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Kopfschmerzen hedingt durch Liquorunterdruck
Die spezifische Lageabhangigkeit ist pathognomonisch

Andreas R. Gantenbein und Peter S. Sandor

In vielen Fiillen liegt den so genannten Liquorunter-

druck-Kopfschmerzen eine Lumbalpunktion ursdchlich

zugrunde, aber auch ein spontanes oder traumatisches

Leck kann zu niedrigem intrakraniellem Druck und

den damit verbundenen Kopfschmerzen fiihren.

Wie geht man hier diagnostisch vor und welche thera-

peutischen Moglichkeiten sind vorhanden?

Definition

ie neue Klassifikation der Inter-
D nationalen Kopfschmerz-Gesell-
schaft (ICHD-II, [1]) unterschei-
det drei Arten von Kopfschmerzen, die
auf Liquorunterdruck zurtickzufiih-
ren sind:
m Postpunktioneller Kopfschmerz
(7.2.1)
m Kopfschmerzen bei Liquorfistel
(7.2.2) und
m Kopfschmerzen zuriickzufiihren
auf spontanes (oder idiopathi-
sches) Liquorunterdruck-Syndrom
(7.3.3).

Allen gemeinsam ist die orthostati-
sche Komponente, so beginnen die
Schmerzen meist innerhalb 15 Minu-
ten nach dem Aufstehen oder Aufsit-
zen. Meist bessert sich die Symptoma-
tik, wenn sich die Patienten wieder
hinlegen. Mit den Kopfschmerzen
muss mindestens eines der folgenden
Symptome assoziiert sein: Nacken-
steife, Tinnitus, Hypakusis, Photopho-
bie oder Ubelkeit. Die Atiologie ist fiir

die drei Arten unterschiedlich (die
Tabelle zeigt einen Vergleich der
ICHD-II-Kriterien).

Einfiihrung

Der deutsche Neurologe Schalten-

brand (2) beschrieb 1938 zwei Arten

von Kopfschmerzen, die mit der Hirn-
fliissigkeit assoziiert sind:

a) «Liquorrhé», wobei Kopfschmer-
zen und Papillenddem auftreten.
Spéter wurde dieser Typ als Pseu-
dotumor cerebri bekannt.

b) «Spontane Aliquorrho», wobei die
orthostatischen Kopfschmerzen
von den typischen Symptomen der
Niederdruckkopfschmerzen be-
gleitet werden.

Er beschrieb drei mégliche Atiopatho-
logien fiir die spontane Aliquorrho:
verringerte Produktion, erhdhte Ab-
sorption oder «Durchsickern» (wie
etwa nach einer Lumbalpunktion).

Das Gehirn ist von zerebrospinalem
Liquor umgeben und «schwimmt» ge-
wissermassen darin. Das durchschnitt-
liche Gewicht von 1500 g wird durch
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den intrakraniellen Druck auf 50 g re-
duziert. Dieses verbleibende Gewicht
wird dann von den meningealen Blut-
gefdssen, den abgehenden Hirnner-
ven und anderen Mikrostrukturen ge-
halten. Wenn sich der Liquordruck
verringert, resultiert Zug auf diese
tragenden Strukturen des Gehirns.
Neuere MRI-Studien konnten sogar
das «absinkende Gehirn» darstellen
(3). Als verantwortliche Ausloser fiir
den Schmerz sieht man heute die Zug-
krifte auf die Hirnnerven V, IX, X, auf
die drei obersten Zervikalnerven so-
wie auf die meningealen Blutgefésse.
Dies sind auch die einzigen Struktu-
ren, die schmerzempfindlich sind. Es
gibt jedoch andere Stimmen, die der
Theorie des «absinkenden Hirns» wi-
dersprechen (4). So lange MR-Bildge-
bung nicht in aufrechter Position
durchgefiihrt werden kann, wird es
schwierig, dieser Diskussion ein Ende
Zu setzen.

