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Zusammenfassung

Die Trigeminusneuralgie und die postherpetische Neuralgie sind die wichtigsten Gesichts-
schmerzformen.Während bei der Trigeminusneuralgie durch äußere Reize auslösbare, blitzar-
tig einschießende Schmerzen im Vordergrund stehen, zeichnet sich die postherpetische Neu-
ralgie durch brennende Dauerschmerzen plus Schmerzattacken aus. Bei der Trigeminusneural-
gietherapie sind konservativ natriumkanalblockierende Antiepileptika sowie operativ die mi-
krochirurgische vaskuläre Dekompression und Thermokoagulation oder Glyzerolrhizotomie die
therapeutischen Grundpfeiler. Bei der postherpetischen Neuralgie stehen im akuten Stadium
eine konsequente antivirale Therapie sowie eine hochdosierte analgetische Therapie im Vor-
dergrund, im chronischen Stadium werden dann die trizyklischen Antidepressiva die Therapie
der Wahl. Des Weiteren wird eine Übersicht über das Tolosa-Hunt-Syndrom, den zervikogenen
Kopfschmerz, über das kraniomandibuläre Dysfunktionssyndrom, über atypischen Gesichts-
schmerz und andere seltenere Syndrome gegeben. Die Therapieempfehlungen stützen sich auf
Kriterien der evidence based medicine (EBM).
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Therapie und Prophylaxe von
Gesichtsneuralgien und anderen
Formen der Gesichtsschmerzen
Überarbeitete Empfehlungen der Deutschen 
Migräne- und Kopfschmerzgesellschaft

Die Klassifikation der Gesichtsneuralgien umfasst eine Vielzahl von Syndromen,
von denen hier nur die wichtigsten und hiervon auch wiederum nur die wesentli-
chen Aspekte wiedergegeben werden können. Für seltenere Syndrome wird auf Spe-
zialliteratur verwiesen. Die Therapieempfehlungen orientieren sich formal an den
Kriterien der evidence based medicine. Die Kategorien der Evidenz wurden von der
Arzneimittelkommission der Deutschen Ärztekammer übernommen. Sie sind wie
folgt definiert (Symbole sind den Empfehlungen im Text zugeordnet):

↑ ↑ Aussage zur Wirksamkeit wird gestützt durch mehrere adäquate, valide kli-
nische Studien (z. B. randomisierte klinische Studien) bzw. durch eine oder
mehrere valide Metaanalysen oder systematische Reviews. Positive Aussage
gut belegt.
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↑ Aussage zur Wirksamkeit wird gestützt durch zumindest eine adäqate, valide
klinische Studie (z. B. randomisierte klinische Studie). Positive Aussage belegt.

↓ Negative Aussage zur Wirksamkeit wird gestützt durch eine oder mehrere
adäqute, valide klinische Studien (z. B. randomisierte klinische Studie),
durch eine oder mehrere Metaanalysen bzw. systematische Reviews. Negative
Aussage gut belegt.

←→ Es liegen keine sicheren Studienergebnisse vor, die eine günstige oder un-
günstige Wirkung belegen. Dies kann bedingt sein durch das Fehlen adäqua-
ter Studien, aber auch durch das Vorliegen mehrerer, aber widersprüchlicher
Studienergebnisse.

Die Trigeminusneuralgie und analoge seltene 
Gesichtsnervenneuralgien

Definition und Klinik

Patienten mit Trigeminusneuralgie (TN) (synonym �Tic doloureux) leiden unter
extrem heftigen, scharfen, elektrisierenden, blitzartig einschießenden, durch Kauen
und Sprechen auslösbaren Schmerzattacken. Die Dauer beträgt Sekunden, gelegent-
lich auch bis zu 2 min. Schmerzattacken können durch einfachste Berührung, z. B.
mit einem Haar, ausgelöst werden.Andere Auslöser sind kalte Luft, Sprechen, Kauen,
mimische Bewegungen, Zähneputzen und emotionaler Stress. Die sog. Triggerzonen
können sehr klein sein, manchmal nur 1–2 mm. Multiple Attacken können täglich
über Wochen bis Monate auftreten. Interiktale dumpfe, brennende oder klopfende
Schmerzen können vorkommen,auch in Form eines Prodromalstadiums [1].Am häu-
figsten sind die Äste V2 und V3 betroffen, entweder allein oder in Kombination, sel-
ten (4–17%) die Äste V1,V2 und V3 zusammen.

Bei der Glossopharyngeusneuralgie (GN) handelt es sich um starke, kurzzeitige,
stechende Schmerzen im Bereich des Ohres, des Zungengrundes und v. a. in der Ton-
sillenloge, die speziell durch Schlucken ausgelöst werden [2].

Epidemiologie

90% der Fälle beginnen nach dem 40. Lebensjahr mit zunehmender Tendenz mit hö-
herem Lebensalter. Aufgrund der höheren Lebenserwartung sind ca. 1,5-mal soviel

�Tic doloureux 
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Patientinnen betroffen. Die jährliche Inzidenz liegt bei 3,4/100.000 für Männer und
bei 5,9/100.000 für Frauen [3]. Die Inzidenz der TN wird im Vergleich zur GN auf
4,7:0,8/100.000 geschätzt [4].

Ätiologie und Pathogenese

Bei der idiopathischen TN oder GN handelt es sich meist um ein vaskuläres Kom-
pressionssyndrom mit pathologischen Kontakten zwischen einem (elongiertem) Ge-
fäß und der Nervenwurzel unmittelbar nach Austritt aus dem Hirnstamm, im Falle
der TN meist der A. cerebelli superior [5]. Durch ständige Pulsationen entstehen seg-
mentale Demyelinisierungen der jeweiligen Nervenwurzel mit ephaptischen Fehl-
verbindungen, die als Ursache der Schmerzen angesehen werden. Experimentelle De-
myelinisierung in diesem Bereich führt zur Entstehung von ektopischen repetitiven
Aktionspotenzialen. Die Spezifität und Sensitivität der �Korrelation zwischen dem
MRT-Befund eines Gefäß-Nerven-Kontakts und der Symptomatik der TN liegt in
den jüngeren Studien eher unter 80% [6, 7], wohingegen die Korrelation zwischen
dem MRT-Nachweis von Plaques im Hirnstamm bei MS und der TN besser zu sein
scheint [8]. Die Darstellung sollte eine Magnetresonanzangiograpie mit der genauer
Beurteilung der Einzelschichten aus dem Schichtstapel umfassen, um etwaige Gefäß-
schlingen in direkter Nachbarschaft zu detektieren sowie eine engschichtige koro-
nare und axiale Darstellung des Kleinhirnbrückenwinkels und des Ganglion Gasse-
ri in T1- und T2-Gewichtung sowie T1 mit Kontrastmittel und optional mit Fettsätti-
gung umfassen. Umstritten ist daher, inwieweit es überhaupt eine „idiopathische“ TN
gibt.Wahrscheinlich entsprechen die bislang als „idiopathisch“ klassifizierten Formen
einer im MRT nicht nachweisbaren Form der vaskulären (Mikro-)Kompression.

TN aufgrund von Hirnstammläsionen bzw. raumfordernden Prozessen, wie
Akustikusneurinome oder anderer Prozesse im Bereich des Kleinhirnbrückenwin-
kels, kommen differenzialdiagnostisch in Betracht. Sie werden von der IHS als
�„Symptomatische Trigeminusneuralgie“ klassifiziert. Sie führen indirekt zu einem
pathologischen Gefäß-Nerven-Kontakt, da die Raumforderung die Wahrscheinlich-
keit einer vaskulären Kompression begünstigt. Bei der multiplen Sklerose als Ursa-
che für eine Trigeminusneuralgie führt die Schädigung der Myelinscheide im Bereich
der Eintrittsstelle der Nervenwurzel zu den Schmerzattacken. Die Abgrenzung symp-
tomatischer Formen ist v. a. in Hinblick auf die Wahl invasiver Therapiemaßnahmen
von Bedeutung. Es gibt zudem bei der MS aufgrund von Fallbeobachtungen eine Evi-
denz (←→) für eine spezifische Behandlung dieser Form mit Misoprostol 3-mal
200 µg [9, 10]. Außerdem gibt es offene Studien, die auf eine Wirksamkeit von La-
motrigin [11, 12] und Gabapentin [13, 14] hinweisen (jeweils ←→).

Unter einer ebenfalls differenzialdiagnostisch in Betracht zu ziehenden �Trige-
minusneuropathie versteht man Schmerzsyndrome nach Läsionen des N. trigeminus
(durch Trauma, HNO-ärztliche und zahnärztliche Eingriffe, Zustand nach destrukti-
ven Eingriffen im Bereich des N. trigeminus).Klinisch finden sich hier häufiger ein zu-
sätzlicher Dauerschmerz zwischen den Attacken sowie eine Sensibilitätsstörung im
Trigeminusversorgungsbereich.Hinsichtlich weiterer Differenzialdiagnosen wird auf
Tabelle 1 verwiesen. Die Kombination von Trigeminusneuralgie und Clusterkopf-
schmerz (�Cluster-Tic Syndrom) scheint eine eigene Entität darzustellen [15, 16, 17].

