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Uber die kopfschmerzfreie Migr[inevariante 

H. Rau und A. Vetterli 

Neurologische Universit~tsklinik und Poliklinik Ziirich (Direktor: Prof. Dr. G. Baumgartner) 

Focal Migraine Attacks without Headaches 

Summary. The migraine without headaches is a special form of focal migraine, 
a migraine accompagnhe without headaches. The diagnostic classification of 
the transient focal disturbances is made possible by careful analysis of the 
attacks. This type of attack starts in a localized manner (primarily in the 
ophthalmic area), develops corresponding to the cortical representation, and 
is not always restricted to one vascular area. Typical is the slow spread of 
symptoms over a period of ten minutes, on the average. This allows a 
differentiation from transient ischemic attacks or focal epilepsy. The diagnosis 
is supported by hereditary factors, early onset of manifestation and change of 
the side of focal symptoms (in 11 of 16 patients). Of 409 migraine patients, 16 
were such cases, corresponding to an occurrence of 4%. There were no signs 
of symptomatic etiology for these transient focal disturbances. 

Key words: Headache-free migraine - Migraine accompagn4e - Differential 
diagnosis. 

Zusammenfassung. Die kopfschmerzfreie Migr~inevariante ist eine Sonder- 
form der fokalen Migraine und entspricht einer Migraine accompagnde ohne 
Kopfsehmerz. Die diagnostische Zuordnung der transienten Herdst6rung wird 
m6glich durch eine sorgf~iltige Anfallsanalyse. Diese Migr~inevariante beginnt 
fokal (fiberwiegend ophthalmisch), entwickelt sich entsprechend der corti- 
calen Repr~isentation und mul3 sich nicht auf ein Gef~iggebiet beschrfinken. 
Kennzeichnend ist die lange Ausbreitungszeit ihrer Symptome fiber durch- 
schnittlich 10min. Dies erlaubt eine Abgrenzung gegenfiber der transient- 
isch~imischen Attacke und dem epileptischen Herdanfall. Die Diagnose wird 
unterstfitzt durch famili~ire Migr~inebelastung und frfihes Manifestationsalter 
und Seitenwechsel der Herdsymptome (bei 11 von 16 Patienten). Unter 409 
Migr~inepatienten wurden 16 derartige Ffille von uns erfal3t, entsprechend 
einer Hfiufigkeit yon 4%. Anhaltspunkte fiber eine symptomatische Genese 
dieser transitorischen HerdstOrung ergaben sich nicht. 

Sehliisselwiirter: Kopfschmerzfreie Migr~nevariante - Migraine accompagnhe 
- Differentialdiagnose. 
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Einleitung 

Mit der kopfschmerzfreien Migrgnevariante ist eine Sonderform der Migraine ge- 
meint. Dabei tritt eine transitorische Herds t6mng analog der fokalen Sympto- 
matik bei Migraine accompagn6e auf. Das Leitsymptom der Migraine, der Kopf-  
schmerz, bleibt jedoch aus. Obwohl also weder vor oder w~ihrend noch im 
Anschlul~ an die Herdsymptomat ik  Kopfschmerzen vorhanden sind, wird unter- 
stellt, dab die Pathogenese dieser Migr~inevariante derjenigen der Migr~ine- 
kerngruppe entspricht - -  wie immer diese Pathogenese sei. 

Wir haben diese kopfschmerzfreie Migr~inevariante zu erfassen versucht und 
m6chten herausstellen, 1. dab es sie gibt und 2. dab sie gar nicht so selten ist. 
Damit  aber wird sie zu einer wichtigen Differentialdiagnose transitorischer At- 
tacken mit neurologischer Herdsymptomatik.  

Im Schrifttum finden sich nur vereinzelt Mitteilungen tiber diese Migr~ne- 
variante. Lediglich Whitty befagt sich etwas eingehender damit, wfihrend andere 
Autoren ihr Vorkommen nur am Rande erwfihnen [1, 4, 5, 11, 16, 17, 20]. 

