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Anhaltender idiopathischer Gesichtsschmerz

Was gibt es Neues?

e Definition: Mit Einflilhrung der neuen IHS-Klassifikation (Headache Classification Committee of the
International Headache Society 2004) wurde der Begriff "atypischer Gesichtsschmerz" verlassen und durch
den Begriff "anhaltender idiopathischer Gesichtsschmerz" ersetzt (IHS 13.18.4).

e Pathophysiologie: Keine neuen Daten verfligbar.

e Therapie: Es sind keine neuen Daten aus kontrollierten Studien verfiigbar. Die Beobachtungen aus einigen
kleinen, offenen Studien bzw. Verlaufsbeobachtungen missen erst Bestatigung finden, bevor ihre Wertigkeit
beurteilt werden kann. So war z. B. die Tiefenhirnstimulation im posterioren Hypothalamus in einer offenen
Studie bei 3 Patienten nicht erfolgreich, hingegen war die Radiofrequenz-Rhizotomie in einer offenen Studie
bei 6 von 18 Patienten erfolgreich. In einer retrospektiven Analyse respondierten auf ganglionare lokale
Opioidanalgesie (GLOA) 13 von 29 Patienten kurz- und mittelfristig. Bei 16 von 17 zuvor therapierefraktaren
Patienten wurde in einer offenen Serie ein Erfolg mittels CT-gesteuerter perkutaner trigeminaler Traktotomie-
Nukleotomie berichtet. In einer Verlaufsbeobachtung mit niedrig dosiertem Amitriptylin waren 15/16 Patienten
nach einem Jahr fast schmerzfrei (Guler et al. 2005).

Die wichtigsten Empfehlungen auf einen Blick

e Wo immer moglich, sollte die zugrunde liegende Ursache behandelt werden (wobei es sich in diesem Fall
definitionsgemaf nicht mehr um einen anhaltenden idiopathischen Gesichtsschmerz handelt, aber Patienten
kénnen mit dieser Zuweisungsdiagnose kommen) (A).

e Chirurgische Eingriffe verschlimmern meist das Bild und sind zu vermeiden (B).

e Die Pharmakotherapie basiert auf dem Einsatz von Antidepressiva. Antikonvulsiva kénnen ebenfalls
versuchsweise eingesetzt werden (C).

e Patientenaufklarung und verhaltenstherapeutische MalRnahmen werden empfohlen (C).

1. Ziele und Anwendungsbereich

Ziel dieser Leitlinie ist eine Darstellung der Diagnosekriterien und der Behandlung des anhaltenden
idiopathischen Gesichtsschmerzes. Die Leitlinie ist "Evidenz"basiert und eine Fortentwicklung der Leitlinie der
DGN 2005 (Diener und die Kommission Leitlinien der Deutschen Gesellschaft fir Neurologie, 2005) zum
chronischen idiopathischen Gesichtsschmerz.

Diese Leitlinie wendet sich an Arzte und Psychologen, die im ambulanten oder stationéren Bereich Patienten
mit Gesichtsschmerzen betreuen.

2. Definition

Anhaltender idiopathischer Gesichtsschmerz ist nach der Neuauflage der IHS-Klassifikation (Headache
Classification Committee of the International Headache Society 2004) definiert als Gesichtsschmerz, der
nicht die Charakteristika einer Neuralgie besitzt und nicht durch eine andere Erkrankung bedingt ist (Tab. 1).
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Der Begriff I16st den des "atypischen Gesichtsschmerz" der ersten Auflage der Klassifikation ab.

Bei der Diagnosestellung missen die bekannten primaren Gesichtsschmerzsyndrome sowie sekundare
Gesichtsschmerzen aufgrund fassbarer struktureller oder anderer spezifischer Ursachen ausgeschlossen
werden. Nach den Diagnosekriterien der IHS (Headache Classification Committee of the International
Headache Society 2004) ist der Schmerz taglich vorhanden, tGberwiegend kontinuierlich, einseitig und
schlecht lokalisierbar. Sensibilitatsstérungen oder andere Ausfalle liegen nicht vor. Zusatzuntersuchungen
inklusive Réntgendiagnostik von Gesicht und Kiefer sind unauffallig. Eine Verletzung oder Operation von
Gesicht, Zahnen und Kiefer kann den Schmerz ausgel6st haben, aktuell darf jedoch kein pathologischer
Lokalbefund zu erheben sein.