Verlauf

In der Regel ist der Verlauf progredient, in den Anfangsstadien finden sich noch
schmerzfreie Intervalle von mehreren Monaten oder sogar länger als einem Jahr. 29%
der Patienten haben nur eine Episode in ihrem Leben, 28% dagegen 3 und mehr Epi-
soden. In den ersten 5 Jahren treten jährlich bei 21% der Patienten erneute Attacken
auf [4]. Mehr als die Hälfte der Patienten hat im weiteren Verlauf eine mindestens 6-
, 1/4 eine 12-monatige Remission.

Medikamentöse Therapie

Das Vorgehen ist zunächst stets konservativ, nur bei Versagen der medikamentösen
Therapie kommen operative Verfahren in Betracht. (s. auch Abb. 1) Psychotherapeu-

Bei der idiopathischen TN oder 
GN liegt meist ein vaskuläres 
Kompressionssyndrom vor.

�Korrelation zwischen MRT-Befund
und Symptomatik

Bislang als „idiopathisch“ klassifizierte
Formen entsprechen wahrscheinlich 
einer im MRT nicht nachweisbaren Form
der vaskulären (Mikro-)Kompression.

�„Symptomatische 
Trigeminusneuralgie“

Die Abgrenzung symptomatischer 
Formen ist v. a. in Hinblick auf die Wahl
invasiver Therapiemaßnahmen von 
Bedeutung.

�Trigeminusneuropathie

�Cluster-Tic Syndrom
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tische Verfahren sind wirkungslos und nur bei erhöhter Suizidgefahr als begleitende
Maßnahme indiziert. Unwirksam, leider aber immer wieder praktiziert, sind natur-
gemäß alle operativen Maßnahmen im Gesichtsschädelbereich wie Zahnextraktionen
oder Kieferhöhlenoperationen.Alle Studien beziehen sich auf TN-Patienten, das Vor-
gehen bei GN ist analog.

Akuttherapie

Das Hauptziel besteht in der Attackenprophylaxe. Die einzelne Schmerzattacke klingt
so früh ab, dass jede Therapie zu spät kommen würde. Im Bedarfsfall kann die me-
dikamentöse Prophylaxe mit Antiepileptika sehr rasch aufdosiert werden. Rasche
Schmerzfreiheit lässt sich z. B. durch langsame i.v.-Injektion von 250 mg Phenytoin
erzielen [19] (←→). Bei älteren Patienten kann eine langsamere Metabolisierungs-
geschwindigkeit vorliegen, es sollten ca. 5–10 mg/min, maximal 25 mg/min appliziert
werden. Es schließt sich eine orale Therapie mit einer Dosis von 3 mg/kg Körperge-
wicht in verteilten Dosen an. Erfahrungsgemäß tolerieren extrem schmerzgeplagte
Patienten mit häufigen Attacken nach entsprechender Aufklärung Nebenwirkungen
der Antikonvulsiva, die bei raschem Aufsättigen in der Regel auftreten.

Prophylaxe

Hierzu liegen nur sehr wenige und methodisch zweifelhafte moderne doppelblinde,
placebokontrollierte Studien vor, sodass eine Einordnung als positive Studie schon bei
sehr niedriger Patientenzahl erfolgt. Die Therapieempfehlungen stützen sich auch
auf einen Expertenkonsens (↑) [20]. Pharmaka, in der Regel �Antiepileptika, die
den Trigeminusneuralgieschmerz lindern, verhindern die Entstehung der ektopi-

Das Hauptziel besteht 
in der Attackenprophylaxe.

�Antiepileptika

Tabelle 1
Wichtige neurologische Differenzialdiagnosen der idiopathischen Trigeminusneuralgie

Dauer Attacken- Lokalisation Trigger Begleit- Bildgebung 
frequenz symptom (MRT)

Idiop.TN 1–120 s Bis 200/Tag Fast immer einseitig; Berührung, Kauen, Keine Gefäß-Nerven-Kontakt
folgt einem oder Sprechen etc. oder unauffällig
mehreren Ästen des N.V

Cluster-KS 15–180 min 0,5–8/Tag Streng einseitig, Nitro, Alkohol Horner-Sy., Unauffällig
periorbital Histamin Lakrimation,

Rhinorrhö

CPH 2–45 min >5/Tag Streng einseitig Keine Horner-Sy., Unauffällig
periorbital Lakrimation,

Rhinorrhö

SUNCT-Syndrom 15–120 s 3–>100/Tag Immer halbseitig Häufig Augenrötung, Unauffällig
Lakrimation

Atypischer Dauernd Dauernd Variabel Keine Keine; oft Unauffällig
Gesichtsschmerz (folgt keinem Ast) Depression

Trigeminus- Dauernd, Zusätzlich Ein oder mehrere Äste Keine Keine Unauffällig oder 
Neuropathie gelegentlich neuralgisch Läsion/Raumforderung 

Entlang des N.V

Zervikogener Konstant Gelegentlich Einseitig okzipital Mechanisch, Keine Gel. Gefäßkonvolute 
Kopfschmerz Attacken okulofrontotemp. Palpation entlang C2-Wurzel

Okzipitalneuralgie Attacken Bis Dauerschmerz N. occipitalis major Keine Keine –

Migräne ohne Aura 4–72 h Bis 8/Monat Okulofrontotemp. Diverse Vegetativ ++ –

Spannungs- Variabel Gelegentlich Okzipital/frontal Diverse +/– –
kopfschmerz täglich

TN Trigeminusneuralgie, CPH Chronisch paroxysmale Hemikranie, SUNCT Shortlasting unilateral neuralgiform headache with conjunctival injection and tearing [18]
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schen Aktionspotenziale. Sie verstärken die Hemmung und unterdrücken die Erre-
gung des spinalen Trigeminuskerngebiets und verhindern außerdem die polysynap-
tische Übertragung in den Trigeminusbahnen. Carbamazepin und Phenytoin blo-
ckieren die Natriumkanäle exzitatorischer Bahnen und damit die Entstehung von
Aktionspotentialen. Baclofen, Carbamazepin und Phenytoin unterdrücken die syn-
aptische exzitatorische Überleitung. Pharmaka ohne diese Eigenschaften gelten als
wirkungslos.

Trotz fehlender vergleichender Studien können folgende Empfehlungen ausge-
sprochen werden [21]:

Wahl des Antiepileptikums für die Prophylaxe

◗ Insbesondere alle Antiepileptika mit Natriumkanal-blockierenden Eigenschaften
werden mit hoher Wahrscheinlichkeit bei TN und GN wirksam sein.

◗ Aufgrund der hohen Attackenfrequenz lässt sich die individuelle Wirksamkeit 
eines Antiepileptikums rasch klären. Im Falle des Versagens einer Substanz kann
die Wirksamkeit des nächsten Mittels innerhalb von Tagen geklärt werden durch
zügige Umstellung und rasche Aufdosierung. Stark beeinträchtigte Trigeminus-
neuralgiepatienten akzeptieren meist eher Nebenwirkungen und höhere Dosen
als Epilepsiepatienten. Eine Ausnahme bildet Lamotrigin. Eine längere Eindosie-
rungsphase (z. B. Dosisanhebung um 25 mg/Woche) mindert das Risiko des Auf-
tretens von allergischen Hautreaktionen. Daher sollte Lamotrigin überlappend
mit einer anderen Substanz über ca. 4 Wochen eindosiert werden.

◗ Es ist abzusehen, dass Oxcarbazepin aufgrund des besseren kognitiven Neben-
wirkungsprofils und der fehlenden Autoinduktion Carbamazepin als Mittel der
ersten Wahl ablösen wird. Die Inzidenz einer Hyponatriämie ist unter Oxcarba-
zepin wahrscheinlich höher (ca. 23%) als unter Carbamazepin [22]. Regelmäßige

Abb. 1 �
Therapieprinzipi-
en der Trigeminus-
neuralgie
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Na-Kontrollen sind notwendig, insbesondere bei klinischen Nebenwirkungen
wie Benommenheit, Kopfschmerz, Müdigkeit oder Übelkeit.

Regeln für die Prophylaxe mit Antiepileptika

◗ Es sollte nicht überbehandelt werden. Remissionen sollten erkannt und die Dosis
daher nach 4- bis 6-wöchiger Anfallsfreiheit versuchsweise reduziert werden.

◗ Eine Ausdosierung soll individuell erfolgen, bis Schmerzfreiheit erzielt ist oder
bis zum Auftreten nicht mehr tolerabler Nebenwirkungen, meist Müdigkeit und
Schwindel.

◗ Eine Dauertherapie mit Antiepileptika kann gerade bei älteren Patienten kogniti-
ve Einbußen verursachen. Es sollte die niedrigste Dosis verwendet werden, die
noch Schmerzfreiheit erzielt.

◗ Mit der Zeit kann die Wirksamkeit einiger Substanzen nachlassen und Dosisan-
passungen erfordern, so z. B. durch Verkürzung der Halbwertszeit von Carbama-
zepin.

◗ Nebenwirkungen können durch die Mehrfachgabe kleinerer Dosen im Tagesver-
lauf minimiert werden.