Patienten und Methodik 

Die Studie enth~lt 16 Patienten mit dem Merkmal einer neurologischen Herdst6rung, die 
attackenweise ohne Zusammenhang mit Kopfschmerzen bestanden hatte und reversibe[ war. 
Nicht bert~cksichtigt wurden Patienten, bei denen eine cerebro-vascul~ire Insuffizienz oder eine 
Epilepsie bestand. Die Patienten wurden innerhalb von 18 Monaten in unserer Poliklinik erfagt. 
Von ihnen waren 10 wegen eben dieses Merkmals zugewiesen worden. Die t~brigen 6 wurden 
dadurch verffigbar, dab im gleichen Zeitraum alle zugewiesenen Patienten mit echter Migraine 
(Haupt- oder Nebendiagnose) auf dieses Merkmal bin exploriert wurden. 

Die anfallsweisen Herdst6rungen wurden einer besonderen Analyse unterzogen. Im einzel- 
nen wurde versucht, ffir jedes Symptom zu erfassen 1. die Qualitfit, 2. die Lokalisation, 3. das 
Ausbreitungsmuster und 4. der zeitliche Ablauf. 

Die Auswertung des Krankengutes erfolgte nach grfindlichen anamnestischen Erhebungen 
einschlieNich Familienanamnese. 

Die klinisch-neurologische Abklgrung einschlieglich Herzstatus wurde erggnzt durch 
Schgdelleerbilder, EEG, statisches und dynamisches Hirnscintigramm sowie eine Dopplersono- 
graphie der Carotiden. 

Die durchschnittliche Dauer der Katamnesen betrug 4_+ 3 Jahre. 

Ergebnisse 

Alter und Geschlecht 

Die Beobachtungsgruppe besteht aus 9 Frauen und 7 M~nnern. Das Alter bei der 
Erstmanifestation der neurologischen Herdst6rung ohne begleitende Kopf- 
schmerzen betrug bei Patienten mit zus~tzlicher Migrfine und/oder  Migraine 
accompagn6e 25 + 6 Jahre. Bei denjenigen Patienten, die bis anhin frei von Kopf- 
schmerzen waren, deren paroxysmale Herdsymptomat ik  also isoliert auftrat, 
betrug es 25 +_8 Jahre. Im Vergleich dazu lag das Durchschnittsalter der im 
gleichen Zeitraum wegen einer Migraine oder Migraine accompagn~e untersuch- 
ten Patienten bei 35+_ 11 Jahren. Es handelte sich dabei um 306 Frauen und 
103 Mfinner. 
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Tabelle 1. Sequenz (als Zahlenfolge) des Ablaufs und Ausbreitungszeit der fokalen Migriine- 
symptomatik ohne Kopfschmerz bei 16 Patienten 

PATIENTEN-NR. 
S Y M P T O M A T I K ~  

FARBAENDERUNG, 

< AMAUROSE: MONOKULAER 

FLIMMERN, DYSOPSIE, 
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PERIORAL~ ZUNGE, DYSARTH. 

FINGER, HAND, ARM 

FUSS, BEIN 

lOT. PARESE, DYSARTHRIE 

3EWEGUNGSHALLUZINATION 

DAUER glS ZUR MAXIMALEN 
AUSBREITUNG (APPROXIMAT.) 

SEITENWECHSENLNDE 
SYMPTOMATIK (TOTAL) 

INTERKURRENT BEI 
MIGRAENE U./O. M.ACCOMP. 
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5' lO" 3' 3' 2o'10' 

N E I N  
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Anfallsbeschreibung 

Die Anf~lle sind gekennzeichnet durch eine neurologische Herdsymptomatik, die 
sehr umschrieben startet und sich langsam ausbreitet. Tabelle 1 gibt diese Ver- 
h~ltnisse wieder. Jede vertikale Kolonne reprfisentiert einen Patienten. Aufgetra- 
gen ist ffir die fokale Anfallssymptomatik (visuell, sensibel, motorisch, vestibu- 
lar) 1. die Sequenz ihres topischen Ablaufes, angegeben als Zahlenfolge, und 2. die 
approximative Dauer bis zum Erreichen der maximalen Ausbreitung. Die Zeit- 
angaben beziehen sich nicht auf die Gesamtdauer der Herdsymptomatik, sondern 
auf deren Ausbreitungsdauer. Links befinden sich die Patienten, deren Anf~lle 
interkurrent im Rahmen einer Migr~ne auftraten [2, 4, 5, 7, 9, 10, 11, 14, 15, 16], 
rechts diejenigen, bei denen die Anf~lle ohne einen solchen Zusammenhang vor- 
kamen [t, 3, 6, 8, 12, 13]. 