Die Bildgebung des Schiddels und der
Wirbelsédule haben das Wissen und die
weitere Erforschung dieser Storung
revolutioniert (5-7). Erst in den Neun-
zigerjahren gelang es, zu zeigen, dass
die tédgliche Liquorproduktion von
etwa 500 ml relativ konstant und da-
mit selten eine Ursache fiir die Pro-
bleme ist. Das Liquorvolumen liegt
schitzungsweise zwischen 150-210 ml,
somit wird das Gesamtvolumen jeden
Tag zwei- bis dreimal total erneuert.
Das Liquorvolumen ist kleiner bei
weiblichen, jiingeren und adipdseren
Individuen. Der grosste Liquoranteil
wird liber das Gefasssystem der Arach-
noidalzotten (Pacchioni-Granulationen)
resorbiert und nur ein verschwindend
kleiner Teil iiber direkte Diffusion.
Aus all dem folgt als héufigster und
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Tabelle: Kriterienvergleich der ICHD-II beziiglich der verschiedenen Liquorunterdruck-Kopfschmerzen

Postpunktioneller Kopfschmer:z

Kopfschmerzen hei Liquorfistel

Spontanes Liquorunterdruck-Syndrom

Kopfschmerzen innerhalb von 15 Minuten nach dem Aufrichten

Verschwinden innerhalb
15 Minuten nach Hinlegen

Begleitsymptome (1 von den folgenden)
Nackensteifigkeit
Tinnitus
Hypakusis
Photophobie
Nausea

Atiologie

Lumbalpunktion

Verlust von CSF:
Nachweis im MRI (pachymeningeales Enhancement)
Konventionelle oder CT-Myelografie, Zysternografie
Offnungsdruck < B0 mm CSF in sitzender Position

Innerhalb von 5 Tagen nach Lumbalpunktion

Enge zeitliche Beziehung zu Liquorfistel

\Weder Lumbalpunktion noch Liguorfistel

Riickgang

Spontan innerhalb einer Woche oder
innerhalb 48 Stunden nach Behandlung

Innerhalb einer Woche nach Fistelverschluss

Innerhalb 72 Stunden nach Blutpatch

ICHD-II: International Classification of Headache Disorders 2™ edition, CSF: Zerebrospinale Flissigkeit

offensichtlichster Grund fiir zu nied-
rigen
Durchsickern von Liquor durch ein
traumatisches oder spontanes Leck.
Die spontanen Lecks sind meistens
auf thorakalem oder zervikalem Ni-
veau (8).

Nach Lumbalpunktionen klagen fast
ein Drittel der Patienten iiber Kopf-
schmerzen (9); Patienten die bereits
an priméiren Kopfschmerzen leiden,
und junge Frauen mit niedrigem
Body-Mass-Index weisen dabei ein ho-
heres Risiko auf, postpunktionelle Kopf-
schmerzen zu entwickeln. Patienten
mit lageabhédngigen Kopfschmerzen
sollten vor einer Lumbalpunktion mit
einem MRI abgeklart werden und bei
Zeichen eines pachymeningealen
Enhancements sollte auf die Durch-
fiihrung einer Lumbalpunktion ver-
zichtet werden.

intrakranialen Druck ein

Symptome
Niedriger Liquordruck verursacht ty-
pischerweise lageabhingige Kopf-

schmerzen, welche sich in der auf-
rechten Position verschlimmern und
sich beim Hinlegen bessern. Der Be-
ginn ist plotzlich oder stufenweise in-
nerhalb 30 Minuten nach dem Aufste-
hen. Die Schmerzen werden héufig
als stark und pulsierend oder dumpf
und diffus beschrieben, manchmal
aber auch fokal, mit frontaler oder ok-
zipitaler Lokalisation. Die Symptome
verwischen sich meist innerhalb von
Tagen oder Wochen und resultieren in
einem tdglichen Kopfschmerz, der
sich beim Aufrichten verschlechtert
und sich beim Hinlegen bhessert.

