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Zusammenfassung

Die Trigeminusneuralgie und die postherpetische Neuralgie sind die wichtigsten Gesichtsschmerzformen. Wah-
rend bei der Trigeminusneuralgie durch auere Reize auslésbare, blitzartig einschieBende Schmerzen im Vor-
dergrund stehen, zeichnet sich die postherpetische Neuralgie durch brennende Dauerschmerzen plus Schmerzat-
tacken aus. Bei der Trigeminusneuralgietherapie sind konservativ natriumkanalblockierende Antiepileptika
sowie operativ die mikrochirurgische vaskuldre Dekompression und Thermokoagulation oder
Glyzerolrhizotomie die therapeutischen Grundpfeiler. Bei der postherpetischen Neuralgie steht im akuten Stadi-
um eine konsequente antivirale Therapie sowie hochdosierte analgetische Therapie im Vordergrund, im chroni-
schen Stadium werden dann die trizyklischen Antidepressiva die Therapie der Wahl. Obwohl ausreichend gute,
vergleichende Studien mit neuen Antiepileptika fehlen, lassen sie sich in der Praxis inbesondere bei Trigeminus-
neuralgie gut einsetzen, da sich der Therapieerfolg rasch klaren lasst.

Des weiteren wird eine Ubersicht tiber das Tolosa-Hunt-Syndrom, den cervikogenen Kopfschmerz, tiber das
craniomandibuldre Dysfunktionssyndrom, tiber atypischen Gesichtsschmerz und andere seltenere Syndrome
gegeben. Die Therapieempfehlungen stlitzen sich auf Kriterien der evidence based medicine (EBM).

Summary

Trigeminal neuralgia and postherpetic neuralgia are the most relevant neuralgiform facial pain syndromes.
Trigeminal neuralgia is characterized by lancinating intensive pain attacks of very short duration, triggered by
external cues, whereas postherpetic neuralgia consists predominantly of long-lasting burning pain. Sodium
channel blocking drugs are first choice in treatment of trigeminal neuralgia, operative procedures encompass
microvascular decompression, thermocoagulation and percutaneous retrogasserian glycerol rhizotomy. In the
acute stage postherpetic neuralgia is treated antivirally and analgetically, in the chronic stage by tricyclic anti-
depressive substances. Even without evidence-based studies, newer antiepileptic drugs may be applied with suc-
cess, since the efficacy may be clarified within days. Other pain syndromes described encompass the Tolosa-
Hunt syndrome, cervicogenic headache, craniomandibular dysfunction syndrome, atypical facial pain and rarer
syndromes. Therapeutic recommendations are based on evidence based medicine criteria (EBM).

Schlusselworter:
Trigeminusneuralgie, Zosterneuralgie, Tolosa-Hunt-Syndrom, Nacken-Zungensyndrom, Kraniomandibulares
Dysfunktionssyndrom, cervikogener Kopfschmerz, atypischer Gesichtsschmerz

Key words:
Trigeminal neuralgia, zoster neuralgia, Tolosa-Hunt syndrome, neck-tongue syndrome, craniomandibular dys-
function syndrome, cervicogenic headache, atypical facial pain

Einleitung

Die Klassifikation der Gesichtsneuralgien umfasst eine Vielzahl von Syndromen, von denen hier
nur die wichtigsten und hiervon auch wiederum nur die wesentlichen Aspekte wiedergegeben wer-
den kdnnen. Fiir seltenere Syndrome wird auf Spezialliteratur verwiesen. Die Therapieempfehlun-
gen orientieren sich formal an den Kriterien der evidence-based medicine. Die Kategorien der Evi-
denz wurden von der Arzneimittelkommission der Deutschen Arztekammer tibernommen. Sie sind
wie folgt definiert:

¥ Aussage zur Wirksamkeit wird gestiitzt durch mehrere adaquate, valide klinische Studien (z.B.
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randomisierte klinische Studien) bzw. durch eine oder mehrere valide Metaanalysen oder systemati-
sche Reviews. Positive Aussage gut belegt.

T Aussage zur Wirksamkeit wird gestitzt durch zumindest eine adagate, valide klinische Studie
(z.B. randomisierte klinische Studie). Positive Aussage belegt.

¥Negative Aussage zur Wirksamkeit wird gestiitzt durch eine oder mehrere adaqute, valide Klini-
sche 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 giinstige oder ungiinstige Wirkung be-
legen. Dies kann bedingt sein durch das Fehlen adaquater Studien, aber auch durch das Vorliegen
mehrerer, aber widersprichlicher Studienergebnisse.

1. DIE TRIGEMINUSNEURALGIE UND ANALOGE SELTENE GESICHTSNERVEN-
NEURALGIEN

1.1. Definition und Klinik

Patienten mit Trigeminusneuralgie (TN) (synonym Tic douloureux) leiden unter extrem heftigen,
scharfen, elektrisierenden, blitzartig einschief}enden, durch Kauen und Sprechen auslésbaren
Schmerzattacken. Die Dauer betragt Sekunden, gelegentlich auch bis zu 2 Minuten. Schmerzatta-
cken kénnen durch einfachste Beriihrung, z. B. mit einem Haar, ausgel6st werden. Andere Ausloser
sind kalte Luft, Sprechen, Kauen, mimische Bewegungen, Z&dhneputzen und emotionaler Stress. Die
sogenannten Triggerzonen konnen sehr klein sein, manchmal nur ein bis zwei Millimeter. Multiple
Attacken konnen taglich Gber Wochen bis Monate auftreten. Interiktale dumpfe, brennende oder
klopfende Schmerzen kénnen vorkommen, auch in Form eines Prodromalstadiums (1). Am héaufigs-
ten sind die Aste V2 und V3 betroffen, entweder allein oder in Kombination, selten (4-17 %) die
Aste V1, V2 und V3 zusammen.

Bei der Glossopharyngeusneuralgie (GN) handelt es sich um starke, kurzzeitige, stechende Schmer-
zen im Bereich des Ohres, des Zungengrundes und vor allem in der Tonsillenloge, die speziell
durch Schlucken ausgeldst werden (2).

1.2. Epidemiologie

90 % der Falle beginnen nach dem vierzigsten Lebensjahr mit zunehmender Tendenz mit héherem
Lebensalter. Aufgrund der héheren Lebenserwartung sind etwa anderthalb mal soviel Patientinnen
betroffen. Die jahrliche Inzidenz liegt bei 3.4/100000 fur Ménner und bei 5,9/100.000 fiir Frauen
(3). Die Inzidenz der TN wird im Vergleich zur GN auf 4,7 zu 0,8 auf 100000 geschatzt (4).

1.3. Atiologie und Pathogenese

Bei der idiopathischen TN oder GN handelt es sich meist um ein vaskulares Kompressionssyndrom
mit pathologischen Kontakten zwischen einem (elongiertem) GefaR und der Nervenwurzel unmit-
telbar nach Austritt aus dem Hirnstamm, im Falle der TN meist der Arteria cerebelli superior (5).
Durch standige Pulsationen entstehen segmentale Demyelinisierungen der jeweiligen Nervenwurzel
mit ephaptischen Fehlverbindungen, die als Ursache der Schmerzen angesehen werden. Experimen-
telle Demyelinisierung in diesem Bereich fuhrt zur Entstehung von ektopischen repetitiven Akti-
onspotentialen. Die Spezifitat und Sensitivitat der Korrelation zwischen dem MRT-Befund eines
GeféaR-Nerven-Kontakts und der Symptomatik der TN liegt in den jingeren 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 Magnetresonanzangiograpie mit
der genauer Beurteilung der Einzelschichten aus dem Schichtstapel umfassen, um etwaige Gefal-
schlingen in direkter Nachbarschaft zu detektieren sowie engschichtige coronare und axiale Darstel-



lung des Kleinhirnbriickenwinkels und Ganglion Gasseri in T1 und T2-Gewichtung, sowie T1 mit
Kontrastmittel und optional mit Fettsattigung umfassen. Umstritten ist daher, inwieweit es tber-
haupt eine ,idiopathische” TN gibt. Wahrscheinlich entsprechen die bislang als ,,idiopathisch* klas-
sifizierten Formen einer im MRT nicht nachweisbaren Form der vaskularen (Mikro-) Kompression.

