometrial 
Blutung als Folge des normalen endogenen Menstruationszyklusses 

oder eines Entzuges von externen Gestagenen angesehen – 
letzteres gilt für kombinierte orale Kontrazeptiva und eine zyklische 

Hormonersatztherapie. 

Kommentar: 

Diese Subklassifizierung der 1.2 Migräne mit Aura wird eindeutig nur auf 

menstruierende Frauen gemäß obiger Definition angewandt. 

Menstruelle Migräneattacken verlaufen meist ohne Auren. Diese Kriterien 

für eine A1.2.0.1 rein menstruelle Migräne mit Aura und eine A1.2.0.2 
menstruationsassoziierte Migräne mit Aura werden mit aufgenommen, um 

eine bessere Charakterisierung dieses ungewöhnlichen Subtyps zu 
erlauben. Um der Vollständigkeit willen werden die Kriterien für eine 

A1.2.0.3 nicht menstruationsassoziierte Migräne mit Aura mit 

aufgenommen. 

Viele Frauen neigen dazu, den Zusammenhang zwischen Menstruation 
und Attacken überzubewerten; zu Forschungszwecken erfordert die 

Diagnose den durch Tagebuchaufzeichnungen belegten, prospektiv 

dokumentierten Nachweis über ein Minimum von drei Zyklen. 

Der Mechanismus/die Mechanismen der Migräne unterscheiden sich 
möglicherweise in Abhängigkeit davon, ob die endometriale Blutung als 

Folge des normalen endogenen Menstruationszyklusses oder eines 

Entzuges von externen Gestagenen (wie bei kombinierten oralen 
Kontrazeptiva und einer zyklischen Hormonersatztherapie) auftritt. So 

resultiert der endogene Menstruationszyklus aus komplexen hormonellen 
Veränderungen der Achse von Hypothalamus, Hypophyse und Ovarien, 

die den Eisprung auslösen, welche wiederum durch Einnahme 
kombinierter oraler Kontrazeptiva unterdrückt wird. Diese 
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Subpopulationen sollten daher in der Forschung getrennt untersucht 
werden, obwohl die Diagnosekriterien nicht voneinander abzugrenzen 

sind.  

A1.3 Chronische Migräne (alternative Kriterien) 

Alternative diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz (migräneartig oder spannungstypartig) an ≥15 

Tagen/Monaten für >3 Monate, welcher die Kriterien B und C erfüllt 

B. Der Kopfschmerz tritt bei einem Patienten auf, der mindestens fünf 
Attacken gehabt hat, welche die Kriterien B bis D für eine 1.1 

Migräne ohne Aura und/oder die Kriterien B und C für eine 1.2 
Migräne mit Aura erfüllen 

C. An ≥8 Tagen/Monat für >3 Monate, wobei einer der folgenden 
Punkte erfüllt ist: 

1. Kriterium C und D für eine 1.1 Migräne ohne Aura 
2. Kriterium B und C für eine 1.2 Migräne mit Aura 

3. Kriterium A und B für eine 1.5 wahrscheinliche Migräne 

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

A1.3.1 Chronische Migräne mit schmerzfreien Perioden 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, welcher die Kriterien für eine 1.3 chronische Migräne 
und Kriterium B unten erfüllt 

B. Unterbrochen von schmerzfreien Perioden von >3 Stunden an ≥5 

Tagen/Monat, die nicht auf medikamentöse Behandlung 

zurückzuführen sind. 

A1.3.2 Chronische Migräne mit Dauerschmerz 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der die Kriterien für eine 1.3 chronische Migräne und 
Kriterium B unten erfüllt 

B. Nicht unterbrochen von schmerzfreien Perioden von >3 Stunden an 
≥5 Tagen/Monat, es sei denn, diese sind auf medikamentöse 

Behandlung zurückzuführen. 
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A1.4 Migränekomplikationen 

A1.4.5 Migräneaurastatus 

Diagnostische Kriterien: 

A. Migräne, die die Kriterien für eine 1.2 Migräne mit Aura oder eine 

ihrer Subtypen erfüllt 

B. Wenigstens 3 Auren am Tag über einen Zeitraum von 3 Tagen. 

Kommentar: 

Andere neurologische Erkrankungen einschließlich eines reversiblen 
zerebralen Vasokonstriktionssyndroms, eines posterioren reversiblen 

Enzephalopathiesyndroms und einer arteriellen Dissektion sollten durch 

entsprechende Untersuchungen ausgeschlossen werden. 

A1.4.6 Visual Snow 

Diagnostische Kriterien: 

A. Dynamische, kontinuierliche winzige Punkte über das gesamte 
Gesichtsfeld1, >3 Monate anhaltend 

B. Zusätzliche visuelle Symptome in Form von mindestens 2 der 
folgenden 4 Typen: 

1. Palinopsie2 
2. verstärkte entoptische Phänomene3 

3. Lichtempfindlichkeit 
4. beeinträchtigtes Sehvermögen nachts (Nachtblindheit) 

C. Die Symptome decken sich nicht mit denen einer typischen visuellen 

Migräneaura4 
D. Die Symptome lassen sich nicht besser durch eine andere 

Erkrankung erklären5 

Anmerkung: 

1. Die Patienten vergleichen Visual Snow mit einem verrauschten 
Fernsehbild („Bild schneit“). Die Punkte sind vor einem weißen 

Hintergrund üblicherweise schwarz oder grau, und vor einem 
schwarzen Hintergrund grau oder weiß; berichtet wurde jedoch auch 

von durchsichtigen, weiß aufblitzenden und farbigen Punkten. 
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2. Die Palinopsie kann in visuellen Nachbildern und/oder einem 
„Nachziehen“ gerade gesehener beweglicher Objekte bestehen. 

Visuelle Nachbilder unterscheiden sich von Nachbildern auf der 
Netzhaut, die nur nach längerem Fixieren eines kontrastreichen 

Lichteindrucks auftreten und die Komplementärfarbe aufweisen. 

3. Zu diesen Phänomenen, die auf die Struktur des visuellen Systems 

als solchem zurückgehen, gehört auch ein übermäßiges Auftreten 
von Mouches volantes in beiden Augen, ein übermäßiges Auftreten 

des Scheerer-Phänomens (Blaufeld-Entoptik: unzählige 
graue/weiße/schwarze Pünktchen oder Ringe, die beim Blick auf 

eine homogene helle Fläche wie etwa einen blauen Himmel durch 
das Gesichtsfeld beider Augen schießen), vom Auge selbst 

hervorgerufene Lichtphänomene (farbige Wellen oder Wolken, die 
beim Schließen der Augen im Dunkeln gesehen werden) und 

spontane Photopsie (helle Lichtblitze). 

4. Wie unter 1.2.1 Migräne mit typischer Aura beschrieben. 

5. Unauffällige ophthalmologische Befunde (korrigierte Sehschärfe, 

Augenhintergrunduntersuchung bei weit getropfter Pupille, 
Gesichtsfelduntersuchung und Elektroretinogramm) und keine 

Einnahme von Psychopharmaka. 

Kommentar: 

A1.4.6 Visual Snow wird neu in den Anhang der ICHD-3 aufgenommen. 
Auch wenn es nicht per se Bestandteil des Migränespektrums sein mag, 

so scheint es doch epidemiologisch mit der 1.2 Migräne mit Aura 
assoziiert. Es besteht weiterer Forschungsbedarf, um zu ermitteln, ob 

diese Störungen gemeinsame pathophysiologische Mechanismen 
aufweisen, die visuelle Symptome auslösen, bis dahin wird jedoch 

vermutet, dass eine kortikale Übererregbarkeit bei beidem eine Rolle 
spielt. Patienten mit einer 1. Migräne weisen eine erhöhte Prävalenz von 

Palinopsie und Attacken mit erhöhter Empfindlichkeit gegenüber äußeren 

visuellen Reizen auf: Beim A1.4.6 Visual Snow finden sich sowohl 
Palinopsie als auch Photophobie. Patienten mit A1.4.6 Visual Snow und 

einer komorbiden 1. Migräne weisen häufiger Palinopsie, spontane 
Photopsie, Photophobie, Nyktalopie und Tinnitus auf als solche ohne 

komorbide Migräne. 

Noch zwei weitere Gründe sprechen für eine Aufnahme von A1.4.6 Visual 

Snow in die ICHD-3, wobei die Kriterien weitgehend von Schankin et al. 
übernommen wurden. Erstens bewirkt es eine Sensibilisierung für dieses 

Krankheitsbild und hilft Medizinern, es zu erkennen. Patienten, die über 
Visual Snow als Symptom klagen, haben oft (in der Vorgeschichte) eine 1. 

Migräne; Ärzte ohne Kenntnis des A1.4.6 Visual Snow können seine 
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Symptome fälschlicherweise als anhaltende visuelle Aura deuten. 
Zweitens werden, einem ähnlichen Argument in Bezug auf die Forschung 

folgend, für künftige Untersuchungen zu anhaltenden visuellen 
Symptomen homogene Probandengruppen benötigt; eine Einbeziehung 

der Kriterien für ein A1.4.6 Visual Snow stellt für Forscher klar, wie diese 

Erkrankung aktuell definiert wird. 

A1.6 Episodische Syndrome, die potenziell mit Migräne 
einhergehen 

A1.6.4 Infantile Koliken 

Beschreibung: 

Exzessives, häufiges Schreien eines ansonsten gesund und wohlgenährt 

wirkenden Säuglings. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Wiederkehrende Episoden von Reizbarkeit, Unruhe oder Schreien 

von der Geburt bis zum Alter von 4 Monaten, die das Kriterium B 
erfüllen 

B. Beides von folgendem trifft zu: 
1. Episoden dauern ≥3 Stunden/Tag 

2. Episoden treten an ≥3 Tagen/Woche für ≥3 Wochen auf 

C. Nicht auf eine andere Erkrankung zurückzuführen1. 

Anmerkung: 

1. Insbesondere wurde eine Gedeihstörung ausgeschlossen. 

Kommentar: 

Infantile Koliken betreffen jeden fünften Säugling. 

Säuglinge mit Koliken entwickeln mit höherer Wahrscheinlichkeit in ihrem 
späteren Leben eine 1.1 Migräne ohne Aura oder 1.2 Migräne mit Aura. 

Bei Müttern mit 1. Migräne zeigte sich eine 2,5mal höhere 
Wahrscheinlichkeit, dass diese Säuglinge mit Koliken hatten als bei 

Müttern ohne eine solche. Bei Vätern mit 1. Migräne verdoppelt sich die 

Wahrscheinlichkeit, einen Säugling mit Koliken zu haben. 



491 

 

A1.6.5 Alternierende Hemiplegie des Kindesalters 

Beschreibung: 

Infantile hemiplegische Attacken, die abwechselnd einmal die eine, einmal 
die andere Körperhälfte betreffen, begleitet von einer progressiven 

Enzephalopathie, anderen paroxysmalen Phänomenen und geistigen 

Beeinträchtigungen. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Rezidivierende hemiplegische Attacken, die abwechselnd die beiden 

Körperhälften betreffen und das Kriterium B erfüllen 
B. Beginn vor dem Alter von 18 Monaten 

C. Wenigstens ein anderes paroxysmales Phänomen1 tritt mit den 
Anfällen der Hemiplegie oder unabhängig davon auf  

D. Nachweis eines geistigen und/oder neurologischen Defizits bzw. 
mehrerer geistiger und/oder neurologischer Defizite 

E. Nicht auf eine andere Erkrankung zurückzuführen. 

Anmerkung: 

1. Zum Beispiel tonische Anfälle, dystonische Körperhaltung, 
choreoathetotische Bewegungen, Nystagmus bzw. andere 

Abnormitäten der Okulomotorik und/oder autonome Störungen. 

Kommentar: 

Es handelt sich um eine heterogene neurodegenerative Erkrankung. Ein 
Zusammenhang mit Migräne wird aus klinischen Gründen vorgeschlagen. 

Die Möglichkeit, dass es sich um eine ungewöhnliche Form von Epilepsie 
handelt, ist nicht auszuschließen. Mutationen des Gens ATP1A3 (kodiert 

die Natrium-Kalium [Na+/K+]-ATPase α3 Untereinheit) dürften für 

mindestens 70% der Fälle verantwortlich sein. 

