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Das Gebiet der Neurochirurgie umfasst die Erkennung, opera-
tive, perioperative und konservative Behandlung, Nachsorge
und Rehabilitation von Erkrankungen, Verletzungen, Verlet-
zungsfolgen und Fehlbildungen des zentralen Nervensystems,
seiner Gefdl3e und seiner Hillen, des peripheren und vegeta-
tiven Nervensystems (Bundesarztekammer 06/2010).

Obgleich schon vor 3000 v. Chr. Schadeleréffnungen aus
religidsem Anlass in den Hochkulturen in Agypten und Mexiko
durchgefiihrt wurden, ist das Fachgebiet der Neurochirurgie ein
junges Feld der Medizin und hat vor allem im 20. Jahrhundert
nach der Einflihrung technischer Errungenschaften in Diagnos-
tik und chirurgischer Behandlung seinen raschen Aufstieg ange-

treten.

2.1 Neurochirurgische Diagnostik
und Therapie

2.1.1 Klinische Diagnostik

und Notfalluntersuchung

Klinisch-neurologische Untersuchung

Die Grundziige der neurologischen Befunderhebung miissen
hier mit dem Verweis auf Fachbiicher der Neurologie voraus-
gesetzt werden. Um bei einem neurochirurgischen Notfall,
oftmals Patienten mit einem schweren Schidel-Hirn-Trauma,
rasch einen Uberblick iiber die klinische Situation zu bekom-
men, ist ein systematischer Untersuchungsablauf unabding-
bar. Dieser Untersuchungsablaufist auch auf andere zerebrale
Notfille anwendbar. Dabei sind die ersten 3 Punkte als ABC-
Regel (Airway, Breathing, Circulation) aus der Notfallmedizin
gut bekannt.

Neurochirurgische Notfalluntersuchung

Notfalluntersuchung
Freie Atemwege
Intubation bei Bewusstlosigkeit (Glasgow Coma
Scale, GCS <8)
Kreislauf
- Karotispuls
- Herzfrequenz
- Blutdruck
- Stillung hdamodynamisch relevanter Blutungen
Ausschluss anderer Komaformen: Diabetes? Alkohol?
Intoxikation?
Neurologische Beurteilung
- Bewusstseinslage nach Glasgow Coma Scale (GCS)
Pupillen
- Motorik
Nackensteifigkeit

Vitale Funktionen

0 Cave

Ebenso wie bei anderen Notfallen gilt die primare
Aufmerksamkeit den vitalen Funktionen wie At-
mung und Kreislauf.

Eine insuffiziente Atmung ist nur selten primir zerebral be-
dingt. Deshalb ist in solchen Fillen stets zuerst nach einer
Stérung im Bereich der Atemwege und der Lunge selbst zu
suchen (Obstruktion, Aspiration, Pneumothorax).

Ein Zusammenbruch der zentralen Kreislaufregulation
existiert in der Praxis nicht, da ein solcher erst bei Dezerebrie-
rung auf Hohe der Medulla oblongata ante exitum erfolgt. Die
Behandlung des Kreislaufschocks hat gegeniiber der neuro-
chirurgischen Therapie Prioritit. Bereits bei der ersten dufSer-
lichen Untersuchung des Patienten kann festgestellt werden,
ob eine kreislaufrelevante Blutung, die gestillt werden muss,
vorliegt, und ob es zu Verletzungen des Schadels mit Austritt
von Liquor oder Hirngewebe gekommen ist. Es wére damit die
Diagnose eines offenen Schidel-Hirn-Traumas gestellt.

o Im engeren Sinne setzt sich die neurochirurgische
Notfalluntersuchung aus der Beurteilung der Be-
wusstseinslage, der Pupillen, der Motorik und der
Nackensteifigkeit zusammen.

Bewusstseinslage

Die Beurteilung der Bewusstseins- und Reaktionslage ergibt
sich aus dem Gesprach mit dem Patienten und der Beobach-
tung der Reaktion auf Schmerzreize. Diese konnen an der
Innenseite des Oberarmes, der Vorderseite des Oberschenkels
oder ohne bleibende Spuren durch Druck auf die Fingernagel
gesetzt werden. Zur Protokollierung ist die Nomenklatur
somnolent, sopords, komatds verwirrend, da sie nicht einheit-
lich verwendet wird.

o Die Beurteilung und Verlaufsbeobachtung der Be-
wusstseinslage erfolgt gemaf der Glasgow Koma
Skala (B Abb. 2.1), aus der sich ein Score bilden lasst.

Der Coma-Score erreicht das Maximum von 15 und das Mi-
nimum von 3 Punkten. Das Koma ist definiert durch feh-
lendes Augendéftfnen auf Schmerzreize und einem errechneten
Score von <8 Punkten.

0 Verlaufsbeobachtungen des Bewusstseins sind in
der neurochirurgischen Notfalldiagnostik von ent-
scheidender Bedeutung. Nur so ldsst sich eine et-
waige neurologische Verschlechterung, die weitere
Diagnostik und Therapie bedarf, friihzeitig erkennen.

Pupillenbeurteilung

Die Pupillensymptomatik geht nicht in den oben beschrie-
benen GCS-Score ein. Sie wird aber diesen Beobachtungen
angefiigt. Es wird in regelmafligen Intervallen die Weite beider
Pupillen und deren Reaktion auf Licht tiberpriift. Eine weite,
lichtstarre Pupille kann durch eine Lasion des N. opticus be-
dingt sein. In diesem Fall ist die konsensuelle Reaktion bei
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B Abb. 2.1 Glasgow Koma Skala (GCS): Einteilung des Bewusstseins
unter Einbeziehung der Augenmotilitat, der Sprache und der Moto-

Belichtung des kontralateralen Auges erhalten. Héufiger wird
eine weite, lichtstarre Pupille beim Patienten mit grofler
supratentorieller Raumforderung, z. B. nach Schidel-Hirn-
Trauma, intrakraniellen Blutungen oder bei malignen In-
farkten durch eine Lision des N. oculomotorius verursacht.
Sie entsteht durch Einklemmung des N. oculomotorius am
Tentoriumschlitz als Folge der intrakraniellen Drucksteige-
rung und nur selten durch direkte Traumatisierung des Ner-
ven bei Schiadelbasisfrakturen (8 Abb. 2.2).

Motorik

Man unterscheidet zwischen zentraler und peripherer Lah-
mung. Erstere entsteht durch eine Lasion der motorischen
Rinde oder deren Efferenz bis zur Vorderhornzelle im Rii-
ckenmark, z. B. durch einen in der Zentralregion gelegenen
Tumor. Die periphere Parese wird durch eine Schadigung des

B Abb. 2.2 Anisokorie, mit rechts tibermittelweiter und links maxi-
mal weit dilatierter Pupille

Kigollely

eng mittel  weit max. weit

rik. Punktwerte von 15-3 Punkten. Per Definition sind Patienten mit
einem GCS <8 Punkten komatos

letzten motorischen Neurons zwischen Medulla und End-
platte im Muskel hervorgerufen.

o Da zentral Bewegungen und nicht einzelne Muskeln
dirigiert werden, ist bei einer zentralen Lihmung
stets eine ganze Korperregion betroffen.

Das typische Beispiel ist die Halbseitenldhmung (Hemipare-
se). Das Gesicht der gleichen Seite kann dabei mitbeteiligt
sein. Bei einer Monoparese ist nur eine Extremitét geldhmt.
Bilateral-symmetrische motorische Ausfille, z. B. eine Para-
plegie beider Beine, sind fast immer spinal bedingt. Der Mus-
keltonus kann bei einer zentralen Lihmung sowohl reduziert
(schlaff) als auch gesteigert (spastisch) sein. Bei peripheren
Lihmungen sind einzelne Muskeln oder Muskelgruppen be-
troffen, entweder mit segmentaler Anordnung oder nach dem
Innervationsmuster des peripheren Nervs.

o Periphere Lahmungen sind immer schlaff und hau-
fig mit einer Sensibilitdtsstorung im gleichen Bezirk
kombiniert. Die neurologische Untersuchung der
Motorik erfolgt stets im Seitenvergleich

Nackensteifigkeit

Definition

Als Meningismus wird das Symptom der schmerzhaften
Nackensteifigkeit bei Reizung und Erkrankung der Hirn-
haute bezeichnet.
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Eine meningeale Reizung kann durch ventrales Flektieren des
Kopfes, z. B. bei Patienten mit Meningitis oder einer Sub-
arachnoidalblutung, ausgelst werden. Bei Patienten mit Na-
ckensteifigkeit wird nur die Ventralflexion des Kopfes behin-
dert, bei einer Halswirbelverletzung hingegen auch die Bewe-
gung zur Seite sowie Rotationsbewegungen.

In der klinischen Untersuchung lassen sich bei Patienten
mit Meningismus das Kernig-Zeichen (Abwehrspannung und
Schmerz beim Strecken des Kniegelenkes von einem in der
Hiifte gebeugten Bein), sowie das Brudzinski-Zeichen (reflek-
torisches Flektieren der Kniegelenke bei Ventralflexion des
Kopfes) nachweisen.

Durch eine zusitzliche Computertomografie des Schadels
(CCT) lassen sich intrakranielle Raumforderungen (Tumor,
Blutung) ausschliefen. Sie stellt auch die sensitivste Untersu-
chungsmethode fiir frische Blutungen, z. B. eine Subarachnoi-
dalblutung dar, so dass eine Lumbalpunktion in diesem Fall
meist nicht erforderlich ist. Bei Patienten mit dem Verdacht
auf Meningitis, bei denen zuvor im CCT intrakranielle Raum-
forderungen ausgeschlossen wurden, ist die Lumbalpunktion
zur Gewinnung von Liquor und fiir den Erregernachweis un-
erlasslich. (» Lehrbiicher der Neurologie).

0 Cave

Eine Lumbalpunktion kann wegen der Erzeugung
eines Druckgradienten in der Richtung einer bereits
beginnenden axialen Massenverschiebung bei in-
trakranieller Drucksteigerung hochst geféhrlich sein
und zur zerebralen oder zerebellaren Einklemmung
fihren.

Klinische Diagnostik und Notfalluntersuchung
Kurzer systematischer Untersuchungsablauf: vitale Funk-
tionen wie Atmung und Kreislauf, Bewusstseinslage nach
Glasgow Coma Skala (Koma = GCS <8), Pupillen (Weite,
Lichtreaktion), Motorik (zentral, peripher, spastisch,
schlaff, symmetrisch, Hemiparese, Kraft), Nackensteifig-
keit (Meningismus), z. B. bei Meningitis oder Subarach-
noidalblutung.

2.1.2 Spezielle neurochirurgische
Untersuchungen

Ventrikelpunktion und Anlage einer externen
Ventrikeldrainage (EVD)

Eine Ventrikelpunktion kann sowohl aus diagnostischen wie
auch aus therapeutischen Griinden indiziert sein.

0 Cave

Vor allem bei Patienten mit intrakranieller Raumfor-
derung und axialer Massenverschiebung (z. B. gro-
Ber Abszess mit perifokalem Odem, Tumor) ist eine
Lumbalpunktion kontraindiziert.