1. Ophthalmologische Symptomatik. Mit 14 F~illen (88%) war die ophthalmologi- 
sche Symptomatik am h~ufigsten. Die visuellen St6rungen waren bei 13 (81%) 
Initialsymptom der Herdst6rung. Die dabei auftretende topische Abfolge der 
ophthalmologischen Symptomatik entsprach derjenigen der charakteristischen 
ophthalmischen Migr~ne. Am h~ufigsten war die Sequenz Augenflimmern- 
Dysopsie-Flimmerskotom (Ausbreitung foveal~ peripher) - -  homonyme Hemi- 
anopsie. 

Ein vollstfindiger halbseitiger Gesichtsfeldausfall wurde von 7 Patienten ange- 
geben. Zweimal wurde fiber eine r6hrenf6rmige Gesichtsfeldeinschrfinkung ge- 
klagt, je einmal fiber St6rungen der Akkomodation respektive des Farbsehens, 
gefolgt von einer monocul~ren Amaurose. Fortif.ikationsmuster und gl~nzende, 
bewegte Schlangenlinien wurden sowohl spontan wie auf Befragung h~ufig er- 
w/ihnt. 

Die Ausbreitung der Augensymptomatik erfolgte mit einer Ausnahme tiber 
3--10min. 
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2. Sensible oder motorische Halbseitensymptomatik. Bei 5 Patienten kam die 
Symptomausbreitung auf der Stufe der visuellen St6rungen zum Stillstand. In 8 
F~illen schlo]3 sich eine sensible oder motorische Halbseitensymptomatik an. Aus- 
nahmslos wurde dabei eine langsame Ausbreitung entsprechend der corticalen 
Repr~isentation angegeben. 

Bei den sensiblen Halbseitenst6rungen handelte es sich um Dys~isthesien oder 
ein Taubheitsgeffihl. Diese betrafen zun~ichst in 3 F~illen das Gesicht (Ausbrei- 
tung faciobrachial), zweimal den Arm (Ausbreitung brachiofacial) und einmal 
das Bein (Ausbreitung hemicorporell). 

Eine sensible Hemisymptomatik trat zudem zweimal isoliert auf ohne vor- 
herige ophthatmologische Symptomatik. In einem Fall waren die Augen- 
symptome das Endsymptom einer sensiblen, vom Bein aufsteigenden Hemi- 
symptomatik. Das Ausbreitungsmuster erfolgte also sowohl auf- wie absteigend. 

Fokale motorische Ph~inomene wurden zweimal im Anschlul3 an ophthal- 
mologische St6rungen beobachtet. Diese beschr~nkten sich in einem Fall auf eine 
25 min nachweisbare zentrale Facialisparese. Im andern Fall traten seitenwech- 
selnde, distal beginnende Paresen fiber 30min auf. 

Die Ausbreitungszeit der sensiblen oder motorischen Symptome betrug aus- 
nahmslos 5--20 min. Dabei ist die ophthalmologische Symptomatik gegebenen- 
falls mitgerechnet. 

3. Eine vestibul~ire Symptomatik in Form von Bewegungshalluzinationen zeigte 
ein Patient nach initialem Augenflimmern und Flimmerskotom. 

Anfallsdauer. Vom Beginn des ersten Symptoms bis zur vollst~indigen Beschwerde- 
freiheit verstrichen durchschnittlich 30 min. Die l~ingste Anfallsdauer betrug 4 h, 
die kfirzeste einige Minuten. 

Trotz dieser grol3en Streuung war die Anfallsdauer beim einzelnen Patienten 
sehr konstant. Durchschnittlich 10min der Gesamtdauer entfielen auf die Ent- 
wicklung der Symptomatik bis zur maximalen Ausbreitung. 