A1.6.6 Vestibuläre Migräne 

Früher verwendete Begriffe 

Migräne-assoziierter Schwindel; migränebedingte Vestibulopathe; 

migränöser Schwindel. 
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Diagnostische Kriterien: 

A. Mindestens fünf Episoden, die die Kriterien C und D erfüllen 

B. Eine aktuelle Geschichte oder Vorgeschichte einer 1.1 Migräne ohne 
Aura oder 1.2 Migräne mit Aura1 

C. Vestibuläre Symptome2 von mittelstarker oder starker Intensität3 
mit einer Dauer zwischen 5 Minuten und 72 Stunden4 

D. Mindestens die Hälfte der Episoden tritt in Begleitung von 
wenigstens einem der folgenden drei migränösen Merkmale5: 

1. Kopfschmerz mit mindestens zwei der folgenden vier 
Charakteristika: 

a) einseitig lokalisiert 
b) pulsierend 

c) mittelschwere oder schwere Intensität 
d) Verschlechterung durch körperliche Routineaktivitäten 

2. Photophobie und Phonophobie6 

3. visuelle Aura7 
E. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose oder durch 

eine andere vestibuläre Störung8. 

Anmerkung: 

1. Auch unter der zugrundeliegenden Migränediagnose zu kodieren. 

2. Die vestibulären Symptome umfassen wie in der Klassifikation 

vestibulärer Symptome durch die Bárány-Gesellschaft definiert und 
für die Diagnose einer A1.6.6 vestibulären Migräne geeignet: 

a) spontaner Schwindel: 
i. innerer Schwindel (das unzutreffende Gefühl, in Bewegung 

zu sein); 
ii. äußerer Schwindel (das unzutreffende Gefühl, das visuelle 

Umfeld würde sich drehen oder fließen); 
b) Lagerungsschwindel, auftretend nach Veränderung der 

Kopfposition; 

c) visuell-induzierter Schwindel, ausgelöst durch einen komplexen 
oder großen sich bewegenden visuellen Stimulus; 

d) Durch eine Kopfbewegung induzierter Schwindel, der bei 
Bewegung des Kopfes ausgelöst wird; 

e) Durch eine Kopfbewegung induzierte Benommenheit mit 
Übelkeit (charakteristisch hierfür ist das Gefühl einer gestörten 

räumlichen Orientierung; andere Formen von Benommenheit 
sind aktuell in der Klassifikation der vestibulären Migräne nicht 

inbegriffen). 

3. Vestibuläre Symptome werden als mittelstark eingestuft, wenn sie 

bei Alltagsaktivitäten behindern, diese aber nicht verhindern, und 
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als stark, wenn den Alltagsaktivitäten nicht länger nachgegangen 

werden kann. 

4. Die Dauer der Episoden variiert stark. Rund 30% der Patienten 
haben Episoden, die Minuten dauern; 30% haben über Stunden 

anhaltende Attacken, und weitere 30% haben Attacken, die sich 
über mehrere Tage erstrecken. Die restlichen 10% weisen Attacken 

auf, die nur Sekunden dauern und die am ehesten wiederholt bei 
Kopfbewegungen, visueller Stimulation oder nach Veränderungen 

der Kopfposition eintreten. Bei diesen Patienten wird die Dauer der 
Episode definiert als der Gesamtzeitraum, in dem kurze Attacken 

sich wiederholen. Am anderen Ende des Spektrums gibt es 
Patienten, die womöglich 4 Wochen brauchen, um sich von einer 

Episode vollständig zu erholen. Die Kernepisode jedoch dauert 

selten länger als 72 Stunden. 

5. Ein Symptom während einer einzelnen Episode reicht aus. Bei 

unterschiedlichen Episoden können unterschiedliche Symptome 
auftreten. Begleitsymptome können vor den, während der oder nach 

den vestibulären Symptomen auftreten. 

6.  Vorgeschichte und körperliche Untersuchungen lassen nicht auf eine 

andere vestibuläre Störung schließen oder eine solche Störung 
wurde in Betracht gezogen, aber durch entsprechende 

Untersuchungen ausgeschlossen oder eine solche Störung liegt als 
komorbide Erkrankung vor, aber die Episoden lassen sich eindeutig 

hiervon abgrenzen. Migräneattacken können durch vestibuläre 
Stimulation ausgelöst werden. Die Differenzialdiagnose sollte 

deshalb andere vestibuläre Störungen mit einbeziehen, bei denen 

Komplikationen durch überlagernde Migräneattacken auftreten. 

Kommentar: 

Eine überraschend hohe Prävalenz einer A1.6.6 vestibulären Migräne in 

Höhe von 10,3% wurde neulich unter Migränepatienten in chinesischen 

neurologischen Abteilungen beschrieben. 

Sonstige Symptome 

Vorübergehende auditive Symptome, Übelkeit, Erbrechen, Prostration und 
Anfälligkeit für Reisekrankheit können eine A1.6.6 vestibuläre Migräne 

begleiten. Da diese jedoch auch zusammen mit diversen anderen 
vestibulären Störungen auftreten, werden sie nicht als diagnostische 

Kriterien mit aufgenommen. 
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Beziehung zur Migräneaura und zur Migräne mit Hirnstammaura 

Sowohl Migräneaura als auch Migräne mit Hirnstammaura (zuvor: Migräne 

vom Basilaristyp) sind Begriffe, die in der ICHD-3 definiert werden. Nur 
eine Minderheit der Patienten mit einer A1.6.6 vestibulären Migräne 

erfährt ihren Schwindel innerhalb des zeitlichen Rahmens von 5 bis 60 
Minuten wie für ein Aurasymptom definiert. Noch weniger erleben ihren 

Schwindel wie für eine 1.2.1.1 typische Aura mit Kopfschmerz erforderlich 
unmittelbar vor Einsetzen der Kopfschmerzen. Deshalb können Episoden 

einer A1.6.6 vestibulären Migräne nicht als Migräneauren betrachtet 

werden. 

Obwohl von mehr als 60% der Patienten mit einer 1.2.2 Migräne mit 
Hirnstammaura Schwindel berichtet wird, verlangt die ICHD-3 für diese 

Diagnose zusätzlich zu visuellen, sensiblen oder dysphasischen 
Aurasymptomen mindestens zwei Hirnstammsymptome. Weniger als 10% 

der Patienten mit einer A1.6.6 vestibulären Migräne erfüllen diese 

Kriterien. Deshalb sind A1.6.6 vestibuläre Migräne und 1.2.2 Migräne mit 
Hirnstammaura nicht gleichbedeutend, obwohl einzelne Patienten die 

diagnostischen Kriterien für beide Erkrankungen erfüllen können. 

Beziehung zum gutartigen paroxysmalen Schwindel 

Die A1.6.6 vestibuläre Migräne kann zwar in jedem Lebensalter beginnen, 
doch erkennt die ICHD-3 spezifisch eine Störung des Kindesalters an, den 

1.6.2 gutartigen paroxysmalen Schwindel. Die Diagnose erfordert fünf 
Schwindelepisoden, die ohne Vorwarnung auftreten und nach Minuten bis 

Stunden spontan wieder verschwinden. Zwischen den Episoden müssen 
die Befunde der neurologischen Untersuchung, Audiometrie, vestibulären 

Funktionen und des EEG unauffällig sein. Ein einseitiger pochender 
Kopfschmerz kann während der Attacken auftreten, ist jedoch kein 

unabdingbares Kriterium. Ein 1.6.2 gutartiger paroxysmaler Schwindel gilt 
als eines der Vorläufersyndrome einer Migräne. Daher sind vorherige 

Migränekopfschmerzen für die Diagnose nicht erforderlich. Da die 

Klassifikation als A1.6.6 vestibuläre Migräne nicht mit einer 
Altersbegrenzung verbunden ist, kann die Diagnose auf Kinder angewandt 

werden, sofern die entsprechenden Kriterien erfüllt sind, allerdings sollten 
diese Diagnosen nur für Kinder mit verschiedenen Typen von 

Schwindelattacken (d. h. kurz andauernde Episoden von weniger als 5 
Minuten und länger andauernde von mehr als 5 Minuten) vergeben 

werden. 

Überschneidung mit Morbus Menière 

1. Migräne kommt bei Patienten mit M. Menière häufiger vor als bei 
Mitgliedern gesunder Vergleichsgruppen. Es wurde von vielen Patienten 

berichtet, die sowohl Kennzeichen von M. Menière als auch die einer 
A1.6.6 vestibulären Migräne aufwiesen. Tatsache ist, dass Migräne und M. 

Menière als Symptom-Cluster vererbt werden können. Schwankender 
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Hörverlust, Tinnitus und Ohrendruck können bei einer A1.6.6 vestibulären 
Migräne auftreten, doch der Hörverlust erreicht im Verlauf kein besonders 

ausgeprägtes Niveau. Ebenso sind Migränekopfschmerzen, Photophobien 
und sogar Migräneauren während M. Menière-Attacken häufig. Die 

pathophysiologische Beziehung zwischen einer A1.6.6 vestibulären 
Migräne und M. Menière bleibt ungewiss. Im ersten Jahr nach Einsetzen 

der Symptome kann die Unterscheidung zwischen diesen schwierig sein, 
da M. Menière monosymptomatisch sein kann, mit nur vestibulären 

Symptomen in den Frühstadien der Erkrankung. 

Sind die Kriterien für einen M. Menière erfüllt, vor allem ein audiometrisch 

nachgewiesener Hörverlust, sollte ein M. Menière diagnostiziert werden, 
selbst wenn während der vestibulären Attacken Migränesymptome 

auftreten. Nur bei Patienten, die zwei unterschiedliche Typen von 
Attacken aufweisen, von denen einer die Kriterien für eine A1.6.6 

vestibuläre Migräne erfüllt und der andere die für M. Menière, sollten 

beide Erkrankungen diagnostiziert werden. Eine künftige Überarbeitung 
der ICHD könnte ein Symptom mit Überlappung zwischen vestibulärer 

Migräne/M. Menière enthalten. 
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A2. Kopfschmerz vom Spannungstyp (alternative 

Kriterien) 

Die folgenden alternativen Kriterien können auf den A2.1 selten 

auftretenden episodischen Kopfschmerz vom Spannungstyp, den A2.2 
häufig auftretenden Kopfschmerz vom Spannungstyp und den A2.3 

chronischen Kopfschmerz vom Spannungstyp angewandt werden. Sie 
definieren ein Kernsyndrom des Kopfschmerzes vom Spannungstyp. Mit 

anderen Worten, diese Kriterien sind sehr spezifisch, haben aber nur eine 

geringe Sensitivität. 

Alternative diagnostische Kriterien: 

A. Episoden oder Kopfschmerzen, die das Kriterium A für einen [2.1 

selten auftretenden episodischen Kopfschmerz vom Spannungstyp 
bzw. 2.2 häufig auftretenden episodischer Kopfschmerz vom 

Spannungstyp bzw. 2.3 chronischen Kopfschmerz vom 

Spannungstyp] und die Kriterien B bis D unten erfüllen 
B. Die Episoden oder Kopfschmerzen erfüllen das Kriterium B für einen 

2.1 selten auftretenden episodischen Kopfschmerz vom 
Spannungstyp, einen 2.2 häufig auftretenden Kopfschmerz vom 

Spannungstyp oder einen 2.3 chronischen Kopfschmerz vom 
Spannungstyp. 

C. Der Kopfschmerz weist mindestens 3 der folgenden 4 
Charakteristika auf: 

1. beidseitige Lokalisation 
2. Schmerzqualität drückend oder beengend, nicht pulsierend 
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3. leichte bis mittlere Schmerzintensität 
4. keine Verstärkung durch körperliche Routineaktivitäten wie 

Gehen oder Treppensteigen 
D. Keine Übelkeit, kein Erbrechen, keine Photophobie oder 

Phonophobie 

E. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose. 
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A3. Trigemino-autonome 

Kopfschmerzerkrankungen(TAK) 

A3.1 Clusterkopfschmerz (alternative Kriterien) 

Diagnostische Kriterien: 

A. Wenigstens 5 Attacken, die die Kriterien B bis D erfüllen 
B. Starker oder sehr starker einseitiger orbitaler, supraorbitaler 

und/oder temporaler Schmerz, der 15 bis 180 Minuten andauert 

(unbehandelt)1 
C. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

1. mindestens eines der folgenden Symptome oder Zeichen, 
ipsilateral zum Kopfschmerz: 

a) konjunktivale Injektion und/oder Lakrimation 
b) nasale Kongestion und/oder Rhinorrhoe 

c) Lidödem 
d) vermehrtes Schwitzen im Bereich von Stirn und Gesicht 

e) Rötung im Bereich von Stirn und Gesicht 
f) Empfinden eines Völlegefühls im Ohr 

g) Miosis und/oder Ptosis 
2. ein Gefühl der Unruhe oder Erregung 

D. Die Attackenfrequenz liegt zwischen 1x jeden 2. Tag und 8x am Tag2 

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

1. Während eines Teils, jedoch weniger als der Hälfte der Zeit des 

aktiven zeitlichen Verlaufs beim A3.1 Clusterkopfschmerz können 
die Schmerzattacken weniger stark und/oder von kürzerer oder 

längerer Dauer sein. 