Tabelle 1: IHS-Kriterien des anhaltenden idiopathischen Gesichtsschmerzes (IHS 13184)

Schmerz, der nicht die Kriterien einer Gesichtsneuralgie erfillt und nicht mit Zeichen einer organischen
Lasion assoziiert ist

Die folgenden Kriterien sollen erflllt sein:

o A: Ein Gesichtsschmerz, der die Kriterien B und C erflllt, ist tAglich und Gber den groften Teil des
Tages hinweg vorhanden.

o B: Anfangs ist der Gesichtsschmerz auf eine umschriebene Region einer Gesichtshalfte
beschrankt, sitzt tief und ist schlecht lokalisierbar.

© C: Der Schmerz ist nicht begleitet von einem sensiblen Defizit oder anderen kérperlichen Befunden.

o D: Untersuchungen einschlieRlich Rontgenaufnahmen des Gesichts und des Kiefers zeigen keine
relevanten pathologischen Befunde.

3. Epidemiologie

Es gibt keine verlasslichen Daten zu Inzidenz, Pravalenz und Spontanverlauf des anhaltenden idiopathischen
Gesichtsschmerzes. In 90% der Félle sind Frauen im Alter von 30-60 Jahren betroffen (Harness et al. 1990),
in 50% der Falle treten symptomfreie Phasen entweder spontan oder unter Behandlung auf und halten
Wochen bis Monate an (Harness et al. 1990, Feinmann 1993). Die meisten Patienten werden initial von
Zahnarzten und Hals-Nasen-Ohren-Arzten behandelt. Zuweisungen zur Neurologie erfolgen oft erst nach
umfassender Diagnostik und verschiedenen (oft unnétigen) Eingriffen wie Zahnextraktionen,
Wourzelbehandlungen, nach Versorgung mit intraoralen Okklusionsschienen und Kieferprothesen, nach
Thermokoagulation des N. trigeminus und wiederholten Kieferhdhlenoperationen (Pfaffenrath et al. 1993).
Bei einem Teil der Patienten liegen zusatzliche Schmerzsymptome vor, wie chronischer Riicken- oder
Nackenschmerz, eine Myoarthropathie des Kausystems, Migrane, ein Colon irritabile oder eine Dysmenorrhd
(Feinmann 1993). Es ist daher wichtig, im Anamnesegesprach nach entsprechenden Symptomen zu fragen.
Psychische Erkrankungen sollen bei Patienten mit anhaltenden idiopathischen Gesichtsschmerzen gehauft
vorkommen. 16% der Patienten leiden unter affektiven Stérungen, 15% unter somatoformen Stérungen, 6%
erleiden eine Psychose sowie weitere 16% andere psychische Stérungen (Remick u. Blasberg 1985).
Ahnliche Zahlen gibt es jedoch fiir viele chronische Schmerzsyndrome. Eine kausale Beziehung zwischen der
psychischen Erkrankung und dem Gesichtsschmerz kann hierdurch nicht bewiesen werden.

4. Pathogenese

Die Pathogenese der anhaltenden idiopathischen Gesichtsschmerzen ist definitionsgemal unbekannt.
Wahrscheinlich verbergen sich hinter dieser Diagnose verschiedene Schmerzsyndrome, denen
unterschiedliche Pathomechanismen zugrunde liegen. Manche Autoren nehmen eine psychogene Ursache an
(Lascelles 1966, Feinmann et al. 1984). Viele der Patienten haben ein Trauma oder Operationen im HNO-
oder Zahn-, Mund- und Kiefergebiet hinter sich. Bei diesen persistierenden postoperativen Schmerzen
werden Verletzungen terminaler Nerven diskutiert. Allerdings war haufig ein Schmerz der Ausléser fiir die
erste Operation, dessen urspriingliche Ursache wiederum unklar ist. Der Gesichtsschmerz kann auch Teil
eines generalisierten Schmerzsyndroms sein. Nach invasiven Eingriffen an Zahnen (z. B. Extraktion,
Waurzelspitzenresektion, Wurzelkanalbehandlung) kann sich eine lokalisierte Form des Gesichtsschmerzes
entwickeln, die sogenannte atypische Odontalgie, bei welcher ein dem Phantomschmerz vergleichbarer
Pathomechanismus angenommen wird (Turp 2001).