TN aufgrund von Hirnstammlasionen bzw. raumfordernder Prozesse, wie Akustikusneurinome oder
anderer Prozesse im Bereich des Kleinhirnbriickenwinkels kommen differentialdiagnostisch in Be-
tracht. Sie werden von der IHS als ,,.Symptomatische Trigeminusneuralgie* Klassifiziert. Sie fiihren
indirekt zu einem pathologischen Gefal3-Nervenkontakt, da die Raumforderung die Wahrschein-
lichkeit einer vaskuldren Kompression begunstigt. Bei der multiplen Sklerose als Ursache fur eine
Trigeminusneuralgie fihrt die Schadigung der Myelinscheide im Bereich der Eintrittsstelle der
Nervenwurzel zu den Schmerzattacken. Die Abgrenzung symptomatischer Formen ist vor allem in
Hinblick auf die Wahl invasiver Therapiemanahmen von Bedeutung. Es gibt zudem bei der MS
aufgrund von Fallbeobachtungen eine Evidenz #*f(ir eine spezifische Behandlung dieser Form mit
Misoprostol 3 * 200 mg (9, 10). AuBerdem gibt es offene Studien, die auf eine Wirksamkeit von
Lamotrigin (11, 12) und Gabapentin (13, 14) hinweisen (jeweils #=%).

Unter einer ebenfalls differentialdiagnostisch in Betracht zu ziehenden Trigeminusneuropathie ver-
steht man Schmerzsyndrome nach Lasionen des N.trigeminus (durch Trauma, HNO-arztliche und
zahndrztliche Eingriffe, Zustand nach destruktiven Eingriffen im Bereich des N. trigeminus). Kli-
nisch findet sich hier haufiger ein zusétzlicher Dauerschmerz zwischen den Attacken sowie eine
Sensibilitatsstorung im Trigeminusversorgungsbereich. Hinsichtlich weiterer Differentialdiagnosen
wird auf Tabelle 1 verwiesen. Die Kombination von Trigeminusneuralgie und Clusterkopfschmerz
(Cluster-Tic Syndrom) scheint eine eigene Entitat darzustellen (15-17).

1.4. Verlauf

In der Regel ist der Verlauf progredient, in den Anfangsstadien finden sich noch schmerzfreie In-
tervalle von mehreren Monaten oder sogar langer als einem Jahr. 29 % der Patienten haben nur eine
Episode in ihrem Leben, 28 % dagegen drei und mehr Episoden. In den ersten 5 Jahren treten jahr-
lich bei 21 % der Patienten erneute Attacken auf (4). Mehr als die Halfte der Patienten hat im weite-
ren Verlauf eine mindestens 6-monatige, ein Viertel eine zwolfmonatige Remission.

Tab. 1: Wichtige neurologische Differentialdiagnosen der idiopathischen Trigeminusneuralgie

1.5. Medikamentdse Therapie

Das Vorgehen ist zunéchst stets konservativ, nur bei Versagen der medikamentésen Therapie kom-
men operative Verfahren in Betracht. Psychotherapeutische Verfahren sind wirkungslos und nur bei
erhohter Suizidgefahr als begleitende MalRnahme indiziert. Unwirksam, leider aber immer wieder
praktiziert, sind naturgemaR alle operativen MaRnahmen im Gesichtsschadelbereich wie Zahnex-
traktionen oder Kieferhohlenoperationen. Alle Studien beziehen sich auf TN Patienten, das Vorge-
hen bei GN ist analog.

1.6. Akuttherapie

Das Hauptziel besteht in der Attackenprophylaxe. Die einzelne Schmerzattacke klingt so friih ab,
dass jede Therapie zu spat kommen wirde. Im Bedarfsfall kann die medikamentdse Prophylaxe mit
Antiepileptika kann sehr rasch aufdosiert werden. Rasche Schmerzfreiheit lasst sich z.B. durch
langsame i.v. Injektion von 250 mg Phenytoin erzielen (19) **Bei alteren Patienten kann eine
langsamere Metabolisierungsgeschwindigkeit vorliegen, es sollten etwa 5 bis 10 mg/min, maximal
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25 mg/min appliziert werden. Es schlie3t sich eine orale Therapie mit einer Dosis von 3 mg/kg
Korpergewicht in verteilten Dosen an. Erfahrungsgemal tolerieren extrem Schmerz geplagte Pati-
enten mit haufigen Attacken nach entsprechender Aufklarung Nebenwirkungen der Antikonvulsiva,
die bei raschem Aufséttigen in der Regel auftreten.

1.7. Prophylaxe

Hierzu liegen nur sehr wenige und methodisch zweifelhafte moderne doppelblinde,
placebokontrollierte Studien vor, so dass eine Einordnung als positive Studie schon bei sehr niedri-
ger Patientenzahl erfolgt. Die Therapieempfehlungen stiitzen sich auch auf einen Expertenkonsens
¥(20). Pharmaka, in der Regel Antiepileptika, die den Trigeminusneuralgieschmerz lindern, ver-
hindern die Entstehung der ektopischen Aktionspotentiale. Sie verstarken die Hemmung und unter-
driicken die Erregung des spinalen Trigeminuskerngebiets und verhindern auRerdem die
polysynaptische Ubertragung in den Trigeminusbahnen. Carbamazepin und Phenytoin blockieren
die Natriumkanale exzitatorischer Bahnen und damit die Entstehung von Aktionspotentialen.
Baclofen, Carbamazepin und Phenytoin unterdriicken die synaptische exzitatorische Uberleitung.
Pharmaka ohne diese Eigenschaften gelten als wirkungslos

Trotz fehlender vergleichender Studien kdnnen folgende Empfehlungen ausgesprochen werden
(21):

I. Wahl des Antiepileptikums

1. Insbesondere alle Antiepileptika mit Natriumkanalblockierenden Eigenschaften werden mit
hoher Wahrscheinlichkeit bei TN und GN wirksam sein.

2. Aufgrund der hohen Attackenfrequenz lasst sich die individuelle Wirksamkeit eines
Antiepileptikums rasch klaren. Im Falle des Versagens einer Substanz kann die Wirksamkeit
des nachsten Mittels innerhalb von Tagen geklart werden durch zligige Umstellung und ra-
sche Aufdosierung. Stark beeintrachtigte Trigeminusneuralgiepatienten akzeptieren meist
eher Nebenwirkungen und héhere Dosen als Epilepsiepatienten. Eine Ausnahme bildet
Lamotrigin. Eine langere Eindosierungsphase (z.B. Dosisanhebung um 25 mg/Woche) min-
dert das Risiko des Auftretens von allergischen Hautreaktionen. Daher sollte Lamotrigin
uberlappend mit einer anderen Substanz tber etwa 4 Wochen eindosiert werden.

3. Esist abzusehen, dass Oxcarbazepin aufgrund des besseren kognitiven Nebenwirkungspro-
fils und der fehlenden Autoinduktion Carbamazepin als Mittel der ersten Wahl ablésen wird.
Die Inzidenz einer Hyponatriamie ist unter Oxcarbazepin wahrscheinlich hoher (etwa 23 %)
als unter Carbamazepin (22). RegelméRige NaKontrollen sind notwendig, insbesondere bei
klinischen Nebenwirkungen wie Benommenheit, Kopfschmerz, Mudigkeit oder Ubelkeit.

Folgende Regeln sollten beachtet werden

(A) Es sollte nicht Giberbehandelt werden. Remissionen sollten erkannt werden und die Dosis daher
nach 4 — 6 wochiger Anfallsfreiheit versuchsweise reduziert werden.

(B) Eine Ausdosierung soll individuell erfolgen bis Schmerzfreiheit erzielt ist oder bis zum Auftre-
ten nicht mehr tolerabler Nebenwirkungen, meist Midigkeit und Schwindel.

(C) Eine Dauertherapie mit Antiepileptika kann gerade bei &lteren Patienten kognitive EinbuRen
verursachen. Es sollte die niedrigste Dosis verwendet werden, die noch Schmerzfreiheit erzielt.



(D) Mit der Zeit kann die Wirksamkeit einiger Substanzen nachlassen und Dosisanpassungen erfor-
dern, so z.B. durch Verkiirzung der Halbwertszeit von Carbamazepin.