2. Während eines Teils, jedoch weniger als der Hälfte der Zeit des 

aktiven zeitlichen Verlaufs beim A3.1 Clusterkopfschmerz können 

die Schmerzattacken weniger häufig vorkommen. 

Kommentar: 

Im Hinblick auf die Aufnahme von (e) und (f) in Kriterium C1 sind die 

Meinungen geteilt. Fachkollegen in der Arbeitsgruppe glauben, dies 
verbessere die Sensitivität ohne nennenswerte Einbuße an Spezifizität, 

formale Feldversuche haben dies jedoch nicht bestätigt. 

A3.2 Paroxysmale Hemikranie (alternative Kriterien) 

Diagnostische Kriterien: 

A. Wenigstens 20 Attacken, die die Kriterien B bis E erfüllen 
B. Starker einseitiger orbitaler, supraorbitaler und/oder temporaler 

Schmerz, der 2 bis 30 Minuten andauert  
C. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

1. mindestens eines der folgenden Symptome oder Zeichen, 
ipsilateral zum Kopfschmerz: 

a) konjunktivale Injektion und/oder Lakrimation 

b) nasale Kongestion und/oder Rhinorrhoe 
c) Lidödem 

d) vermehrtes Schwitzen im Bereich von Stirn und Gesicht 
e) Rötung im Bereich von Stirn und Gesicht 

f) Empfinden eines Völlegefühls im Ohr 
g) Miosis und/oder Ptosis 

2. ein Gefühl der Unruhe oder Erregung 
D. Die Attackenfrequenz liegt bei >5 am Tag1 

E. Spricht präventiv zuverlässig auf therapeutische Dosen Indometacin2 
an 

F. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose. 
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Anmerkung: 

1. Während eines Teils, jedoch weniger als der Hälfte der Zeit des 

aktiven zeitlichen Verlaufs bei der A3.2 paroxysmalen Hemikranie 

können die Attacken weniger häufig vorkommen. 

2. Bei Erwachsenen sollte Indometacin anfangs in einer Tagesdosis von 
mindestens 150 mg oral eingesetzt werden und bei Bedarf auf ≥225 

mg täglich erhöht werden. Die Dosis für Injektionen beträgt 100 bis 
200 mg. Als Erhaltungsdosen sind oft jedoch geringere Mengen 

erforderlich 

Kommentar: 

Im Hinblick auf die Aufnahme von (e) und (f) in Kriterium C1 sind die 
Meinungen geteilt. Fachkollegen in der Arbeitsgruppe glauben, dies 

verbessere die Sensitivität ohne nennenswerte Einbuße an Spezifizität, 
formale Feldversuche, die diese Änderung der Kriterien unterstützen 

würden, wurden jedoch nicht durchgeführt. 

A3.3 Short-lasting unilateral neuralgiform headache 
attacks (alternative Kriterien) 

Diagnostische Kriterien 

A. Wenigstens 20 Attacken, die die Kriterien B–D erfüllen 
B. Mittelstarker bis starker einseitiger orbitaler, supraorbitaler, 

temporaler und/oder im sonstigen Versorgungsgebiet des N. 
trigeminus auftretende Kopfschmerz, der 1 bis 600 Sekunden anhält 

und in Form von Einzelstiche, Serien von Stichen oder 
sägezahnmusterartig auftritt 

C. Mindestens eines der folgenden kranio-autonomen Symptome oder 
Zeichen ipsilateral zum Schmerz: 

a) konjunktivale Injektion und/oder Lakrimation 
b) nasale Kongestion und/oder Rhinorrhoe 

c) Lidödem 

d) vermehrtes Schwitzen im Bereich von Stirn und Gesicht 
e) Rötung im Bereich von Stirn und Gesicht 

f) Empfinden eines Völlegefühls im Ohr 
g) Miosis und/oder Ptosis 

D. Die Attackenfrequenz liegt bei mindestens 1 am Tag1 

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

1. Während eines Teils, jedoch weniger als der Hälfte der Zeit des 

aktiven zeitlichen Verlaufs bei den A3.3 Short-lasting unilateral 
neuralgiform headache attacks können die Attacken weniger häufig 

auftreten. 

Kommentar: 

Im Hinblick auf die Aufnahme von C5 und C6 sind die Meinungen geteilt. 
Fachkollegen in der Arbeitsgruppe glauben, dies verbessere die 

Sensitivität ohne nennenswerte Einbuße an Spezifizität, formale 
Feldversuche, die diese Änderung der Kriterien unterstützen würden, 

wurden jedoch nicht durchgeführt. 

A3.4 Hemicrania continua (alternative Kriterien) 

Diagnostische Kriterien: 

A. Einseitiger Kopfschmerz, der die Kriterien B bis D erfüllt 
B. Für >3 Monate vorliegend, mit Verschlechterung von mäßiger oder 

größerer Intensität 
C. Einer oder beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

1. Mindestens eines der folgenden Symptome oder Zeichen, 
ipsilateral zum Kopfschmerz: 

a) konjunktivale Injektion und/oder Lakrimation 
b) nasale Kongestion und/oder Rhinorrhoe 

c) Lidödem 

d) vermehrtes Schwitzen im Bereich von Stirn und Gesicht 
e) Rötung im Bereich von Stirn und Gesicht 

f) Empfinden eines Völlegefühls im Ohr 
g) Miosis und/oder Ptosis 

2. Ein Gefühl der Unruhe oder Erregung oder eine 
Verschlechterung des Schmerzes durch Bewegung 

D. Spricht zuverlässig auf therapeutische Dosen Indometacin an1 

E. Nicht besser erklärt 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 ≥225 
mg täglich erhöht werden. Die Dosis für Injektionen beträgt 100 bis 
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200 mg. Als Erhaltungsdosen sind oft jedoch geringere Mengen 

erforderlich 

Kommentar: 

Im Hinblick auf die Aufnahme von (e) und (f) in Kriterium C1 sind die 

Meinungen geteilt. Fachkollegen in der Arbeitsgruppe glauben, dies 
verbessere die Sensitivität ohne nennenswerte Einbuße an Spezifizität, 

formale Feldversuche, die diese Änderung der Kriterien unterstützen 

würden, wurden jedoch nicht durchgeführt 

A3.6 Undifferenzierte trigemino-autonome 
Kopfschmerzerkrankung 

Beschreibung: 

Eine bei Kindern und Jugendlichen auftretende Kopfschmerzerkrankung 
vom Typ einer trigemino-autonomen Kopfschmerzerkrankung mit nicht 

voll entwickelten Erkrankungsmerkmalen. 

Kommentar: 

Eine unvollständige Entwicklung des Gehirns kann das klinische 

Erscheinungsbild trigemino-autonomer Kopfschmerzerkrankungen (TAK) 
verändern. Patienten, die unter einer A3.6 undifferenzierten trigemino-

autonomen Kopfschmerzerkrankung kodiert werden, wären 
typischerweise Kinder oder Jugendliche, deren Kopfschmerzen 

Charakteristika aufweisen, die stark auf TAK hindeuten, aber vermischt 
und unvollständig sind – z. B. könnten sie lateralisierte 30 Minuten 

andauernde Kopfschmerzattacken mit autonomen Merkmalen aufweisen, 
doch ohne das erwartete Ansprechen auf Indometacin, Sauerstoff oder 

Triptane. 

Es werden Langzeituntersuchungen erforderlich sein, um diese 

Erscheinungsbilder besser zu verstehen und Kriterien für ihre Diagnose 

vorzuschlagen. 
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A4. Andere primäre Kopfschmerzen 

A4.11 Epicrania fugax 

Beschreibung: 

Kurze paroxysmale Kopfschmerzattacken stechender Qualität, die sich in 

einer geraden Linie oder im Zickzack über eine Kopfhälfte ziehen.  

Diagnostische Kriterien: 

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

B. Attackenweiser Kopfschmerz, der sich in einer geraden Linie oder im 
Zickzack über eine Kopfhälfte zieht und dabei in den 

Versorgungsgebieten verschiedener Nerven beginnt und endet 

C. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose1. 

Anmerkung: 

1. Eine strukturelle Läsion muss anamnestisch sowie durch ärztliche 
Untersuchung und gegebenenfalls weitere Abklärung 

ausgeschlossen werden. 

Kommentar: 

Patienten mit einer A4.11 Epicrania fugax beschreiben ihren Kopfschmerz 
anhand seiner Bahn zwischen zwei weit voneinander entfernten Punkten 

auf der Kopfoberfläche, wobei der Weg vom Ausgangs- bis zum Endpunkt 
nur wenige Sekunden in Anspruch nimmt. Eine derart dynamische 

Topographie ist ein Unterscheidungsmerkmal, das die Abgrenzung einer 
A4.11 Epicrania fugax von anderen epikraniellen Kopfschmerzen und 

Neuralgien erlaubt. Ausgangs- und Endpunkt bleiben bei jedem Patienten 
immer gleich, wobei der Schmerz in der Regel von einer Kopfhälfte hinten 
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in Richtung des ipsilateralen Auges oder der ipsilateralen Nase wandert, 
doch auch eine Ausstrahlung nach hinten von einer frontalen oder 

periorbitalen Region in Richtung auf die Okzipitalregion ist möglich. In 
allen Fällen ist der Kopfschmerz streng einseitig, obgleich bei manchen 

Patienten die Seiten wechseln. 

Am Ende der Attacken können ipsilaterale autonome Zeichen wie 

Lakrimation, konjunktivale Injektion und/oder Rhinorrhoe auftreten. 

Obwohl die Attacken meist spontan auftreten, können sie gelegentlich 

durch eine Berührung am Ausgangspunkt des Kopfschmerzes ausgelöst 

werden, der zwischen den Attacken druckempfindlich bleiben kann. 
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A5. Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

Verletzung oder ein Trauma des Kopfes 

und/oder der HWS 

A5.1 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
traumatische Verletzung des Kopfes 

Kommentar: 

Die aktuelle Bedingung, dass der Kopfschmerz innerhalb von 7 Tagen 
nach einem Kopftrauma (oder dem Zeitpunkt, wo ein solches bemerkt 

wurde) beginnen muss (oder laut Bericht begonnen haben muss), ist 
etwas willkürlich. Einige Daten lassen darauf schließen, dass der 

Kopfschmerz nach einem längeren Intervall einsetzen kann. In den im 
Folgenden vorgeschlagenen diagnostischen Kriterien wird als maximales 

zeitliches Intervall zwischen Kopftrauma und Kopfschmerzbeginn 3 

Monate angesetzt, doch wird angenommen, dass es bei Kopfschmerzen, 
die zeitlich näher an der Verletzung liegen, wahrscheinlicher ist, dass 

diese korrekt auf das Kopftrauma zurückgeführt werden. In künftigen 
Untersuchungen sollte die Nützlichkeit dieser und alternativer 

diagnostischer Kriterien für einen A5.1 akuten Kopfschmerz 
zurückzuführen auf eine traumatische Verletzung des Kopfes weiter 

untersucht werden, die zulassen, dass der Kopfschmerz mehr als 7 Tage 

und bis zu 3 Monaten nach dem Kopftrauma beginnt. 