In diesen Fallen kann tiber eine EVD Liquor gewonnen und
zytologisch wie laborchemisch untersucht werden. Ebenso
kann bei Patienten mit schwerem Schédel-Hirn-Trauma oder
einer Subarachnoidalblutung mit komatoser Bewusstseinslage
(GCS <8) die Anlage einer EVD indiziert sein, um den intra-
kraniellen Druck (ICP) zu messen und gleichzeitig durch die
Drainage von Liquor zu senken. Ebenso erlaubt sie die intra-
thekale Applikation von Chemotherapeutika. Besonders fiir
Patienten, die erwartungsgemafl mehrere Tage bis Wochen
drainagepflichtig sein werden, oder immunkompromittiert
sind, empfiehlt sich die Verwendung von antibiotikabeschich-
teten (BactiSeal®), bzw. silberimpragnierten Kathetern (Spie-
gelberg®), um das Infektionsrisiko so klein wie méglich zu
halten.

— Praxisbox
Ventrikelpunktion

Als Ort der Ventrikelpunktion wahlt man relativ stumme
kortikale Zonen prakoronar oder im hinteren Parietalbe-
reich. Die Anlage einer externen Ventrikeldrainage (EVD)
erfolgt in der Regel in das Vorderhorn des Seitenventri-
kels. Nach Bohrlochtrepanation tGiber dem Kocher’schen
Punkt (3 cm lateral des Sinus sagittalis superior und

11 cm dorsal des Nasion), Koagulation und Eréffnung der
Dura, wird ein Ventrikelkatheter in senkrechter Stichrich-
tung zur Hirnoberflache ca. 6 cm stumpf vorgeschoben,
bis sich Liquor aus dem Katheter entleert (8 Abb. 2.3).
Bei schwieriger Anlage kann auch eine primare Probe-
punktion mit einer Cushing-Kantle notwendig sein.

Intrakranielle Druckmessung

Der intrakranielle Druck (»intracranial pressure«, ICP) be-
tragt normalerweise beim liegenden Patienten und Normo-
ventilation im Erwachsenenalter bis 10 mmHg. Druckerho-
hungen findet man bei einer Vielzahl neurologischer und
neurochirurgischer Krankheitsbilder.

o Die kontinuierliche Uberwachung des intrakrani-
ellen Druckes spielt eine besondere Rolle bei Pati-
enten mit schwerem Schédel-Hirn-Trauma, da eine
pathologische Drucksteigerung tiber 20 mmHg zur
sekundaren Schadigung des Gehirns fiihren kann.

Methoden der intrakraniellen Druckmessung

Als Goldstandard der intrakraniellen Druckmessung wird
nach wie vor die externe Ventrikeldrainage (EVD) angese-
hen. Auch eine kombinierte Messsonde (Raumedic®) zur
kontinuierlichen, digitalen Druckmessung und gleichzei-
tigen Drainage von Liquor wird derzeit verwendet. Alternativ
hat sich, besonders bei engen Ventrikelrdumen, die parenchy-
matdse Messung (Raumedic®, Spiegelberg®, Codman®) be-
wihrt. Auf Grund eines hohen Drifts der Messwerte kann die
epidurale oder subdurale Messung heute nicht mehr empfoh-
len werden.
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O Abb. 2.3 EVD Position/Anlage entweder in das Vorder- oder Hin-
terhorn der Seitenventrikel. Die erste Wahl beim erwachsenen Pa-
tienten ist die Punktion des Vorderhorns. Dabei wird das Bohrloch
tiber dem Kocher-Punkt (3 cm lateral des Sinus sagittalis superius
und 11 cm dorsal des Nasion) angelegt

Beziehung zwischen zunehmender intrakra-
nieller Raumforderung und intrakraniellem
Druck, Massenverschiebung

Das Verstandnis der Druck-Volumenbeziehung fufit auf der
gleichnamigen Doktrin nach Monro (1783) und Kelly (1824).
Diese besagt, dass das Gehirn und das sich darin befindliche
Blut nicht komprimierbar sind und dieses in einen festen,
nicht dehnbaren Schédel eingeschlossen ist, so dass das Ge-
samtvolumen konstant bleibt. Mit zunehmendem Volumen
einer intrakraniellen Raumforderung (z. B. Himatom) steigt
der ICP vorerst nur wenig an, da Liquor und Blutvolumen aus
dem Schédelinnern verdriangt werden. Sind diese Platzreser-
ven erschopft, steigt der ICP rasch exponenziell an (8 Abb.
2.4). Abhéngig von der Lokalisation des raumfordernden Pro-
zesses treten dabei intrakranielle Druckgradienten auf.

Bei supratentoriellen Raumforderungen einer Hemispha-
re entsteht zunédchst eine Verlagerung von Hirngewebe unter
der Falx zur Gegenseite. Im weiteren Verlauf tritt ein axialer
Druckgradient zum Foramen magnum hin auf. Es erfolgt die
Herniation des medialen Temporallappens zwischen Tentori-
um und Hirnstamm mit Druckwirkung auf diesen, und da-
durch bedingter Bewusstseinstriibung und Kompression des
N. oculomotorius (Mydriasis). Bei fehlender Therapie tritt
schliefSlich der ganze Hirnstamm tiefer. Es kommt zur ausge-
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intrakranieller Druck
1

T T U T U

Volumen der intrakraniellen Raumforderung

O Abb. 2.4 Exponentieller Anstieg der intrakraniellen Druck-Volu-
men-Kurve. Eine zunehmende intrakranielle Raumforderung (Blu-
tung/Tumor) wird zundchst durch die intrakraniellen Reserverdume
(Ventrikelsystem/vendse BlutgefaBe) kompensiert (blauer Pfeil),
ohne dass der ICP signifikant ansteigt. Sind diese jedoch erschopft,
steigt der ICP exponentiell an (roter Pfeil)

pragten tentoriellen Herniation mit Bewusstseinsverlust und
Dezerebrationszeichen (Streckbewegungen an Armen und
Beinen, spontan oder auf Schmerz). Schliefllich werden die
Kleinhirntonsillen in das Foramen magnum eingepresst und
dadurch die Medulla oblongata komprimiert.

0 Cave

Die Folgen der Herniation sind Atemlahmung und
Kreislaufzusammenbruch.

Beziehung zwischen zerebraler Perfusion
und intrakraniellem Druck

Der Zusammenhang von Hirndurchblutung (»cerebral perfu-
sion pressure«, CPP), ICP und mittlerem arteriellem Druck
(MAP) wird durch folgende Ndherungsformel beschrieben:

CPP = MAP - ICP

Mit zunehmendem intrakraniellen Druck nehmen folglich
der zerebrale Perfusionsdruck und die Hirndurchblutung ab.
Die gleiche Wirkung hat ebenso ein niedriger MAP und fiihrt,
besonders in Kombination, zu einer nicht ausreichenden ze-
rebralen Durchblutung. Die Folge davon kann eine zusitzliche
ischdamische Schadigung des Hirngewebes sein. Bei Patienten
mit schwerem Schadel-Hirn-Trauma wird daher ein CPP von
mindestens 60 mmHg gefordert.

Spezielle neurochirurgische Untersuchungen
Ventrikelpunktion/EVD: diagnostisch, therapeutisch.
ICP-Messung: ventrikular, parenchymatds. Uberwachung
des ICP vor allem bei Patienten mit intrakraniellen Blutun-
gen oder schwerem Schédel-Hirn-Trauma. Erh6hung des
ICP durch zunehmende intrakranielle Raumforderungen —
Massenverschiebung. Cave: Herniation mit Dezerebrations-
zeichen, Atemlahmung und Kreislaufzusammenbruch.
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2.1.3 Neurochirurgische
Hilfsuntersuchungen

Bildgebende Verfahren

In der Notfalldiagnostik steht als bildgebendes Verfahren
die Computertomografie des Schidels und der Wirbel-
sdule im Mittelpunkt. Sie eignet sich besonders, rasch Ver-
letzungen des Knochens (Schédelfraktur, Wirbelkorperfrak-
tur) oder Himatome (z. B. epidurale Blutung) zu diagnosti-
zieren.

Die konventionelle Rontgenuntersuchung des Schidels
ist dabei nicht ausreichend. Sie findet jedoch noch Anwen-
dung in der Diagnostik von Wirbelkorperfehlstellungen (Lis-
these) oder als Screeningverfahren bei Verdacht auf eine
HWS-Fraktur (z. B. Dens Fraktur).

Besonders bei nachgewiesenem Frakturverlauf bis in Ge-
falkanale hinein (Foramen vertebrale, Karotiskanal) ist zum
Ausschluss einer Gefifidissektion die Anfertigung einer CT-
Angiografie (CT-A) mit Gabe von Kontrastmittel indiziert.
Mit diesem nichtinvasiven Verfahren kann man auch bei Pa-
tienten mit einer Subarachnoidalblutung (SAB) oder aty-
pischen intrakraniellen Blutungen mit Verdacht auf Gefif3-
malformationen einen raschen Aneurysma-, bzw. Malforma-
tionsnachweis erhalten.

Der Goldstandard zur Diagnose von zerebralen oder
spinalen Gefifimalformationen ist jedoch nach wie vor die
digitale Subtraktionsangiografie (DSA) mit 3-dimensio-
naler Rekonstruktion. Bei diesem invasiven Verfahren er-
folgt die Kontrastmittelgabe {iber einen arteriellen Katheter
iiber die Leiste und Sondierung der hirnversorgenden Ge-
fifle.

Bei der Darstellung von intrazerebralen Raumforde-
rungen (hirneigene Tumoren, Metastasen, Infarkte) findet vor
allem die Kernspintomografie (MRT) mit Gadoliniumgabe
ihre Anwendung. Die MRT-Untersuchung liefert Bilder mit
der deutlichsten Gewebeauflosung und zeigt daher morpho-
logische Verianderungen am besten. Insbesondere bei der
Diagnosestellung verschiedener Tumorentititen spielt neben
der Morphologie an sich, das Kontrastmittelverhalten und
auch die Spektroskopie (Dichtemessung) der Pathologie eine
wesentliche Rolle. Zur Planung von operativen Resektionen
von Tumoren in oder nahe von eloquenten Bereichen ist das
funktionelle MRT mit der Darstellung von Funktionszentren
(Sprachareal, motorische Zentren) oder auch eine Bahndar-
stellung (Fiber-tracking) hilfreich.

Ebenso wie im CT kann auch im MRT eine Geféfidarstel-
lung (MR-Angiografie) durchgefiihrt werden. Sie eignet sich
besonders gut, Gefidfiverldufe in Relation zu pathologischen
Strukturen (z. B. Tumoren) darzustellen, kann aber ebenso
zur Darstellung von Gefifimalformationen (Aneurysma) ver-
wendet werden. Sie kommt dabei auf Grund der langen Un-
tersuchungszeit weniger in der Akutdiagnostik, vor allem aber
zur Kontrolle nach bereits erfolgter Aneurysmaversorgung
durch Coiling zum Einsatz.

Besonders im spinalen Bereich spielt die Myelografie
nach wie vor eine Rolle. Dabei wird Kontrastmittel iiber eine
Lumbalpunktion in den Subarachnoidalraum injiziert und in

die Ausbreitung im diesem rontgenologisch dargestellt. Da-
durch lassen sich die Weite des Spinalkanals sowie die Nerven-
wurzeltaschen darstellen. Bei Nachweis einer Spinalkanalste-
nose oder einer Kompression einer Nervenwurzel kommt es
zum Abbruch der Kontrastmittelfiillung.