(E) Nebenwirkungen kénnen durch die Mehrfachgabe kleinerer Dosen im Tagesverlauf minimiert
werden.

(F) Monotherapie ist zunéchst zu bevorzugen, allerdings sind Kombinationstherapien moéglich (14).
Sinnvoll sind hier Mittel mit unterschiedlichen Angriffspunkten, wie z.B. Oxcarbazepin und
Baclofen.

1.8. Substanzen der ersten Wahl

Carbamazepin gilt unter den etablierten Antiepileptika als das wirksamste Préparat, vorzugsweise
in retardierter Form (20) ¥¥. 90 % der Patienten sprechen initial an, langfristig noch 50 %. Wegen
der Enzymautoinduktion muss die Carbamazepindosis in den ersten Wochen weiter aufdosiert wer-
den, je nach klinischer Wirkung. 200 bis 400 mg als erste Tagesdosis sind bei TN Patienten vertret-
bar, ansonsten kann man zur Umgehung von Mudigkeit eine tagliche Dosiserhdhung um 50 mg
vornehmen. Bei den meist dlteren Patienten liegt die maximale Dosis etwa bei 600 - 1200 mg / Tag.
Seltene schwerwiegendere Nebenwirkungen sind die aus der Epilepsietherapie bekannten Exanthe-
me, Thrombozyto- und Leukozytopenien, Leberfunktionsstérungen und Herzrhythmusstérungen.

Oxcarbazepin wirkt bei der Trigeminusneuralgie wahrscheinlich mindestens ebenso gut wie
Carbamazepin ¥ (23, 24). Es wird rasch resorbiert mit einer maximalen Serumkonzentration nach
einer Stunde. Die Dosen liegen 1.5 fach hoher als bei Carbamazepin.

1.9. Substanzen 2. Wahl mit ungeklartem Stellenwert

Lamotrigin, ein Natrium Kanal Blocker, bewirkt Schmerzfreiheit in 60 — 80 % der Patienten mit
einem guten Nebenwirkungsprofil. Es existiert eine positive doppelblinde placebokontrollierte Stu-
die (25) . AuRerdem gibt es offene positive prospektive Studien (12, 26). Es kann mit anderen
Substanzen kombiniert werden, bei Kombination mit Valproinsédure muss dessen Dosis stark redu-
ziert werden.

Baclofen Zu Baclofen liegen positive doppelblinde und offene prospektive Studien vor (27-29) 1.
Insbesondere das L-Racemat ist gut belegt, aber im Handel nicht verfiigbar (30). In einer Dosis von
25 - 75 mg (28) liegt die Ansprechrate bei maximal 74 %.

Gabapentin gilt als gut wirksam und vertréglich in Dosen zwischen 1.6 und 3 g/die, die im Einzel-
fall bis 5 g/die erreichen. Die Zulassung ist flir Schmerztherapie bis zu einer Dosis von 3,6 g/die
erfolgt. Bisher liegen nur Kasuistiken bzw. unkontrollierte Studien bei idiopathischer TN oder bei
TN bei Multipler Sklerose vor (13, 14) *.

Topiramat wurde in Einzelfallen als gut wirksam bei Trigeminusneuralgie beschrieben in Dosen
zwischen 50 und 200 mg. In einer positiven Studie, die modernen Anforderungen gentigt, konnte
der Effekt tiber einen langeren Zeitraum jedoch nicht aufrecht erhalten werden (31) ¥. Als Zweitin-
dikation kann bei bergewichtigen Patienten die Nebenwirkung ,,Gewichtsabnahme* genutzt wer-
den.

Valproinsaure gilt als effizient in weniger als der Halfte der Patienten (32) ¥. Von Nachteil ist, dass
die maximale Wirkung mit einer Verzogerung von Wochen auftritt. Als Zweitindikation kénnen
zusétzlich vorliegende Migréne, Spannungs- oder Clusterkopfschmerzattacken mitbehandelt wer-



den.

Fur Phenytoin liegen keine verwertbaren Studien vor, so dass diese Substanz als Ausweichsubstanz
eingesetzt wird **. Der besondere Vorteil von Phenytoin liegt in der Méglichkeit der intravendsen
Schnellaufsattigung (Phenytoin® 250 mg, max. 25 mg/min) sowie der méglichen abendlichen Ein-
maldosierung aufgrund der langen Halbwertszeit. Der wesentliche Nachteil liegt in der nichtlinea-
ren Pharmakokinetik mit moglicher Serumspiegelentgleisung bei Dosen oberhalb von etwa 300
mg/Tag. Dosissteigerungen sollten daher nur in Inkrementen von etwa 25 mg vorgenommen wer-
den. Die Substanz gilt als nebenwirkungsreich. Neben Exanthemen kommen Schwindel, Ataxie,
Ubelkeit, Mudigkeit, Leberenzymanstieg, Gingivahyperplasie und Hirsutismus vor.

Clonazepam (3-8 mg) **Zu dieser Ausweichsubstanz gibt es nur eine altere offene prospektive
Studie (33).

Trizyklische Antidepressiva sind mit zwei (34), Capsaicin (35) mit einer offenen Studie mit jeweils
positivem Effekt nur unzureichend untersucht +=.

Tocainid war in einer offenen Studie gleich wirksam wie Carbamazepin (36), der Stellenwert in
ungeklért.

Als weitere medikamentdse Alternative gilt Pimozid (Orap®) (37) T. Als hochpotentes Neurolepti-
kum sollte es wegen des gerade bei &lteren Patienten erhohten Risikos von kaum therapierbaren
Spatdyskinesien nur als Krisenintervention in méglichst niedrigen Dosen (etwa 2 bis 4 mg) und
maoglichst kurz verschrieben werden. Insbesondere muss beachtet und dem Patienten mitgeteilt
werden, dass die Dyskinesien unter Neuroleptikatherapie obwohl schon langst induziert, dem Pati-
enten nicht auffallen und sich erst nach Absetzen manifestieren.

1.9. Substanzen ohne Wirkung bei der TN

Tizanidin wurde in zwei doppelblinden Studien (38, 39), Mexiletin (40) und Dextromethorphan in
jeweils einer mit negativem Ergebnis untersucht. Opiate sind nur unzureichend untersucht und ha-
ben keine Stellenwert in der Behandlung der TN #.

Die individuellen Dosierungen der aufgelisteten Substanzen erster und zweiter Wahl kénnen im
Einzelfall erheblich nach oben oder unten - in Abhangigkeit von Wirksamkeit und Auftreten von
Nebenwirkungen - abweichen. In Tabelle 2 entspricht der untere Dosisbereich der individuell not-
wendigen Dosis, bei der Schmerzfreiheit besteht. Der obere Dosisbereich entspricht durchschnittli-
chen Erfahrungswerten fiir Nebenwirkungen und muss ebenfalls individuell ausgelotet werden.

Tabelle 2: Substanzen der ersten und zweiten Wahl bei der Behandlung der TN mit Dosierungsemp-
fehlungen

1.10. Operative Therapie

Fur die etwa 30-50 % der Patienten, die unter medikamentdser Behandlung nicht schmerzfrei wer-
den (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 mikrovaskulédre Dekompression (MVD) ist bei der idio-
pathischen TN eine kausale Therapie bei einem allerdings hheren Komplikationsrisiko. Sie kann
bei der symptomatischen TN und Trigeminusneuropathien nicht eingesetzt werden. Neben der Atio-
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logie der TN richtet sich das VVorgehen auch nach dem zu erwartendem operativen Risiko. Patienten
mit hohem OP-Risiko sollte man zur Thermokoagulation nach Sweet (TK) oder zur perkutanen
retroganglionére Glycerolinjektion nach Hakanson (Gl) raten. Gegen die grundsatzliche Vorschal-
tung dieser Verfahren vor eine vaskuldre Dekompression sprechen Befunde, nach denen man bei
Zustand nach Glycerolinjektion eine partielle Degeneration des N. trigeminus mit der Folge
schlechterer operativer Ergebnisse als bei primérer mikrovaskularer Dekompression findet. Propa-
gierte Erfolgs- und Nebenwirkungsraten sind oft unzureichend publiziert, differieren sehr und er-
schweren allgemeingultige Empfehlungen. Wahl der Therapiemethode und damit auch der Thera-
pieerfolg hédngen von der Erfahrung und Geschicklichkeit des Chirurgen ab, so dass der Wahl des
Chirurgen die gleiche Bedeutung wie der Wahl der Methode zukommt.