◗ Monotherapie ist zunächst zu bevorzugen, allerdings sind Kombinationstherapi-
en möglich [14]. Sinnvoll sind hier Mittel mit unterschiedlichen Angriffspunkten,
wie z. B. Oxcarbazepin und Baclofen.

Substanzen der ersten Wahl

�Carbamazepin gilt unter den etablierten Antiepileptika als das wirksamste Präpa-
rat, vorzugsweise in retardierter Form [20] (↑ ↑). 90% der Patienten sprechen initial
an, langfristig noch 50%.Wegen der Enzymautoinduktion muss die Carbamazepindo-
sis in den ersten Wochen weiter aufdosiert werden, je nach klinischer Wirkung.
200–400 mg als erste Tagesdosis sind bei TN-Patienten vertretbar, ansonsten kann
man zur Umgehung von Müdigkeit eine tägliche Dosiserhöhung um 50 mg vorneh-
men.Bei den meist älteren Patienten liegt die maximale Dosis bei ca.600–1200 mg/Tag.
Seltene schwerwiegendere Nebenwirkungen sind die aus der Epilepsietherapie be-
kannten Exantheme,Thrombozyto- und Leukozytopenien,Leberfunktions- und Herz-
rhythmusstörungen.

�Oxcarbazepin wirkt bei der Trigeminusneuralgie wahrscheinlich mindestens
ebenso gut wie Carbamazepin (↑) [23, 24]. Es wird rasch resorbiert mit einer maxi-
malen Serumkonzentration nach 1 h. Die Dosen liegen 1,5fach höher als bei Carbama-
zepin.

Substanzen der zweiten Wahl mit ungeklärtem Stellenwert

�Lamotrigin, ein Natriumkanalblocker, bewirkt Schmerzfreiheit bei 60–80% der
Patienten mit einem guten Nebenwirkungsprofil.Es existiert eine positive doppelblin-
de placebokontrollierte Studie [25] (↑). Außerdem gibt es offene positive prospekti-
ve Studien [12, 26]. Es kann mit anderen Substanzen kombiniert werden, bei Kombi-
nation mit Valproinsäure muss dessen Dosis stark reduziert werden.

Zu �Baclofen liegen positive doppelblinde und offene prospektive Studien vor
[27, 28, 29] (↑ ↑). Insbesondere das L-Racemat ist gut belegt, aber im Handel nicht
verfügbar [30]. In einer Dosis von 25–75 mg [28] liegt die Ansprechrate bei maximal
74%.

�Gabapentin gilt als gut wirksam und verträglich in Dosen zwischen 1,6 und
3 g/Tag, die im Einzelfall bis 5 g/Tag erreichen. Die Zulassung ist für Schmerzthera-
pie bis zu einer Dosis von 3,6 g/Tag erfolgt. Bisher liegen nur Kasuistiken bzw. un-
kontrollierte Studien bei idiopathischer TN oder bei TN bei multipler Sklerose vor [13,
14] (↑).

�Topiramat wurde in Einzelfällen als gut wirksam bei Trigeminusneuralgie be-
schrieben in Dosen zwischen 50 und 200 mg. In einer positiven Studie, die modernen
Anforderungen genügt, konnte der Effekt über einen längeren Zeitraum jedoch nicht
aufrecht erhalten werden [31] (↑).Als Zweitindikation kann bei übergewichtigen Pa-
tienten die Nebenwirkung „Gewichtsabnahme“ genutzt werden.

� Carbamazepin

� Oxcarbazepin

� Lamotrigin

�Baclofen

� Gabapentin

� Topiramat
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�Valproinsäure gilt als effi-
zient bei weniger als der Hälfte
der Patienten [32] (↑). Von Nach-
teil ist, dass die maximale Wir-
kung mit einer Verzögerung von
Wochen auftritt. Als Zweitindika-
tion können zusätzlich vorliegen-
de Migräne, Spannungs- oder
Clusterkopfschmerzattacken mit-
behandelt werden.

Für �Phenytoin liegen kei-
ne verwertbaren Studien vor, so-
dass diese Substanz als Aus-
weichsubstanz eingesetzt wird
(← →). Der besondere Vorteil
von Phenytoin liegt in der Mög-
lichkeit der intravenösen Schnell-
aufsättigung (PhenytoinR 250 mg,
max. 25 mg/min) sowie der mög-
lichen abendlichen Einmaldosie-
rung aufgrund der langen Halb-
wertszeit. Der wesentliche Nach-
teil liegt in der nichtlinearen
Pharmakokinetik mit möglicher
Serumspiegelentgleisung bei Do-
sen oberhalb von ca. 300 mg/Tag.
Dosissteigerungen sollten daher
nur in Inkrementen von ca. 25 mg
vorgenommen werden. Die Sub-
stanz gilt als nebenwirkungs-
reich. Neben Exanthemen kom-

men Schwindel,Ataxie, Übelkeit, Müdigkeit, Leberenzymanstieg, Gingivahyperpla-
sie und Hirsutismus vor.

�Clonazepam (3–8 mg) (←→). Zu dieser Ausweichsubstanz gibt es nur eine äl-
tere offene prospektive Studie [33].

�Trizyklische Antidepressiva sind mit 2 [34], �Capsaicin [35] mit einer offe-
nen Studie mit jeweils positivem Effekt nur unzureichend untersucht (←→).

�Tocainid war in einer offenen Studie gleich wirksam wie Carbamazepin [36],
der Stellenwert ist ungeklärt.

Als weitere medikamentöse Alternative gilt �Pimozid (OrapR) [37] (↑).Als hoch-
potentes Neuroleptikum sollte es wegen des gerade bei älteren Patienten erhöhten
Risikos von kaum therapierbaren Spätdyskinesien nur als Krisenintervention in mög-
lichst niedrigen Dosen (ca. 2–4 mg) und möglichst kurz verschrieben werden. Insbe-
sondere muss beachtet und dem Patienten mitgeteilt werden, dass die Dyskinesien
unter Neuroleptikatherapie, obwohl schon längst induziert, dem Patienten nicht auf-
fallen und sich erst nach Absetzen manifestieren.

Substanzen ohne Wirkung bei der TN

�Tizanidin wurde in 2 doppelblinden Studien [38, 39], �Mexiletin [40] und �Dex-
tromethorphan in jeweils einer mit negativem Ergebnis untersucht. �Opiate sind
nur unzureichend untersucht und haben keine Stellenwert in der Behandlung der
TN (↓).

Die individuellen Dosierungen der aufgelisteten Substanzen erster und zwei-
ter Wahl können im Einzelfall erheblich nach oben oder unten – in Abhängigkeit
von Wirksamkeit und Auftreten von Nebenwirkungen – abweichen. In Tabelle 2
entspricht der untere Dosisbereich der individuell notwendigen Dosis, bei der
Schmerzfreiheit besteht. Der obere Dosisbereich entspricht durchschnittlichen Er-
fahrungswerten für Nebenwirkungen und muss ebenfalls individuell ausgelotet
werden.

� Valproinsäure

�Phenytoin

� Clonazepam

� Trizyklische Antidepressiva
�Capsaicin
� Tocainid

�Pimozid

� Tizanidin
�Mexiletin
�Dextromethorphan

�Opiate

Tabelle 2
Substanzen der ersten und zweiten Wahl bei der Behandlung
der TN mit Dosierungsempfehlungen

Trigeminusneuralgie

Carbamazepin Diverse Generika Circa 1200 mg/Tag
SirtalR Retardtabl.
TegretalR Retardtabl.
TimonilR Retardtabl.

Oxcarbazepin TrileptalR Tabletten Circa 1500 mg/Tag
TimoxR Tabletten Circa 1500 mg/Tag

Phenytoin Diverse Generika Circa 300 mg/Tag
EpanutinR Kapseln
EpanutinR Ampullen 250 mg langsam i.v.
PhenhydanR Tabletten –
ZentropilR Tabletten –

Gabapentin NeurontinR Tabletten Circa 2–3 g/Tag

Topiramat TopamaxR Tabletten Circa bis 200 mg/Tag

Valproinsäure Diverse Generika –
ConvulexR Kapseln 900 – 2000 – 3000 mg/Tag
Ergenyl chronoR Tabletten
LeptilanR Tabletten
OrfirilR Dragees

Lamotrigin LamictalR Tabletten Circa 500 mg/Tag

Baclofen LioresalR Tabletten Circa 25–75 mg/Tag

Clonazepam RivotrilR Tabletten Circa 3–8 mg/Tag
AntelepsinR Tabletten
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Operative Therapie

Für die ca. 30–50% der Patienten, die unter medikamentöser Behandlung nicht
schmerzfrei werden [41], kommen operative Verfahren in Frage. Operative Verfahren
sollten nur bei belegter Pharmakoresistenz, definiert als unzureichende Wirkung von
mindestens 2–3 generell akzeptierten Antiepileptika, eingesetzt werden. Nur die mi-
krovaskuläre Dekompression (MVD) ist bei der idiopathischen TN eine kausale The-
rapie bei einem allerdings höheren Komplikationsrisiko. Sie kann bei der sympto-
matischen TN und Trigeminusneuropathien nicht eingesetzt werden.Neben der Ätio-
logie der TN richtet sich das Vorgehen auch nach dem zu erwartendem operativen Ri-
siko. Patienten mit hohem OP-Risiko sollte man zur Thermokoagulation nach Sweet
(TK) [43] oder zur perkutanen retroganglionäre Glycerolinjektion nach Hakanson
(GI) [50] raten. Gegen die grundsätzliche Vorschaltung dieser Verfahren vor eine vas-
kuläre Dekompression sprechen Befunde, nach denen man bei Zustand nach Glyce-
rolinjektion eine partielle Degeneration des N. trigeminus mit der Folge schlechterer
operativer Ergebnisse als bei primärer mikrovaskulärer Dekompression findet. Pro-
pagierte Erfolgs- und Nebenwirkungsraten sind oft unzureichend publiziert, differie-
ren sehr und erschweren allgemeingültige Empfehlungen.Wahl der Therapiemetho-
de und damit auch der Therapieerfolg hängen von der Erfahrung und Geschicklich-
keit des Chirurgen ab, sodass der Wahl des Chirurgen die gleiche Bedeutung wie der
Wahl der Methode zukommt.