A5.1.1.1 Verzögert auftretender akuter Kopfschmerz 

zurückzuführen auf ein mittleres oder schweres Kopftrauma 

Diagnostische Kriterien: 

A. Jeder Kopfschmerz, der die Kriterien C und D erfüllt 

B. Kopftrauma, welches wenigstens einen der folgenden Punkte erfüllt: 
1. Bewusstseinsverlust für >30 Minuten 

 2. Glasgow Coma Scale (GCS) Werte <13 
 3. posttraumatische Amnesie von >24 Stunden1 Dauer 

 4. Bewusstseinsstörung für >24 Stunden 
 5. Nachweis einer traumatischen Kopfverletzung wie etwa einer 

Schädelfraktur, intrakraniellen Blutung und/oder Hirnkontusion 

in der zerebralen Bildgebung  
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C. Der Kopfschmerz hat sich laut Bericht zwischen 7 Tagen und 3 
Monaten nach Folgendem entwickelt: 

1. Der Kopfverletzung 
2. Der Wiedererlangung des Bewusstseins nach der 

Kopfverletzung (sofern zutreffend) 
3. Absetzen von Medikamenten, die die Fähigkeit beeinträchtigen, 

Kopfschmerzen nach der Kopfverletzung zu spüren oder über 
diese zu berichten (sofern zutreffend) 

D. Es ist wenigstens einer der folgenden Punkte erfüllt: 
1. Der Kopfschmerz ist innerhalb von 3 Monaten nach seinem 

Beginn verschwunden 
2. der Kopfschmerz ist noch nicht verschwunden, aber es sind 

noch keine 3 Monate nach seinem Beginn verstrichen  

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

A5.1.2.1 Verzögert auftretender akuter Kopfschmerz 

zurückzuführen auf ein leichtes Kopftrauma 

Diagnostische Kriterien: 

A. Jeder Kopfschmerz, welcher die Kriterien C und D erfüllt 

B. Kopftrauma, welches beide der folgenden Punkte erfüllt: 
1. Mit keinem der folgenden Aspekte verbunden: 

 a) Bewusstseinsverlust für >30 Minuten 
 b) Glasgow Coma Scale (GCS) Werte <13 

 c) posttraumatische Amnesie von >24 Stunden1 Dauer 
 d) Bewusstseinsstörung für >24 Stunden 

 e) Nachweis einer traumatischen Kopfverletzung wie etwa einer 
Schädelfraktur, intrakraniellen Blutung und/oder Hirnkontusion 

in der zerebralen Bildgebung  

2. Tritt unmittelbar nach der Kopfverletzung in Begleitung von 

einem oder mehreren der folgenden Symptome und/oder 
Zeichen auf: 

a) vorübergehende Verwirrung, Orientierungslosigkeit oder 
Bewusstseinsbeeinträchtigung  

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

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

i. Übelkeit 
ii. Erbrechen 

iii. Sehstörungen 
iv. Benommenheit und/oder Schwindel 
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v. unsicheres Gangbild und/oder orthostatische 
Dysregulation mit Gleichgewichtsstörungen 

vi. Beeinträchtigungen des Gedächtnisses und/oder der 

Konzentration. 

C. Der Kopfschmerz hat sich laut Bericht zwischen 7 Tagen und 3 
Monaten nach allem Folgenden entwickelt: 

1. der Kopfverletzung 
2. der Wiedererlangung des Bewusstseins nach der 

Kopfverletzung (sofern zutreffend) 
3. dem Absetzen von Medikamenten, die die Fähigkeit 

beeinträchtigen, Kopfschmerzen nach der Kopfverletzung zu 
spüren oder über diese zu berichten (sofern zutreffend) 

D. Es ist wenigstens einer der folgenden Punkte erfüllt: 
1. Der Kopfschmerz ist innerhalb von 3 Monaten nach seinem 

Beginn verschwunden 
2. Der Kopfschmerz ist noch nicht verschwunden, aber es sind 

noch keine 3 Monate nach seinem Beginn verstrichen  

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

A5.2 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
traumatische Verletzung des Kopfes 

Kommentar: 

Die aktuelle Bedingung, dass der Kopfschmerz innerhalb von 7 Tagen 
nach einem Kopftrauma (oder dem Zeitpunkt, wo ein solches bemerkt 

wurde) beginnen muss (oder laut Bericht begonnen haben muss), ist 
etwas willkürlich. Einige Daten lassen darauf schließen, dass der 

Kopfschmerz auch nach einem längeren Intervall beginnen kann. In den 
folgenden vorgeschlagenen diagnostischen Kriterien wird als maximales 

zeitliches Intervall zwischen Kopftrauma und Kopfschmerzbeginn 3 

Monate angesetzt, doch wird angenommen, dass es bei Kopfschmerzen, 
die zeitlich näher an der Verletzung liegen, wahrscheinlicher ist, dass 

diese korrekt auf das Kopftrauma zurückgeführt werden. In künftigen 
Untersuchungen sollte die Nützlichkeit dieser und alternativer 

diagnostischer Kriterien für einen A5.2 anhaltenden Kopfschmerz 
zurückzuführen auf eine traumatische Verletzung des Kopfes weiter 

untersucht werden, die zulassen, dass der Kopfschmerz mehr als 7 Tage 

und bis zu 3 Monaten nach dem Kopftrauma beginnt. 

 



508 

 

A5.2.1.1 Verzögert auftretender anhaltender Kopfschmerz 

zurückzuführen auf ein mittleres oder schweres Kopftrauma 

Diagnostische Kriterien: 

A. Jeder Kopfschmerz, welcher die Kriterien C und D erfüllt 

B. Es ist ein Kopftrauma eingetreten, begleitet von einem der 
folgenden Punkte: 

1. Bewusstseinsverlust für >30 Minuten 
 2. Glasgow Coma Scale (GCS) Werte <13 

 3. posttraumatische Amnesie von >24 Stunden1 Dauer 
 4. Bewusstseinsstörung für >24 Stunden 

 5. Nachweis einer traumatischen Kopfverletzung wie etwa einer 
Schädelfraktur, intrakraniellen Blutung und/oder Hirnkontusion 

in der zerebralen Bildgebung  

C. Der Kopfschmerz hat sich laut Bericht zwischen 7 Tagen und 3 

Monaten nach allem Folgenden entwickelt: 
1. der Kopfverletzung 

2. der Wiedererlangung des Bewusstseins nach der 
Kopfverletzung (sofern zutreffend) 

3. dem Absetzen von Medikamenten, die die Fähigkeit 
beeinträchtigen, Kopfschmerzen nach der Kopfverletzung zu 

spüren oder über diese zu berichten (sofern zutreffend) 
D. Der Kopfschmerz hält für >3 Monate nach seinem Beginn an  

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

A5.2.2.1 Verzögert auftretender anhaltender Kopfschmerz 

zurückzuführen auf ein leichtes Kopftrauma 

Diagnostische Kriterien: 

A. Jeder Kopfschmerz, welcher die Kriterien C und D erfüllt 
B. Kopftrauma, welches beide der folgenden Punkte erfüllt: 

1. Mit keinem der folgenden Aspekte verbunden: 
a) Bewusstseinsverlust für >30 Minuten 

b) Glasgow Coma Scale (GCS) Werte <13 
c) posttraumatische Amnesie für die Dauer von >24 Stunden1 

d) Bewusstseinsstörung für >24 Stunden 
e) Nachweis einer traumatischen Kopfverletzung wie etwa 

einer Schädelfraktur, intrakraniellen Blutung und/oder 
Hirnkontusion in der zerebralen Bildgebung 
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2. Tritt in Begleitung von einem oder mehreren der folgenden 
Symptome und/oder Zeichen unmittelbar nach der 

Kopfverletzung auf: 
a) vorübergehende Verwirrung, Orientierungslosigkeit oder 

Bewusstseinsbeeinträchtigung  
b) Verlust der Erinnerung an Ereignisse unmittelbar vor oder 

nach der Kopfverletzung 
c) zwei oder mehr der folgenden Symptome, die an eine 

leichte traumatische Hirnverletzung denken lassen: 
i. Übelkeit 

ii. Erbrechen 
iii. Sehstörungen 

iv. Benommenheit und/oder Schwindel 
v. unsicheres Gangbild und/oder orthostatische 

Dysregulation mit Gleichgewichtsstörungen 
vi. Beeinträchtigungen des Gedächtnisses und/oder der 

Konzentration. 

C. Der Kopfschmerz hat sich laut Bericht zwischen 7 Tage und 3 

Monaten nach allem Folgenden entwickelt: 
1. der Kopfverletzung 

2. gfls. der Wiedererlangung des Bewusstseins nach der 
Kopfverletzung 

3. gfls. Absetzung der Medikation(en), welche die Fähigkeit, 
Kopfschmerzen nach der Kopfverletzung zu spüren oder über 

sie zu berichten, beeinträchtigt/beeinträchtigen 
D. Der Kopfschmerz hält >3 Monate nach seinem Beginn an 

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

A5.7 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 
radiochirurgischen Eingriff am Gehirn  

Diagnostische Kriterien: 

A. Jeder neue Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Zustand nach radiochirurgischem Eingriff am Gehirn  

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

1. Der Kopfschmerz hat sich innerhalb von 7 Tagen nach dem 
radiochirurgischen Eingriff entwickelt 

2. Der Kopfschmerz ist innerhalb von 3 Monaten nach dem 
radiochirurgischen Eingriff verschwunden 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose. 
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Kommentar: 

Obwohl das Auftreten neuer Kopfschmerzen im Anschluss an einen 

radiochirurgischen Eingriff beschrieben wurde, beinhalten die meisten 
Studien keine detaillierten Beschreibungen der klinischen Charakteristika 

dieser Kopfschmerzen. Darüber hinaus ist nicht klar, ob es sich in diesen 
Fällen tatsächlich um einen neuen Kopfschmerz handelt oder doch 

lediglich um die Exacerbation einer bereits bestehenden 
Kopfschmerzerkrankung. In den Fällen ohne Kopfschmerzvorgeschichte 

war das beschriebene Kopfschmerzsyndrom kurzlebig, trat mehr als ein 
Jahr nach der Behandlung auf und ähnelte einer Migräne oder einem 

Donnerschlagkopfschmerz. Aus diesem Grund erscheint eine ursächliche 
Beziehung zwischen den Kopfschmerzen und der Behandlung zumindest 

zweifelhaft. Weitere sorgfältig durchgeführte prospektive Studien sind 
notwendig, um endgültig zu klären, ob ein A5.7 Kopfschmerz 

zurückzuführen auf einen radiochirurgischen Eingriff am Gehirn als Entität 

vorliegt und, falls dies der Fall sein sollte, wie dieser in Beziehung zu Typ 
und Lokalisation der bestrahlten Läsion bzw. der eingesetzten 

Strahlendosis und dem Strahlenfeld steht. 

A5.8 Akuter Kopfschmerz zurückzuführen auf ein 
anderes Kopf- und/oder HWS-Trauma oder eine 
andere Kopf- und/oder HWS-Verletzung 

Diagnostische Kriterien: 

A. Jeder Kopfschmerz, der die Kriterien C und D erfüllt 

B. Zustand nach Kopf- und/oder HWS-Trauma oder Kopf- und/oder 
HWS-Verletzung eines oben nicht bereits beschriebenen Typs  

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

1. Der Kopfschmerz hat sich in engem zeitlichem Zusammenhang 
mit dem Trauma oder der Verletzung entwickelt 

2. Es existieren andere Belege für eine Verursachung durch das 
Trauma oder die Verletzung 

D. Es ist wenigstens einer der folgenden Punkte erfüllt: 
1. Der Kopfschmerz ist innerhalb von 3 nach seinem Beginn 

verschwunden 
2. Der Kopfschmerz hält an, aber es sind noch keine 3 Monate seit 

seinem Beginn verstrichen 

E. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose. 
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A5.9 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf ein 

anderes Kopf- oder HWS-Trauma oder eine andere 
Kopf- oder HWS-Verletzung 

Diagnostische Kriterien: 

A. Jeder Kopfschmerz, welcher die Kriterien C und D erfüllt 

B. Es hat ein Kopf- und/oder HWS-Trauma oder eine Kopf- und/oder 
HWS-Verletzung eines oben nicht beschriebenen Typs stattgefunden 

C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch eines oder beide der 

folgenden Kriterien gezeigt werden: 
1. Der Kopfschmerz hat sich in einem engen zeitlichen 

Zusammenhang mit dem Trauma oder der Verletzung 
entwickelt 

2. Es existieren andere Belege für eine Verursachung durch das 
Trauma oder die Verletzung 

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

E. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose. 
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A6. Kopfschmerz zurückzuführen auf 

Gefäßstörungen im Bereich des Kopfes 

und/oder des Halses 

A6.10 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf 
frühere Störungen im Bereich des Kopfes oder des 
Halses 

A. Kopfschmerz, der zuvor als 6. Kopfschmerz zurückzuführen auf 

Gefäßstörungen im Bereich des Kopfes und/oder des Halses bzw. 
einer der Typen oder Subtypen hiervon diagnostiziert wurde und der 

das Kriterium C erfüllt 
B. Die kranielle oder zervikale vaskuläre Störung, die den Kopfschmerz 

verursacht, wurde wirksam behandelt oder hat sich spontan 
zurückgebildet 

C. Der Kopfschmerz hat nach wirksamer Behandlung oder 
Spontanremission der vaskulären Erkrankung >3 Monate anhält 

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

Kommentar: 

A6.10 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf frühere Störungen im 
Bereich des Kopfes oder des Halses ist schlecht dokumentiert und weitere 

Forschung ist erforderlich, um bessere Kriterien für den 
Kausalzusammenhang zu erarbeiten.  