In einer Literaturiibersicht tber etwa 10.000 Patienten (42) finden sich folgende Aussagen: MVD
weist die niedrigste technische Erfolgsrate auf, was wahrscheinlich an der Vielzahl kleiner Zentren
mit geringer Erfahrung liegt. In grolRen Zentren liegen die technischen Erfolgsraten der MVD bei 98
%. TK und MVD haben die héchsten Anteile initialer Schmerzreduktion und die niedrigste Rate
von Rezidiven ¥¥. Gl hat die hochsten Rezidivraten. Alle perkutanen Verfahren hatten gleich hohe
Dysasthesieraten. MVD weist die geringste Komplikationsrate von Hornhautanésthesie oder Kerati-
tis, facialer Dysasthesie und Taubheit auf, aber die hchsten Raten an dauerhaften Hirnnervenaus-
fallen, intrakranieller Blutung oder Infarkten, perioperativer Morbiditat und Mortalitét.

Ganglion gasseri Techniken
Diese Verfahren zielen auf die Trigeminuswurzel, um selektive Lasionen der A delta- und C- Fa-
sern zu erzielen.

Perkutane selektive Thermokoagulation nach Sweet (43)

Sie wird vorwiegend bei Patienten mit einem erhohten Operationsrisiko sowie als Methode der
Wahl bei Patienten mit einer multiplen Sklerose (44) durchgefiihrt ¥. Es handelt sich hierbei um ein
perkutanes Operationsverfahren mit Punktion des Ganglion Gasseri durch das Foramen ovale. Die
Lé&sion kann in der Regel so prazise platziert werden, dass lediglich eine Hypalgesie im gewiinsch-
ten involvierten Trigeminusast ohne komplette Analgesie erreicht wird. Intravendse Lokalanéstheti-
ka kurzer Halbwertszeit (z.B. Methohexital) ermdglichen kurze wiederholte Narkosen zur Verande-
rung der Elektrodenlage und zur kurzzeitigen Thermokoagulation, wéahrend im Intervall der wache
Patient bei der Sensibilitatspriifung kooperieren kann. Grundprinzip des Eingriffs ist die unter-
schiedliche Vulnerabilitat der Schmerzfasern (C- und A delta-Fasern) und der taktilen Nervenantei-
le auf eine gezielte Thermoldsion, wobei die Schmerzfaseranteile bei Temperaturen zwischen 65°
und 75° denaturiert werden, die groReren Afferenzen aufgrund der Myelinisierung aber intakt blei-
ben (43). Bis zu drei Koagulationszyklen sind in der Regel erforderlich, um die gewtinschte Kom-
bination aus Schmerzverlust bei erhaltener Bertihrungsempfindlichkeit in der Triggerzone zu erzie-
len. Der Blutdruck muss wahrend dieses Verfahrens kontrolliert werden.

Beschwerdefreiheit kann bei 96 bis 100 % der Patienten erzielt werden, Rezidive, die eine erneute
Koagulation erfordern, treten in 20% auf (45-49) ¥%. Im Gegensatz zur mikrovaskularen Dekom-
pression sind wiederholte Operationen nicht schwieriger als die erste. Da ausgedehntere Lasionen
zwar geringere Rezidivraten aufweisen, aber auch ein hoheres Komplikationsrisiko beinhalten, wird
man mit zunehmender Erfahrung kleinere L&sionen durchfiihren, um die Inzidenz einer kornealen
Anésthesie und Gesichtsdysésthesien zu senken und daftir mehr Zweitoperationen in Kauf nehmen
(43). Eine Anésthesia dolorosa tritt in bis zu 1 % auf. Leichtere Dysasthesien, die auf nicht-opioide
Analgetika besser werden, finden sich in 6 %. Meist reversible Hirnnervenlasionen I11, 1V, VI und
Lé&sionen der motorischen Wurzel des Trigeminus (bes. bei Thermokoagulation des dritten Trige-
minusastes) kommen vor.



Retroganglionare Glycerolinjektion nach Hakanson (50)

Als neurotoxische Substanz zerstort das Glycerol vorwiegend die nichtmyelinisierten Schmerzfa-
sern. Operationstechnisch wird wie bei der perkutanen Thermokoagulation das Ganglion Gasseri
durch das Foramen ovale punktiert, die Zisterne mit Kontrastmittel dargestellt und 0,2 bis 0,4 ml
steriles Glycerol injiziert. Erfolgsraten von ber 95 % mit Rezidiven in bis zu 40 % nach 17 Mona-
ten wurden beschrieben (50, 51) . Nach Rezidiven besteht die Mdaglichkeit der Wiederholung.
Nach dem Eingriff verspurte die Halfte der Patienten eine Hypasthesie und Hypalgesie im Trigemi-
nusbereich, nach 2 Jahren noch 20 %.

Chirurgie der hinteren Schadelgrube: Hierbei wird versucht, die funktionelle Anatomie durch Ent-
fernung von Nervkompressionen wiederherzustellen.

Mikrovaskulare Dekompression

Die vor mehr als 20 Jahren von Jannetta eingefiihrte mikrovaskulare Dekompression (52, 53) T4
beseitigt als kausale Operation den Triggermechanismus der Trigeminusneuralgie. Hierbei wird die
hintere Schadelgrube durch eine subokzipitale Trepanation zwischen Sinus transversus und
sigmoideus eroffnet und die GeféaBRschlinge, die die Trigeminuswurzel tangiert, meist die Arteria
cerebelli superior, heutzutage mit nichtresorbierbaren Materialien, wie Teflonflies oder
Teflonschwdmmchen unterpolstert (53). Eine weitere Moglichkeit besteht darin, das GefaR zu ver-
lagern und anderenorts zu fixieren. Nach Jannetta werden 89 % der Patienten unmittelbar postope-
rativ schmerzfrei, weitere 9 % nach einem kurzen Intervall oder mit geringer Medikation. Nach 6
Jahren sind noch bis zu 73 % der Patienten schmerzfrei, die Komplikationsrate (Kleinhirnschwel-
lung, Hirnnervenausfélle, sub/epidurale Blutungen), liegt bei erfahrenen Neurochirurgen unter 3 %
(53). Bei Kompression durch die A. vertebralis und/oder A. basilaris liegt die Komplikationsrate
hoher.

1.11. Strahlentherapie

Als weitere Methode konnte sich die stereotaktische Strahlentherapie etablieren ¥. Die meisten
Studien umfassen ein heterogenes Patientengut mit z.T. voroperierten Patienten und Patienten mit
nicht idiopathische TN, was bei der Beurteilung der Erfolgsraten berlicksichtigt werden muss. In
einer multizentrischen Studie an 50 Patienten mit Trigeminusneuralgie, von denen 32 voroperiert
waren, fanden sich bei Bestrahlung der ,,nerve root entry zone* dosisabhangig zwischen 60 bis 90
Gy Erfolgsraten mit 58 % Schmerzfreiheit, 36 % deutlicher Schmerzreduktion und 6 % Therapie-
versagen (54). In zwei weiteren Studie mit 106 bzw. 110 Patienten mit medikamentds nicht ausrei-
chend behandelbarer TN, davon 42 bzw. 38 voroperiert, wurden 60 % bzw. 76 % schmerzfrei und
benotigten keine weitere Medikation. Die Zahl der Therapieversager lag bei 9 bzw.11,8%. Aus der
Gruppe der nicht voroperierten Patienten wurden sogar 95,5 % schmerzfrei (55). Als wesentliche
Nachteile der Methode ist anzuftihren, 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 haufigste Nebenwirkung bei unter 10 % der Patienten zu Parésthesien im Ge-
sicht fuhren kann.