In einer �Literaturübersicht über ca. 10.000 Patienten [42] finden sich folgen-
de Aussagen: MVD weist die niedrigste technische Erfolgsrate auf, was wahrschein-
lich an der Vielzahl kleiner Zentren mit geringer Erfahrung liegt. In großen Zentren
liegen die technischen Erfolgsraten der MVD bei 98%.TK und MVD haben die höchs-
ten Anteile initialer Schmerzreduktion und die niedrigste Rate von Rezidiven (↑ ↑).
GI hat die höchsten Rezidivraten.Alle perkutanen Verfahren hatten gleich hohe Dys-
ästhesieraten. MVD weist die geringste Komplikationsrate von Hornhautanästhesie
oder Keratitis, fazialer Dysästhesie und Taubheit auf, aber die höchsten Raten an dau-
erhaften Hirnnervenausfällen, intrakranieller Blutung oder Infarkten, perioperati-
ver Morbidität und Mortalität.

Ganglion-Gasseri-Techniken

Diese Verfahren zielen auf die Trigeminuswurzel, um selektive Läsionen der A-delta-
und C- Fasern zu erzielen.

Perkutane selektive Thermokoagulation nach Sweet. Sie wird vorwiegend bei Patienten
mit einem erhöhten Operationsrisiko sowie als Methode der Wahl bei Patienten mit
einer �multiplen Sklerose [44] durchgeführt (↑). Es handelt sich hierbei um ein per-
kutanes Operationsverfahren mit Punktion des Ganglion Gasseri durch das Foramen
ovale. Die Läsion kann in der Regel so präzise platziert werden, dass lediglich eine
Hypalgesie im gewünschten involvierten Trigeminusast ohne komplette Analgesie
erreicht wird. Intravenöse Lokalanästhetika kurzer Halbwertszeit (z. B. Methohexital)
ermöglichen kurze wiederholte Narkosen zur Veränderung der Elektrodenlage und
zur kurzzeitigen Thermokoagulation, während im Intervall der wache Patient bei der
Sensibilitätsprüfung kooperieren kann. Grundprinzip des Eingriffs ist die unter-
schiedliche Vulnerabilität der Schmerzfasern (C- und A-delta-Fasern) und der takti-
len Nervenanteile auf eine gezielte Thermoläsion, wobei die Schmerzfaseranteile bei
Temperaturen zwischen 65 und 75°C denaturiert werden, die größeren Afferenzen
aufgrund der Myelinisierung aber intakt bleiben [43]. Bis zu 3 Koagulationszyklen
sind in der Regel erforderlich, um die gewünschte Kombination aus Schmerzverlust
bei erhaltener Berührungsempfindlichkeit in der Triggerzone zu erzielen. Der Blut-
druck muss während dieses Verfahrens kontrolliert werden.

Beschwerdefreiheit kann bei 96–100% der Patienten erzielt werden, Rezidive, die
eine erneute Koagulation erfordern, treten in 20% auf [45, 46, 47, 48, 49] (↑ ↑). Im
Gegensatz zur mikrovaskulären Dekompression sind wiederholte Operationen nicht
schwieriger als die erste. Da ausgedehntere Läsionen zwar geringere Rezidivraten
aufweisen, aber auch ein höheres Komplikationsrisiko beinhalten, wird man mit zu-
nehmender Erfahrung kleinere Läsionen durchführen, um die Inzidenz einer kor-

Operative Verfahren sollten nur bei 
belegter Pharmakoresistenz eingesetzt
werden.

Die mikrovaskuläre Dekompression
(MVD) ist bei der idiopathischen TN 
eine kausale Therapie, kann bei der 
symptomatischen TN und Trigeminus-
neuropathien jedoch nicht eingesetzt
werden.

�Literaturübersicht

Die höchsten Anteile initialer Schmerz-
reduktion und die niedrigste Rate von
Rezidiven finden sich bei TK und MVD.

�Multiple Sklerose

In der Regel wird eine Hypalgesie 
lediglich im gewünschten involvierten
Trigeminusast ohne komplette 
Analgesie erreicht.

Wiederholte Operationen sind im 
Gegensatz zur mikrovaskulären Dekom-
pression nicht schwieriger als die erste.



| Schmerz 1•200382

nealen Anästhesie und Gesichtsdysästhesien zu senken und dafür mehr Zweitopera-
tionen in Kauf nehmen [43]. Eine �Anästhesia dolorosa tritt in bis zu 1% auf. Leich-
tere Dysästhesien, die durch nichtopioide Analgetika besser werden, finden sich in
6%. Meist reversible Läsionen der Hirnnerven III, IV und VI sowie Läsionen der mo-
torischen Wurzel des Trigeminus (besonders bei Thermokoagulation des 3. Trigemi-
nusastes) kommen vor.

Retroganglionäre Glycerolinjektion nach Hakanson. Als neurotoxische Substanz zerstört
das Glycerol vorwiegend die nichtmyelinisierten Schmerzfasern. Operationstech-
nisch wird wie bei der perkutanen Thermokoagulation das Ganglion Gasseri durch
das Foramen ovale punktiert, die Zisterne mit Kontrastmittel dargestellt und
0,2–0,4 ml steriles Glycerol injiziert. Erfolgsraten von über 95% mit Rezidiven in bis
zu 40% nach 17 Monaten wurden beschrieben [50, 51] (↑). Nach Rezidiven besteht die
Möglichkeit der Wiederholung. Nach dem Eingriff verspürte die Hälfte der Patienten
eine Hypästhesie und Hypalgesie im Trigeminusbereich, nach 2 Jahren noch 20%.

Chirurgie der hinteren Schädelgrube

Hierbei wird versucht, die funktionelle Anatomie durch Entfernung von Nervenkom-
pressionen wiederherzustellen.

Mikrovaskuläre Dekompression. Die vor mehr als 20 Jahren von Jannetta eingeführte
mikrovaskuläre Dekompression [52, 53] (↑ ↑) beseitigt als kausale Operation den
Triggermechanismus der Trigeminusneuralgie. Hierbei wird die hintere Schädelgru-
be durch eine subokzipitale Trepanation zwischen Sinus transversus und sigmoide-
us eröffnet und die Gefäßschlinge, die die Trigeminuswurzel tangiert, meist die A. ce-
rebelli superior, mit nichtresorbierbaren Materialien, wie Teflonflies oder Teflon-
schwämmchen, unterpolstert [53]. Eine weitere Möglichkeit besteht darin, das Gefäß
zu verlagern und anderenorts zu fixieren. Nach Jannetta werden 89% der Patienten
unmittelbar postoperativ schmerzfrei, weitere 9% nach einem kurzen Intervall oder
mit geringer Medikation. Nach 6 Jahren sind noch bis zu 73% der Patienten schmerz-
frei, die Komplikationsrate (Kleinhirnschwellung, Hirnnervenausfälle, sub-/epidu-
rale Blutungen), liegt bei erfahrenen Neurochirurgen unter 3% [53]. Bei Kompressi-
on durch die A. vertebralis und/oder A. basilaris liegt die Komplikationsrate höher.

Strahlentherapie

Als weitere Methode könnte sich die stereotaktische Strahlentherapie etablieren (↑).
Die meisten Studien umfassen ein heterogenes Patientengut mit z. T. voroperierten
Patienten und Patienten mit nichtidiopathischer TN, was bei der Beurteilung der Er-
folgsraten berücksichtigt werden muss. In einer multizentrischen Studie an 50 Pati-
enten mit Trigeminusneuralgie, von denen 32 voroperiert waren, fanden sich bei Be-
strahlung der „nerve root entry zone“ dosisabhängig zwischen 60–90 Gy Erfolgsra-
ten mit 58% Schmerzfreiheit, 36% deutlicher Schmerzreduktion und 6% Therapiever-
sagen [54]. In 2 weiteren Studie mit 106 bzw. 110 Patienten mit medikamentös nicht
ausreichend behandelbarer TN, davon 42 bzw. 38 voroperiert, wurden 60 bzw. 76%
schmerzfrei und benötigten keine weitere Medikation. Die Zahl der Therapieversa-
ger lag bei 9 bzw.11,8%.Aus der Gruppe der nichtvoroperierten Patienten wurden so-
gar 95,5% schmerzfrei [55]. Als wesentliche Nachteile der Methode ist anzuführen,
dass die Wirkung mit einer Latenz von Wochen einsetzt und die Erfahrungen im
Langzeitverlauf noch limitiert sind. Die Vorteile liegen in dem niedrigen Risiko der
Methode, die als häufigste Nebenwirkung bei unter 10% der Patienten zu Parästhe-
sien im Gesicht führen kann.