A7. Kopfschmerz zurückzuführen auf 

nichtvaskuläre intrakranielle Störungen 

A7.6 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen 
epileptischen Anfall 

A7.6.3 Kopfschmerz nach Elektrokrampftherapie 

Diagnostische Kriterien: 

A. Rezidivierender Kopfschmerz, der Kriterium C erfüllt 
B. Zustand nach Elektrokrampftherapie 
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C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch alle der folgenden Kriterien 
gezeigt werden: 

1. Der Kopfschmerz hat sich nach ≥50% der EKT-Sitzungen 
entwickelt 

2. Der Kopfschmerz hat sich jeweils innerhalb von 4 Stunden nach 
der Elektrokrampftherapie entwickelt 

3. Der Kopfschmerz ist jeweils innerhalb von 72 Stunden nach der 
Elektrokrampftherapie verschwunden 

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

Kommentar: 

Eindeutige Beschreibungen von Kopfschmerzen in Verbindung mit einer 
Elektrokrampftherapie (EKT) sind spärlich. In einer Einzelblind-

Vergleichsstudie zu Eletriptan und Paracetamol klagten 20 von 72 
Patienten (28%) über Kopfschmerzen, doch diese wurden nicht genau 

charakterisiert (es nur wurden nur Sitz und Qualität des Schmerzes 

beurteilt). 

Die veröffentlichten Daten dürften nicht ausreichen, um brauchbare 
Kriterien für einen A7.6.3 Kopfschmerz nach Elektrokrampftherapie 

operational zu definieren und es wurden seit der Veröffentlichung von 

ICHD-3 beta keine Validierungsstudien zu diesen vorgeschlagenen 

Kriterien durchgeführt. 

A7.9 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
frühere nichtvaskuläre intrakranielle Störung 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der zuvor als ein 7. Kopfschmerz zurückzuführen auf 
nichtvaskuläre intrakranielle Störungen bzw. einer der Typen oder 

Subtypen hiervon diagnostiziert wurde und der das Kriterium C 
erfüllt 

B. Die nichtvaskuläre intrakranielle Störung, die den Kopfschmerz 
verursacht wurde wirksam behandelt oder hat sich spontan 

zurückgebildet 
C. Der Kopfschmerz hat >3 Monate nach wirksamer Behandlung oder 

Spontanremission der nichtvaskulären Erkrankung angehalten 

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



514 

 

Kommentar: 

Aus der klinischen Erfahrung ist bekannt, dass anhaltende Kopfschmerzen 

nach einer früheren (und verschwundenen) nichtvaskulären 
intrakraniellen Störung auftreten können; in gewissem Umfang wurden 

derartige Kopfschmerzen nach einem 7.1.1 Kopfschmerz zurückzuführen 
auf eine idiopathische intrakranielle Hypertension and 7.2.3 Kopfschmerz 

zurückzuführen auf ein spontanes Liquorunterdrucksyndrom 
nachgewiesen. Ein A7.9 anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf 

eine frühere nichtvaskuläre intrakranielle Störung ist allerdings schlecht 
dokumentiert. Forschung ist erforderlich, um bessere Kriterien für den 

Kausalzusammenhang zu erarbeiten. 
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A8. Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

Substanz oder deren Entzug 

A8.4 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf 
früheren Substanzgebrauch oder frühere 
Substanzexposition  

An anderer Stelle kodiert: 

8.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Medikamentenübergebrauch. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz zuvor kodiert als 8.1 Kopfschmerz induziert durch 
akuten Substanzgebrauch oder akute Substanzexposition oder eines 

Subtyps, der das Kriterium C erfüllt 
B. Der Substanzgebrauch oder die Substanzexposition besteht aktuell 

nicht mehr 
C. Der Kopfschmerz besteht >3 Monate nach Ende der Exposition 

weiter 

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

A9. Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

Infektion 

A9.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine intrakranielle 
Infektion 

A9.1.3.3 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

frühere intrakranielle Pilz- oder andere parasitäre Infektion 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der zuvor die Kriterien für einen 9.1.3 Kopfschmerz 

zurückzuführen auf eine Pilz- oder andere parasitäre Infektion und 
das Kriterium C erfüllt 
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B. Eine intrakranielle Pilz- oder andere parasitäre Infektion ist 
abgeklungen 

C. Der Kopfschmerz hat >3 Monate nach Abklingen der intrakraniellen 
Pilz- oder anderen parasitären Infektion angehalten 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose, und ein 
Hydrozephalus wurde anhand von bildgebenden Verfahren 

ausgeschlossen. 

A9.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine HIV-
Infektion 

An anderer Stelle kodiert: 

Ein Kopfschmerz, der bei HIV-infizierten Patienten auftritt, aber durch 

eine spezifische opportunistische Infektion ausgelöst wird, sollte unter 
Letzterem kodiert werden. Kopfschmerz verursacht durch antiretrovirale 

Medikamente sollte unter 8.1.10 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

nicht gegen Kopfschmerz eingesetzte Dauermedikation kodiert werden. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 
B. Beide der folgenden Punkte sind erfüllt: 

1. Es wurde eine systemische HIV-Infektion nachgewiesen 
2. Eine andere ablaufende systemische und/oder intrakranielle 

Infektion wurde ausgeschlossen 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der 

folgenden Kriterien gezeigt werden: 
1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 

mit dem Beginn der HIV-Infektion entwickelt 
2. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 

mit einer Verschlechterung der HIV-Infektion, nachgewiesen 
durch CD4-Zellzahl und/oder Viruslast, entwickelt oder deutlich 

verschlechtert  

3. Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit einer Besserung der 
HIV-Infektion, nachgewiesen durch CD4-Zellzahl und/oder 

Viruslast, deutlich gebessert 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose. 
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Kommentar: 

Es gibt drei Gründe dafür, A9.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

HIV-Infektion von Kopfschmerzen zu trennen, die auf eine andere 

Erkrankung zurückzuführen sind: 

a) Eine HIV-Infektion ist immer sowohl systemisch als auch 
innerhalb des Zentralnervensystems zu verstehen; 

b) Die Infektion des Zentralnervensystems kann unabhängig von 
der systemischen Infektion fortschreiten; 

c) Die HIV-Infektion ist bislang noch nicht heilbar. 

Von Kopfschmerzen berichten mehr als die Hälfte der HIV-/AIDS-

Infizierten, und Kopfschmerz kann ein Bestandteil der Symptomatik bei 
akuter wie auch chronischer HIV-Infektion sein (über eine aseptische 

Meningitis und ähnliche Mechanismen). Dennoch verbleibt der A9.3 
Kopfschmerz zurückzuführen auf eine HIV-Infektion im Anhang, da es 

außerordentlich schwierig ist, Kopfschmerz, der lediglich auf die HIV-
Infektion zurückzuführen ist, von den quasi primären Kopfschmerzen zu 

unterscheiden, von denen die meisten HIV-Patienten berichten. Eine 
Anwendung dieser Kriterien in prospektiven Untersuchungen könnte 

schlüssigere Nachweise erbringen. 

In den meisten Fällen ist ein A9.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

HIV-Infektion dumpf und bilateral oder weist die Merkmale einer primären 
Kopfschmerzerkrankung auf (1. Migräne oder 2. Kopfschmerz vom 

Spannungstyp). Die Intensität und Häufigkeit des Kopfschmerzes sowie 
die auf ihn zurückgeführte Behinderung scheinen mit der durch CD4-

Zellzahl und/oder Viruslast nachgewiesenen Schwere der HIV-Infektion 
assoziiert, nicht jedoch mit der Dauer der HIV-Infektion oder der Anzahl 

der verschriebenen antiretroviralen Medikamente. 

Nur eine Minderheit der HIV-Patienten hat Kopfschmerzen, die auf 

opportunistische Infektionen zurückzuführen sind, was an der 

Verfügbarkeit der hochaktiven antiretroviralen Therapie liegen dürfte. 

Im Rahmen einer HIV-Infektion kann sich eine sekundäre Meningitis 
und/oder Enzephalitis in Begleitung opportunistischer Infektionen oder 

Neoplasmen entwickeln. Die häufigsten intrakraniellen Infektionen in 
Verbindung mit einer HIV-Infektion, die Kopfschmerzen verursachen 

können, sind Toxoplasmose und Kryptokokkenmeningitis. Kopfschmerzen, 

die bei Patienten mit einer HIV-Infektion auftreten, aber auf eine 
bestimmte opportunistische Infektion zurückgeführt werden, sollten unter 

dieser Infektion kodiert werden. 

Auch antiretrovirale Medikamente können Kopfschmerzen verursachen. In 

diesen Fällen sollte der Kopfschmerz als ein 8.1.10 Kopfschmerz 
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zurückzuführen auf eine nicht gegen Kopfschmerz eingesetzte 

Dauermedikation kodiert werden. 
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A10. Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
Störung der Homöostase 

A10.7 Kopf- und/oder Nackenschmerzen zurückzuführen 
auf eine orthostatische (posturale) Hypotonie 

Beschreibung: 

Schmerzen meist im Nacken, mitunter jedoch sich nach oben in die 
Okzipitalregion ausbreitend („Kleiderbügel“-Verteilung), zurückzuführen 

auf eine orthostatische Hypotonie und nur in aufrechter Körperhaltung 

entstehend. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der Kriterium C erfüllt 
B. Eine orthostatische (posturale) Hypotonie wurde nachgewiesen 

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

1. Der Kopfschmerz entwickelt sich ausschließlich in aufrechter 
Körperhaltung 

2. Der Kopfschmerz bessert sich spontan in liegender Haltung 
3. Der Kopfschmerz findet sich größtenteils im Bereich des 

Nackens, mitunter mit Ausbreitung nach oben in die 
Hinterhauptsregion („Kleiderbügel“-Verteilung) 

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

Kommentar: 

Auf gezielte Nachfrage berichten 75% der Patienten mit orthostatischer 

Hypotonie über Nackenschmerzen. 
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A10.8 Kopfschmerz zurückzuführen auf andere 

Störungen der Homöostase 

A10.8.1 Kopfschmerz zurückzuführen auf einen Aufenthalt im 

Weltraum 

Beschreibung: 

Nicht-spezifischer Kopfschmerz infolge eines Aufenthalts im Weltraum. Ein 
Großteil der Kopfschmerzepisoden tritt nicht Begleitung von Symptomen 

einer Weltraumkrankheit auf. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Jeder neue Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 
B. Weltraumaufenthalt des Patienten 

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

1. Der Kopfschmerz ist ausschließlich im Weltraum aufgetreten 
2. Der Kopfschmerz hat sich bei der Rückkehr zur Erde spontan 

gebessert 

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

Kommentar: 

Von den 16 männlichen Astronauten und einer Astronautin, die an einer 
Befragung teilnahmen, berichteten 12 (71%) von mindestens einer im 

Weltraum erlebten Kopfschmerzepisode, während sie auf der Erde nicht 

unter Kopfschmerzen litten. 

A10.8.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf andere metabolische 

oder systemische Störungen 

Kopfschmerzen, die folgenden Syndromen zugeschrieben werden, sind 

bislang nicht ausreichend validiert: 

Anämie, Hyperkapnie, Nebennierenrindeninsuffizienz, Mangel an 
Mineralokortikoiden, Hyperaldosteronismus, Polyzythämie, 

Hyperviskositätssyndrom, thrombotische thrombozytopenische 
Purpura, Plasmapherese-induzierter Kopfschmerz, Antikardiolipin-

Antikörper-Syndrom, M. Cushing, Hyponatriämie, 
Hyperthyreoidismus, Hyperglykämie, Hyperkalzämie, systemischer 

Lupus erythematodes, Chronic Fatigue Syndrome, Fibromyalgie. 
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Kontrollierte, prospektive Untersuchungen werden benötigt, um die 
Inzidenz und die Merkmale der Kopfschmerzen, die in Verbindung mit 

diesen Erkrankungen auftreten, eindeutig zu bestimmen. Nur solche 
Patienten, die die etablierten Kriterien für diese Erkrankungen erfüllen, 

sollten evaluiert werden. 