2. ZOSTERNEURALGIE

2.1. Definition und Klinik

Diese neurokutane Erkrankung kann analog zur Herpes-Zoster-Radikuloneuritis (Girtelrose) einen
akuten Gesichtsschmerz (Gesichtsrose) auslosen. Bei einem Teil der Patienten persistiert der



Schmerz langer als 6 Monate und wird dann als chronische postherpetischen Zosterneuralgie klassi-
fiziert. Patienten mit postherpetischer Neuralgie klagen tber drei verschiedene Schmerzarten (56).
Eine neuropathische Komponente, beschrieben als monotoner kontinuierlicher Schmerz tritt nahezu
immer auf und wird als brennend, tief quélend oder "Wundsein™ im betroffenen Areal beschrieben.
Etwas weniger héufig treten neuralgieforme, d.h. elektrisierend blitzartige, messerscharfe lanzinie-
rende Schmerzen hinzu. Eine Allodynie, d.h. ein heller Schmerz, der durch leichteste Bertihrung
(nicht jedoch durch festen Druck) entsteht, betrifft ebenfalls die Mehrzahl der Patienten und kann
das unangenehmste Symptom sein. In dem betroffenen Gebiet sieht man nicht selten Hautnarben als
Folge der Zostereffloreszenzen, die anasthetisch sein kdnnen. Der erste Trigeminusast ist bevorzugt
betroffen. Bei 10-15 % aller Herpes zoster Patienten ist das Ganglion gasseri betroffen, bei etwa 80
% dieser Patienten ausschlieBlich der erste Trigeminusast. Beim Zoster ophthalmicus kdnnen Pare-
sen der I11., IV. und VI. Hirnnerven vorkommen, beim Zoster oticus mit Effloreszenzen im &uf3eren
Gehorgang (Ramsay Hunt Syndrom) eine Fazialisparese (mit schlechter Prognose) oder Horstérun-
gen. Bei einigen Patienten kénnen der weiche Gaumen oder die oberen Zervikalwurzeln betroffen
sein.

2.2. Epidemiologie
Die jahrlichen Inzidenz liegt bei 1,3 pro 1000 Personenjahre (57).

2.3. Atiologie und Pathogenese

Die Zosterneuralgie beruht auf einer Reaktivierung des Varicella Zoster Virus in den trigeminalen
(ca. 25 %) oder Dorsalwurzelganglienzellen. Wahrend der akuten Infektion kommt es zu einer ha-
morrhagischen Entziindung der Ganglien, die vorwiegend zur einer Demyelinisierung der grof3en
Fasern fiihrt und die kleineren unmyelinisierten Fasern intakt 1aB3t. Dies soll die Entstehung einer
Hypasthesie und Hyperpathie in dem betroffenen Areal erklaren (58).

2.4. Therapie

Man muss zwischen der kausalen virustatischen Behandlung und der symptomatischen Schmerzthe-
rapie unterscheiden. In der Akutphase obligat ist die virustatische Behandlung, da sich neben der
Verhinderung der Ausbreitung der Viren (bei z.B. immunsupprimierten Patienten) auch die Zeit bis
zur vollstandigen Schmerzremission verkiirzen und ein postzosterisches chronisches Schmerzsyn-
drom verhindern oder einschréanken lasst ¥ (59, 60),(61). Die verwendeten Dosen liegen fir
Acyclovir bei 5x 800 mg oral Uber 7 Tage. Modernere Folgepraparate (Valacyclovir [Valtrex®] 3 x
1000 mg uber 7 Tage oder Famciclovir [Famvir®] 3x 250 mg tber 7 Tage) erfordern nur 3 Gaben
Uber 24 Stunden und lassen daher eine bessere Compliance bei gleichzeitig konstanteren Wirkspie-
geln erwarten. Die zusatzliche Gabe von Prednisolon oder die Ausdehnung der Therapie auf 21
Tage erbringt keine signifikanten Vorteile ¥(61, 62).

In der Behandlung des Schmerzsyndroms sind trizyklische Antidepressiva, und hier am besten un-
tersucht Amitriptylin, Mittel der Wahl #%(63, 64). Die empfohlenen Dosen schwanken zwischen
10 und 150 mg/Tag, womit eine zumindest deutliche Schmerzbesserung bei 47 % bis 78 % der Pa-
tienten erzielt werden kann. Es sollte retardierten Praparaten der VVorzug gegeben werden und die
Dosis sollte bei den in der Regel betagten Patienten langsam titrierend erhoht 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 offenen Studien
und Einzelberichten, dass bei Therapieversagern auch modernere Antidepressiva eine positive Wir-
kung haben kénnen (65, 66) **.Antikonvulsiva kénnen wie bei der Trigeminusneuralgie eingesetzt
werden, insbesondere wenn eine einschielende Schmerzkomponente vorliegt (66). Carbamazepin



ist wirksam ¥, (67), wahrend Gabapentin bei guter Wirkung aufgrund seines niedrigen Nebenwir-
kungsprofils als neueres Antiepileptikum vor allem bei &lteren Menschen als Mittel der ersten Wahl
gelten kann T%(67-69).

Capsaicin (0,025 -0,075 % Ldsung) mindestens 4 - 5 mal /Tag auf die betroffenen Hautareale auf-
gepinselt soll zu einer Entleerung von Substanz P in den terminalen Nervenendigungen fiihren und
so seine Wirkung entfalten ¥(70-72). Hierbei ist eine mindestens ein- bis sechswdchige Anwen-
dung notwendig. AnschlieRend folgt eine dreiwtchige Therapie mit 3 Anwendungen pro Tag, wo-
bei ein Teil der Zosterpatienten aufgrund der bestehenden Allodynie in diesen Arealen den zunéchst
zusétzlichen Reizschmerz des Capsaicins nicht toleriert (73).

Die Wirkung von Opiaten, Baclofen und topischer Applikation von NSAID (27, 74-76) ist umstrit-
ten und nicht ausreichend untersucht (77) #=*. Wenn Opiate versucht werden, sollte retardierten
Préparaten der VVorzug gegeben werden.

Frihere Annahmen, dass Neuroleptika in Kombination mit Antidepressiva zu einer weiteren
Schmerzminderung fiihren, haben sich nicht erhérten lassen #(78). Auch sollten Neuroleptika we-
gen maglicher Spatdyskinesien besonders bei Patienten in hoherem Lebensalter nicht eingesetzt
werden. Kontrollierte Studien zu chirurgischen MaBnahmen sind nur in Einzelfallen publiziert #=+#
(79-81).

3. TOLOSA-HUNT-SYNDROM und PSEUDOTUMOR ORBITAE

3.1. Definition und Klinik

Beim Tolosa-Hunt Syndrom kommt es zu heftigen, einseitigen, periorbitalen bohrenden Schmerzen,
die unbehandelt im Durchschnitt 8 Wochen anhalten. Zusétzlich treten zusammen mit dem Schmerz
bzw. innerhalb von 2 Wochen Ausfalle eines oder mehrer die Augenmuskeln innervierenden Hirn-
nerven, des 1. oder 2. Trigeminusastes oder selten auch des N.opticus, N.facialis und N.acusticus
auf. Definitionsgemal kommt es bei hochdosierter Cortisontherapie innerhalb von 72 Stunden zu
einer dramatischen Schmerzlinderung. Schmerzepisoden kdénnen mit und ohne Therapie rezidivie-
ren. Zu den diagnostischen Kriterien gehort der definitive Ausschluss sonstiger Ursachen wie Meta-
stasen, arteriovendse Fisteln, Hypophysenadenome, Arteriitis, Diabetes mellitus (Differentialdiag-
nose der diabetischen schmerzhaften Ophthalmoplegie), und seltene Syndrome wie Aspergillose,
Wegener'sche Granulomatose, Syphilis oder Lymphome.

Das gute initiale Ansprechen auf Kortison ist ein obligates, aber alleine kein hinreichendes Kriteri-
um fur die Diagnose eines Tolosa-Hunt-Syndroms. Klinische und ggfs. radiologische Verlaufskon-
trollen sind obligat. Das MR-Signalverhalten des Pseudotumor orbitae (s.u.) ist identisch. Falls 5
mm CT-Schichten keine hyperdense L&sion im Sinus cavernosus oder der Fissura orbitalis superior
nachweisen kénnen, sollte das CT mit tberlappenden 5 mm oder nicht-uberlappenden 1,5 mm
Schichten in coronarer Schichtfiihrung wiederholt werden (82). Angiographisch lassen sich unre-
gelmaRige Verengungen, Abflachungen und Verlagerungen der intracaverngsen Carotis nachwei-
sen.