Zosterneuralgie

Definition und Klinik

Diese neurokutane Erkrankung kann analog zur Herpes-zoster-Radikuloneuritis
(Gürtelrose) einen akuten Gesichtsschmerz (Gesichtsrose) auslösen. Bei einem Teil

�Anästhesia dolorosa

�Mikrovaskuläre Dekompression

Die Komplikationsrate liegt bei 
erfahrenen Neurochirurgen unter 3%.

Das Einsetzen der Wirkung mit einer 
Latenz von Wochen und die limitierten
Erfahrungen im Langzeitverlauf sind
wesentliche Nachteile der Methode.
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der Patienten persistiert der Schmerz länger als 6 Monate und wird dann als chroni-
sche postherpetische Zosterneuralgie klassifiziert. Patienten mit postherpetischer
Neuralgie klagen über 3 verschiedene Schmerzarten [56]. Eine neuropathische Kom-
ponente, beschrieben als monotoner kontinuierlicher Schmerz, tritt nahezu immer
auf und wird als brennend, tief quälend oder „Wundsein“ im betroffenen Areal be-
schrieben. Etwas weniger häufig treten neuralgiforme, d. h. elektrisierend blitzartige,
messerscharfe lanzinierende Schmerzen hinzu. Eine �Allodynie, d. h. ein heller
Schmerz, der durch leichteste Berührung (nicht jedoch durch festen Druck) entsteht,
betrifft ebenfalls die Mehrzahl der Patienten und kann das unangenehmste Symp-
tom sein. In dem betroffenen Gebiet sieht man nicht selten Hautnarben als Folge der
Zostereffloreszenzen,die anästhetisch sein können.Der 1.Trigeminusast ist bevorzugt
betroffen. Bei 10–15% aller Herpes-zoster-Patienten ist das Ganglion Gasseri betrof-
fen,bei ca.80% dieser Patienten ausschließlich der 1.Trigeminusast.Beim Zoster oph-
thalmicus können Paresen der III., IV. und VI. Hirnnerven vorkommen, beim Zoster
oticus mit Effloreszenzen im äußeren Gehörgang das (�Ramsay-Hunt-Syndrom),
eine Fazialisparese (mit schlechter Prognose) oder Hörstörungen. Bei einigen Patien-
ten können der weiche Gaumen oder die oberen Zervikalwurzeln betroffen sein.

Epidemiologie

Die jährliche Inzidenz liegt bei 1,3/1000 Personenjahre [57].

Ätiologie und Pathogenese

Die Zosterneuralgie beruht auf einer Reaktivierung des Varicella-zoster-Virus in den
trigeminalen (ca.25%) oder Dorsalwurzel-Ganglienzellen.Während der akuten Infek-
tion kommt es zu einer hämorrhagischen Entzündung der Ganglien, die vorwiegend
zu einer Demyelinisierung der großen Fasern führt und die kleineren unmyelinisier-
ten Fasern intakt lässt. Dies soll die Entstehung einer Hypästhesie und Hyperpathie
in dem betroffenen Areal erklären [58].

Therapie

Man muss zwischen der kausalen virustatischen Behandlung und der symptomati-
schen Schmerztherapie unterscheiden. In der Akutphase obligat ist die virustatische
Behandlung, da sich neben der Verhinderung der Ausbreitung der Viren (bei z. B. bei
immunsupprimierten Patienten) auch die Zeit bis zur vollständigen Schmerzremis-
sion verkürzen und ein postzosterisches chronisches Schmerzsyndrom verhindern
oder einschränken lässt (↑ ↑) [59, 60, 61]. Die verwendeten Dosen liegen für Aciclo-
vir bei 5-mal 800 mg oral über 7 Tage. Modernere Folgepräparate (Valaciclovir [Valt-
rex®] 3-mal 1000 mg über 7 Tage oder Famciclovir [Famvir®] 3-mal 250 mg über
7 Tage) erfordern nur 3 Gaben über 24 h und lassen daher eine bessere Compliance
bei gleichzeitig konstanteren Wirkspiegeln erwarten. Die zusätzliche Gabe von Pred-
nisolon oder die Ausdehnung der Therapie auf 21 Tage erbringen keine signifikanten
Vorteile (↓) [61, 62].

In der Behandlung des Schmerzsyndroms sind trizyklische Antidepressiva, und
hier am besten untersucht �Amitriptylin, Mittel der Wahl (↑↑) [63, 64]. Die empfoh-
lenen Dosen schwanken zwischen 10 und 150 mg/Tag, womit eine zumindest deutli-
che Schmerzbesserung bei 47–78% der Patienten erzielt werden kann. Es sollte re-
tardierten Präparaten der Vorzug gegeben werden und die Dosis sollte bei den in der
Regel betagten Patienten langsam titrierend erhöht werden (ca. 10–25 mg/Woche),
die abendliche Einmalapplikation ist vorzuziehen, um die sedierende Wirkung in den
Nachtschlaf zu legen (vgl. Ks vom Spannungstyp). Es gibt einzelne Hinweise aus of-
fenen Studien und Einzelberichten, dass bei Therapieversagern auch modernere An-
tidepressiva eine positive Wirkung haben können [65, 66] (←→). Antikonvulsiva
können wie bei der Trigeminusneuralgie eingesetzt werden, insbesondere wenn eine
einschießende Schmerzkomponente vorliegt [66]. Carbamazepin ist wirksam (↑)
[67], während Gabapentin bei guter Wirkung aufgrund seines niedrigen Nebenwir-
kungsprofils als neueres Antiepileptikum v. a. bei älteren Menschen als Mittel der ers-
ten Wahl gelten kann (↑ ↑) [67, 68, 69].

Patienten mit postherpetischer 
Neuralgie können von 3 verschiedenen
Schmerzarten betroffen sein.

�Allodynie

�Ramsay-Hunt-Syndrom

Die in der Akutphase obligate virustati-
sche Behandlung verkürzt auch die Zeit
bis zur vollständigen Schmerzremission
und kann ein postzosterisches chroni-
sches Schmerzsyndrom verhindern 
oder einschränken.

Die zusätzliche Gabe von Prednisolon
oder die Ausdehnung der Therapie auf
21 Tage erbringen keine signifikanten
Vorteile.
�Amitriptylin
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Capsaicin (0,025–0,075% Lösung) mindestens 4- bis 5-mal/Tag auf die betroffe-
nen Hautareale aufgepinselt, soll zu einer Entleerung von Substanz P in den termina-
len Nervenendigungen führen und so seine Wirkung entfalten (↑) [70, 71, 72]. Hier-
bei ist eine mindestens ein- bis 6-wöchige Anwendung notwendig.Anschließend folgt
eine 3-wöchige Therapie mit 3 Anwendungen/Tag, wobei ein Teil der Zosterpatienten
aufgrund der bestehenden Allodynie in diesen Arealen den zunächst zusätzlichen
Reizschmerz des Capsaicins nicht toleriert [73].

Die Wirkung von Opiaten, Baclofen und topischer Applikation von NSAID [27, 74,
75, 76] ist umstritten und nicht ausreichend untersucht [77] (←→).Wenn Opiate ver-
sucht werden, sollte retardierten Präparaten der Vorzug gegeben werden.

Frühere Annahmen, dass Neuroleptika in Kombination mit Antidepressiva zu
einer weiteren Schmerzminderung führen, haben sich nicht erhärten lassen (↓) [78].
Auch sollten Neuroleptika wegen möglicher Spätdyskinesien besonders bei Patien-
ten in höherem Lebensalter nicht eingesetzt werden. Kontrollierte Studien zu chirur-
gischen Maßnahmen sind nur in Einzelfällen publiziert (←→) [79, 80, 81].

Tolosa-Hunt-Syndrom und Pseudotumor orbitae

Definition und Klinik

Beim Tolosa-Hunt-Syndrom kommt es zu heftigen, einseitigen, periorbitalen bohren-
den Schmerzen,die unbehandelt im Durchschnitt 8 Wochen anhalten.Zusätzlich treten
zusammen mit dem Schmerz bzw. innerhalb von 2 Wochen Ausfälle eines oder mehre-
rer die Augenmuskeln innervierenden Hirnnerven, des 1. oder 2. Trigeminusastes oder
selten auch des N. opticus, N. facialis und N. acusticus auf. Definitionsgemäß kommt es
bei hochdosierter Kortisontherapie innerhalb von 72 h zu einer dramatischen Schmerz-
linderung.Schmerzepisoden können mit und ohne Therapie rezidivieren.Zu den diag-
nostischen Kriterien gehört der definitive Ausschluss sonstiger Ursachen wie Metasta-
sen,arteriovenöse Fisteln,Hypophysenadenome,Arteriitis,Diabetes mellitus (Differen-
zialdiagnose der diabetischen schmerzhaften Ophthalmoplegie),und seltene Syndrome
wie Aspergillose,Wegener-Granulomatose, Syphilis oder Lymphome.