A10.9 Anhaltender Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
frühere Störung der Homöostase 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der zuvor als 10. Kopfschmerz zurückzuführen auf 

eine Störung der Homöostase diagnostiziert wurde und das 
Kriterium C erfüllt 

B. Die Störung der Homöostase, die den Kopfschmerz verursacht, 
wurde wirksam behandelt oder hat sich spontan zurückgebildet 

C. Der Kopfschmerz hat >3 Monate nach wirksamer Behandlung oder 

Spontanremission der Störung der Homöostase angehalten 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose. 
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A11. Kopf- oder Gesichtsschmerzen 

zurückzuführen auf Erkrankungen des 

Schädels sowie von Hals, Augen, Ohren, 

Nase, Nebenhöhlen, Zähnen, Mund und 

anderen Gesichts- oder Schädelstrukturen 

A11.2 Kopfschmerz zurückzuführen auf Erkrankungen 
des Halses 

A11.2.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Radikulopathie der 

oberen HWS 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopf- und/oder Nackenschmerz, der das Kriterium C erfüllt 
B. Klinischer, elektrodiagnostischer oder radiologischer Nachweis einer 

C2- oder C3-Radikulopathie 

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

1. Wenigstens zwei der folgenden Punkte sind erfüllt: 
a) Der Schmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 

mit dem Beginn der Radikulopathie entwickelt oder führte 
zu ihrer Entdeckung 

b) Der Schmerz hat sich gleichzeitig mit der Besserung oder 
Verschlechterung der Radikulopathie deutlich gebessert 

oder verschlechtert 
c) Der Schmerz wird durch Anwendung von Lokalanästhetika 

der entsprechenden Nervenwurzel temporär beseitigt 
2. Der Kopfschmerz ist ipsilateral zur Radikulopathie 

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

Kommentar: 

Der Kopfschmerz ist üblicherweise hinten lokalisiert, kann aber in weiter 

vorne gelegene Regionen ausstrahlen. Oft findet sich ein lanzinierender 
Schmerz in einem der von den oberen zervikalen Nervenwurzeln 

versorgten Areale auf einer Seite oder auf zwei Seiten, im Allgemeinen im 
okzipitalen, retroaurikulären Bereich oder im Bereich der oberen 

Halswirbel hinten. 
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A11.2.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf ein zervikales 

myofasziales Schmerzsyndrom 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopf und/oder Nackenschmerzen, die das Kriterium C erfüllen 

B. Es wurde ein Ursprung myofaszialer Schmerzen in der 
Nackenmuskulatur einschließlich reproduzierbarer Triggerpunkte 

nachgewiesen 
C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch wenigstens zwei der 

folgenden Kriterien gezeigt werden: 
1. Einer oder beide der folgenden Kriterien sind erfüllt: 

a) Der Schmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 
mit dem Beginn des zervikalen myofaszialen 

Schmerzsyndroms entwickelt 
b) Der Schmerz hat sich parallel zur Besserung des zervikalen 

myofaszialen Schmerzsyndroms deutlich verbessert 

2. Durch Druck auf die beteiligten Halsmuskeln wird eine 
entsprechende Druckschmerzhaftigkeit ausgelöst 

3. Der Schmerz wird durch Injektionen von Lokalanästhetika in 
Triggerpunkte oder durch Triggerpunktmassage temporär 

beseitigt.  

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

Kommentar: 

Das myofasziale Schmerzsyndrom und seine Beziehung zu so genannten 

"Triggerpunkten" ist umstritten. Es ist durchgängig schwierig gewesen, 
mutmaßliche Triggerpunkte nachzuweisen, und das Ansprechen auf 

Behandlung variiert. 
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A11.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf Erkrankungen 

der Augen 

A11.3.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Heterophorie oder 

Heterotropie 

Beschreibung: 

Kopfschmerz verursacht durch einen latenten oder anhaltenden 
Strabismus (Schielen), üblicherweise nach längerer Anstrengung der 

Augen auftretend. 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der Kriterium C erfüllt 
B. Eine Heterophorie oder Heterotropie wurde ermittelt, mit 

wenigstens einem der folgenden Symptome: 
1. Verschwommensehen 

2. Doppeltsehen 

3. Schwierigkeiten mit dem Wechsel von Nahsicht zu Fernsicht 
und/oder umgekehrt 

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

1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 
mit dem Beginn der Heterophorie und/oder Heterotropie 

entwickelt oder führte zu ihrer Entdeckung 
2. Der Kopfschmerz hat sich nach Korrektur der Heterophobie 

und/oder Heterotropie deutlich gebessert 
3. Der Kopfschmerz verschlechtert sich durch länger anhaltende 

Anstrengung der Augen 
4. Der Kopfschmerz wird durch Schließen eines Auges und/oder 

Abbruch der Anstrengung der Augen gelindert 

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

Kommentar: 

Es gibt eine Reihe von Fällen, die für einen A11.3.5 Kopfschmerz 
zurückzuführen auf eine Heterophorie oder Heterotropie sprechen, 

ansonsten gibt es kaum Hinweise für diese Kopfschmerzursache. Deshalb 
wurde dieser in den Anhang verschoben, bis formellere Untersuchungen 

durchgeführt wurden. 
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Patienten mit einem 11.3.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
Heterophorie oder Heterotropie, wenn diese existiert, dürften aller 

Wahrscheinlichkeit nach einen Augenarzt um Rat fragen. 

A11.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf Erkrankungen 
der Nase oder Nasennebenhöhlen 

A11.5.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf Erkrankungen der 
Nasenschleimhaut, der Nasenmuscheln oder der 

Nasenscheidewand 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 
B. Ein hypertropher oder entzündlicher Prozess innerhalb der 

Nasenhöhle wurde klinisch, mit Nasenendoskopie und/oder 
Bildgebung nachgewiesen1 

C. Ein kausaler Zusammenhang kann durch mindestens zwei der 

folgenden Kriterien gezeigt werden: 
1. Der Kopfschmerz hat sich in einem zeitlichen Zusammenhang 

mit dem Beginn der intranasalen Läsion entwickelt oder zu 
ihrer Entdeckung geführt 

2. Der Kopfschmerz hat sich gleichzeitig mit der Besserung (mit 
oder ohne Behandlung) oder Verschlechterung der Läsion an 

der Nase deutlich gebessert oder verschlechtert 
3. Der Kopfschmerz hat sich nach örtlicher Betäubung der 

Schleimhaut im Umfeld der Läsion deutlich gebessert 
4. Der Kopfschmerz ist ipsilateral zum Situs der Läsion lokalisiert 

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

Anmerkung: 

1. Beispiele sind Concha bullosa und Knochensporn in der 

Nasenscheidewand. 
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A12. Kopfschmerz zurückzuführen auf 

psychiatrische Störungen 

Einleitung 

Obwohl Kopfschmerzen häufig auf verschiedene psychiatrische Störungen 

zurückgeführt werden, ist die Frage nach einer Kausalität dieser 
Beziehung (und ihrer Richtung) noch nicht abschließend geklärt. In der 

überwiegenden Mehrzahl der Fälle dürften Kopfschmerzen, die mit 
psychiatrischen Störungen assoziiert sind, eher gemeinsame 

zugrundeliegende Risikofaktoren widerspiegeln, nicht eine 
Kausalbeziehung. Bevor eine der unten aufgelisteten Diagnosen gestellt 

wird, sollte unbedingt ein kausaler Zusammenhang zwischen dem 
Kopfschmerz und der betreffenden psychiatrischen Störung gesichert 

sein. Das heißt, entweder tritt der Kopfschmerz parallel zur 
psychiatrischen Störung auf oder es besteht eine klare Verschlechterung 

des Kopfschmerzes nach dem Auftreten der psychiatrischen Störung. 

Definitive Biomarker und klinische Beweise für den Kausalzusammenhang 

sind kaum zu erhalten, und die Diagnose wird oft eine Ausschlussdiagnose 
sein. Leidet zum Beispiel ein Kind unter einer emotionalen Störung mit 

Trennungsangst, sollten eventuell vorhandene Kopfschmerzen nur in dem 
Fall auf die Trennungsangst zurückgeführt werden, wenn die 

Kopfschmerzen ausschließlich im Kontext mit einer aktuellen oder 
drohenden Trennung auftreten, ohne Vorliegen einer besseren Erklärung. 

Auf ähnliche Weise sollten bei einem Erwachsenen mit einer Panikstörung 
Kopfschmerzen nur dann auf die Panikstörung zurückgeführt werden, 

wenn die Kopfschmerzen ausschließlich als eines der Symptome einer 

Panikattacke auftreten.  

Die folgenden Kategorien werden als vorläufige Kriteriensätze 
vorgeschlagen, um die Erforschung eines möglichen Zusammenhanges 

zwischen bestimmten psychiatrischen Erkrankungen und Kopfschmerzen 
zu erleichtern. Wir empfehlen aber nicht, diese routinemäßig in der 

klinischen Praxis anzuwenden, um die Assoziation zwischen 
Kopfschmerzen und komorbiden psychiatrischen Störungen zu 

beschreiben.  
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A12.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine depressive 

Störung 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz der das Kriterium C erfüllt 
B. Vorliegen einer Major Depression (einzelne Episode oder 

rezidivierend) oder einer anhaltenden depressiven Störung nach den 
Kriterien der DSM-5 

C. Der Kopfschmerz tritt ausschließlich während der depressiven 
Episoden auf 

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

Kommentar: 

Viele Antidepressiva, v.a. Trizyklika, sind effektiv in der Behandlung von 
Kopfschmerzerkrankungen, selbst wenn keine Depression vorliegt. Daher 

ist es schwierig, anhand einer Remission oder Besserung der 
Kopfschmerzen unter antidepressiver Behandlung mit Trizyklika einen 

Kausalzusammenhang zwischen den Kopfschmerzen und der Depression 
festzustellen. Eine Remission der Kopfschmerzen unter Behandlung einer 

Depression mit Antidepressiva ohne deutliche kopfschmerzlindernde 

Wirkung spricht dagegen eher für einen Kausalzusammenhang. 

A12.4 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine Störung mit 
Trennungsangst  

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 
B. Vorliegen einer Störung mit Trennungsangst nach den Kriterien der 

DSM-5 
C. Der Kopfschmerz tritt ausschließlich im Kontext einer aktuellen oder 

drohenden Trennung von zu Hause oder von wichtigen 
Bezugspersonen auf  

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose. 
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Kommentar: 

Die Störung mit Trennungsangst dauert typischerweise mindestens 6 

Monate an. Bei akutem Beginn oder Verschlechterung schwerer 
Symptomatik (z.B. Schulverweigerung oder komplette Unfähigkeit, sich 

von zu Hause oder von wichtigen Bezugspersonen zu trennen) kann 
jedoch auch eine kürzere Dauer mit den Kriterien vereinbar sein. Die 

Störung verursacht klinisch bedeutsames Leiden und/oder 
Beeinträchtigung in sozialen, schulischen, beruflichen und/oder anderen 

wichtigen Funktionsbereichen. 

A12.5 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

Panikstörung 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Wiederkehrende unerwartete Panikattacken, die die Kriterien der 
DSM-5 für eine Panikstörung erfüllen 

C. Der Kopfschmerz tritt ausschließlich während der Panikattacken auf 

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

A12.6 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine spezifische 
Phobie 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 
B. Vorliegen einer spezifischen Phobie nach den Kriterien der DSM-5  

C. Der Kopfschmerz tritt ausschließlich während der Exposition 
gegenüber dem phobischen Reiz oder der Erwartung einer solchen 

Exposition auf 

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

Kommentar: 

Spezifische Phobien dauern üblicherweise sechs Monate oder länger an, 

und verursachen einen klinisch bedeutsamen Leidensdruck und/oder eine 
Beeinträchtigung in sozialen, beruflichen und/oder anderen wichtigen 

Funktionsbereichen.  