Ultraschalldiagnostik

Die Ultraschall-Echoenzephalografie findet noch Ver-
wendung bei Kindern in der Beurteilung der Ventrikelweite
nach Hydrozephalusoperation. Intraoperativ konnen durch
unterschiedliche Reflexion der Grenzflichen tiefsitzende
Strukturen (Zysten/Tumoren) geortet werden. Aufgrund des
heute standardmifligen Einsatzes der zerebralen und spi-
nalen Neuronavigation findet diese Technik selten Anwen-
dung.

Die Ultraschalldopplersonografie der Karotiden, der
Vertebralarterien und transkraniell auch der intrakraniellen
Gefifle misst Flussgeschwindigkeiten und zieht dadurch
Riickschliisse auf Verdnderungen der Stréhmungsbahn (z. B.
Stenosen, Vasospasmen, Verschliisse).

Elektrophysiologische Diagnostik

Ableitung und Aufzeichnung spontaner bioelektrischer
Aktivititen: Funktionsstrome des Gehirns (EEG: Elek-
troenzephalogramm, Elektrokortikogramm) und der
Muskeln (EMG: Elektromyogramm).

Bestimmung der Leitungsgeschwindigkeit von Nerven
(Elektroneurogramm), intraoperatives Monitoring zum
Auffinden bestimmter Hirnnerven (Fazialismonitoring
bei Kleinhirnbriickenwinkelprozessen).

Ableitung evozierter Potenziale: Durch Setzen von
Sinnesreizen, z. B. somatosensorisch, akustisch oder visu-
ell, lassen sich auch beim Patienten in Narkose bei intakter
Leitung die Potenziale am Hirn ableiten und zum Monito-
ring fiir Eingriffe in der Nahe der leitenden Strukturen
verwenden (z. B. Ableitung akustisch evozierter Potenziale
bei der gehorerhaltenden Operation im Kleinhirnbriicken-
winkel).

Nuklearmedizinische Diagnostik

Radioaktive Isotope werden zur Untersuchung der Liquorre-
sorptionsstorung intrathekal eingebracht. Es wird ihre Aus-
breitung im Liquorraum und die Zeit bis zur Resorption ge-
messen (Isotopenzisternographie zur Diagnostik des Hydro-
cephalus malresorptivus).

Zur Bestimmung der Perfusion des Gehirns ist es mog-
lich, die Auswaschung eines Isotops aus dem Gewebe zu ver-
folgen - Bestimmung des regionalen zerebralen Blutflusses
(rCBF) mittels Xenon-133-clearance.

Die Positronenemissionstomographie (PET) kann lokale
Stoffwechselveranderungen (z. B.in der Epilepsie- und Tumor-
diagnostik) aufspiiren.
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Neurochirurgische Hilfsuntersuchungen

Bildgebende Verfahren: CT Schadel und Wirbelsaule

(evtl. mit Kontrastmittel), Rontgen (Schadel- und WS-
Frakturen), MRT, zerebrale Angiographie (Aneurysmen),
CT- und MR-Angiographie, Myelographie, Ultraschall

(z. B. Dopplersonographie der Karotiden).
Elektrophysiologische Diagnostik (z. B. EEG, EMG, evo-
zierte Potenziale): Funktionsstrome des Gehirns, der Mus-
keln und Nerven und beim intraoperativen Monitoring.
Nuklearmedizinische Diagnostik: durch radioaktive Isoto-
pe, z. B. bei Liquorresorptionsstorung, Hydrocephalus mal-
resorptivus, zur Bestimmung der Gewebeperfusion.
Positronenemissionstomographie (PET): lokale Stoff-
wechselverdnderungen.

2.1.4 Grundziige neurochirurgischer
Behandlung

Hirnodem

Definition
Unter Hirnddem versteht man die vermehrte Ansamm-
lung von Wasser in den intra- und/ oder extrazelluldren
Raumen des Gehirns.

== Pathogenese

Bedingt durch deren unterschiedliche Pathophysiologie las-
sen sich das zytotoxische, das vasogene und das osmotische
Hirnédem voneinander unterscheiden.

Das zytotoxische Hirnédem spielt vor allem bei Patienten
mit schwerem Schéidel-Hirn-Trauma und in der Frithphase
nach ischamischem Insult, sowie bei Patienten mit Hypother-
mie und Intoxikation eine Rolle. Diese Odemform ist durch
eine primér intrazelluldre Fliissigkeitsakkumulation nach
Zusammenbruch des Zellmetabolismus charakterisiert.

Das vasogene Hirnodem ist durch eine Schadigung der
Blut-Hirn-Schranke charakterisiert. Unter der Blut-Hirn-
Schranke versteht man eine physiologische Barriere zwischen
dem Blutkreislauf und dem Zentralnervensystem (ZNS). Sie
dient dazu die spezifischen Milieubedingungen (Homdoosta-
se) im Gehirn aufrechtzuerhalten und wird in erster Linie von
Endothelzellen, die die kapillaren Blutgefifie auskleiden und
iiber Tight junctions eng miteinander verkniipft sind, gebil-
det. So wird ein selektiver Ein- und Austritt von Substanzen
zum neuronalen Gewebe gewdhrleistet. Die Blut-Hirn-
Schranke ist durchgingig fiir fettlosliche Substanzen (z. B.
Anisthetika, Analgetika). Im Ubrigen findet ein aktiver ener-
gieverbrauchender Transport statt (Glukose, gewisse Amino-
sauren). Durch eine Vielzahl von Noxen kann die Blut-
Hirn-Schranke jedoch gestort werden: Leberversagen, Sepsis,
Rontgenbestrahlung. Hirntumoren entwickeln ein eigenes
Kapillarsystem, das keine endotheliale Blut-Hirn-Schranke
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aufweist. Im Bereich von malignen Hirntumoren besteht da-
her eine Schrankenstérung, die die Aufnahme von Kontrast-
mitteln und Radioisotopen in Hirntumoren erklirt. Uber den
hydrostatischen Gradienten kommt Plasma in den Extrazel-
luldrraum und erzeugt einen erhdhten Gewebedruck, Autore-
gulationsverlust, Abnahme der Hirndurchblutung und Azido-
se. Das Odem wird bei offener Bluthirnschranke hydrostatisch
erhalten und dehnt sich aus. Chemische Veranderungen wie
die Aktivierung des Kallikrein-Kininogen-Kinin-System und
v. a. der »vascular endothelial growth factor« (VEGF) unter-
stiitzen die Ausbildung des Odems. Das vasogene Hirnédem
ist bei malignen Hirntumoren oder Abszessen typisch. Beim
Schidel-Hirn-Trauma trigt es jedoch nur zu 25% zur Odem-
bildung bei. Der Hauptanteil von 75% ist zytotoxisch be-
dingt.

Als osmotisches Hirnédem bezeichnet man eine An-
sammlung von Fliissigkeit im Hirngewebe bei einem hohen
osmotischen Gradienten iiber eine intakte Blut-Hirn-Schran-
ke hinweg (SIADH-Syndrom, Urdmie).

o Das Hirnodem fiihrt zur Zunahme des intrakrani-
ellen Volumens und zum Anstieg des intrakraniellen
Drucks.

== Diagnostik

Einen ersten Eindruck erhdlt man bereits in der computerto-
mografischen Untersuchung. Darin zeigt sich das Odem als
Hypodensitit. Eine deutlich sensitivere Darstellung gelingt
jedoch mittels MRT Flair Sequenzen mit z. T. ausgedehnter
Hyperintensitit perifokal um Tumoren oder Abszesse.

mm Therapie des Hirnodems

Die Behandlung des Hirnddems orientiert sich an dessen Ur-
sache und der Odemform. Durch die Gabe von Kortikoiden
kann ein vasogenes Odem vermindert werden. Bei Patienten
mit einem tumor- oder abszessbedingten vasogenen Hirn-
6dem steht die operative Entfernung der Raumforderung,
sofern dies moglich ist, im Mittelpunkt der Behandlung. Zu-
dem wird versucht, durch die Gabe von osmotisch wirksamen
Substanzen (Mannitol) und Erh6hung des intravasalen osmo-
tischen Drucks eine Fliissigkeitsverschiebung von extra- nach
intravasal zu erzielen.

0 Die Hirn6dembehandlung mit Steroiden (Dexa-
methason) wirkt hauptsachlich auf das vasogene
Odem bei Tumor und Abszess.

Die Kortikosteroidtherapie ist zum Standard in der Behand-
lung des perifokalen Odems von Hirntumoren und Hirnabs-
zessen geworden und wird bereits nach Diagnosestellung im
prioperativen Verlauf eingesetzt. Einzig bei Verdacht auf ein
priméres ZNS-Lymphom sollten Steroide erst nach der Biop-
sie eingesetzt werden, soweit es der klinische Zustand erlaubt,
um eine histopathologische Diagnosestellung nicht zu ge-
fahrden.
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0 Cave

Bei Patienten mit ausgedehntem zytotoxischem
Odem, z. B. nach schwerem Schidel-Hirn-Trauma, ist
eine Kortikoidtherapie nicht zielfiihrend, und nach
aktueller Studienlage (CSASH-Trial, 2005) auf Grund
pulmonaler Nebenwirkungen (Pneumonie, ARDS-Ri-
siko) kontraindiziert.

Bei diesen Patienten wird primir der erhéhte ICP behandelt.

Eine Abnahme des Hirn6dems ldsst sich bildgebend durch
Reduktion der hyperintensen Areale in den Flair Sequenzen
im MRT, bzw. Hypodensititen im CT und durch einen Riick-
gang der Mittellinienverlagerung nachweisen. Diesem vo-
raus gehen eine Normalisierung des ICP und eine klinische
Besserung des Patienten (z. B. Verbesserung der Vigilanzsto-
rung).

=m Behandlung der intrakraniellen Drucksteigerung
Behandlungsziel ist es den erhéhten ICP unter 20 mmHg zu
senken und einen suffizienten zerebralen Perfusionsdruck
(CPP) von mindestens 60 mmHg zu gewiéhrleisten. Neben
dem Anheben des MAP ist ein Senken des erhohten ICP
wichtig.

0 Ein erhohter ICP >20 mmHg verschlechtert die Prog-
nose von Schadel-Hirn-Trauma-Patienten signifikant.

Ein Algorithmus zur Behandlung eines erh6hten ICP wurde,
auch in der Behandlung von Traumapatienten, zu Gunsten
einer individuellen Therapie aufgegeben. Eine prophylak-
tische Therapie ist kontraindiziert.

o Alle bewusstlosen Patienten (GCS-Score <8 Punkte)
werden wegen der Gefahr der Aspiration intubiert
und kontrolliert beatmet.

Als erster Schritt in der Behandlung des erhohten ICP ist die
Lagerung mit 30-45 Grad erhohtem Kopf zur Verbesserung
des vendsen Riickfluss anzusehen. Dadurch nimmt das intra-
kranielle Blutvolumen ab und das geschwollene Gehirn kann
sich ausdehnen. Der ICP sinkt.

Ahnliches gelingt durch Hyperventilation (p,CO, 3,3~
4,0 kPa). Dadurch nimmt der CO, Gehalt im Blut ab. CO, ist
der Hauptregulator der zerebralen GefifSkontraktion. Durch
Abatmen von CO, kommt es zur Vasokonstriktion und zur
Abnahme des zerebralen Blutvolumens und dadurch zum Sin-
ken des ICPs. Bei forcierter Hyperventilation besteht daher
die Gefahr einer vasospastisch bedingten Ischdmie, besonders
bei paCO, <30 mmHg.