Das gute initiale Ansprechen auf Kortison ist ein obligates, aber alleine kein hin-
reichendes Kriterium für die Diagnose eines Tolosa-Hunt-Syndroms. �Klinische
und ggf. radiologische Verlaufskontrollen sind obligat. Das MR-Signalverhalten des
Pseudotumor orbitae (s. u.) ist identisch. Falls 5-mm-CT-Schichten keine hyperden-
se Läsion im Sinus cavernosus oder der Fissura orbitalis superior nachweisen können,
sollte das CT mit überlappenden 5-mm- oder nichtüberlappenden 1,5-mm-Schichten
in koronarer Schichtführung wiederholt werden [82].Angiographisch lassen sich un-
regelmäßige Verengungen, Abflachungen und Verlagerungen der intrakavernösen
Karotis nachweisen.

Ätiologie und Pathogenese

Morphologisches Korrelat ist eine ätiologisch unklare,unspezifische lymphozytäre Ent-
zündung im Bereich des Sinus cavernosus. Je nach der Kernspin- bzw. CT-Untersu-
chungstechnik (Schichtführung, Auflösungsvermögen, Kontrastmittelgabe) und Aus-
dehnung des Entzündungsprozesses kann dieser dargestellt werden. Im Kernspinto-
mogramm kommen Veränderungen bei Tolosa-Hunt-Syndrom typischerweise in den
kurzen Sequenzen im Vergleich zu Fett hypointens, isointens im Vergleich zum Muskel
und in T2-gewichteten Aufnahmen isointens zu Fett zur Darstellung. Eine sichere Ab-
grenzung von Raumforderungen anderer Genese ist in der Regel durch bildgebende
Verfahren nicht möglich.Auch das gute Ansprechen auf Kortikosteroide kann nicht als
sicheres Unterscheidungskriterium herangezogen werden.Das Tolosa-Hunt-Syndrom
ist somit eine �Ausschlussdiagnose, die zur Sicherheit des Patienten nicht ohne eng-
maschige klinische und bildgebende Verlaufsuntersuchungen gestellt werden darf [83].

Therapie

Eine 14-tägige Therapie mit Kortison (z. B. beginnend mit 100 mg Prednison/Tag, da-
nach ausschleichend), ist Mittel der Wahl (↑↑) [84]. Falls unter Kortison die Ophthal-

Neuroleptika sollten wegen möglicher
Spätdyskinesien besonders bei 
Patienten in höherem Lebensalter nicht
eingesetzt werden.

Die hochdosierte Kortisontherapie führt
definitionsgemäß innerhalb von 72 h zu
einer dramatischen Schmerzlinderung.

�Klinische und radiologische 
Verlaufskontrollen

�Ausschlussdiagnose
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moplegie und Schmerzen sistieren, ist die Diagnose wahrscheinlich, aber noch nicht
bewiesen. Bei Patienten, die nicht auf Kortison reagieren, liegt mit hoher Wahrschein-
lichkeit eine andere Diagnose vor, nur selten sind sehr hohe Kortisondosen mit lan-
gem und vorsichtigem Ausschleichen erforderlich.Die Schmerzen bilden sich schnell,
die Ophthalmoplegie über Tage,Wochen oder Monate, gelegentlich auch unvollstän-
dig, zurück. Rezidive können in der Regel erneut erfolgreich mit Kortison behandelt
werden (↑ ↑) [84, 85], �Methotrexat (↑) [86] und �Azathioprin (↑) [84] sind alter-
nativ wirksam bei rezidivierenden Attacken des Tolosa-Hunt-Syndroms.

Möglicherweise handelt es sich beim Pseudotumor orbitae um einen pathogene-
tisch ähnlichen Prozess in der Orbita. Mischbilder von Tolosa-Hunt-Syndrom und
Pseudotumor orbitae sowie Übergänge zur Arteriitis temporalis oder zu rezidivie-
renden Hirnnervenneuritiden sind beschrieben. Der Verlauf des Pseudotumor orbi-
tae ist allerdings ungünstiger, da Patienten schlechter auf die Therapie ansprechen
und Rezidive häufiger sind. Steroide gelten auch beim Pseudotumor orbitae als The-
rapie der Wahl, ihre Wirksamkeit ist jedoch wegen der hohen Rezidivrate (um 50)
umstritten. Die Ansprechraten liegen initial zwischen 58 und 78% [87, 88]. Rezidive
sprechen deutlich schlechter an. Therapieresistente Rezidive werden bestrahlt
(20–30 Gy). Die Wirksamkeit anderer Immunsuppressiva ist nur durch Einzelfallbe-
richte belegt.

Zervikogener Kopfschmerz

Definition und Klinik

Obligate Symptome des zervikogenen Kopfschmerzes [89, 90] sind ein einseitiger
und seitenkonstanter Schmerz, der durch bestimmte HWS-Bewegungen oder durch
Druck auf spezifische �Triggerpunkte (Ansatzpunkt des N. occipitalis major, Proces-
sus transversus HWK 4/5) ausgelöst wird. Er imponiert fast ausschließlich als konti-
nuierlicher und in der Intensität fluktuierender Dauerschmerz und kann von Atta-
cken mit einer Dauer von Stunden bis Tagen überlagert sein. Der Schmerz ist von
mäßiger bis schwerer Intensität und von dumpfer oder ziehend-bohrender Qualität.
Er strahlt typischerweise vom Nacken nach frontotemporal oder okulär aus, über-
wiegend aber nichtradikulär in Schulter und Arm. Fakultative Begleitsymptome sind
Übelkeit und Brechreiz, ein unspezifischer Schwindel, eine diskrete Phono- und Pho-
tophobie und nur selten Schluckstörungen oder ein ipsilaterales Schleiersehen. Dif-
ferenzialdiagnostisch sollte neben der Migräne v. a. die seltene �Hemicrania conti-
nua durch einen probatorischen Behandlungsversuch mit Indomethacin abgegrenzt
werden [91].

Epidemiologie

Verlässliche Daten zur Prävalenz und Inzidenz fehlen. Der überwiegende Anteil der
Studien wurde in Kopfschmerzzentren durchgeführt, wobei die Häufigkeit zwischen
1–15% schwankte [89, 92]. Nicht selten (bis zu 17%) ist eine Kombination mit anderen
Kopfschmerzen, wie z. B. einer Migräne oder einem Spannungskopfschmerz [93]. Ein
Überwiegen des weiblichen Geschlechts mit ca. 2/3 zeigte sich bei fast allen Autoren.

Ätiologie und Pathogenese

Vom Hinterkopf und Nacken gelangen Afferenzen über die Rr. dorsales C2–C5 in das
Rückenmark, wo sie im Tractus dorsolateralis der Substantia gelatinosa in das Hin-
terhorn eintreten und sich dabei mit den Fasern des Tractus spinalis Nervi trigemi-
ni vermischen [94]. Die morphologische und funktionelle Vermischung von spinalen
Hinterhornfasern mit denen des Trigeminus im Sinne einer „zervikotrigeminalen
Schaltstelle“ ist verantwortlich für die Weiterleitung von Schmerzimpulsen von zer-
vikal nach frontal. Bildgebende Verfahren sollen �symptomatische Ursachen aus-
schließen. Hierzu gehören die basiläre Impression, Übergangsanomalien, eine rheu-
matoide Arthritis mit ggf.atlantoaxialer Subluxation,eine zervikale Myelopathie oder
knöcherne Tumoren.Als weitere Ursache von Nackenschmerzen gelten z. B. ein Neu-
rinom in Höhe C1–C2, venöse Plexus-, arterielle Gefäßschlingen, arteriovenöse Mal-

�Methotrexat
�Azathioprin

�Triggerpunkte

�Hemicrania continua

�Symptomatische Ursachen 
ausschließen
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formationen jeweils in Höhe der oberen Zervikalwurzeln, eine Dissektion der A. ver-
tebralis, selten auch der A. carotis interna oder auch eine einseitige retropharyngeale
Tendinitis [95, 96].

Therapie

Nerven- oder Wurzelblockaden (Parazervikalblock nach Moore und der C2-Gangli-
enblock nach Bogduk) haben wahrscheinlich nur diagnostischen Wert. Blockaden
des N.occipitalis major sind technisch einfacher durchführbar,haben weniger Neben-
wirkungen und stellen eine Alternative zu C2-Blockaden dar [89, 95]. Darüber hinaus
werden eingesetzt die transkutane elektrische Nervenstimulation (TENS), physika-
lische Maßnahmen wie Massagen, Hydro- oder Elektrotherapie sowie kombinierte
Therapieansätze mit physiotherapeutischen und kognitiv-verhaltenstherapeutischen
Maßnahmen. Systematische Studien, die eine Einordnung nach EBM ermöglichen,
fehlen. Die Bedeutung der Manualtherapie (←→) ist nicht schlüssig geklärt. Solche
Therapien werden häufig überschätzt [97].