529 

 

A12.7 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine soziale 

Angststörung (soziale Phobie)  

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 
B. Vorliegen einer sozialen Angststörung (sozialen Phobie) nach den 

Kriterien der DSM-5  
C. Der Kopfschmerz tritt ausschließlich während der Exposition 

gegenüber der sozialen Situation oder der Erwartung einer solchen 
Exposition auf 

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

Kommentare: 

Bei der sozialen Angststörung (sozialen Phobie) hat die Person 
ausgeprägte Angst oder Furcht vor einer oder mehreren sozialen 

Situationen, in denen sie der Beurteilung durch andere ausgesetzt sein 
könnte. Die Angst oder Furcht ist der durch die soziale Situation 

bestehenden Bedrohung unangemessen. Beispiele sind soziale 
Interaktionen (z.B. eine Unterhaltung), Beobachtung durch andere (z.B. 

beim Essen oder Trinken) oder vor anderen eine Leistung erbringen zu 
müssen (z.B. eine Rede halten). Die Person befürchtet, dass ihr Verhalten 

oder ihre Angstsymptome dazu führen werden, dass sie negativ beurteilt 
(z.B. erniedrigt, beschämt oder zurückgewiesen) wird, oder dass andere 

durch ihr Benehmen verletzt werden könnten. Bei Kindern kann sich die 
Angst oder Furcht durch Weinen, Schreianfälle, Erstarren, Klammern, 

Sich-Kleinmachen äußern oder durch die Unfähigkeit, in sozialen 

Situationen zu sprechen.  

Die Störung hält üblicherweise sechs Monate oder länger an.  

A12.8 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
generalisierte Angststörung 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 

B. Vorliegen einer generalisierten Angststörung nach den Kriterien der 
DSM-5  

C. Der Kopfschmerz tritt ausschließlich während Phasen mit Angst auf 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose. 
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Kommentar: 

Patienten mit einer generalisierten Angststörung zeigen für mindestens 3 

Monate mehr als die Hälfte der Zeit übermäßige Angst und Sorgen 
(ängstliche Erwartung) in Bezug auf zwei oder mehr Lebensbereiche oder 

Ereignisse (z.B. Familie, Gesundheit, Finanzen, Schwierigkeiten in der 
Schule/bei der Arbeit). Die Symptome können Unruhe, innere 

Anspannung, Nervosität und erhöhte Muskelanspannung einschließen. Auf 
der Verhaltensebene finden sich: die Vermeidung von Aktivitäten oder 

Ereignissen mit der Möglichkeit eines negativen Ausgangs, ein 
ausgeprägter Zeitaufwand für die Vorbereitung von Aktivitäten oder 

Ereignissen mit möglichen negativem Ausgang, im Verhalten oder bei 
Entscheidungen eine ausgeprägte Tendenz zum Aufschieben wegen 

Bedenken und Sorgen, und das Bedürfnis, sich wegen dieser Sorgen 

immer wieder Rückversicherung und Bestätigung zu holen. 

A12.9 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 
posttraumatische Belastungsstörung (PTBS) 

Diagnostische Kriterien: 

A. Kopfschmerz, der das Kriterium C erfüllt 
B. Vorliegen einer posttraumatischen Belastungsstörung nach den 

Kriterien der DSM-5  
C. Der Kopfschmerz hat sich erstmals nach dem traumatischen 

Erlebnis entwickelt und tritt ausschließlich im Kontext mit anderen 
Symptomen der posttraumatischen Belastungsstörung auf1 

D. Nicht besser erklärt durch eine andere ICHD-3-Diagnose2. 

Anmerkungen: 

1. Der Kopfschmerz tritt z. B. im Zusammenhang mit etwas auf, das 
an das traumatische Erlebnis erinnert.  

 
2. Insbesondere A12.3 Kopfschmerz zurückzuführen auf eine 

depressive Störung. 

Kommentare: 

Es kann eine direkte Exposition mit Erfahrungen wie Tod oder 

lebensbedrohlichen Situationen, schweren Verletzungen oder 
Vergewaltigung vorliegen, oder eine indirekte – durch Miterleben, indem 

jemand erfährt, dass einem nahen Familienmitglied oder Freund 
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derartiges widerfahren ist. Alternativ kann es sich um ein wiederholtes 
oder extremes Exponiertsein in Bezug auf aversive Details solcher 

Ereignisse handeln (z.B. Ersthelfer, die Körperteile aufsammeln müssen 
oder Polizeibeamte, die wiederholt mit Kindesmisshandlung zu tun 

haben). Die alleinige Exposition durch elektronische Medien, Fernsehen, 
Film oder Fotos ist nicht ausreichend, es sei denn, diese Exposition ist 

beruflicher Natur. 

Angesichts der hohen Komorbidität zwischen Depression und 

posttraumatischer Belastungsstörung sollte die Diagnose A12.9 
Kopfschmerz zurückzuführen auf eine posttraumatische 

Belastungsstörung für Patienten reserviert werden, deren Kopfschmerz 
nicht durch eine begleitende Depression erklärt ist (z.B. Fälle von 

Kopfschmerz zurückzuführen auf eine posttraumatische 

Belastungsstörung ohne komorbide Depression). 
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Glossar 

Allodynie: Ein Unwohlsein oder Schmerzempfinden, das durch Reize 
ausgelöst wird, die normalerweise nicht ausreichen würden, um diese 

Wirkung zu haben. Sie wird von einer Hyperalgesie unterschieden. 
Anorexie: Appetitmangel und Abneigung gegen Lebensmittel in geringem 

Maße.  
Attackendauer: Zeit vom Beginn bis zum Ende einer Kopfschmerz- oder 

Schmerzattacke, die die Kriterien für einen bestimmten Kopfschmerztyp 
oder -subtyp erfüllt. Nach einer Migräne oder einer 

Clusterkopfschmerzattacke kann ein leichter nicht-pulsierender 
Schmerz ohne Begleitsymptome persistieren. Dieser ist nicht Teil der 

Attacke und wird zur Bestimmung der Attackendauer nicht 
herangezogen. Schläft ein Patient während einer Attacke ein und 

erwacht schmerzfrei, wird die Zeit bis zum Aufwachen zur 

Attackendauer mitgezählt. Wird eine Migräneattacke durch Medikation 
erfolgreich kupiert, die Symptome treten aber innerhalb von 48 

Stunden wieder auf, kann es sich um eine neue Attacke oder aber um 
ein Wiederauftreten der alten Attacke handeln. Hier ist ein Abwägen 

erforderlich, um die Unterscheidung zu treffen (siehe auch 
Attackenfrequenz). 

Aura: Frühe Symptome der Attacke einer Migräne mit Aura, die für eine 
Manifestation einer fokalen zerebralen Dysfunktion gehalten werden. 

Die Aura hält typischerweise 20 bis 30 Minuten an und geht dem 
Kopfschmerz voran. Siehe auch: Fokale Symptome, Prodromi, 

Vorwarnsymptome und Warnsymptome. 
Begleitsymptome: Symptome, die einen Kopfschmerzen typischerweise 

begleiten, seltener vorangehen oder folgen. Bei der Migräne sind dies in 
erster Linie Übelkeit, Erbrechen, Licht- und Lärmüberempfindlichkeit. 

Chronisch: In der Schmerzterminologie bedeutet chronisch lange 

anhaltend, oder konkreter ein Anhalten über einen Zeitraum von 
mindestens 3 Monaten. In der Kopfschmerzterminologie wird diese 

Bedeutung für die sekundären Kopfschmerzerkrankungen beibehalten 
(insbesondere für solche, die auf eine Infektion zurückgeführt werden), 

bei denen die ursächliche Erkrankung als solche chronisch ist. In 
diesem Wortgebrauch wird zwischen chronisch und anhaltend 

unterschieden. Bei den primären Kopfschmerzerkrankungen, die 
häufiger episodisch auftreten, wird der Begriff chronisch immer dann 

verwandt, wenn Attacken über mindestens 3 Monate an mehr als der 
Hälfte der Tage auftreten. Eine Ausnahme sind die trigemino-

autonomen Kopfschmerzerkrankungen. Hier wird erst von chronischen 
Verläufen gesprochen, wenn die Erkrankung über mehr als ein Jahr 

nicht remittiert ist. 
Clusterkopfschmerzattacke: Eine Attacke eines kontinuierlichen 

Schmerzes über 15 bis 180 Minuten. 
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Clusterepisode: Die Zeit, in der Clusterkopfschmerzattacken regelmäßig 
mindestens an jedem zweiten Tag auftreten (englisch auch bout 

genannt). 
Clusterremissionsepisode: Die Zeit, in der Clusterkopfschmerzattacken 

nicht mehr spontan auftreten und auch durch Alkohol oder Nitroglyzerin 
nicht zu provozieren sind. Von einer Remission wird gesprochen, wenn 

der schmerzfreie Zeitraum 3 Monate überschreitet. 
Drückend/einengend: Schmerz von konstantem Charakter, der häufig mit 

einem eng sitzenden Band um den Kopf vergleichen wird.  
Einschießender Schmerz: Plötzlicher Schmerz, der weniger als eine Minute 

anhält, meist nur Sekunden oder Sekundenbruchteile. 
Enger zeitlicher Zusammenhang: Dieser Begriff wird verwandt, um den 

Zusammenhang zwischen einer organischen Störung und 
Kopfschmerzen zu beschreiben. Bei einigen Kopfschmerzen mit akutem 

Beginn (wenn auch längst nicht bei allen), bei denen eine Kausalität 

wahrscheinlich ist, ist der genaue zeitliche Zusammenhang bekannt. Bei 
chronischen Erkrankungen ist der zeitliche Zusammenhang ebenso wie 

die ursächliche Beziehung häufig schwer zu eruieren. 
Entoptische Phänomene: Visuelle Störungen, die auf die Struktur des 

visuellen Systems selbst zurückgehen, darunter ein übermäßiges 
Auftreten von Mouches volantes in beiden Augen, ein übermäßiges 

Auftreten des Scheerer-Phänomens (Blaufeld-Entoptik: unzählige 
graue/weiße/schwarze Pünktchen oder Ringe, die beim Blick auf eine 

homogene helle Fläche wie etwa einen blauen Himmel durch das 
Gesichtsfeld beider Augen schießen), vom Auge selbst hervorgerufene 

Lichtphänomene (farbige Wellen oder Wolken, die beim Schließen der 
Augen im Dunkeln gesehen werden) und spontane Photopsie (helle 

Lichtblitze). 
Entzug: Unterbrechung eines/einer wochen- oder monatelangen 

Medikamenten- oder sonstigen Substanzgebrauchs/Substanzexposition. 

Der Begriff umfasst auch das therapeutische Absetzen von 
Medikamenten im Kontext eines Kopfschmerzes zurückzuführen auf 

Medikamentenübergebrauch.  
Episodisch: Wiederkehren und Remittieren von Kopfschmerz- oder 

Schmerzattacken von konstanter oder variierender Dauer in einem 
regelmäßigen oder unregelmäßigen Zeitmuster. In der Praxis hat dieser 

Begriff beim episodischen Clusterkopfschmerz eine besondere 
Bedeutung erfahren. Hier wird mit episodisch nicht das Auftreten von 

einzelnen Attacken, sondern von Clusterepisoden, die durch 
Remissionsphasen getrennt sind, bezeichnet. Ähnliches gilt für die 

paroxysmale Hemikranie und das SUNA-Syndrom. 
Fokale neurologische Symptome: Symptome einer fokalen Hirnstörung (in 

der Regel zerebral), wie sie bei Migräneauren auftreten. 
Fortifikationsspektrum: Gezackte, bogenförmige und sich allmählich 

vergrößernde visuelle Halluzination typisch für eine visuelle 
Migräneaura, die farbig oder schwarzweiß in Erscheinung treten kann. 
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Früher verwendete Begriffe: Eine diagnostische Bezeichnung, die früher 
mit einer ähnlichen oder identischen Bedeutung für den klassifizierten 

Begriff verwandt wurde. Früher verwendete Begriffe sind häufig 
mehrdeutig und/oder wurden in verschiedenen Ländern unterschiedlich 

gebraucht.  
Gesichtsschmerz: Schmerz unterhalb der Orbitomeatallinie, oberhalb des 

Halses und vor der Ohrmuschel. 
Heterophorie: Latenter Strabismus (Schielen). 

Heterotropie: Manifester Strabismus (Schielen). 
Hypalgesie: Herabgesetzte Schmerzempfindung in Reaktion auf einen 

Reiz, der erwartungsgemäß schmerzhaft wäre. 
Hyperalgesie: Gesteigerte Schmerzempfindung in Reaktion auf einen Reiz, 

der erwartungsgemäß schmerzhaft sein müsste. Hyperalgesie wird von 
einer Allodynie unterschieden, die durch einen Reiz ausgelöst wird, der 

erwartungsgemäß nicht schmerzhaft wäre. 

Kopfschmerz: Schmerz im Kopf, oberhalb der Orbitomeatallinie und/oder 
des Nuchalkamms.  