Parallel dazu kann eine Osmotherapie zur Reduktion des
Hirnédems eingesetzt werden. Die Effektivitdt hangt von der
Erzeugung eines osmotischen Gradienten zwischen Blut und
Gehirn ab. Mannitol 0,5-1 g/kgKG kann bis zu 12-mal taglich
bis zu einer Serumosmolaritit von 320 mosm/1 gegeben wer-
den (Nierenfunktion!). Die Wirkdauer ist etwa 4 h. Alternativ
oder additiv dazu kann ebenso HyperHaes eingesetzt werden.

Durch die Gabe von Barbituraten wird der Stoffwechsel
von Neuronen und Gliazellen reduziert und dadurch der Ver-
brauch von Sauerstoff und Nahrstoffen reduziert. Die poten-

tiell geschddigten Zellen haben dadurch eine bessere Chance
zu iiberleben. Durch die Reduktion des Stoffwechsels und eine
Verminderung des Gefif3tonus sinkt der ICP. Barbiturate wei-
sen jedoch erhebliche kardiovaskuldre und pulmonale Neben-
wirkungen auf. Um einen suffizienten CPP zu gewihrleisten,
ist daher oftmals der Einsatz von Katecholaminen unverzicht-
bar. Durch eine gleichzeitige EEG-Ableitung kann die Hirn-
funktion tiberwacht werden. Bei besonders kritischen Patien-
ten kann durch die Gabe von Barbituraten ein kiinstliches
Koma mit »burst suppression EEG« erreicht werden.

0 Bei allen Schritten der Therapie einer intrakraniellen
Drucksteigerung muss eine bildgebende Kontrolle
mittels CT gewahrleistet sein, um sekundar auftre-
tende Hamatome, die zu einem ICP-Anstieg beitra-
gen kénnen, zu erkennen und ggf. operativ zu be-
handeln!

Grundziige neurochirurgischer Behandlung
Hirnédem: zytotoxisch, vasogen und osmotisch.
Diagnose: CT, MRT.

Therapie des Hirnddems und anderer intrakranieller
Drucksteigerung:

== OP raumfordernder Lasionen

== Kortikoidtherapie (Tumoren)

Lagerung

Osmotherapie

Hyperventilation

Barbiturate

2.2 Schéadel-Hirn-Trauma
2.2.1 Definition

Der Begriff Schidel-Hirn-Trauma (SHT) bezieht sich auf Pa-
tienten, die nach einer Gewalteinwirkung am Kopf einen kli-
nisch feststellbaren oder bildgebend nachweisbaren Schaden
oder eine Storung der Gehirnfunktion sowie der Hirnnerven
aufweisen. Fir die Beurteilung einer Schéadel-Hirn-Verlet-
zung ist die Schwere der Hirnverletzung von Bedeutung. Eine
Platzwunde oder eine alleinige Fraktur spiegelt nicht das Bild
eines SHT wieder.

Fallbeispiel

Ein 28-jahriger Dachdecker stiirzt bei nasser Witterung
vom Baugerist und féllt 5 m in die Tiefe. Er landet im Gar-
ten. Kollegen verstandigen den Notarzt. Bei dessen Ein-
treffen atmet der Patient angestrengt, aber spontan, die
Pupillen sind isokor und beidseits mittelweit. Der Patient
offnet nur auf Schmerzreiz die Augen, spricht unver-
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standlich und beugt die Extremitaten auf Schmerzreize
ungezielt. Nach Erstversorgung an der Unfallstelle

wird der Patient in den Schockraum der nahegelegenen
Unfallklinik eingeliefert.

Weiteres Vorgehen?

A. Wie beurteilen Sie den Zustand des Patienten am
Unfallort (GCS)?

B. Welche ErstmalBnahmen miissen am Unfallort erfolgen?
C. Welche Untersuchung wiirden Sie als Arzt im Schock-
raum durchftiihren?

Antwort: Der Patient ist in einem kritischen Zustand

(GCS 7). Patienten mit GCS <8 sind definitionsgemafd
komatos. Am Unfallort sollte der Patient intubiert und der
Kreislauf stabilisiert werden. Im Schockraum erfolgt nach
weiterer Stabilisierung des Patienten die sofortige Durch-
fuhrung eines Schadel CTs und eines CTs der HWS.

2.2.2 Beurteilung des Verletzten

Das SHT wird geméfl des GCS-Scores in ein leichtes, mittel-
schweres und schweres SHT eingeteilt.

Einteilung des SHT geméRB des klinischen Schwere-
grades (GCS)

Leichtes SHT: GCS 13-15 Punkte

Mittelschweres SHT: GCS 9-12 Punkte

Schweres SHT: GCS 3-8 Punkte

Glasgow-Coma-Skala (GCS)

Der GCS-Score (B Abb. 2.1) ist eine einfache Bewertungsskala
zur Abschitzung der Bewusstseinslage. Fiir die 3 Kriterien
Augenoffnung, verbale Kommunikation und motorische Re-
aktion werden Punkte vergeben. Gemessen wird dabei stets
die bestmogliche Antwort des Patienten. Der wache, koopera-
tive Patient erzielt dabei einen maximalen Punktwert von 15.
Bei 8 Punkten ist die Grenze zum Koma erreicht. Die kleinste
zu erreichende Punktzahl ist 3. Zur weiteren Beurteilung
gehort die Priifung der Pupillenreaktion und Motorik, die
- falls pathologisch - auf Hirnstammschidigungen (Mittel-
hirn- oder Bulbarhirnsyndrom) hinweisen kann. Bei koma-
tosen Patienten fithren Schmerzreize nicht zum Offnen der
Augen.

0 Patienten mit schwerem SHT (GCS <8) sind komatds
und in akuter Lebensgefahr.

2.2.3 Epidemiologie und Pathophysiologie

Epidemiologie
Das schwere SHT stellte die haufigste Todesursache im Kin-
des- und jungen Erwachsenenalter bis 45 Jahre dar. Ein
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2. Hiufigkeitsgipfel findet sich bei dlteren Patienten ab 65 Jah-
ren wegen Stiirzen. Das Durchschnittsalter liegt insgesamt bei
39 Jahren. 71% aller Patienten sind mannlich. Bis zum Jah-
re 2020 wird ein Anstieg der weltweiten Traumamortalitit von
derzeit 5,1 auf 8,4 Mio./Jahr vorausgesagt. Die Inzidenz des
SHT aller Schweregrade wird mit 332/100.000 Einwohner/
Jahr, die des schweren SHT mit 13/100.000 Einwohner/Jahr
fir Deutschland beziffert und variiert, z. B. im Vergleich mit
Entwicklungsldndern stark. Aktuelle Zahlen weisen Stiirze
mit 52,2%, gefolgt von Verkehrsunféllen mit 26% als Haupt-
ursache auf. Unter den Verkehrsunfillen stellt die Gruppe der
Fahrradfahrer mit 42% eine beachtliche Grof3e dar. Seltene
Ursachen sind Sportverletzungen (7,2%), Gewaltdelikte
(14,2%) und suizidale Handlungen (0,1%).

Pathophysiologie

Bei einem SHT kann es zur Verletzungen der Haut, der Galea,
des Schadelknochens, der Dura und der Gehirnsubstanz
kommen. Dementsprechend erfolgt die Einteilung der Verlet-
zungsmuster.

Einteilung des SHT unter Beriicksichtigung

der Mitverletzung von Haut, Knochen und Dura
Offene Fraktur: Verletzung der Haut iber der
Schéadelfraktur
Offenes SHT: Schadelfraktur mit Duraverletzung
Direkt offenes SHT: Verletzte Haut Uber einer
Schédelfraktur mit Duraverletzung
Indirekt offenes SHT: Verletzung eines Sinus
(z. B. Sinus frontalis) mit Duraverletzung

Die Pathophysiologie des SHT ldsst sich in einen priméren
und einen sekundéren Hirnschaden unterteilen.

Pathophysiologie des SHT

Primarer Hirnschaden: Kontusionen, Gefal3zerrei-

Bungen, Hamatome, diffuser Axonschaden

Sekundarer Hirnschaden:

- Intrakraniell: Himatom, Hirnschwellung, intrakra-
nieller Druck, Vasospasmus, Infektion, Epilepsie

- Extrakraniell: Hypotension, Hypoxamie, Fieber,
Hyponatriamie, Anamie, Koagulopathie

Die initiale Schadigung des Gehirns durch das Trauma wird als
Primérschaden bezeichnet. Innerhalb von 24-72 h kommt zum
Primirschaden ein Sekundirschaden hinzu. Dieser kann so-
wohl intra- wie extrakranielle Ursachen haben und steht daher
im Mittelpunkt therapeutischer Therapiebemithungen.
Der Priméarschaden entsteht im Moment des Traumas
und ist durch Kontusionen, Gefifizerreiffungen und Ha-
matome, sowie durch den diffusen Axonschaden (Scher-
verletzungen der Axone) charakterisiert. Dieser ist keiner
Therapie zuginglich und kann nur durch Praventions-
mafinahmen (Sicherheitsgurt, Airbag, Fahrradhelm) ver-
ringert werden.
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Der Sekundarschaden addiert sich iiber einen Zeitraum
von mehreren Stunden bis Tagen dem Primirschaden
auf und kann zur erheblichen Zunahme der Kontu-
sionsgrofie fithren. Er steht somit im Mittelpunkt der
Therapie. Durch das Trauma kommt es zu Verdnde-
rungen in der Funktion zellulirer Membranen, von Io-
nen-Kanilen, Axonen, Neuronen und Astrozyten, sowie
der Durchblutung und der Stoffwechselfunktion. Da-
durch wird die Funktion des Gehirns maf3geblich beein-
flusst. Zudem tragen raumfordernde Himatome, zusam-
men mit der Ausbildung eines Hirnddems zum Anstieg
des intrakraniellen Drucks (ICP) und zum Abfall der ze-
rebralen Durchblutung bei. Dadurch kommt es zur Gro-
Blenzunahme minderperfundierter Areale und zur Aus-
bildung sekundérer zerebraler Ischdmien. Es entsteht ein
Circulus vitiosus.

2.2.4 Kopfschwartenverletzung

Bei den Kopfschwartenverletzungen werden Quetsch-, Platz-
und Risswunden unterschieden. Da sich hinter jeder schein-
bar harmlosen Kopfschwartenwunde eine penetrierende
Schidel-Hirn-Verletzung verbergen kann, muss jede Kopf-
schwartenverletzung sorgfaltig inspiziert werden.

o Cave

Blindes Sondieren sollte wegen der Gefahr von
zusatzlichen Verletzungen und einer evtl. Keim-
verschleppung in den intrakraniellen Raum nicht
durchgefiihrt werden.

Bei ausgedehnten Verletzungen sollte eine CT-Untersuchung
durchgefiihrt werden.

2.2.5 Schadelfrakturen

Eine auf den Schidel einwirkende mechanische Gewalt kann
Frakturen erzeugen. Diese konnen linienférmig verlaufen
(Fissur, Spalt-, Berstungsbruch) oder als Stiick- oder Triim-
merbruch auftreten.