Eine PET-Untersuchung zeigte einen erhéhten Blutfluss im anterioren Zingulum und einen reduzierten
Blutfluss im prafrontalen Kortex, wobei unklar ist, ob dies Ursache oder Folge der chronischen
Gesichtsschmerzen ist (Derbyshire et al. 1994). Eine neuere PET-Studie zeigte eine Vermehrung der
Dopamin-D 2-Rezeptor-Dichte im linken Putamen und eine Verminderung des D 1/ D 2-Quotienten als
Hinweis auf zentrale Veranderungen bei anhaltendem idiopathischem Gesichtsschmerz (Hagelberg et al.
2003).
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5. Diagnostik

Die Diagnose stiitzt sich auf die Anamnese sowie einen unauffalligen Untersuchungsbefund. Charakteristisch
ist ein Uberwiegend unilateraler Dauerschmerz, der schlecht lokalisierbar ist und typischerweise Auge, Nase,
Wange, Schlafe und Kiefer betrifft. Die Oberkieferregion ist bevorzugt, ein Seitenwechsel und ein Auftreten
an mehreren Stellen gleichzeitig sind moglich. Der Schmerz unterbricht den Schlaf nur selten und ist tagsuiber
kontinuierlich mit wechselnder Intensitat vorhanden. Der Schmerz wird oft als tief und bohrend beschrieben.
Manche Patienten benutzen affektive Deskriptoren wie "quélend" oder "zermalmend". EinschieRende
Sekundenschmerzen und Triggerzonen wie bei Trigeminusneuralgie sollen nach der IHS-Definition nicht
auftreten. Sehr haufig wird jedoch von den Patienten eine Verschlimmerung der Schmerzen durch
Kalteeinwirkung beschrieben. Sensible Ausfalle oder andere lokale pathologische Zeichen diirfen nicht
vorhanden sein. In manchen Kollektiven werden jedoch auch attackenartig auftretende Schmerzen,
Dysasthesien und oberflachlich empfundene Schmerzen bei Patienten beschrieben, die im Ubrigen die
friiheren IHS-Kriterien fur atypischen Gesichtsschmerz erfiiliten (Pfaffenrath et al. 1992).
Elektrophysiologische Untersuchungen werden von einigen Autoren empfohlen, um eine eventuelle neurogene
Komponente bei einer Subgruppe von Patienten nachzuweisen (Jaaskelainen et al. 1999, Jaaskelainen
2004). Die klinische Bedeutung dieser Untersuchungen ist noch nicht gesichert.

Zum Ausschluss von behandelbaren Ursachen flir Gesichtsschmerzen sind je nach Lokalisation
augenarztliche, Hals-Nasen-Ohren-arztliche oder zahnarztliche Untersuchungen mit entsprechender
bildgebender Diagnostik erforderlich (Tab. 2). Dabei ist aber stets kritisch zu tberprifen, ob ein
pathologischer Untersuchungsbefund tatsachlich kausal mit dem Gesichtsschmerz in Zusammenhang steht.

Tabelle 2: Differenzialdiagnose anhaltender idiopathischer Gesichtsschmerzen (nach IHS-Klassifikation
2004)

‘ IHS-Klassifikation Diagnostik

‘ 3.1 Cluster-Kopfschmerz

‘3. Trigeminoautonome Kopfschmerzen (TAK) ‘ Siehe Leitlinie "TAK"

‘3.2 Paroxysmale Hemikranie

3.3 SUNCT (short-lasting unilateral neuralgiform headache attacks
with conjunctival injection and tearing)

‘6. Kopfschmerz bei vaskuldren Erkrankungen ‘

6.4 Riesenzellarteriitis Anamnese, korperliche
Untersuchung, BSG,
Temporalarterienbiopsie

11. Kopfschmerz oder Gesichtsschmerz bei Erkrankungen des
Schadels sowie im Bereich von Hals, Augen, Ohren, Nase,
Nebenhohlen, Zahnen, Mund oder anderen Gesichts- oder
Kopfstrukturen