Héufige Begleitsymptome sind Ubel-
keit, Schwindel, Nackensteifigkeit,
Sehstérungen und Lichtiiberempfind-
lichkeit. Seltener wird tiber Tinnitus

oder andere Horstorungen, Gang-
unsicherheit, Doppelbilder oder ver-
schwommenes Sehen, sowie Schluck-
auf oder Storungen der Geschmacks-
empfindung bherichtet. Die Schmerzen
konnen auch durch Bewegungen des
Kopfes, Niesen, Husten, Pressen und
juguldre Kompression ausgeldst oder
Analgetika
sind oft nicht ausreichend, um die
Kopfschmerzen zu lindern. Meist las-
sen die starken Schmerzen jedoch 10
bis 15 Minuten nach dem Hinlegen
nach.

verschlimmert werden.

Untersuchungsmethoden

Bis auf eine mogliche Nackensteifig-
keit ist die neurologische Untersu-
chung fiir gewohnlich unauffillig.
Der Liquor-Erdffnungsdruck ist ge-
wohnlich unter 70 mm CSF. Meist ist
das Punktat klar und farblos, gele-

Neurologie 12006



Ubersicht

Unterdruck-Kopfschmerzen beginnen mit

dem Aufstehen und verbessern sich beim Hinlegen,

bei Uberdruck-Kopfschmerzen ist es umgekehrt.

gentlich xanthochrom. Das Gesamt-
protein ist iiblicherweise normal,
kann aber erhoht sein, meist jedoch
unter 1 g/l. Erythrozyten- und Leuko-
zytenzahl kénnen ebenfalls im Norm-
bereich liegen oder erhdht sein. Zyto-
logie und Mikrobiologie sind negativ,
und der Quotient Liquor-/Serumglu-
kose ist zwischen 0 und 1.

Der Goldstandard fiir weiterfiihrende
Untersuchungen bei niedrigem Li-
quordruck oder Verdacht auf Liquor-
lecks ist die MR-Bildgebung mit Gado-
linium. Am héufigsten ist dabei ein
diffuses pachymeningeales Enhance-
ment zu sehen (10). Gemdss der Regel
nach Monro und Kellie, nach welcher
die Summe der Volumina von Gehirn,
Liquor und
konstant bleibt, wird der Liquorverlust
durch vendse Hyperdmie ausgegli-
chen. Da die Blut-Hirn-Schranke der
Leptomeningen in der Dura mater
(pachymeningeal) fehlt, entsteht eine
Ansammlung von Kontrastmittel. Das
Enhancement ist fiir gewohnlich lini-
enformig, dick und ununterbrochen
sowie diffus auf die supra- und infra-
tentorialen Hirnhdute verteilt. Ausser-
dem beobachtet man héufig subdurale
Fliissigkeitsansammlungen (auch uni-
lateral moglich), eine Abnahme der
Ventrikelgrosse oder auch ein regel-
rechtes Absinken des Gehirns, welches
dann mit einer Arnold-Chiari-Typ-1-
Missbildung verwechselt werden kann.
Seltener sieht man Vergrosserungen
der Hypophyse, verbreiterte vendse
Sinus oder eine Verlingerung des
Hirnstamms. Auch das spinale MRI
kann pachymeningeales Enhancement
aufweisen sowie eine Verbreiterung
des vendsen Plexus und eine Vermeh-
rung der extraarachnoidalen Fliissig-
keit. In den seltensten Féllen ist die
eigentliche Stelle des Lecks sichtbar.
Zum Aufspiiren des Liquorlecks fiir
eine chirurgische Intervention oder

intrakraniellem Blut

einen chirurgischen Verschluss ist die
Untersuchung der Wahl immer noch
die CT-Myelografie. Hier sollte auch
erwihnt werden, dass bei den gleichen
Patienten auch mehrere Lecks oder
Divertikel gefunden werden kénnen.
Ein Schidel-CT ist normalerweise un-
aufféllig und folglich nicht indiziert.
Altere, nicht mehr angewendete Un-
tersuchungstechniken sind die Radio-
isotop-Zysternografie mit Indium-111,
die konventionelle Myelografie und
die meningeale Biopsie.