Fiir die klinische Beurteilung der Schadelfraktur ist deren
Lokalisation wichtig. Es werden Frakturen des Schadeldachs
und der Schadelbasis unterschieden.

Frakturen des Schadeldaches
mm Einteilung, Therapie
Frakturen des Schideldaches werden entsprechend ihrer Ent-
stehung und Ausdehnung in Biegungs- und Berstungsbriiche
eingeteilt:
Biegungsbriiche entstehen durch unmittelbare 6rtliche,
oftmals umschriebene Gewalteinwirkung (z. B. Sturz auf
das Hinterhaupt),
wihrend Berstungsfrakturen durch Kompression des ge-
samten Schadels zustande kommen.

B Abb. 2.5 Impressionsfraktur rechts frontal mit ausgepragtem Ga-
leahdmatom und intrakranieller Raumforderung durch imprimierte
Knochenfragmente

Konnen intrakranielle Mitverletzungen ausgeschlossen wer-
den, bediirfen diese Frakturen oftmals keiner operativen Be-
handlung. Anders verhilt es sich bei Frakturen mit nachge-
wiesener Dislokation von Frakturfragmenten nach intrakra-
niell oder bei einer Verlagerung von Knochenanteilen unter-
halb des Niveaus der Schidelkalotte (8 Abb. 2.5).

0 Impressionsfrakturen fiihren zu einer Druckschéadi-
gung des Gehirns und miissen daher operativ geho-
ben werden. Bei offenen Impressionsfrakturen ist
auf Grund der Gefahr einer Infektion die Indikation
zur operativen Versorgung umso dringlicher zu
stellen.

Wenn Frakturlinien einen venésen Sinus erreichen (z. B. Si-
nus sagittalis superior) ist die Gefahr fiir das Auftreten eines
epiduralen Hamatoms deutlich erhoht. Sollte es in diesem
Bereich zu einer Frakturfragmentdislokation kommen, be-
steht eine dringliche OP-Indikation zur Hebung der Fraktur-
stiicke und zur Versorgung des Sinus.

Wachsende Fraktur Im Kindesalter kénnen die Suturen
traumatisch gesprengt und ebenso wie manche Frakturlinien
durch die eingeklemmte Dura an der knochernen Ausheilung
gehindert werden. Bei einem geschlossenen SHT mit Verlet-
zung der Dura und Er6ffnung des Subarachnoidalraums kann
es zur Entstehung einer wachsenden Fraktur kommen.
Durch die sich entwickelnde Meningocela spuria traumatica
kommt es zu einer unterschiedlich grof3en, vielfach pulsieren-
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B Abb. 2.6 Postoperativer Hydrozephalus mit Luft in beiden Vor-
derhérnern der Seitenventrikel und bifrontal (Pfeile)

den Weichteilvorwolbung (Hirnprolaps) und zur Verbreite-
rung des Frakturspalts {iber die Zeit. Betroffen sind vor allem
Sauglinge und Kleinkinder bis zu einem Alter von 3 Jahren
(90%). Dieser Frakturtyp ist extrem selten 0,05-0,6%.

Die Behandlung erfolgt primér chirurgisch mit Verschluss
der verletzten Dura. Da der Duradefekt meist grofSer ist als die
Fraktur empfiehlt sich eine Kraniotomie um die Fraktur he-
rum und die Versorgung der Dura, um im Anschluss das Kno-
chenfragment zu repositionieren.

Frakturen der Schadelbasis

Aufgrund des komplexen kndchernen Aufbaus der Schidel-
basis ist die Bruchfestigkeit an unterschiedlichen Lokalisati-
onen sehr unterschiedlich. Frakturlinien ziehen durch die
natiirlichen Offnungen der Schidelbasis, durch die Gefifie
und Nerven ziehen. Dabei kann es neben Schadigung der
Hirnnerven und deren Aste auch zur Verletzung von Gefifen
kommen.

o Cave

Zieht eine Frakturlinie in einen GefaRkanal (Karotis-
kanal) muss eine GefaB3dissektion ausgeschlossen
werden (CT-Angiographie, Doppler-Sonographie).

Kommt es zu einer Mitverletzung und Er6ffnung der Nasen-
Neben-Hohlen oder des Mastoids sowie der angrenzenden
Dura kann Luft in das Schidelinnere gelangen (Pneumatoze-
phalus, B Abb. 2.6) sowie eine Rhino-, bzw. Otoliquorrhoe
entstehen (B Abb. 2.7). Bereits kleine intrakranielle Luftan-

B Abb. 2.7 Rhinoliquorrhoe, Austritt von Liquor aus der Nase

sammlungen lassen sich im CT sicher diagnostizieren und
deuten eindeutig auf eine Schidelbasisfraktur hin.

Klinische Zeichen der Schadelbasisfraktur
Monokel- oder Brillenhdamatome
Liquorfluss aus Nase, Mund oder Ohren

2.2.6 Offene Schadel-Hirn-Verletzungen

Definition

Als offene Schéddel-Hirn-Verletzungen werden Verlet-
zungen des Gehirns bezeichnet, bei denen unter einer
Kopfschwartenverletzung bzw. Weichteilverletzung Kno-
chen und Dura mitverletzt sind.

== Pathogenese, Einteilung
Die Dura haftet dem Schadelknochen an Kalotte und Schéadel-
basis fest an und bildet — unverletzt - einen wichtigen Schutz
gegen eine Infektion des Gehirns und der Liquorraume. Ist sie
im Bereich des Knochendefektes zerrissen, ist die natiirliche
Schutzbarriere unterbrochen. Liquor und Hirngewebe kon-
nen austreten, bzw. pathogene Keime nach intrakraniell ein-
dringen.

Besonders bei frontobasalen Verletzungen des Schidels,
die vorwiegend durch Gewalteinwirkung auf Stirn- und Ge-
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sichtsschédel, aber auch bei einem Sturz auf den Hinterkopf
entstehen, kommt es durch Fraktur der vorderen Schadelgru-
be und Verletzung der Dura zu einer Verbindung zwischen
den Nasen-Neben-Hohlen und des Subarachnoidalraums. Bei
laterobasalen Verletzungen sind oftmals Felsenbein oder
Mastoid betroffen.

== Symptomatik

Bei Vorliegen einer Liquorfistel (Rhinoliquorrhoe) im Rah-
men frontobasaler Verletzungen besteht stets Infektionsge-
fahr. Bei laterobasalen Verletzungen kann es zur Otoliquor-
rhoe kommen.

mm Diagnostik

0 Cave

Auch bei geringem Verdacht einer Liquorfistel (Rhi-
noliquorrhoe), muss alles unternommen werden,
um die Fistel nachzuweisen und zu verschlieB8en.

Der Nachweis und v. a. die Darstellung der Lokalisation einer
Fistel kann sehr schwierig sein. In der bildgebenden Diag-
nostik ist dabei die Anfertigung eines Feinschicht-CTs evtl.
eine computertomografische Zisternografie oder eine szinti-
grafische Untersuchung hilfreich.

Zur Unterscheidung von Liquor oder Nasensekret ldsst
man in der Frithphase die noch blutige, aus der Nase traufeln-
de Fliissigkeit auf einen Tupfer oder eine Kompresse tropfen.
Es bildet sich bei Liquorbeimengung ein heller Hof um eine
zentral-blutige Stelle. In der laborchemischen Untersuchung
gibt der Nachweis von ,-Transferrin an, dass es sich um Li-
quor handelt.

mm Therapie

o Sowohl bei Oto-, wie Rhinoliquorrhoe ist auf Grund
der Infektionsgefahr eine prophylaktische antibio-
tische Behandlung indiziert. Bei unbehandelter Oto-
oder Rhinoliquorrhoe besteht die Gefahr einer intra-
kraniellen Infektion und das Entstehen einer eitrigen
Meningitis.

Bei der Otoliquorrhoe verschliefit sich die Fistel oftmals von
selbst. Im Gegensatz dazu verschliefit sich die Fistel bei Pa-
tienten mit Rhinoliquorrhoe selten spontan und es sollte eine
operative Deckung der Fistel erfolgen.

Das wichtigste Ziel der operativen Behandlung ist die
Entfernung von Fremdkoérpern und Gewebetrimmern aus
dem Schédelinneren, die Blutstillung, die Hebung oder Ent-
fernung von Knochenimprimaten und ein Verschluss der
Dura und der Wunde.

Praxisbox
Frontobasale Deckung einer Liquorfistel

Bikoronarer Hautschnitt. Praparation eines frontal gestiel-
ten Galea-Periost-Lappens. Bifrontale Kraniotomie.
Schwenken des Lappens nach intradural an die Basis und
zusatzliches Abdichten mit Fibrinkleber.

mm Spatkomplikationen

Mogliche Spatkomplikationen sind Schidelosteomyelitis,
Meningitis, Enzephalitis, Hirnabszesse, subdurale Empyeme,
Bildung einer epileptogenen Narbe, Hydrocephalus mal-
resorptivus und das Entstehen einer Karotis-Kavernosus-
Fistel.

Bei der Karotis-Sinus-Kavernosus-Fistel entsteht die Fis-
telbildung zwischen der A. carotis interna und dem Sinus ca-
vernosus. Die Folge ist ein pulsierender Exophthalmus, be-
dingt durch den erhdhten Blutdruck in den vom Auge abflie-
flenden Venen, die in den Sinus cavernosus miinden. Dabei
besteht ein subjektives und auskultatorisch feststellbares puls-
synchrones Fistelgerdusch. Je nach Schwere der Fistel kommt
es zu einer Chemosis (Bindehautschwellung) und zu Doppel-
bildern.

Offene Schadel-Hirn-Verletzung

Mitverletzung der Dura.

Frontobasale Schadelverletzung: (Liquorfistel, Rhinoli-
quorrhoe) mit aufsteigender bakterieller Infektion (eitrige
Meningitis).

Therapie: Antibiose, operative Deckung.
Spatkomplikationen: Infektionen (Hirnabszess), Karotis-
Kavernosus-Fistel.

2.2.7 Gedeckte Hirnverletzungen

Definition

Im Gegensatz zum offenen SHT, ist bei der gedeckten
Hirnverletzung die Dura intakt. Die gangige Einteilung er-
folgt anhand der GCS (» Abschn. 2.2.2).

Leichtes SHT

Unter einem leichten SHT subsummiert man Patienten mit
einem GCS von 15-13 Punkten. Der Begriff des leichten SHT
ist dhnlich wie der einer unscharf definierten Commotio
cerebri (Gehirnerschiitterung). Dabei liegt eine kurzandau-
ernde, reversible funktionelle Stérung des Gehirns vor. Mor-
phologische Verdnderungen treten dabei nicht auf.

= m Symptomatik

Zum Symptomenkomplex konnen eine kurzandauernde Be-
wusstlosigkeit von <5 min, gefolgt von Brechreiz, Erbrechen
und Kopfschmerzen, sowie eine Erinnerungsliicke fiir vor und
nach dem Unfall (retrograde und anterograde Amnesie) zah-
len. Die vollstandige Remission aller Symptome erfolgt in der
Regel innerhalb von 5 Tagen.

mm Therapie

Die Behandlung besteht in Bettruhe fiir 1-2 Tage. Eine medi-
kamentose Behandlung ist in der Regel nicht erforderlich. In
Einzelfillen kann die Applikation leichter Analgetika (keine
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Salizylate mit hemmender Wirkung auf die Thrombozyten-
aggregation) und Antiemetika sinnvoll sein. Mit der Wieder-
aufnahme der Arbeitstitigkeit kann in der Regel nach 1-2 Wo-
chen begonnen werden.