3.2. Atiologie und Pathogenese

Morphologisches Korrelat ist eine atiologisch unklare, unspezifische lymphozytare Entzindung im
Bereich des Sinus cavernosus. Je nach der Kernspin- bzw. CT Untersuchungstechnik (Schichtfih-
rung, Auflésungsvermdégen, Kontrastmittelgabe) und Ausdehnung des Entziindungsprozess kann
dieser dargestellt werden. Im Kernspintomogramm kommen Veranderungen bei Tolosa-Hunt Syn-
drom typischerweise in den kurzen Sequenzen im Vergleich zu Fett hypointens, isointens im Ver-



gleich zum Muskel und in T2 gewichteten Aufnahmen isointens zu Fett zur Darstellung. Eine siche-
re Abgrenzung von Raumforderungen anderer Genese ist in der Regel durch bildgebende Verfahren
nicht moglich. Auch das gute Ansprechen auf Cortikosteroide kann nicht als sicheres Unterschei-
dungskriterium herangezogen werden kann. Das Tolosa-Hunt-Syndrom ist somit eine Ausschluss-
diagnose, die zur Sicherheit des Patienten nicht ohne engmaschige klinische und bildgebende Ver-
laufsuntersuchungen gestellt werden darf (83).

3.3. Therapie

Eine 14 tagige Therapie mit Kortison (z.B. beginnend mit 100 mg Prednison/die, danach ausschlei-
chend), ist Mittel der Wahl T%(84). Falls unter Cortison die Ophthalmoplegie und Schmerzen sis-
tieren, ist die Diagnose wahrscheinlich, aber noch nicht bewiesen. Bei Patienten, die nicht auf Kor-
tison reagieren, liegt mit hoher Wahrscheinlichkeit eine andere Diagnose vor, nur selten sind sehr
hohe Kortisondosen mit langem und vorsichtigem Ausschleichen erforderlich. Die Schmerzen bil-
den sich schnell, die Ophthalmoplegie tber Tage, Wochen oder Monate, gelegentlich auch unvoll-
standig, zuriick. Rezidive kénnen in der Regel erneut erfolgreich mit Kortison behandelt werden %
(84, 85), Methotrexat ¥(86) und Azathioprin (84) sind alternativ wirksam bei rezidivierenden At-
tacken des Tolosa-Hunt Syndroms.

Madglicherweise handelt es sich beim Pseudotumor orbitae um einen pathogenetisch dhnlichen Pro-
zess in der Orbita. Mischbilder von Tolosa-Hunt Syndrom und Pseudotumor orbitae, sowie Uber-
gange zur Acrteriitis temporalis oder zu rezidivierenden Hirnnervenneuritiden sind beschrieben. Der
Verlauf des Pseudotumor orbitae ist allerdings ungiinstiger, da Patienten schlechter auf die Therapie
ansprechen und Rezidive hdufiger sind. Steroide gelten auch beim Pseudotumor orbitae als Thera-
pie 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 Einzelfallberichte belegt.

4. CERVIKOGENER KOPFSCHMERZ

4.1. Definition und Klinik

Obligate Symptome des cervikogenen Kopfschmerzes (89, 90) +sind ein einseitiger und seitenkon-
stanter Schmerz, der durch bestimmte HWS-Bewegungen oder durch Druck auf spezifische Trig-
gerpunkte (Ansatzpunkt des N. occipitalis major, Prozessus transversus HWK 4/5) ausgeldst wird.
Er imponiert fast ausschlieRlich als kontinuierlicher und in der Intensitét fluktuierender Dauer-
schmerz und kann von Attacken mit einer Dauer von Stunden bis Tagen Uberlagert sein. Der
Schmerz ist von méaBiger bis schwerer Intensitat und von dumpfer oder ziehend-bohrender Qualitat.
Er strahlt typischerweise vom Nacken nach fronto-temporal oder okuldr aus, Giberwiegend aber
nicht radikular in Schulter und Arm. Fakultative Begleitsymptome sind Ubelkeit und Brechreiz, ein
unspezifischer Schwindel, eine diskrete Phono- und Photophobie und nur selten Schluckstérungen
oder ein ipsilaterales Schleiersehen. Differentialdiagnostisch sollte neben der Migrane vor allem die
seltene Hemicrania continua durch einen probatorischen Behandlungsversuch mit Indomethacin
abgegrenzt werden (91).

4.2. Epidemiologie

Verlassliche Daten zur Pravalenz und Inzidenz fehlen. Der Gberwiegende Anteil der Studien wurde
in Kopfschmerzzentren durchgefihrt, wobei die Haufigkeit zwischen 1-15 % schwankte (89, 92).
Nicht selten (bis zu 17%) ist eine Kombination mit anderen Kopfschmerzen, wie z.B. einer Migréne
oder einem Spannungskopfschmerz (93). Ein Uberwiegen des weiblichen Geschlechtes mit ca. 2/3



zeigte sich bei fast allen Autoren.

4.3. Atiologie und Pathogenese

Vom Hinterkopf und Nacken gelangen Afferenzen iber die Rr. dorsales C2-C5 in das Riickenmark,
wo sie im Tractus dorsolateralis der Substantia gelatinosa in das Hinterhorn eintreten und sich dabei
mit den Fasern des Tractus spinalis nervi trigemini vermischen(94). Die morphologische und funk-
tionelle Vermischung von spinalen Hinterhornfasern mit denen des Trigeminus im Sinne einer
»cerviko-trigeminalen Schaltstelle* ist verantwortlich fur die Weiterleitung von Schmerzimpulsen
von cervikal nach frontal. Bildgebende Verfahren sollen symptomatische Ursachen ausschliel3en.
Hierzu gehoren die basildre Impression, Ubergangsanomalien, eine rheumatoide Arthritis mit ggf.
atlanto-axialer Subluxation, eine cervikale Myelopathie oder kndcherne Tumoren. Als weitere Ur-
sache von Nackenschmerzen gelten z.B. ein Neurinom in Hohe C1-C2, vendse Plexus, arterielle
GeféaRschlingen, arteriovendse Malformationen jeweils in Hohe der oberen Cervikalwurzeln, eine
Dissektion der A. vertebralis, selten auch der A. carotis interna oder auch eine einseitige
retropharyngeale Tendinitis (95, 96).

4.4. Therapie

Nerven- oder Wurzelblockaden (Paracervikalblock nach Moore und der C2-Ganglienblock nach
Bogduk) haben wahrscheinlich nur diagnostischen Wert. Blockaden des N. occipitalis major sind
technisch einfacher durchfiihrbar, haben weniger Nebenwirkungen und stellen eine Alternative zu
C2-Blockaden dar (89, 95). Darlber hinaus werden eingesetzt die transcutane elektrische Nerven-
stimulation (TENS), physikalische MaRnahmen wie Massagen, Hydro- oder Elektrotherapie sowie
kombinierte Therapieansétze mit physiotherapeutischen und kognitiven-verhaltenstherapeutischen
MalRnahmen. Systematische Studien, die eine Einordnung nach EBM ermdglichen, fehlen. Die Be-
deutung der Manualtherapie *=*ist nicht schlussig geklart. Solche Therapien werden haufig tber-
schatzt (97).

4.5. Operative Interventionen +=#

mit unterschiedlichen Techniken werden bei Schmerzen im Hinterkopf-Nacken-HWS-Bereich hau-
fig durchgefuhrt, wobei die Techniken nur bedingt miteinander vergleichbar sind (95, 96). Das un-
tersuchte Patientengut ist inhomogen und unscharf definiert und weist z.B. Patienten mit zum Teil
einseitigen, aber auch mit bilateralen Beschwerden auf. Insbesondere die sog.
»Occipitalisneuralgie®” deckt sich keineswegs mit den IHS-Kriterien(90). Die Spontanverldaufe wer-
den bei der Bewertung von Therapieergebnissen offensichtlich unterschétzt. Neurolysen des N.
occipitalis major zeigten bei klinisch eindeutiger Diagnose nur in 8 % einen tber 16 Monate anhal-
tenden Effekt(90). Bei einem differenzierten Einsatz von Ganglionektomie sowie ventralen und
dorsalen dekomprimierenden Operationen wurden in einer Ubersicht iiber 102 Patienten Erfolgsra-
ten von 80 % beschieben (96).