Anamnese, korperliche

1.1 Schadelknochen Untersuchung, Bildgebung (CCT)

11.2 Hals Anamnese, korperliche
Untersuchung, Bildgebung,
orthopadische Untersuchung

‘ 11.2.1 Halswirbelsaule

|
‘ 11.2.2 Retropharyngeale Tendinitis ‘
1.3 Augen |

Augenarztliche Untersuchung,

11.3.1 Akutes Glaukom
Druckmessung

‘ 11.3.2 Brechungsfehler ‘

‘ 11.3.3 Heterophorie oder Heterotropie ‘
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1.4 Ohren

‘ HNO-arztliche Untersuchung

’ 11.5 Rhinosinusitis

‘ 11.6 Zahne, Kiefer und benachbarte Strukturen

‘ Zahnmedizinische Untersuchung

‘ 11.7 Erkrankungen der Kiefergelenke

13. Zentrale Neuralgien und andere zentrale Ursachen fiir
Gesichtsschmerz

Korperliche Untersuchung,
Bildgebung (MRT)

‘ 13.1 Trigeminusneuralgie

‘ Siehe Leitlinie "Trigeminusneuralgie

13.2 Glossopharyngeusneuralgie

Anamnese, korperliche
Untersuchung

13.3 N.-intermedius-Neuralgie

Anamnese, korperliche
Untersuchung

13.4 N.-laryngeus-Neuralgie

Anamnese, korperliche
Untersuchung

13.5 N.-nasociliaris-Neuralgie

Anamnese, korperliche
Untersuchung

13.8 Okzipitalneuralgie

Anamnese, korperliche
Untersuchung

’ 13.13 Optikusneuritis

‘ VEP

\ 13.14 Diabetische okulire Neuropathie

‘ Labor, Elektrophysiologie

‘ 13.15 Herpes zoster

‘ Liquor, Virus-PCR

‘ 13.16 Tolosa-Hunt-Syndrom

‘ cMRT, Sinus cavernosus

’ 13.18 Zentraler Schmerz

‘CMRT

6. Differentialdiagnose

Zur Differenzialdiagnose gehdren alle primaren Gesichtsschmerzsyndrome und Gesichtsneuralgien sowie alle
symptomatischen Ursachen fir Gesichtsschmerz (Zebenholzer et al. 2005) (Tab. 2). Haufig als anhaltender
idiopathischer Gesichtsschmerz fehldiagnostiziert werden die chronisch-paroxysmale Hemikranie (CPH,
Therapieoption Indometacin!), Mikrolasionen im Bereich der Mundschleimhaut oder schmerzhafte
Myoarthropathien des Kausystems (Turp et al. 2006).

7. Therapie

Wo immer mdglich, sollte die zugrunde liegende Ursache behandelt werden (wobei es sich in diesem Fall
definitionsgemaf nicht mehr um einen idiopathischen Gesichtsschmerz handelt, aber Patienten kénnen mit
dieser Zuweisungsdiagnose kommen) (A). Bei Patienten mit langer Vorgeschichte und frustranen Versuchen,
die Ursache des Schmerzes zu finden, bzw. ebenso frustranen Versuchen, Schmerzlinderung durch
pseudokausale Therapien (Antibiotika wegen "Sinusitis", Extraktion gesunder Zahne) herbeizufihren, stellt
ein ausfihrliches Aufklarungsgesprach den ersten therapeutischen Schritt dar (C). Dabei muss klargestellt
werden, dass beim anhaltenden idiopathischen Gesichtsschmerz eine organische Schmerzursache nicht
fassbar ist, wiederholte apparative Untersuchungen nicht zweckmafig sind und operative Eingriffe ohne eine
klar fassbare schmerzassoziierte Lasion nicht durchgefiihrt werden dirfen (B).