Mittelschweres SHT

Patienten mit mittelschwerem SHT weisen einen GCS von
12-9 Punkten auf.

= m Symptomatik, Diagnostik
Dabei kommt es oft zu einem Bewusstseinsverlust bis zu
30 min. Die Riickbildungsphase ist wesentlich linger und
dauert bis zu 30 Tagen. Es konnen Herdzeichen wie leichte
Paresen und Pyramidenbahnzeichen oder Reflexdifferenzen
nachweisbar sein. Diese Symptome kénnen vollkommen re-
versibel sein. Je nach Intensitdt und Lokalisation kann es je-
doch auch zu bleibenden Schaden kommen.

Im CT findet man oftmals intrakranielle Blutungen
(» Abschn. 2.2.8) oder Kontusionsherde.

Definition

Bei einer Contusio cerebri liegt immer eine morpholo-
gische Schadigung des Gehirns vor.

Diese Schidigung kann durch Prellungsherde (entweder am
Ort der Gewalteinwirkung oder als Contre-coup-Herd) oder
auch durch eine tiefer reichende Gewebezerreiflung und eine
Rhexisblutung verursacht werden. Je nach Lokalisation am
Gehirn konnen die verschiedensten klinischen Bilder entste-
hen, z. B. eine kontralaterale Lihmung der Extremitéten bei
einer Schidigung des ipsilateralen Gyrus pricentralis. Diese
Ausfille werden Herdsymptome genannt. Kontusionelle
Hirnschadigungen gehen meist mit einer Subarachnoidalblu-
tung einher, die zu Nackensteifigkeit (Meningismus) fithren
kann.

mm Therapie

Therapeutisch geniigt eine alleinige Verordnung von Bettruhe
nicht. Die Patienten miissen stationidr iberwacht werden.
Zum Teil ist auch die Aufnahme auf eine Uberwachungs—,
bzw. Intensivstation notwendig, um den neurologischen Be-
fund und die Vitalparameter der Patienten engmaschig zu
kontrollieren.

Schweres SHT

Patienten mit einem schweren SHT sind durch einen GCS von
8-3 Punkten charakterisiert.

o DefinitionsgemaB sind Patienten mit einem GCS von
<8 komatds und miissen intubiert und kontrolliert
beatmet werden.

== Symptomatik, Diagnostik

Die Bewusstlosigkeit der Patienten variiert von einigen Ta-
gen bis Wochen. Bei Patienten mit schwerem SHT liegen héu-
fig ausgedehnte Kontusionen und intrakranielle sowie intra-
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zerebrale Blutungen vor. Raumfordernde intrakranielle Blu-
tungen (z. B. epidurale Himatome) miissen sofort operativ
entlastet werden (> Abschn. 2.2.8) um die Schadigung des Ge-
hirns so klein wie mdglich zu halten.

0 Cave

Kontusionsherde konnen in den ersten 24-48 h
nach Trauma auf Grund des sekundaren Hirnscha-
dens an GroB3e erheblich zunehmen. Zudem kann es
bei Patienten mit schwerem SHT zur raschen Ent-
wicklung eines lebensbedrohlichen Hirnédems
kommen.

Zur Evaluierung des ICP ist daher bei allen komatdsen Pati-
enten, die neurologisch nicht beurteilbar sind, die Messung
des ICP (EVD, parenchymatos) unverzichtbar.

ICP-Messung (EVD/parenchymatos)
Bei allen Patienten mit schwerem SHT und patholo-
gischem CT
Bei allen Patienten mit schwerem SHT ohne patholo-
gisches CT, aber (2 von 3 weiteren Symptomen)
- dlter als 40 Jahre
- abnormale Reaktion auf Schmerzreiz
- systolischer Blutdruck <90 mmHg

Nur so kann frithzeitig ein Anstieg des ICP festgestellt werden
und eine entsprechende Diagnostik (CT) und Therapie (ope-
rative Evakuation von Blutungen, Therapie des erhohten ICP)
begonnen werden.

o Ein erhohter und nicht behandelter ICP (<30 mmHg)
ist ein bedeutender prognostisch negativer Faktor
fiir das Uberleben und die neurologische Erholung
der Patienten.

Klinische Zeichen des erhohten ICP sind zunehmende
motorische Unruhe, Verschlechterung der Bewusstseinslage,
Anstieg des systolischen Blutdruckes, Verdnderung des At-
mungsmusters (langsame, unregelméflige Atmung, Cheyne-
Stokes-Atmung), weite nicht reagierende Pupillen, Brady-
kardie.

Diffuser Axonschaden

(DAI = diffuse axonal injury)

Besonders bei Patienten mit einem Hochgeschwindigkeits-
trauma (»high velocity traumac), z. B. nach einem Motorrad-
sturz, kann es zu einem diffusen Axonschaden kommen. Da-
bei wird der Kopfinnerhalb weniger Millisekunden von hoher
Geschwindigkeit abgebremst. Die Patienten sind sofort tief
bewusstlos. In der weiflen Substanz der Hemisphéren, des
Corpus callosum und des Hirnstamms werden Axone gezerrt
und zerrissen. Charakteristischerweise kommt es im Corpus
callosum und in rostralen Hirnstammanteilen zu Mikro-Ein-
blutungen. Die Beteiligung des Hirnstamms ist dabei meist die
Ursache fiir ein dauerhaftes Koma. Im CT ldsst sich dies nur
schwer beurteilen. Erst bei Durchfiihrung einer MRT wird das
gesamte Ausmaf} des Schadens evident.
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Hirnstammkontusion

Eine spezielle Kontusionsform stellt die Hirnstammkontusion
mit folgenden Symptomen dar: tiefe Bewusstlosigkeit; Beuge-,
Streckkrampfe auf Schmerzreiz, z. T. auch spontan; Stérung
vegetativer Zentren (Atmung, Kreislauf, Temperatur, Wasser-
und Elektrolythaushalt); Pupillen z. T. entrundet, trage auf
Licht reagierend bis fehlende Lichtreaktion; Kauen, Schmat-
zen, Gihnen.

Mittelhirnsyndrom

Bei zunehmender supratentorieller Raumforderung, bedingt
durch eine Blutung oder Progredienz des Hirnédems, kommt
es zur Mittelhirneinklemmung und somit zum akuten Mittel-
hirnsyndrom (Hirneinklemmung im Tentoriumschlitz). Es
kommt zuerst zu ungezielten Massenbewegungen, spiter zur
Ausbildung von Streckkrampfen, besonders an den unteren
Extremitdten und Beugestellungen der oberen Extremitéten.
Beim Vollbild liegt eine tiefe Bewusstlosigkeit vor. Die Streck-
mechanismen kénnen durch Schmerzreize verstarkt oder aus-
gelost werden. Im weiteren Verlauf kommt es zu allgemeiner
Tonussteigerung, zu Dysregulation von Kreislauf und Atmung
und zu vegetativen Entgleisungen. Daneben besteht eine Dis-
soziation von Augenbewegung und Pupillenreaktion (im
schwersten Fall Mittel- bis Weitstellung, Erloschen des Licht-
reflexes).

Bulbarhirnsyndrom

Kann die Raumforderung nicht behoben werden, kommt es
in der Regel zum akuten Bulbérhirnsyndrom (Einklemmung
der Medulla oblongata, da die Kleinhirntonsillen ins Fora-
men occipitale magnum gepresst werden) mit tiefer Bewusst-
losigkeit, fehlenden Streckkrampfen, fehlender Reaktion auf
Schmerzreize, maximal weiten, nicht auf Licht reagierenden
Pupillen, zusammengebrochener vegetativer Regulation. Es
kommt zum Atemstillstand und zum Zusammenbruch der
Kreislaufregulation.

0 Das Bulbarhirnsyndrom nimmt einen tédlichen Aus-
gang.

Apallisches Syndrom

Bei Patienten mit apallischem Syndrom (Coma vigile, vegeta-
tives Stadium, dezerebriertes Stadium) liegt eine schwere
Schidigung der GroBhirnfunktion, bei erhaltener Zwischen-
hirn-, Hirnstamm- und Riickenmarksfunktion vor. Beim
apallischen Syndrom ist der Patient wach, das Bewusstsein
jedoch nur auf einer primitiven Stufe erhalten. Zeichen hier-
fiir sind eine zwar erhaltene Vigilanz (Wachheit), jedoch keine
Bewusstseinsinhalte, keine Bewusstseinsbreite und der Ver-
lust aller hoheren psychischen Funktionen wie Erkennen,
Selbstreflexion und Kritikvermdgen. Es handelt sich um ein
gedankenleeres, besinnungsloses Wachsein mit massiv einge-
schrankter Kommunikationsmoglichkeit. Hirnstammfunk-
tionen wie Schlaf-Wach-Rhythmus, Atmung und Herz-Kreis-
lauf-Funktion sind erhalten. Dazu kommen Saug-, Greif-,
Schnauzreflexe. Das apallische Syndrom kann reversibel sein,
hinterldsst aber meist Dauerschdden. Etwa 1-2% aller ko-

matOsen Patienten nach Schidel-Hirn-Trauma verbleiben in
apallischem Zustand.

Spatkomplikationen

Spitfolgen variieren stark entsprechend der Schwere des
Traumas und der Lokalisation der Schiddigung. Dazu zéhlen:
chronisches Subduralhdmatom, Epilepsie (Frith- und Spatepi-
lepsie), Kopfschmerzen, Paresen, posttraumatischer Hydroze-
phalus, psychische Wesensveranderungen mit Konzentrati-
onsschwiche, Gereiztheit mit fehlender affektiver Kontrolle,
Antriebsschwiche, sozialer Unangepasstheit und Unstetig-
keit.

Gedeckte Hirnverletzungen

Einteilung: leichtes SHT (GCS 15-13), mittelschweres SHT
(GCS 12-9), schweres SHT (GCS 8-3).

ICP Monitoring bei komatdsen Patienten mit schwe-

rem SHT, diffuser Axonschaden, Hirnstammkontusion,
Mittelhirnsyndrom, Bulbarsyndrom, apallisches
Syndrom.

2.2.8 Traumatische intrakranielle
Hamatome

0 Cave

Infolge einer Schadel-Hirn-Verletzung kénnen
innerhalb des Schadelinneren Blutungen entstehen,
die durch Erh6hung des intrakraniellen Druckes
lebensbedrohende Komplikationen verursachen.
Da sie, im Gegensatz zum Hirnddem, einer opera-
tiven Therapie zugdnglich sind, ist ihre rasche
Diagnose und operative Entlastung von entschei-
dender Bedeutung fiir die Prognose.

Epidurale Himatome

mm Pathogenese

Dem epiduralen Himatom liegt in der Regel eine Fraktur der
Schédelkalotte zugrunde. Es kommt dabei zu einer Sickerblu-
tung aus dem Frakturspalt oder Verletzungen duraler Gefifie.
Als prominentes Beispiel gilt dabei die Verletzung der A. me-
ningea media.