5. CRANIOMANDIBULARES DYSFUNKTIONSSYNDROM

Differentialdiagnostisch muss angesichts unklarer Kiefer-Gesichtsbeschwerden insbesondere bei
fehlenden Anzeichen fiir craniale Neuralgien oder neurologisch-somatische Befunde an das Krank-
heitsbild der Myoarthropathie (Synonym: craniomandibulére Dysfunktion) gedacht werden. Betrof-
fen sind vorwiegend jiingere Personen mit nattrlicher Bezahnung. Durch Parafunktionen kann es zu
Schmerzen im Bereich der Kiefergelenke, was vom Patienten als Ohrenschmerz beschrieben wird,
Schmerzen Gber dem Ohr, Schmerzen im Bereich des Mundbodens, im Bereich des Kieferwinkels
sowie im Nacken- und Schlafenbereich kommen. Unter Parafunktionen versteht man alle Aktivita-



ten im Kauorgan, die auf3erhalb der eigentlichen Funktion (Kauen) ausgetibt werden, wie z. B.
Leermahlen, Pressen, Wangenbeil3en u. d.. Dieses wird auch unter dem Begriff ,,Bruxieren* zu-
sammengefasst. Die durch das Bruxieren verursachten Beschwerden sollen durch eine Uberbean-
spruchung der benutzten Muskeln mit der Folge von Myalgien entstehen. Vor allem durch (néchtli-
ches) Knirschen werden Kréfte entwickelt, die weit iber jenen liegen, die beim Kauen bendtigt
werden.

Bruxismus kann seine Ursache in okkluso-artikuldren Disharmonien haben, kann aber auch bei ab-
solut korrekten Beziehungen zwischen Kondylenposition und Zahnreihen auftreten (98) ¥. Da die
Therapie in beiden Féllen recht unterschiedlich ist, muss primér durch funktionsanalytische Mal3-
nahmen geklart werden, ob in zentrischer Kondylenposition eine stérungsfreie Okklusion zustande
kommt (99-101) ¥. Ist das der Fall, sind lokal-zahnarztliche MaRnahmen strikt zu unterlassen. In
einem solchen Fall muss man davon ausgehen, dass das Bruxieren durch auRerhalb des Kauorgans
liegende Ursachen zustandekommt. Stress und psychoemotionale Faktoren gelten als Ausloser
(102) *. Das gehaufte Vorliegen einer Depression wird gleichfalls diskutiert (103) ¥.

Therapeutisch wird bei okkluso-artikulédren Disharmonien zum okklusalen Ausgleich zunéchst eine
Aufbissschiene eingegliedert. Unterstiitzend werden Physiotherapie, Entspannungsiibungen (pro-
gressive Muskelrelaxation nach Jacobson), autogenes Training, EMG-Feedback-Training, Gesichts-
selbstmassagen (Selbstbehandlung nach Schulte) und gegebenenfalls medikamentods
Muskelrelaxantien und Analgetika (104) Teingesetzt.

6. ATYPISCHER GESICHTSSCHMERZ

6.1. Definition und Klinik

Der atypische Gesichtsschmerz gilt als diagnostischer Sammelbegriff fir anderweitig nicht klassifi-
zierbare primér einseitige Schmerzsyndrome im Gesichtsbereich. Die International Headache Socie-
ty (105) definiert den atypischen Gesichtsschmerz als persistierenden Gesichtsschmerz ohne organi-
sche Ursachen. Neurologische Ausfallserscheinungen, insbesondere sensible Defizite oder andere
korperliche Symptome fehlen. Die sog. atypische ,,Odontalgie* und die ,,Glossodynie* werden als
Unterformen des atypischen Gesichtsschmerzes angesehen (106, 107).

In mehr als der Halfte ist der atypische Gesichtsschmerz einseitig, beim beidseitigen Auftreten sei-
tenbetont. Es sind aber auch ein Seitenwechsel und ein Auftreten an mehreren Stellen gleichzeitig
maoglich, wobei die Oberkieferregion bevorzugt ist. Der Schmerz ist eher oberflachlich oder in der
Tiefe lokalisiert oder beides gleichzeitig. Triggerzonen oder Ausldsefaktoren (Stress oder Wetter-
wechsel) sind eher die Ausnahme. Der Schmerz unterbricht den Schlaf nur selten. Fast immer be-
steht ein taglicher, kontinuierlicher Dauerschmerz von wechselnder Intensitat. Attacken sind selten.
Die Schmerzqualitat wird am haufigsten als bohrend, brennend, stechend, driickend und pulsierend
angegeben, oft werden mehrere unterschiedliche Schmerzqualitaten beschrieben. Beklagt werden,
ohne dass dies bei der neurologischen Untersuchung zu objektivieren ist, Dys- und Paréasthesien im
Schmerzbereich. Auffallend ist die Diskrepanz zwischen der Angabe unertraglicher Schmerzen und
dem emotionslosen Verhalten des Patienten wéhrend seiner Schmerzschilderung. Der atypische
Gesichtsschmerz kann nach Verletzung, Operation und Infiltration im Bereich des Gesichtes, der
Zahne und des Gaumens auftreten und ohne fassbare organische Ursache persistieren. Die Patienten
drangen nicht selten von sich aus auf Zahnbehandlungen, Ohr-Operationen, Injektions- und Infiltra-
tions-Therapie mit konsekutiven Sekundérschédden an Geweben, Gelenken, Fascien, Muskeln und
neuronalen Strukturen, wodurch das klinische Bild kompliziert und chronifiziert wird. Operative
Eingriffe bewirken im wesentlichen keine lang anhaltende Verbesserung, die Mehrheit beklagt eher
eine Verschlechterung(108).



6.2. Epidemiologie

Inzidenz, Pravalenz und Spontanverlauf des atypischen Gesichtsschmerzes sind nicht bekannt. In 90
% der Féalle sind Frauen im Alter von 30-60 Jahren betroffen, symptomfreie Phasen treten in 50 %
der Falle entweder spontan oder unter Behandlung auf und halten Wochen bis Monate an. Der Neu-
rologe sieht sie meist nach umfassender Diagnostik und verschiedenen Eingriffen wie Zahnextrak-
tionen, Wurzelbehandlungen, nach Versorgung mit Gebissschienen und Kieferprothesen, nach
Thermokoagulation des N. trigeminus und wiederholten Kieferhéhlen-Operationen(108).

6.3. Atiologie und Pathogenese

Der atypische Gesichtsschmerz geht in mehr als 60% mit unterschiedlichen psychischen Auffallig-
keiten einher(108). Die positiven Effekte von Antidepressiva beruhen aber nicht nur auf ihren anti-
depressiven Eigenschaften, sondern auch auf ihren zusétzlichen analgetischen Effekten. Diskutiert
werden zum einen eine Verénderung der Schmerzschwelle in der Eintrittszone des N. trigeminus
und zum anderen Mikrotraumata, die zu einer kontinuierlichen neuronalen Stimulation mit Spon-
tanaktivitat im Trigeminusnerven fihren. VVorstellbar ist, dass eine periphere Lasion des Nerven und
der Nervenwurzeln in der N&he des Hirnstammes ektopische Aktionspotentiale mit ephaptischen
Fehlschlissen auslésen kann, die vom Trigeminuskern nicht mehr supprimiert werden und dadurch
Schmerzen verursachen. Eine zusétzliche Lasion des peripheren Nerven, z.B. durch einen chirurgi-
schen Eingriff, bewirkt dann die Akzentuierung und Chronifizierung der Symptomatik.