Anfallsriickbildung. Sie erfolgte relativ rasch, meist innerhalb von 2--3 min. Auf- 
fallenderweise wurden Modus und Abfolge der ROckbildung ausnahmslos unge- 
nauer angegeben als die Entwicklung der Symptomfolge. Oft war nicht erfragbar, 
in welcher Reihenfolge die einzelnen Ausf~ilte verschwanden. 4 Patienten gaben 
aber an, dal~ jeweils das zuletzt aufgetretene. Symptom zuerst wieder verschwand, 
die Rfickbildung also in umgekehrter Reihenfolge des Auftretens der Symptome 
erfolgte. Im Gegensatz dazu gaben 3 Patienten eine Rtickbildung in der Reihen- 
folge des Auftretens der Ausfallserscheinungen an. Bei den tibrigen Patienten blieb 
die Abfolge der ROckbildung unklar, sei es, dab sie ohnehin nur unifokale Aus- 
f~ille hatten, sei es, dab sich bei multitopischer Lokalisation das Zweitsymptom 
jeweils erst nach Verschwinden des Erstsymptoms einstellte. 

Seitenkonstanz/Seitenwechsel der neurologischen Herdsymptomatik. 11 Patienten 
hatten eine seitenwechselnde, 5 eine seitenkonstante Symptomatik. Von den Pa- 
tienten mit seitenwechselnder Symptomatik hatten 9 zus~itzlich eine Migr~ne oder 
Migraine accompagn6e. Darunter war ein Patient, der eine sensible Halbseiten- 
symptomatik mit oder ohne hemianopische St6rung hatte sowie isolierte Hemi- 
anopsien. Alle drei Anfallstypen manifestierten sich seitenwechselnd. Von den 
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Patienten mit seitenkonstanter Symptomatik hatte ein Patient zusfitzlich eine 
Migraine accompagn6e. In einem Fall trat wiederholt eine pl6tzliche homonyme 
Hemianopsie auf. Daneben bestanden gleichsinnige Anf~ille mit anschliel3ender 
contralateraler Hemikranie im Sinne einer Migraine accompagn6e. Das Carotis- 
angiogramm mit Darstellung der Arteria cerebri posterior war normal. 

Zusatzsymptome 

11 Patienten (70%) gaben im Zusammenhang mit der fokalen neurologischen 
Symptomatik weitere Symptome an, wie sie vonder klassischen Migraine bekannt 
sind. Es handelte sich dabei um Nausea (2), Photophobie (1), Erbrechen (1), Be- 
nommenheit (7) und diffusen Schwindel (3). 

Zusammenhang mit Migrdne und/oder Migraine accompagnde 

Wie Tabelle ! zeigt, wurden die Patienten in 2 Gruppen aufgeteilt. Links befinden 
sich 10 Patienten, die neben der kopfschmerzfreien Migrfinevariante auch 
klassische Migrfine- oder Migraine accompagn6e-Anf~lle hatten. Rechts stehen 
diejenigen 6, die hie unter Kopfschmerzen gelitten batten. Beide Patientengrup- 
pen weisen keine relevanten Unterschiede auf. Neben der Anfallscharakteristik 
stimmen Alter bei der Erstmanifestation, H~iufigkeit der seitenkonstanten Sym- 
ptomatik sowie Hfiufigkeit einer positiven Familienanamnese ftir Migraine in 
beiden Gruppen ~berein. Auch die Katamnesendauer ist flit beide Kategorien 
gleich. 

Weitere anamnestische Angaben und Untersuchungsbefunde 

Zur Familienanamnese. 11 von 16 Patienten (70%) hatten Eltern oder Geschwister, 
die an rezidivierenden Hemicranien mit oder ohne ophthalmologische Sym- 
ptomatik litten. Darunter waren 7 von jenen 10 Patienten, die eine interkurrente 
kopfschmerzfreie Migr~inevariante zeigten, und 4 jener 6 Patienten, bei denen die 
Herdsymptomatik ohne Zusammenhang mit Kopfschmerz aufgetreten war. Eine 
Patientin hatte eine Schwester mit generalisierten epileptischen Anf~illen. Vascu- 
lfire Risikofaktoren bestanden familienanamnestisch bei 2 Patienten. 

Zur pers6nlichen Anamnese. Bei keinem der 16 Patienten bestanden anamnesti- 
sche Hinweise auf eine perinatale Hirnschfidigung, ein erhebliches Kopftrauma 
oder eine allergische Diathese. Ebensowenig waren in unserer Gruppe Patienten 
mit Epilepsie, Diabetes oder Hypertonie. Orthostatische Beschwerden gaben 
3 Patienten an, 7 Patienten rauchten, durchschnittlich 20 Zigaretten t/iglich. 