== Symptomatik

Die Symptome variieren nach Gréfle und Lokalisation der
Blutung. Auf Grund der raschen Gréflenzunahme kénnen
sich die Patienten rasch in ihrer Vigilanz verschlechtern. Das
oftmals beschriebene luzide Intervall ist zwar typisch, tritt
aber nur in ca. 10% der Fille auf. Dabei erlangen Patienten
nach initialer Bewusstlosigkeit erneut wieder fiir kurze Zeit
das Bewusstsein, bevor sie dann jedoch wieder, auf Grund der
Groflenzunahme des Himatoms, komatds werden. Bei tem-
poro-parietaler Blutverteilung zeigen Patienten oftmals eine
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Hemiparese und auf Grund der Raumforderung eine Mydri-
asis sowie eine rasche Eintriibung.

mm Diagnostik

In der CT-Diagnostik stellen sich epidurale Himatome hyper-
dens, und auf Grund der Verwachsungen der Dura mit den
Suturae der Schadelkalotte bikonvex dar (B8 Abb. 2.8).

mm Therapie, Prognose

Gemif} den Guidelines der Brain Trauma Foundation besteht
ab einer Himatomgrof3e von 30 cm®die Indikation zur opera-
tiven Evakuation unabhingig vom Bewusstseinsstatus des
Patienten.

Patienten mit einem epiduralen Himatom einer Grofle
unter 30 cm® und mit einer maximalen Dicke von weniger als
15 mm sowie einer Mittellinienverlagerung von weniger als
5 mm und einem GCS von mindestens 8 Punkten ohne neu-
rologische Defizite konnen konservativ behandelt werden.
Dabei werden engmaschige klinisch-neurologische Untersu-
chungen und CT-Kontrollen gefordert. Bei Patienten mit
einem GCS <9 Punkten und einer Anisokorie sollte schnellst-
moglich das raumfordernde Hiamatom operativ iiber eine
Kraniotomie evakuiert werden.

Die Prognose eines isolierten epiduralen Hamatoms ist
bei rascher Therapie gut.

Subduralhamatome

Das Subduralhdmatom entstammt meist einer abgerissenen
Briickenvene und breitet sich hdufig grofiflichig zwischen
Dura mater und den weichen Hirnhduten (Arachnoidea) aus.

B Abb. 2.8 Epiduralhdmatom (EDH) links parieto-okzipital mit
erheblicher Raumforderung, Kompression der Seitenventrikel und
Verschiebung der Mittellinie infolge einer Fraktur (Pfeil)
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Daneben werden viele subdurale Himatome im Bereich gré-
Berer Kontusionsherde gefunden, wo sie durch Sickerblutung
zustande kommen. Abhingig von der Zeit zwischen dem Un-
fallereignis und Ausbildung des subduralen Himatoms unter-
scheidet man akute, subakute und chronische subdurale Ha-
matome.

Akutes Subduralhamatom
Definition

Tritt das Himatom innerhalb von 3 Tagen auf, so handelt
es sich um ein akutes subdurales Haimatom (8 Abb. 2.9).

== Diagnostik

Da sich das Himatom im Subduralraum unbegrenzt ausdeh-
nen kann, stellt es sich in der CT als sichelférmige Hyperden-
sitat dar. Auf Grund des groflen raumfordernden Effekts ist
dies oftmals mit einer erheblichen Mittellinienverschiebung
vergesellschaftet.

mm Therapie

Entsprechend der Empfehlungen der Brain Trauma Founda-
tion (BTF-G) besteht eine Indikation zur operativen Thera-
piebei einer maximalen Himatomdicke in der CT von >10 mm
oder einer Mittellinienverlagerung von >5mm, unabhin-
gig vom GCS des Patienten. Bei allen komatosen Patienten
(GCS <9 Punkten) ist eine kontinuierliche ICP-Messung in-
diziert.

B Abb. 2.9 Akutes Subduralhdmatom (aSDH) links parietal mit er-
heblicher raumfordernder Wirkung, Ventrikelkompression und Mit-
tellinienverschiebung (Linie)
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Ebenso besteht bei komatdsen Patienten mit einem Ha-
matomdurchmesser <10 mm und einer Mittellinienverlage-
rung <5 mm die Indikation zur operativen Therapie, wenn sie
sich vom Zeitpunkt des Unfalls bis zur Klinikaufnahme um
mindestens 2 GCS-Punkte verschlechtern, wenn der ICP auf
mehr als 20 mmHg steigt oder wenn eine Anisokorie bzw.
weite, lichtstarre Pupillen vorliegen. Ist eine Operation indi-
ziert, sollte sie auch unverziiglich durchgefiihrt werden. Die
Methode der Wahl ist die Kraniotomie bzw. Kraniektomie mit
oder ohne Duraplastik.

== Prognose

Diese Himatome sind auch bei schnellem operativem Ein-
greifen prognostisch ungiinstig und mit einer Mortalitit von
bis zu 70% behaftet. Eine folgenlose Ausheilung ist wegen der
meist schweren Hirnkontusion nur selten moglich.

Subakutes Subduralhamatom
Definition

Entwickelt sich das subdurale Himatom in den ersten
3 Wochen nach dem Trauma, so spricht man von einem
subakuten subduralen Himatom.

== Symptomatik, Prognose

Die klinischen Erscheinungen sind uncharakteristisch und
bestehen gewdhnlich in einer langsam progredienten intra-
kraniellen Drucksteigerung und in neurologischen Herd-
symptomen. Beziiglich der Riickbildung von neurologischen
Ausfillen besteht beim subakuten subduralen Himatom eine
bessere Aussicht als beim akuten subduralen Himatom.

Chronisches Subduralhdmatom
o Das chronische Subduralhdmatom hat ebenfalls

eine traumatische Genese, jedoch liegt das Trauma-
ereignis >3 Wochen, manchmal Monate zuriick.

= m Pathogenese

Typisch ist in der Anamnese nur ein Bagatelltrauma erinner-
lich oder das Vorliegen eines Traumas wird sogar ganz negiert.
Betroffen sind oft dltere Patienten mit eingeschrinkter Blut-
gerinnung (Antikoagulation, Alkoholabusus). Herdsymptome
und intrakranielle Druckzeichen entwickeln sich erst im Laufe
vieler Wochen. Dies ist darauf zuriickzufithren, dass diese
hémorrhagischen Ergiisse langsam an Volumen zunehmen.
Sie entstehen durch Proteinabbau innerhalb eines abge-
schlossenen Raumes, dem initialen Hamatom. Friithzeitig
bildenden sich Membranen, die das Himatom umscheiden.
Das Hamatom breitet sich meist mit einer Schichtdicke von
einigen Zentimetern flichenférmig iiber eine ganze Grof$hirn-
konvexitdt aus.

= m Symptomatik, Diagnostik

Die klinische Symptomatik variiert: Kopfschmerzen und Kon-
zentrationsdefizite, bis zu einer Hemiparese und, bei ausge-
pragtem Befund, Vigilanzminderung.

In der CT-Diagnostik stellt sich das chronische Subdural-
hamatom auf Grund des Himoglobinabbaus als sichelformige
Hypodensitit dar (8 Abb. 2.10). Typisch ist das Vorhanden-
sein von Membranen und frischen Blutanteilen innerhalb des
chronifizierten Himatoms.

mm Therapie, Prognose
Die Therapie der Wahl ist eine Entlastung tiber ein Bohrloch
mit oder ohne Drainage. Die Prognose ist insgesamt giinstig.

Intrazerebrale Himatome

== Pathogenese

Kontusionsblutungen entstehen aus einer Parenchymverlet-
zung, in die es eingeblutet hat. Seltener kann aber auch eine
Gefiflzerreiffung, die ein gutes Stiick vom eigentlichen Kon-
tusionsherd entfernt ist, zum intrazerebralen Himatom fiith-
ren. Treten diese verzogert auf, werden sie als DTICH (»delayed
traumatic intracerebral hemorrhage«) bezeichnet.

B Abb. 2.10 Chronisches Subduralhdmatom (linkshemisphérisch) (cSDH, a CT, b MRT T1) mit erheblicher Raumforderung und zusatzlicher

Mittellinienverschiebung
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== Symptomatik

Die klinische Symptomatik und das neurologische Outcome
richten sich nach der Gréf3e und Lokalisation der Blutung. Im
Bereich der Zentralregion oder der Stammganglien fallen
Patienten oftmals mit einer Hemiparese auf. Liegen Hama-
tome links temporal kann auch eine Sprachstérung oder ein
Krampfanfall auftreten. Bei entsprechender Grof3e zeigen Pa-
tienten zudem eine progrediente Vigilanzverschlechterung,
die bis zum Koma reichen kann.

== Diagnostik

In der CT konnen sich intrazerebrale Himatome prinzipiell
hypodens, hyperdens und gemischt-dicht darstellen. Sie kon-
nen in jeder Hirnregion auftreten und sind in der Regel mul-
tipel. Typisch ist ein perifokales Odem, das erheblich zum
raschen Anstieg des ICP betragen kann (8 Abb. 2.11).

== Therapie, Prognose

Patienten mit Kontusionsblutungen und fortschreitender
neurologischer Verschlechterung, einem therapierefraktaren
Anstieg des ICP und Zeichen einer kritischen lokalen Hirn-
schwellung (Raumforderung) in der CT sollten, gemif} den
Leitlinien der Brain Trauma Foundation operativ behandelt
werden. Ebenso besteht bei Patienten mit einem GCS von 6-
8 Punkten mit frontalen oder temporalen Kontusionen mit
einer Gréfle von >20 cm? oder einer Mittellinienverlagerung
von mindestens 5 mm, sowie bei Patienten mit Kontusion jeg-
licher Art mit einer Gréfle von >50 cm® eine Indikation zur
operativen Therapie.

B Abb. 2.11 Traumatisch bedingte, diffuse intrazerebrale Blu-
tungen (ICB). Charakteristischerweise handelt es sich um mehrere
Blutungen mit umgebendem Odem
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Patienten mit Kontusionen, jedoch ohne neurologische
Beeintrichtigung, ohne kritische Raumforderung in der CT
und ohne erhéhten ICP konnen, unter engmaschigen neuro-
logischen und CT- tomografischen Kontrollen, konservativ
behandelt werden.

Traumapatienten konnen auch ohne Kontusionsnach-
weis in der CT tief bewusstlos sein und an ihrem SHT ver-
sterben. Andererseits konnen selbst grofiflichige Hirnblu-
tungen und Kontusionen relativ symptomarm bleiben.
Die Grofle der Kontusion korreliert nicht mit den Behand-
lungsergebnissen. Vielmehr kommt es auf die Lokalisation
und die axonalen Scherverletzungen vor allem im Hirn-
stamm an.

Traumatische raumfordernde Hamatome

Epidurale Himatome: arteriell, v. a. A. meningea media.
Subduralhamatome (Briickenvenen): akut (3 Tage), sub-
akut (3 Wochen), chronisch (evtl. Monate)
Intrazerebrale Hamatome:

Symptomatik: lebensbedrohende Erhohung des intra-
kraniellen Druckes, Bewusstseinstribung bzw. Bewusstlo-
sigkeit. Freies Intervall moglich (fortlaufende Beobach-
tung (GCS) wichtig: in den ersten 12 h stiindlich), gleich-
seitige Mydriasis, kontralaterale Parese mit Pyramiden-
bahnzeichen.

Diagnostik: CT.

Therapie: Kraniotomie und Hamatomevakuation.