Kopfschmerzfrequenz: Die Häufigkeitsrate von Kopfschmerz- oder 
Schmerzattacken in einem bestimmten Zeitraum (meist 1 Monat). Auf 

eine erfolgreiche medikamentöse Behandlung einer Migräneattacke 
kann eine Kopfschmerzwiederkehr innerhalb von 48 Stunden folgen. In 

den IHS-Richtlinien zur Durchführung von kontrollierten 
Medikamentenstudien, 3. Auflage, wird zur praktischen Lösung dieses 

Problems, insbesondere zur Unterscheidung von Attacken in über den 
letzten Monat geführten Kopfschmerztagebüchern empfohlen, als 

einzelne Attacken nur solche zu werten, die von mindestens 48 
kopfschmerzfreien Stunden unterbrochen sind.  

Kopfschmerztage: Zahl der Tage in einem bestimmten Zeitraum (meist 1 
Monat), an denen Kopfschmerzen auftreten, unabhängig davon, ob der 

gesamte Tag oder nur Teile betroffen sind.  

Kopfschmerz-/Schmerzattacke: Kopfschmerz (oder Schmerz), der sich 
aufbaut, über Minuten, Stunden oder Tage auf einem bestimmten 

Niveau verharrt und dann bis zum völligen Verschwinden abklingt.  
Lanzinierend: Kurz, stromstoßartig ins Versorgungsgebiet einer 

Nervenwurzel oder eines Nervs ausstrahlend.  
Nachtblindheit: Einschränkung der Sehfähigkeit bei Dämmerlicht. 

Neu aufgetretener Kopfschmerz: Jede Art von Kopfschmerz, unter der ein 
Patient zuvor noch nie litt. 

Neuralgie: Schmerz im/in den Verteilungsgebiet(en) eines oder mehrerer 
Nerven, Annahmen zufolge aufgrund einer Dysfunktion oder Verletzung 

dieser Nervenstrukturen. Im allgemeinen Wortgebrauch wird bei 
diesem eine paroxysmale oder lanzinierende Qualität impliziert, doch 

sollte der Begriff Neuralgie nicht paroxysmalen Schmerzen vorbehalten 
sein. 

Neuritis: Ein Sonderfall von Neuropathie; der Begriff ist heute 

entzündlichen Prozesses vorbehalten, die sich auf Nerven auswirken. 



535 

 

Neuropathie: Eine funktionelle Störung oder pathologische Veränderung in 
(einem) Nerven (in einem Nerv: Mononeuropathie; in mehreren 

Nerven: Mononeuropathia multiplex; wenn diffus und bilateral: 
Polyneuropathie). Der Begriff Neuropathie ist nicht dazu gedacht, eine 

Neurapraxie, Neurotmesis, Axonotmesis, Durchtrennung eines Nerven, 
Störungen eines Nerven aufgrund einer vorübergehenden Einwirkung 

wie durch einen Schlag, Dehnen oder epileptische Entladung mit 
einzuschließen (der Begriff neurogen gilt für Schmerzen zurückzuführen 

auf derartige temporäre Störungen). 
Neuropathische Schmerzen: Schmerz infolge einer Läsion oder 

Erkrankung des peripheren oder zentralen somatosensorischen 
Nervensystems. 

Nicht ausreichend validiert: Von zweifelhafter Validität als diagnostische 
Entität aufgrund der Einschätzung des Klassifikationskomittees 

und/oder der kontroversen Studienlage. 

Nuchalregion: Dorsaler (hinterer) Teil des oberen Halses einschließlich der 
Insertionsregion der Nackenmuskulatur. 

Palinopsie: Sehstörungen in Form von Nachbildern und/oder 
nachgezogene Bilder von beweglichen Objekten (zu differenzieren von 

Nachbildern auf der Netzhaut, die nach längeren Anblicken eines sehr 
kontrastreichen Lichteindrucks in der Komplementärfarbe in 

Erscheinung treten). 
Perikranielle Muskeln: Nacken- und Okzipitalmuskulatur, Kaumuskulatur, 

mimische Muskulatur, Sprechmuskulatur, Muskeln des inneren Ohres 
(M. tensor tympani, M. stapedius). 

Periphere neuropathische Schmerzen: Schmerz, der durch eine Läsion 
oder Erkrankung des peripheren somatosensorischen Nervensystems 

verursacht wird (siehe auch Neuropathische Schmerzen). 
Anhaltend: Im Kontext bestimmter sekundärer Kopfschmerzen bezeichnet 

dieser Begriff einen initial akuten und von einer anderen Erkrankung 

verursachten Kopfschmerz, der nicht innerhalb eines spezifizierten 
Zeitraums (üblicherweise 3 Monate) nach Genesung von dieser 

Erkrankung verschwindet. In vielen solcher Fälle wird der Kopfschmerz 
als ein klar umrissener Subtyp anerkannt, wobei der Nachweis des 

ursächlichen Zusammenhangs von der früheren Erfüllung der Kriterien 
für eine Diagnose des akuten Typs abhängt und einem Persistieren 

desselben Kopfschmerzes. 
Phonophobie: Überempfindlichkeit auf Lärm, selbst bei normaler 

Lautstärke, führt gewöhnlich zur Vermeidung.  
Photophobie: Überempfindlichkeit auf Licht, selbst bei normaler Helligkeit; 

führt gewöhnlich zur Vermeidung.  
Pochend: Synonym für „pulsierend“. 

Postdromalphase: Eine symptomatische Phase, bis zu 48 Stunden 
andauernd, im Anschluss an das Verschwinden von Schmerzen bei 

Migräneattacken mit oder ohne Aura. Zu den gängigen postdromalen 

Symptomen gehören Abgespanntheit, eine beschwingte oder gedrückte 
Stimmung und kognitive Schwierigkeiten. 
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Primäre(r) Kopfschmerz(erkrankung): Kopfschmerz oder 
Kopfschmerzerkrankung, nicht verursacht durch oder zurückzuführen 

auf eine andere Störung. Diese(r) wird von einer sekundären 
Kopfschmerzerkrankung unterschieden. 

Prodrom: Eine symptomatische Phase, die der Kopfschmerzphase einer 
Migräne ohne Aura oder vor der Migräneaura bei einer Migräne mit 

Aura vorangeht und bis zu 48 Stunden dauert. Die häufigsten 
prodromalen Symptome sind Müdigkeit, gehobene oder depressive 

Stimmung, ungewöhnlicher Hunger und Heißhungerattacken auf 
bestimmte Lebensmittel. 

Pulsierend: Synonym für "pochend".  
Punktförmige Reize: Reize, die an genau umrissenen Punkten auf der 

Haut gesetzt werden. 
Refraktärzeit: Die Zeit nach dem Verschwinden/der Resolution einer 

Schmerzattacke, während der keine weitere Attacke ausgelöst werden 

kann. 
Refraktionsfehler/Brechungsfehler: Myopie, Hypermetropie oder 

Astigmatismus.  
Resolution/Verschwinden: Vollständige Remission aller Symptome und 

anderer klinischer Hinweise auf eine Erkrankung oder einen 
Krankheitsprozess (wie etwa eine Kopfschmerzattacke). 

Schmerz: Nach IASP-Definition: eine unangenehme sensorische und 
emotionale Erfahrung in Begleitung einer tatsächlichen oder 

potenziellen Gewebeschädigung oder im Sinne einer solchen 
Schädigung beschrieben (siehe auch: neuropathische Schmerzen, 

zentrale neuropathische Schmerzen und periphere neuropathische 
Schmerzen). 

Schmerzempfindlichkeit: Ein erhöhtes Gefühl des Unbehagens oder 
Schmerzes ausgelöst durch direkten Druck wie zum Beispiel bei einer 

Tastuntersuchung 

Schmerzintensität: Schmerzgrad, in der Regel auf einer numerischen 4-
Punkt-Skala beschrieben (0 bis 3), gleichzusetzen mit kein Schmerz, 

leichter, mittelschwerer und schwerer Schmerz, oder auf einer visuellen 
Analog-Skala (üblicherweise 10 cm). Kann auch gemäß der 

funktionellen Konsequenzen nach einer verbalen Punkte-Skala bewertet 
werden: 0 =kein Schmerz; 1 = leichter Schmerz, behindert normale 

Aktivitäten nicht; 2 = mittelstarker Schmerz, beeinträchtigt zwar 

normale Aktivitäten, aber verhindert sie nicht; 3 = starker Schmerz, 
verhindert alle Aktivitäten. 

Sekundäre(r) Kopfschmerz(erkrankung): Kopfschmerz, oder eine 
Kopfschmerzerkrankung, die durch eine andere Grunderkrankung 

verursacht wird. In der ICHD-3 werden sekundäre Kopfschmerzen als 

auf die ursächliche Erkrankung zurückzuführen bezeichnet. Sekundäre 
Kopfschmerzen werden von primären Kopfschmerzen unterschieden. 

Ein sekundärer Kopfschmerz kann die Merkmale eines primären 
Kopfschmerzes aufweisen und dennoch die Kriterien für eine 

Verursachung durch eine andere Erkrankung erfüllen. 
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Skotom: Verlust eines Teils des Gesichtsfelds eines oder beider Augen. 
Ein Skotom kann absolut (kein Visus) oder relativ sein (verminderter 

oder unscharfer Visus).  
Strabismus: Ein- oder beidseitige Fehlstellung der Augen (Schielen). 

Substanz: Alles von folgendem: eine organische oder anorganische 
Chemikalie; ein Nahrungsmittel oder Nahrungsmittelzusatz; ein 

alkoholisches Getränk; ein Gas oder Dampf; eine Droge, ein 
Medikament oder ein pflanzliches Heilmittel, eine tierische oder 

anderweitige Substanz, die zu medizinischen Zwecken verabreicht wird, 
aber nicht als Arzneimittel zugelassen ist.  

Szintillationen: Visuelle Halluzinationen, die grell sind und in ihrer 
Intensität fluktuieren, meist in einer Frequenz von 8 bis 10 Zyklen / 

Sekunde. Sie sind typisch für eine Migräneaura.  
Teichopsie: Synonym für ein Fortifikationsspektrum. 

Übertragener Schmerz: Schmerz, der in einer anderen Körperregion 

wahrgenommen wird, als in der die Nozizeption stattgefunden hat. 
Unilateral: Entweder links- oder rechtsseitig, die Mittellinie nicht 

überquerend. Ein unilateraler Kopfschmerz muss nicht 
notwendigerweise die gesamte linke oder rechte Kopfhälfte umfassen, 

sondern kann auch ausschließlich frontal, temporal oder okzipital 
lokalisiert sein. Wird der Begriff für sensorische oder motorische 

Störungen im Rahmen einer Migräneaura benutzt, schließt er sowohl 
eine komplette als auch eine nur teilweise Halbseitenbeteiligung mit 

ein.  
Vasospasmus: Konstriktion einer Arterie oder einer Arteriole in einem 

Ausmaß, dass die Gewebsperfusion vermindert ist.  
Vorbotensymptome: Dieser Begriff wurde in der Praxis unterschiedlich 

gebraucht, oft als Synonym für Prodromi, aber auch weniger spezifisch 
und ein Stück weit mehrdeutig für eine Palette von Symptomen, von 

die mutmaßlich eine Migräneattacke ankündigen, aber möglicherweise 

die Anfangsphase einer solchen sind. Der Begriff sollte besser 
vermieden werden. 

Warnsymptome: Früher verwendeter Begriff, um entweder eine Aura oder 
Vorbotensymptome zu beschreiben. Da der Begriff zweideutig ist, sollte 

er nicht mehr verwandt werden.  
Zentraler neuropathischer Schmerz: Schmerz, der durch eine Läsion oder 

Erkrankung des zentralen somatosensorischen Nervensystems (siehe 
auch Neuropathischer Schmerz) verursacht wird. 

Zerebrale Bildgebung: Computertomographie (CT), Magnetresonanz-
Tomographie (MRT), Positronen-Emissions-Tomographie (PET), Einzel-

Photonen-Emissionscomputertomographie (SPECT) oder Szintigraphie 
in der Regel des Gehirns, gfls. einschließlich funktioneller Modalitäten. 

Zickzack-Linien: Synonym für ein Fortifikationsspektrum. 
Zurückzuführen auf: Dieser Begriff beschreibt in der ICHD-3 die 

Beziehung zwischen einem sekundären Kopfschmerz und der 

Erkrankung, die als dessen Ursache angenommen wird. Voraussetzung 
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hierfür ist, dass die Kriterien erfüllt sind, die hinreichend als Nachweis 
eines ursächlichen Zusammenhangs anerkannt sind. 

 