6.4. Diagnostik

Die Differentialdiagnose des atypischen Gesichtsschmerzes betrifft neben raumfordernden und in-
fektiosen Prozessen den cervikogenen Kopfschmerz, den Clusterkopfschmerz, die Trigeminus- und
Glossopharyngeusneuralgie, die postzosterische Neuralgie, den Gesichtsschmerz zentraler Genese,
das Kiefergelenksyndrom, das myofasciale Schmerzsyndrom, das Sjégren-Syndrom und die Trige-
minusneuropathie. Die Ausschlussdiagnostik umfasst neben einer neurologischen Untersuchung
eine zahnérztliche, HNO-arztliche und augenarztliche Stellungnahme, je nach Verdachtsdiagnose
Rontgenaufnahmen der Nasennebenhdhlen bzw. eine CCT oder MR. Gesucht werden muss nach
intracraniell gelegenen Tumoren des N. trigeminus oder seines Ganglions, Raumforderungen im
Bereich des Kleinhirnbriickenwinkels, Tumoren der Schédelbasis, der Orbita und des Nasopharynx
sowie Infektionen im Bereich der Kiefer oder in Folge von Zahnextraktionen.

6.5. Therapie

Der atypische Gesichtsschmerz spricht auf medikamentdse Behandlungsversuche nur selten an.
Analgetika wie auch Opioide sind ebenso wenig effektiv wie Akupunktur und Nervenblockaden,
Infrarotbestrahlung, Neuraltherapie, autogenes Training, Physiotherapie, Psychotherapie,
chiropraktische Manéver, Hypnose und Hydrotherapie #. Operative Eingriffe miissen konsequent
vermieden werden. Antidepressiva bzw. Verhaltenstherapie allein oder in Kombination stellen bis
heute die Standardtherapie des atypischen Gesichtsschmerzes dar #=#*. Durch die Therapie kann eine
Schmerzlinderung erreicht werden, eine Heilung ist die Ausnahme. Die Patienten sollten deshalb in
ihrer Arbeitsfahigkeit bestarkt werden. Eine pragmatische Therapie schlie3t die Beratung dahinge-
hend ein, dass es sich beim atypischen Gesichtsschmerz um keine geféhrliche organische Erkran-
kung handelt und der Schmerz ,,real* und nicht ,,eingebildet” ist. Verhaltenstherapeutische Mal3-
nahmen mit dem Ziel, Schmerzen realistisch einzuschétzen und ein adaquateres Schmerzmanage-
ment zu erreichen, gelten als besonders effektiv (109). Die optimale medikamentdse Therapie des
atypischen Gesichtsschmerzes ist durch Studien, die EBM-KTriterien entsprechen, nicht zu unter-
mauern. Am h&ufigsten werden in Dosierungen wie beim Spannungskopfschmerz trizyklische An-



tidepressive wie Amitriptylin (25-150 mg), Amitriptylin-Oxid (30-120 mg) und Doxepin (25-150
mg) eingesetzt. Antikonvulsiva wie Carbamazepin, Oxcarbazepin und Gabapentin kdnnen versucht
werden.

7. ZENTRALE URSACHEN VON KOPF- UND GESICHTSSCHMERZEN, DIE NICHT
DEM TYP DER TRIGEMINUSNEURALGIE ENTSPRECHEN

Die Terminologie zentraler Kopfschmerzen ist uneinheitlich. Der Begriff Thalamusschmerz wird
landlaufig synonym mit dem Begriff des zentralen Schmerzes verwendet, international hat sich eher
der Begriff des Deafferenzierungsschmerzes durchgesetzt. Pathophysiologisch liegt eine L&sion
oder Dysfunktion zentraler Bahnsysteme zugrunde, meist des Tractus spinothalamicus im Thalamus
oder in seinem Verlauf in Hirnstamm bzw. Riickenmark. Urséchlich in Frage kommen Infarkte,
Blutungen, Syringobulbie, Schadel-Hirntrauma, vaskulare MiRbildungen, Tumoren und epileptische
Anfalle. Zentraler Schmerz ist nahezu immer chronisch. Thalamischer Gesichtsschmerz ist Teil
eines Halbseitensyndroms. Er kann jedoch auch isoliert auftreten. Patienten beklagen brennenden
diffusen einseitigen Schmerz, kontralateral zur zerebralen Lasion, h&ufig begleitet von Allodynie,
Hyp- oder Dyséasthesie, Hypalgesie und Hyperpathie. Berlihrung der betroffenen Korperteile verur-
sacht besonders unangenehme Schmerzen.

Therapie

Bis vor kurzem galt Amitriptylin als einzige wirksame Substanz in einer placebokontrollierten Stu-
die (110) ¥. Lamotrigin ist moderat wirksam nach einer placebo-kontrollierten Studie (111) ¥. Bei
einer kleinen Gruppe von Patienten war Gabapentin effektiv, flir Carbamazepin und Phenytoin exis-
tiert kein placebokontrollierter Wirksamkeitsnachweis. Intravends applizierbare Substanzen wie
Lidocain, Propofol und Ketamine sind kurzzeitig wirksam, eignen sich aber nicht fur eine Langzeit-
therapie (Ubersicht in (112)). Die Effizienz von Opiaten ist umstritten.

8. SONSTIGE GESICHTSSCHMERZEN

Nacken-Zungen Syndrom

Definition und Klinik

Beim Nacken-Zungen-Syndrom (Neck-tongue-Syndrom) flhrt eine plotzliche Drehung der HWS
zu einem scharfen einseitigen oberen Nacken- und Hinter-kopfschmerz begleitet von einer voriber-
gehenden ipsilateralen Taubheit der Zunge(113). Pathophysiologisch wird eine induzierte Subluxa-
tion des atlantoaxialen Gelenkes mit Kompression der proprioceptiven Fasern der Zunge postuliert,
die Uber den Plexus zervikalis und die zweite Zervikalwurzel das Halsmark erreichen. Obwohl sel-
ten, wurde das Syndrom von mehreren Arbeitsgruppen beschrieben und kann als gesichert gelten.
Da die auslésende Halsbewegung in der Regel vermieden werden kann, benétigen die meisten Pati-
enten keine Behandlung, gelegentlich wird eine Halskrawatte verwendet, Berichte iber operative
Behandlungen sind selten (114).

Burning-Mouth-Syndrom

Das ,,Burning-Mouth-Syndrom* (BMS) umfasst Gaumenbrennen, Zungenbrennen sowie Lippen-
und Wangenbrennen. Es sind meist keine Verédnderungen der Schleimhaut zu erkennen. Es be-
schreibt eine brennende Missempfindung im Mundbereich, hdufig kombiniert mit Mundtrockenheit
und Parésthesien. In 75 - 90 % aller Félle sind Frauen mit einem durchschnittlichen Alter von 60
Jahren betroffen, meist als Totalprothesentragerinnen (115). Systemische Ursachen sind bei etwa 5
% der Patienten Spatdyskinesien, Vitaminmangel, Diabetes mellitus und Chemotherapie. Als lokale
Ursache kommen unspezifische Schleimhautentziindungen unter der Prothesenbasis infrage, oft als



allergische Reaktion fehlgedeutet (116). Kontaktallergien auf Zahnersatzmaterialien werden mit
Hilfe eines Epikutantestes der im Mund befindlichen Materialien diagnostiziert. Die Beseitigung
einer Stomatitis prothetica durch absolute Prothesenhygiene fihrt nur in Ausnahmeféllen zum Ver-
schwinden des Brennens. Es muss ferner Gberprift werden, ob in zentrischer Kondylenposition eine
storungsfreie Okklusion zustandekommt. Durch die Beseitigung okklusoartikul&rer Disharmonien
lassen sich jedoch nur in etwa 15 - 20 % der Falle orale Missempfindungen beseitigen (117).

Abzugrenzen ist der Lichen planus, bei dem die Patienten in der Regel kein dauerhaftes Brennen
beklagen, sondern vielmehr ein Mundschleimhautbrennen, ausgeldst durch mechanische Irritationen
(118) **. Die Ursache des Lichen planus ist weitgehend unbekannt. Angenommen wird, dass ein
Virus diese Erkrankung auslost (119) ¥. Eine Linderung der Beschwerden lasst 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 Clonazepam 0,5 -1 mg
uber mindestens zehn Tage beschrieben. Patienten lutschen drei Mal pro Tag eine Tablette Gber drei
Minuten, die danach wieder ausgespuckt wird (120). Ebenfalls durchgefiihrt wird eine Therapie mit
lokaler Applikation mit Capsaicin.
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