Fir die pharmakologische Behandlung kann keine auf hoher "Evidenz" basierende Empfehlung gegeben
werden, da die einzigen systematisch untersuchten Medikamente mit maRigem Erfolg, Phenelzin und
Dothiepin (Antidepressiva), in Deutschland, Osterreich und der Schweiz nicht zugelassen sind. Ein
Therapieversuch mit einem trizyklischen Antidepressivum sollte analog zum Kopfschmerz vom Spannungstyp
(siehe entsprechende Leitlinie) und anderen chronischen Gesichtsschmerzen (Sharav et al. 1987) gemacht
werden (Guler et al. 2005) (C). Venlafaxin zeigte in einer kleinen kontrollierten Studie eine maRige Wirkung in
der Behandlung des anhaltenden idiopathischen Gesichtsschmerz (Forssell et al. 2004). Antikonvulsiva wie
Carbamazepin, Oxcarbazepin, Gabapentin, Pregabalin oder Topiramat (Volcy et al. 2006) kénnen ebenfalls
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versuchsweise eingesetzt werden, ggf. auch in Kombination mit einem Antidepressivum (Tab. 4) (C). Ein
positiver Effekt von lokal aufgetragener Capsaicin-Salbe oder Clonidin-Creme ist lediglich in offenen Studien
beschrieben (Sommer 2002). Die Daten zu invasiven MaRnahmen (GLOA, CT-gesteuerte perkutane
trigeminale Traktotomie-Nukleotomie, Radiofrequenz-Rhizotomie) sind noch nicht ausreichend, um diese
Verfahren zu empfehlen (Kanpolat et al. 2005, Elsner et al. 2006, Teixeira et al. 2006).
Verhaltenstherapeutische MaRnahmen werden empfohlen, um Angste abzubauen und den Patienten zu einer
realistischeren Schmerzeinschatzung und zur Schmerzbewaltigung zu verhelfen (Paulus et al. 2002).

Tabelle 3: Kontrollierte Studien zur Therapie anhaltender idiopathischer Gesichtsschmerzen

Studie | Medikament | ,2 | Design Dauer Ergebnis NNT Anmerkungen

(Jadad- Dosis (95%-KI)

Score1)

Schwartz | Lachs- 9 |Cross-over [2x 3 Calcitonin = |n. a. Viele Studienabbrecher

et al. Calcitonin Wochen |Plazebo wegen Nebenwirkungen

1996 (5) | 100 IU 3x pro

Woche s. c.

Harrison | Sumatriptan |17 | Parallel 120 min | Sumatriptan |n. a. In

et al. 6 mgs. c. > Plazebo subjektiverEinschatzung

1997 (5) bei 77% wirkungslos

Forsell et | Venlafaxin 75 |18 | Coss-over |2 x 4 Venlafaxin =2 |n. a. Kein Unterschied beim

al. 2004 |mg p. o. Wochen | Plazebo Hauptzielparameter

(5) "Rickgang der
durchschnittlichen
Schmerzintensitat"

' Jadad et al. (1996): Control Clin. Trials 17,1-12

2 Definitive Patientenzahl (abzliglich Drop-outs)
n. a.= nicht anwendbar, Kl = Konfidenzintervall

Tabelle 4: Therapie anhaltender idiopathischer Gesichtsschmerzen (basierend auf Expertenmeinung,
"Evidenz"grad flr alle Empfehlungen: «)

Medikament Dosierung Besonderheit
Amitriptylin 10-150 mg/d p. o., Langsam auftitrieren (wéchentlich um 25 mg)
vorwiegend z. N. Cave: anticholinerge NW
Clomipramin 25-150 mg/d p. o. Langsam auftitrieren (wochentlich um 25 mg)

Cave: anticholinerge NW

Doxepin 10-150 mg/d p. o., Langsam auftitrieren (wéchentlich um 25 mg)
vorwiegend z. N. Cave: anticholinerge NW
‘ Gabapentin ‘ 1200-2400 mg/d p. o. ‘ Langsam auftitrieren
‘ Pregabalin ‘ 150-300 mg/d p. p. ‘Auftitrieren sinnvoll

Carbamazepin 400-1200 mg/d p. 0. |Langsam auftitrieren
Cave: Hyponatridmie

Oxcarbazepin 600-1800 mg/d p. 0. |Langsam auftitrieren
Cave: Hyponatridamie
‘Topiramat ‘ 100-200 mg/d p. o. ‘ Langsam auftitrieren (wochentlich um 25 mg)
‘ TENS ‘ ‘ Hohe Akzeptanz
‘Verhaltenstherapie ‘ ‘Realistischere Schmerzeinschatzung, Schmerzbewaltigung
Literatur
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