Differenzialdiagnostik

Die anamnestisch meist deutlich
abgrenzbare, aber wichtigste Diffe-
renzialdiagnose ist die primére Kopf-
schmerzform «Neu aufgetretener tig-
licher Kopfschmerz» (NDPH), bei
welcher im Zweifelsfall mit MR-Bild-
gebung ein Liquorleck gesucht wer-
den sollte.

Die Unterscheidung von Kopfschmer-
zen wegen Liquoriiberdruck oder Li-
quorunterdruck sollte ziemlich ein-
fach sein. Wihrend beide durch
Husten oder Pressen verschlimmert
werden, beginnen Uberdruck-Kopf-
schmerzen gewodhnlich beim Abliegen
oder hestehen schon typischerweise
morgens nach dem Aufwachen. Beim
Aufrichten zeigt sich eine deutliche
Besserung. Und nur sie sind mit vorii-
bergehendem Sehverlust oder Papil-
lenddem assoziiert. Interessant ist
hierbei, dass fast alle Patienten mit zu
niedrigem Liquordruck Kopfschmer-
zen entwickeln, aber nur 30 bis 80 Pro-
zent der Patienten mit erhohtem in-

trakraniellem Druck (11). Die spezifi-
sche Lageabhéngigkeit der Liquor-
druck-Kopfschmerzen ist pathognomo-
nisch. Es ist deshalb auch nur schwer
verstandlich, dass in einer Kkiirzlich
publizierten Studie (12) tiber spontane
Liquorunterdruck-Kopfschmerzen 94
Prozent der Fille falsch diagnostiziert
wurden, mit einer mittleren Dauer bis
zur Diagnosestellung von 13 Monaten.
Manchmal konnen die Begleitsym-
ptome, wie Ubelkeit oder Photophobie,
einer Migrdne dhneln. Die Diagnose-
stellung ist erschwert, wenn sich die
Lageabhédngigkeit im Verlauf verliert.
Offensichtlich ist die Diagnose von
Liquorunterdruck-Kopfschmerzen zu
Beginn der Problematik einfacher, vor
allem wenn ein nahes zeitliches Ver-
héltnis zu einem duralen oder spina-
len Trauma besteht.

Therapeutische Vorgehensweisen
Die meisten «Niederdruck-Kopfschmer-
zen» verschwinden spontan innerhalb
von Tagen. Bei anhaltenden Beschwer-
den ergeben sich drei unterschied-
liche Therapiemdglichkeiten:
1.Konservative Strategien sind Bett-
ruhe, vermehrte Fliissigkeitszu-
fuhr oder eine Abdominalbandage.
2.Medikamentds: Koffeininfusionen
(250-1000 mg, bis maximal zwei-
mal téglich), Theophyllin und
allenfalls auch Steroide.
3.Wenn diese Therapieansétze in-
nerhalb 24 Stunden zu keiner
ausreichenden Schmerzlinderung
fiilhren, ist ein epiduraler Blut-
patch indiziert (10-15 ml autolo-
ges Blut in den epiduralen Raum).

Postpunktionelle Kopfschmerzen ver-
schwinden héufig nach dem ersten
(selten nach dem zweiten) Blutpatch,
wiahrend Patienten mit spontanem
Liquorleck teilweise mehrere bhenoti-

Blutpatches scheinen nicht nur einen sofortigen

Effekt durch den Volumenersatz zu haben,

sondern auch zu einer anhaltenden Abdichtung des

Lecks zu fuhren.
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gen. Anstelle eines zweiten oder dritten
Blutpatchs kann auch eine epidurale
Infusion mit Natriumchloridlosung
versucht werden, dabei wird der Ka-
theter auf Niveau L2-3 platziert und
die Infusion mit einer Geschwindig-
keit vom 20 ml/Stunde iiber 72 Stun-
den verabreicht. Wenn ein Leck mit
bildgebenden Mitteln klar lokalisiert
werden kann und die Kopfschmerzen
auf bisherige Therapieversuche re-
fraktdr waren, kann an eine chirurgi-
sche Schliessung gedacht werden. =
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