Operative Interventionen (←→) mit unterschiedlichen Techniken werden bei
Schmerzen im Hinterkopf-Nacken-HWS-Bereich häufig durchgeführt, wobei die
Techniken nur bedingt miteinander vergleichbar sind [95, 96]. Das untersuchte Pati-
entengut ist inhomogen, unscharf definiert und weist z. B. Patienten mit z. T. einsei-
tigen, aber auch mit bilateralen Beschwerden auf. Insbesondere die sog.„Okzipitalis-
neuralgie“ deckt sich keineswegs mit den IHS-Kriterien [90]. Die Spontanverläufe
werden bei der Bewertung von Therapieergebnissen offensichtlich unterschätzt. Neu-
rolysen des N. occipitalis major zeigten bei klinisch eindeutiger Diagnose nur in 8%
einen über 16 Monate anhaltenden Effekt [90]. Bei einem differenzierten Einsatz von
Ganglionektomie sowie ventralen und dorsalen dekomprimierenden Operationen
wurden in einer Übersicht über 102 Patienten Erfolgsraten von 80% beschieben [96].

Kraniomandibuläres Dysfunktionssyndrom

Definition und Klinik

Differenzialdiagnostisch muss angesichts unklarer Kiefer-Gesichts-Beschwerden ins-
besondere bei fehlenden Anzeichen für kraniale Neuralgien oder neurologisch-soma-
tische Befunde an das Krankheitsbild der Myoarthropathie (Synonym: kranioman-
dibuläre Dysfunktion) gedacht werden. Betroffen sind vorwiegend jüngere Personen
mit natürlicher Bezahnung. Durch Parafunktionen kann es zu Schmerzen im Bereich
der Kiefergelenke, was vom Patienten als Ohrenschmerz beschrieben wird, Schmer-
zen über dem Ohr, Schmerzen im Bereich des Mundbodens, im Bereich des Kiefer-
winkels sowie im Nacken- und Schläfenbereich, kommen. Unter �Parafunktionen
versteht man alle Aktivitäten im Kauorgan, die außerhalb der eigentlichen Funktion
(Kauen) ausgeübt werden, wie z. B. Leermahlen, Pressen, Wangenbeißen u. ä. Dieses
wird auch unter dem Begriff „Bruxieren“ zusammengefasst. Die durch das Bruxieren
verursachten Beschwerden sollen durch eine Überbeanspruchung der benutzten
Muskeln mit der Folge von Myalgien entstehen.Vor allem durch (nächtliches) Knir-
schen werden Kräfte entwickelt, die weit über jenen liegen, die beim Kauen benötigt
werden.

Bruxismus kann seine Ursache in okklusoartikulären Disharmonien haben,kann
aber auch bei absolut korrekten Beziehungen zwischen Kondylenposition und Zahn-
reihen auftreten [98] (↑). Da die Therapie in beiden Fällen recht unterschiedlich ist,
muss primär durch funktionsanalytische Maßnahmen geklärt werden, ob in zentri-
scher Kondylenposition eine �störungsfreie Okklusion zustande kommt [99, 100,
101] (↑). Ist das der Fall, sind lokal-zahnärztliche Maßnahmen strikt zu unterlassen.
In einem solchen Fall muss man davon ausgehen,dass das Bruxieren durch außerhalb
des Kauorgans liegende Ursachen zustande kommt. Stress und psychoemotionale
Faktoren gelten als Auslöser [102] (↑). Das gehäufte Vorliegen einer Depression wird
gleichfalls diskutiert [103] (↑).

Therapeutisch wird bei okklusoartikulären Disharmonien zum okklusalen Aus-
gleich zunächst eine Aufbissschiene eingegliedert. Unterstützend werden Physiothe-
rapie, Entspannungsübungen (progressive Muskelrelaxation nach Jacobson), auto-

Spontanverläufe werden bei der 
Bewertung von Therapieergebnissen 
offensichtlich unterschätzt.

�Parafunktionen

�Störungsfreie Okklusion
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genes Training,EMG-Feedback-Training,Gesichtsselbstmassagen (Selbstbehandlung
nach Schulte) und ggf. medikamentös Muskelrelaxanzien und Analgetika [104] (↑)
eingesetzt.

Atypischer Gesichtsschmerz

Definition und Klinik

Der atypische Gesichtsschmerz gilt als diagnostischer Sammelbegriff für anderwei-
tig nicht klassifizierbare primär einseitige Schmerzsyndrome im Gesichtsbereich.
Die International Headache Society [105] definiert den atypischen Gesichtsschmerz
als persistierenden Gesichtsschmerz ohne organische Ursachen. Neurologische Aus-
fallserscheinungen, insbesondere sensible Defizite oder andere körperliche Sympto-
me fehlen. Die sog. atypische „Odontalgie“ und die „Glossodynie“ werden als Unter-
formen des atypischen Gesichtsschmerzes angesehen [106, 107].

In mehr als der Hälfte der Fälle ist der atypische Gesichtsschmerz einseitig, beim
beidseitigen Auftreten seitenbetont. Es sind aber auch ein Seitenwechsel und ein Auf-
treten an mehreren Stellen gleichzeitig möglich, wobei die Oberkieferregion bevor-
zugt ist. Der Schmerz ist eher oberflächlich oder in der Tiefe lokalisiert oder beides
gleichzeitig. Triggerzonen oder Auslösefaktoren (Stress oder Wetterwechsel) sind
eher die Ausnahme. Der Schmerz unterbricht den Schlaf nur selten. Fast immer be-
steht ein täglicher, kontinuierlicher Dauerschmerz von wechselnder Intensität. Atta-
cken sind selten. Die Schmerzqualität wird am häufigsten als bohrend, brennend, ste-
chend, drückend und pulsierend angegeben, oft werden mehrere unterschiedliche
Schmerzqualitäten beschrieben. Beklagt werden, ohne dass dies bei der neurologi-
schen Untersuchung zu objektivieren ist, Dys- und Parästhesien im Schmerzbereich.
Auffallend ist die Diskrepanz zwischen der Angabe unerträglicher Schmerzen und
dem emotionslosen Verhalten des Patienten während seiner Schmerzschilderung.
Der atypische Gesichtsschmerz kann nach Verletzung, Operation und Infiltration im
Bereich des Gesichtes, der Zähne und des Gaumens auftreten und ohne fassbare or-
ganische Ursache persistieren. Die Patienten drängen nicht selten von sich aus auf
Zahnbehandlungen, Ohroperationen, Injektions- und Infiltrationstherapie mit kon-
sekutiven Sekundärschäden an Geweben, Gelenken, Faszien, Muskeln und neurona-
len Strukturen, wodurch das klinische Bild kompliziert und chronifiziert wird. Ope-
rative Eingriffe bewirken im Wesentlichen keine lang anhaltende Verbesserung, die
Mehrheit beklagt eher eine Verschlechterung [108].

Epidemiologie

Inzidenz, Prävalenz und Spontanverlauf des atypischen Gesichtsschmerzes sind
nicht bekannt. In 90% der Fälle sind Frauen im Alter von 30–60 Jahren betroffen,
symptomfreie Phasen treten in 50% der Fälle entweder spontan oder unter Behand-
lung auf und halten Wochen bis Monate an. Der Neurologe sieht sie meist nach um-
fassender Diagnostik und verschiedenen Eingriffen wie Zahnextraktionen,Wurzel-
behandlungen, nach Versorgung mit Gebissschienen und Kieferprothesen, nach
Thermokoagulation des N. trigeminus und wiederholten Kieferhöhlenoperationen
[108].

Ätiologie und Pathogenese

Der atypische Gesichtsschmerz geht in mehr als 60% der Fälle mit unterschiedlichen
�psychischen Auffälligkeiten einher [108]. Die positiven Effekte von Antidepressi-
va beruhen aber nicht nur auf ihren antidepressiven Eigenschaften, sondern auch auf
ihren zusätzlichen analgetischen Effekten. Diskutiert werden zum einen eine Verän-
derung der Schmerzschwelle in der Eintrittszone des N. trigeminus und zum ande-
ren Mikrotraumata, die zu einer kontinuierlichen neuronalen Stimulation mit Spon-
tanaktivität im Trigeminusnerven führen.Vorstellbar ist, dass eine periphere Läsion
des Nerven und der Nervenwurzeln in der Nähe des Hirnstammes ektopische Akti-
onspotenziale mit ephaptischen Fehlschlüssen auslösen kann, die vom Trigeminus-
kern nicht mehr supprimiert werden und dadurch Schmerzen verursachen. Eine zu-

Auffallend ist die Diskrepanz zwischen
der Angabe unerträglicher Schmerzen
und dem emotionslosen Verhalten 
des Patienten während der Schmerz-
schilderung.

Operative Eingriffe bewirken 
im Wesentlichen keine lang anhaltende
Verbesserung, sondern meistens eher
eine Verschlechterung.

�Psychische Auffälligkeiten
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sätzliche Läsion des peripheren Nerven, z. B. durch einen chirurgischen Eingriff, be-
wirkt dann die �Akzentuierung und Chronifizierung der Symptomatik.