Untersuchungsbefunde. Alle Patienten zeigten einen normalen Neurostatus und 
waren psychisch unauff/illig. In keinem Fall lagen pathologische Herzgerfiusche, 
Str6mungsgerfiusche fiber den Carotiden oder abnorme Blutdruckwerte vor. 
Sch/idelleeraufnahmen, statisches und dynamisches Hirnscintigramm, EEG und 
Dopplersonographie der Carotiden waren normal. Auch die bei 2 Patienten vor- 
genommene Carotisangiographie zeigte keinen pathologischen Befund. 
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Diskussion 

H. Rau und A.Vetterli 

Gegenstand der Studie sind 16 F~ille mit einer charakteristischen Herdsympto- 
matik. Kennzeichnend far sie ist ihr umschriebener Beginn und eine langsame 
Ausbreitung iiber durchschnittlich 5-10rain bis zum vollen Erscheinungsbild. Die 
Symptomausbreitung erfolgt in variablen Mustern, entspricht aber stets der corti- 
calen Repr~isentation. Sie kann aufjeder Etappe spontan zum Stillstand kommen, 
so dab die einzelnen Anf~ille sich beim selben Patienten voneinander unterschei- 
den k6nnen. Am h~iufigsten ist die Sequenz Augenflimmern-Dysopsie-Flimmer- 
skotom (foveal- peripher) oder homonyme Hemianopsie. AnschlieBen kann sich 
daran eine sensible oder motorische Symptomatik. Seltener kann das StSrmuster 
auch in umgekehrter Richtung wandern (sensibel-visuell) oder sich isoliert 
sensibel oder motorisch ausbreiten. Obwohl diese Anfglle ohne Kopfschmerzen 
einhergehen, darf angenommen werden, dab sie dem Formenkreis der Migraine 
zuzuordnen sind, es sich also um eine kopfschmerzfreie Migr~inevariante handelt. 
Da spezifische diagnostische Kriterien far die Migrfine fehlen, kann der Beweis 
daf~ir jedoch nur indirekt durch folgende Argumente erbracht werden: 

i. Die weit aberwiegende Anzahl der Ffille (88%) weist eine ophthalmologische 
Symptomatik auf. Deren topische Abfolge ist pathognomonisch far die ophthal- 
mische Migrfine [2]. 

2. Das Muster der Anffille (langsame Symptomausbreitung und ffir diese lang- 
same Entwicklung kurze Gesamtdauer der Herdsymptomatik) ist identisch mit 
der Begleitsymptomatik der Migraine accompagn6e [3, 14, 20]. 

3. Bei zwei Drittel der Patienten treten die Anffille im ~itiologischen Zusammen- 
hang einer Migrfine auf, wobei nicht auszuschlieBen ist, dab dieser Prozentsatz 
bei l~ingeren Katamnesen gr6Ber w~ire. Weiter ist ebenfalls bei zwei Drittel der 
Patienten eine familifire Migr~inedisposition vorhanden. 

4. Anhaltspunkte ft~r eine symptomatische Genese fehlen. Dies gilt sowohl ffir die 
seitenwechselnden wie seitenkonstanten Anfglle. Diese Aussage stfitzt sich bei 
allen Patienten auf den neurologischen Befund, das statische und dynamische 
Hirnscintigramm, das EEG, die Sch~idelfibersichtsaufnahmen und das Doppler- 
sonogramm der Carotiden. Sie bekommt ein besonderes Gewicht durch das 
niedrige Durchschnittsalter von 25+6 Jahren bei der Erstmanifestation der 
Herdanf~lle und durch den Spontanverlauf (Katamnesendauer 4 + 3 Jahre). 

Differentialdiagnostisch sind gegen die kopfschmerzfreie Migrgnevariante 
abzugrenzen die transient-isch~imische Attacke und der epileptische Herdanfall. 
Dies ist bei sorgffiltiger Analyse der Symptome mOglich. Kennzeichnend far 
unsere Migrfinevariante ist ngmlich deren langsame Entwicklung [4]. Diese geht 
fiber mehrere, durchschnittlich 5--10min. 