Diagnostik

Die Differenzialdiagnose des atypischen Gesichtsschmerzes betrifft neben raumfor-
dernden und infektiösen Prozessen den zervikogenen Kopfschmerz, den Cluster-
kopfschmerz, die Trigeminus- und Glossopharyngeusneuralgie, die postzosterische
Neuralgie, den Gesichtsschmerz zentraler Genese, das Kiefergelenksyndrom, das
myofasziale Schmerzsyndrom, das Sjögren-Syndrom und die Trigeminusneuropa-
thie. Die Ausschlussdiagnostik umfasst neben einer neurologischen Untersuchung
eine zahnärztliche, HNO-ärztliche und augenärztliche Stellungnahme, je nach Ver-
dachtsdiagnose Röntgenaufnahmen der Nasennebenhöhlen bzw.eine CCT oder MRT.
Gesucht werden muss nach intrakraniell gelegenen Tumoren des N. trigeminus oder
seines Ganglions, Raumforderungen im Bereich des Kleinhirnbrückenwinkels, Tu-
moren der Schädelbasis, der Orbita und des Nasopharynx sowie Infektionen im Be-
reich der Kiefer oder in Folge von Zahnextraktionen.

Therapie

Der atypische Gesichtsschmerz spricht auf medikamentöse Behandlungsversuche
nur selten an.Analgetika wie auch Opioide sind ebenso wenig effektiv wie Akupunk-
tur und Nervenblockaden, Infrarotbestrahlung, Neuraltherapie, autogenes Training,
Physiotherapie, Psychotherapie, chiropraktische Manöver, Hypnose und Hydrothera-
pie (↓). Operative Eingriffe müssen konsequent vermieden werden. Antidepressiva
bzw.Verhaltenstherapie allein oder in Kombination stellen bis heute die Standardthe-
rapie des atypischen Gesichtsschmerzes dar (←→). Durch die Therapie kann eine
Schmerzlinderung erreicht werden, eine Heilung ist die Ausnahme. Die Patienten
sollten deshalb in ihrer Arbeitsfähigkeit bestärkt werden. Eine pragmatische Thera-
pie schließt die Beratung dahingehend ein, dass es sich beim atypischen Gesichts-
schmerz um keine gefährliche organische Erkrankung handelt und der Schmerz
„real“ und nicht „eingebildet“ ist. Verhaltenstherapeutische Maßnahmen mit dem
Ziel, Schmerzen realistisch einzuschätzen und ein adäquateres Schmerzmanagement
zu erreichen, gelten als besonders effektiv [109]. Die optimale medikamentöse The-
rapie des atypischen Gesichtsschmerzes ist durch Studien, die EBM-Kriterien ent-
sprechen, nicht zu untermauern. Am häufigsten werden in Dosierungen wie beim
Spannungskopfschmerz trizyklische Antidepressive wie Amitriptylin (25–150 mg),
Amitriptylin-Oxid (30–120 mg) und Doxepin (25–150 mg) eingesetzt. Antikonvulsi-
va wie Carbamazepin, Oxcarbazepin und Gabapentin können versucht werden.

Zentrale Ursachen von Kopf- und Gesichtsschmerzen,
die nicht dem Typ der Trigeminusneuralgie entsprechen

Definition und Klinik

Die �Terminologie zentraler Kopfschmerzen ist uneinheitlich. Der Begriff Thala-
musschmerz wird landläufig synonym mit dem Begriff des zentralen Schmerzes ver-
wendet, international hat sich eher der Begriff des Deafferenzierungsschmerzes
durchgesetzt. Pathophysiologisch liegt eine Läsion oder Dysfunktion zentraler Bahn-
systeme zugrunde, meist des Tractus spinothalamicus im Thalamus oder in seinem
Verlauf in Hirnstamm bzw. Rückenmark. Ursächlich in Frage kommen Infarkte, Blu-
tungen, Syringobulbie, Schädel-Hirn-Trauma, vaskuläre Missbildungen, Tumoren
und epileptische Anfälle. Zentraler Schmerz ist nahezu immer chronisch. Thalami-
scher Gesichtsschmerz ist Teil eines Halbseitensyndroms. Er kann jedoch auch iso-
liert auftreten. Patienten beklagen brennenden diffusen einseitigen Schmerz, kon-
tralateral zur zerebralen Läsion, häufig begleitet von Allodynie, Hyp- oder Dysästhe-
sie, Hypalgesie und Hyperpathie. Eine Berührung der betroffenen Körperteile verur-
sacht besonders unangenehme Schmerzen.

�Akzentuierung und 
Chronifizierung der Symptomatik

Antidepressiva bzw.Verhaltenstherapie
allein oder in Kombination stellen 
bis heute die Standardtherapie des 
atypischen Gesichtsschmerzes dar.

�Terminologie
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Therapie

Bis vor kurzem galt Amitriptylin als einzige wirksame Substanz in einer placebokon-
trollierten Studie [110] (↑). Lamotrigin ist moderat wirksam nach einer placebokon-
trollierten Studie [111] (↑). Bei einer kleinen Gruppe von Patienten war Gabapentin
effektiv, für Carbamazepin und Phenytoin existiert kein placebokontrollierter Wirk-
samkeitsnachweis. Intravenös applizierbare Substanzen wie Lidocain, Propofol und
Ketamine sind kurzzeitig wirksam, eignen sich aber nicht für eine Langzeittherapie
(Übersicht in [112]). Die Effizienz von Opiaten ist umstritten.

Sonstige Gesichtsschmerzen

Nacken-Zungen-Syndrom

Beim Nacken-Zungen-Syndrom (Neck-tongue-Syndrom) führt eine plötzliche Dre-
hung der HWS zu einem scharfen einseitigen oberen Nacken- und Hinterkopf-
schmerz, begleitet von einer vorübergehenden ipsilateralen Taubheit der Zunge [113].
Pathophysiologisch wird eine induzierte Subluxation des atlantoaxialen Gelenks mit
Kompression der propriozeptiven Fasern der Zunge postuliert, die über den Plexus
cervicalis und die 2. Zervikalwurzel das Halsmark erreichen. Obwohl selten, wurde
das Syndrom von mehreren Arbeitsgruppen beschrieben und kann als gesichert gel-
ten. Da die auslösende Halsbewegung in der Regel vermieden werden kann, benöti-
gen die meisten Patienten keine Behandlung, gelegentlich wird eine Halskrawatte
verwendet, Berichte über operative Behandlungen sind selten [114].

Burning-mouth-Syndrom

Das „Burning-mouth-Syndrom“ (BMS) umfasst Gaumenbrennen, Zungenbrennen
sowie Lippen- und Wangenbrennen. Es sind meist keine Veränderungen der Schleim-
haut zu erkennen. Es beschreibt eine brennende Missempfindung im Mundbereich,
häufig kombiniert mit Mundtrockenheit und Parästhesien. In 75–90% aller Fälle sind
Frauen mit einem durchschnittlichen Alter von 60 Jahren betroffen, meist als Total-
prothesenträgerinnen [115]. Systemische Ursachen sind bei ca. 5% der Patienten Spät-
dyskinesien,Vitaminmangel, Diabetes mellitus und Chemotherapie.Als lokale Ursa-
che kommen unspezifische Schleimhautentzündungen unter der Prothesenbasis in-
frage, oft als allergische Reaktion fehlgedeutet [116]. Kontaktallergien auf Zahner-
satzmaterialien werden mit Hilfe eines Epikutantests der im Mund befindlichen Ma-
terialien diagnostiziert. Die Beseitigung einer Stomatitis prothetica durch absolute
�Prothesenhygiene führt nur in Ausnahmefällen zum Verschwinden des Brennens.
Es muss ferner überprüft werden, ob in zentrischer Kondylenposition eine störungs-
freie Okklusion zustande kommt. Durch die Beseitigung okklusoartikulärer Dishar-
monien lassen sich jedoch nur in ca. 15–20% der Fälle orale Missempfindungen be-
seitigen [117].

Abzugrenzen ist der �Lichen planus, bei dem die Patienten in der Regel kein
dauerhaftes Brennen beklagen,sondern vielmehr ein Mundschleimhautbrennen,aus-
gelöst durch mechanische Irritationen [118] (↑ ↑). Die Ursache des Lichen planus ist
weitgehend unbekannt.Angenommen wird, dass ein Virus diese Erkrankung auslöst
[119] (↑). Eine Linderung der Beschwerden lässt sich durch absolute Hygiene und
Ausschaltung mechanischer Reize erreichen. Lokal kann eine Haftsalbe aufgetragen
werden (0,01 g Vitamin A auf 20 g Volon-A-Haftsalbe).

Als symptomatische Therapie bei BMS wurde die lokale Applikation von Clona-
zepam 0,5–1 mg über mindestens 10 Tage beschrieben. Patienten lutschen 3-mal/Tag
eine Tablette über 3 min, die danach wieder ausgespuckt wird [120]. Ebenfalls durch-
geführt wird eine Therapie mit lokaler Applikation von Capsaicin.

Da die auslösende Halsbewegung 
in der Regel vermieden werden kann,
benötigen die meisten Patienten keine
Behandlung.

�Prothesenhygiene

�Lichen planus
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