Eine derartig lange Ausbreitungszeit wird weder bei der transient-ischfimi- 
schen Attacke [19] noch beim epileptischen Herdanfall [5, 6, 7] beobachtet. Diese 
unterschiedlichen Ausbreitungszeiten sind ft~r jede Anfallsart pathognomonisch 
und signalisieren deren unterschiedliche Pathogenese. 

Die transient-ischgmische Attacke bleibt praktisch ausnahmslos auf ein 
Gef~ggebiet beschr/inkt. Demgegenfiber kann sich die kopfschmerzfreie Migr~ine- 
variante auf zwei oder auch auf alle drei corticalen Versorgungsgebiete ausbrei- 
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ten. Meist ist bei ihr das Gebiet der Arteria cerebri posterior betroffen. Doch fol- 
gender  ophthalmischen Symptomatik nicht selten sensible Phfinomene und/oder  
motorische Ausf/ille. Ein derartiges Anfallsmuster w/ire fiir eine optische epilep- 
tische Aura ungew6hnlich, da diese entweder isoliert bleibt, ins Limbische System 
fibergreift oder zum Grand Mal generalisiert. Ohnehin ist die optische Aura bei 
Epilepsie selten und ihre Symptomatologie meistens vom Ausbreitungsmuster der 
ophthalmischen Migrfinesymptomatik zu differenzieren. 

Sehr selten k6nnen schwere Symptome der kopfschmerzfreien Migrfine- 
variante pl6tzlich auftreten [3, 4], vorwiegend als homonyme Hemianopsie. In 
diesem Falle kann sie nicht von einer transient-ischfimischen Attacke unterschie- 
den werden, insbesondere wenn eine charakteristische Migr/ine in der Anamnese 
fehlt. 

Immer wieder begegnet man der Meinung, dab eine seitenkonstante Migraine 
das Erstsymptom einer arterioven6sen Mil3bildung sein k6nne. GroBe Zusam- 
menstellungen belegen jedoch, dab diese Krankheitsgruppe nicht h/~ifiger an 
Migrfine oder Migraine accompagn6e leidet als der Bev61kerungsdurchschnitt [9, 
10, 12, 13, 15, 17]. Da unsere Migrfinevariante eine Migraine accompagn6e ohne 
Kopfschmerz darstellt, daft  angenommen werden, dab auch ihr urs~ichlich keine 
Gef~igmigbildung zugrunde liegt. Entsprechend ergab das statische und dyna- 
mische Hirnscintigramm bei keinem unserer Patienten Anhaltspunkte ftir eine 
vascul/ire Malformation. Die Vornahme einer Angiographie ist daher bei diesen 
F/illen nicht gerechtfertigt, selbst wenn sie isoliert und seitenkonstant auftreten. 
Dies um so weniger, als der Patient mit Migrfine eher zu angiographischen 
Komplikationen neigt [8]. 

Aussagen fiber die H/~ufigkeit der kopfschmerzfreien Migr/~nevariante sind 
mit Vorbehalt zu treffen, da wir nur fiber relativ kleine Zahlen verfiigen. In 
11/2 Jahren konnten unter 409 Migr/inepatienten 16 derartige FNle von uns erfagt 
werden. Das entspricht einem Vorkommen yon 4%. Das Durchschnittsalter 
dieser Patientengruppe ist mit 25 + 6 Jahren niedrig. Es bleibt often, ob sich diese 
Migrgnevariante tats~ichlich vorwiegend in den jfingeren Altersgruppen mani- 
festiert oder lediglich die Dunkelziffer ffir die mittleren Altersklassen gr6Ber ist. 
Vorstellbar w/ire, dab Patienten mit 1/ingerer Migr/ineanamnese durch diese An- 
ffille weniger alarmiert werden und sie leichter vergessen, wenn sie erst im 
sp/iteren Alter auftreten. 

Die Prognose der kopfschmerzfreien Migr/inevariante ist gut. Die Diagnose 
ist daher geeignet, den Patienten zu beruhigen und ihm eingreifende Unter- 
suchungen zu ersparen. Es ist daher nfitzlich, das Erscheinungsbild dieser 
Migrfinevariante zu kennen. 
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