2.2.9 Komplikationen bei Patienten
mit Schadel-Hirn-Trauma

Subdurales Hygrom

Definition

Subdurale Hygrome sind traumatisch bedingte Liquor-
ansammlungen auf3erhalb des Subarachnoidalraumes,
die dhnlich raumfordernd wirken kénnen wie subdurale
Hamatome.

Mit diesen haben sie die Symptomatik, Diagnostik und drin-
gende operative Versorgung gemeinsam. Als Ursache werden
Einrisse der Arachnoidea angenommen, durch die der Liquor
cerebrospinalis in den Subduralraum flieflen kann. Durch
eine Art Ventilmechanismus wird ein Riickstrom des Liquors
behindert und es sammelt sich Liquor subdural, der raumfor-
dernd wirken kann.

Posttraumatische Epilepsie

Je schwerer das erlittene Hirntrauma war, desto grofer ist das
Risiko fiir das Auftreten einer posttraumatischen Epilepsie.
Die posttraumatische Epilepsie wird in eine Frith- und Spit-
epilepsie eingeteilt:
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Zur Friihepilepsie werden alle Krampfanfille gezéhlt, die
<1 Monat nach dem Trauma auftreten. Epileptische An-
falle in der Frithphase sind verdachtig fiir subdurale oder
intrazerebrale Nachblutungen. Daher ist eine CT-Kont-
rolle notwendig.

Die Spétepilepsie ist vorwiegend durch generalisierte
Krampfanfille gekennzeichnet. Sie tritt etwa ein halbes
Jahr nach der Verletzung auf. Die Therapie mit Antikon-
vulsiva ist symptomatisch. Eine prophylaktische Gabe von
Antikonvulsiva ist den Guidelines der Brain Trauma
Foundation folgend, nicht indiziert.

Posttraumatischer Hydrozephalus

Die zum posttraumatischen Hydrozephalus (8 Abb. 2.12)
fithrenden Vorginge sind nicht vollstindig geklirt. Neben
der Verlegung der Liquorwege durch Blut, kommt auch eine
Entstehung durch eine Liquorresorptionsstorung in Frage.
Das klinische Bild ist sehr unterschiedlich. Einerseits kann
es zu mnestischen Storungen, Koordinationsstérungen und
Inkontinenz kommen, das fiir einen Hydrocephalus malre-
sorptivus spricht, anderseits zu Kopfschmerzen, Ubelkeit,
Erbrechen, Bewusstseinsstorungen, Stauungspapillen, als
Zeichen des erhohten intrakraniellen Druckes beim Hydro-
cephalus occlusus. Die Diagnose lasst sich mit CT/MRT stel-
len. Therapeutisch kommt die Anlage eines liquorableiten-
den Stents in Frage.

Komplikationen bei Patienten mit SHT

== Subdurales Hygrom (Liquoransammlungen).

== Posttraumatische Epilepsie: Friih- und Spatepilepsie
(bis 6 Monate).

== Hydrozephalus (Hydrocephalus malresorptivus,
Hydrocephalus occlusus)

2.2.10 Hirnnervenverletzungen

Durch ihren Verlauf an und durch die Schéadelbasis sind die
Hirnnerven bei Schidel-Hirn-Traumata sehr leicht verletzbar.
Am héufigsten ist der N. olfactorius (Riechnerv) betroffen.
Schon bei leichten Traumen kann es zu einem Abriss im Be-
reich der Siebbeinplatte (Lamina cribrosa) kommen.
Schidigungen des N. opticus (Sehnerv) und des Chiasma
opticum kommen in etwa 1% der stumpfen Schidel-Hirn-
Traumata vor. Bei sekundér einsetzender Verschlechterung
des Sehvermdgens ist die Indikation zur Freilegung des Seh-
nervs bei CT-Nachweis einer Kompression gegeben.
Besonders bei Schidelbasisverletzungen werden die Augen-
muskelnerven verletzt, am haufigsten der N. abducens und
seltener der N. trochlearis. Bevor eine direkte Schadigung des
N. oculomotorius bei einseitiger Pupillenerweiterung ange-
nommen werden kann, muss eine intrakranielle Blutung und
damit ein sekundirer Kompressionseffekt ausgeschlossen
werden. Bei frischen Augenmuskellihmungen scheidet eine

O Abb. 2.12 Posttraumatischer Hydrozephalus. Das innere Liquor-
system (Seitenventrikel, Ill. Ventrikel) ist dilatiert. Zudem kann man
periventrikuldre Liquorabpressungen (Diapedese) erkennen (Pfeile).
Das Hirngewebe selbst wirkt stark geschwollen. Dieser Patient beno-
tigt, abhangig von dessen Bewusstseinslage (GCS <8 Punkten), eine
externe Ventrikeldrainage (EVD), um den akuten Liquoraufstau zu
entlasten

Operation aus, da haufig spontane Riickbildungen beobachtet
werden.

Mitverletzungen des N. trigeminus sind bei Schidelbasis-
frakturen und Gesichtsverletzungen nicht selten. Meist sind
typische Sensibilitdtsstorungen im Gesicht zu beobachten.

Eine besondere Bedeutung kommt der sensiblen Versor-
gung der Hornhaut des Auges durch den N.ophthalmi-
cus zu.

Eine Verletzung des N. facialis ist haufig auch bei Be-
wusstlosen erkennbar. Bei Schadigung des Nervs im Bereiche
des Felsenbeines kann eine Dekompression erfolgen.

Bei posttraumatischen Ausfillen des Hor- und Gleich-
gewichtsorgans ist zwischen einer Schiadigung des Laby-
rinths, des Mittelohrs und einer direkten Verletzung des
N. statoacusticus zu unterscheiden. Im letzten Fall ist auch
der N. facialis mitbetroffen. Wenn nicht eine starke Blutung
aus dem Ohr vorliegt, wird mit einem operativen Vorgehen
zugewartet.

Verletzungen des 9.-12. Hirnnerven werden klinisch
sehr selten beobachtet, weil sie durch Frakturen der hinte-
ren Schéddelgrube bedingt sind, die oft todlichen Ausgang
zeigen.
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23 Riickenmarksverletzungen

Mebhr als die Halfte der Riickenmarkverletzungen sind Folgen
eines Verkehrsunfalls. Selten fithren Stich- und Schussverlet-
zungen zu Riicckenmarklisionen. Indirekte Gewalteinwirkung,
wie Extension, Flexion, Rotation, Distraktion oder Kompres-
sion fithren zu Frakturen oder Zerreiflungen diskoligamen-
tarer Strukturen, die dann ihrerseits Haimatome verursachen
konnen. Dabei kommt es zur Kompression oder im schlimm-
sten Fall zur Durchtrennung des Riickenmarks.

2.3.1 HWS- Verletzung

HWS-Distorsion

mm Pathogenese, Symptomatik

Das klassische Verletzungsmuster einer HWS-Distorsion be-
steht in einer pl6tzlichen Beschleunigung des Kopfes, z. B.
bei einem PKW-Auffahrunfall mit einer Retroflexionsbewe-
gung der HWS. Dabei kommt es zu einer Belastung des Mus-
kulatur, der Ligamenta und der Knochen sowie der Gelenke.
Oftmals resultieren hieraus Kopf- und Nackenschmerzen,
sensible Missempfindungen der Extremitéten und eine Reflex-
abschwéchung sowie vorriibergehend Schwindel und Hérsto-
rung. Dauerschdden entstehen nicht.

HWS Frakturen

== Einteilung

Im Bereich der HWS werden folgende Frakturtypen unter-

schieden:

1. Densfraktur Typ -1l (B Abb. 2.13):
Typ I: Schragbruch der Densspitze (stabil, konservative
Therapie).
Typ lI: Fraktur liuft am Ubergang zwischen Dens und
Wirbelkorper; Luxation méglich (instabil, operative Sta-
bilisierung notwendig).
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B Abb. 2.13 CT der HWS mit a koronarer und b sagittaler Rekonstruktion und Darstellung einer Densfraktur Typ Il (Pfeil)

Typ llI: Fraktur lduft durch Denssockel und Axiskorper
hinein. Stabil auf Grund grofler Spongiosakontaktflichen
(konservative Therapie).

2. Jefferson Fraktur: Berstungsfraktur des Atlas, die durch
axiale Kompression der Wirbelsédule entsteht. Sprengung
des Atlasrings an meist 2 Stellen. Uber die Stabilitit dieser
Fraktur entscheidet die Integritit des Lig. transversum.
Die Patienten beklagen meist nur Nackenschmerzen.

3. Hangmans Fraktur: Durch Hyperextension des Kopfes
kommt es zur doppelseitigen Fraktur des Axisbogens mit
Spondylolisthese. Durch den klassischen Frakturverlauf
durch die Pars interarticularis von HWK 2 auf beiden
Seiten kommt es zur Ventralverlagerung des Wirbel-
korpers und Dorsalverlagerung des Bogens. Der Spinal-
kanal ist aufgeweitet und die Patienten meist neurologisch
asymptomatisch. 90% heilen unter alleiniger Immobilisa-
tion. Die operative Stabilisierung ist nur in Ausnahmen
notwendig.

4. Tear-Drop Fraktur: Hyperflexion der HWS fiithrt zur
Ruptur der Kapsel-Band-Apparates und zum dreieck-
formigen Ausriss von Knochenfragmenten an der Wir-
belkorpervorderkante. Da meist zusitzlich ein Vertikal-
bruch des Wirbelkérpers vorliegt gilt diese Fraktur als
instabil.

Atlanto-okzipitale Dislokation

Die atlanto-okzipitale Dislokation findet man tberdurch-
schnittlich hiufig bei todlich verlaufenden Autounfillen, ins-
besondere bei Kindern (wegen des noch weichen Bandappa-
rats). Uberlebende Patienten haben zumeist schwere neurolo-
gische Defizite mit Hirnnervenausfillen und einer Tetraplegie.
In der konventionellen Seitenaufnahme ist der Abstand zwi-
schen Basion und Dens in vertikaler Richtung auf {iber 5 mm
bei Erwachsenen und iiber 12 mm bei Kindern vergrofiert.
Das atlanto-okzipitale Gelenk ist auf iiber 5 mm erweitert und
die Distanz zwischen Dens und Atlas betrégt tiber 3 mm.
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2.3.2 Spinale Hamatome

Bei Patienten mit Frakturen, diskoligamentiren Verletzungen
und neurologischen Defiziten besteht immer der Verdacht auf
ein intraspinales Hdmatom. Dies ist meist epidural gelegen
und kann das Myelon zum Teil erheblich komprimieren.

mm Therapie

0 Cave

Eine operative Therapie sollte schnellstmoglich er-
folgen, um die Zeit der Kompression des Myelons so
kurz wie méglich zu halten.

Abhingig von den unterschiedlichen Frakturmustern und der
damit verbundenen Stabilitdt der Wirbelsdule kommen dabei
verschiedenen Techniken zum Einsatz.

Im Bereich der HWS kommt eine Himatomentlastung je
nach Lokalisation sowohl von ventral (Diskektomie), wie
auch von dorsal (Laminektomie/Hemilaminektomie) in Fra-
ge. Nach Entlastung erfolgt die Stabilisierung mithilfe eines
Cages, idealerweise in Kombination mit einer ventralen Plat-
te oder eine dorsale Instrumentierung mittels Massa lateralis
Schrauben.

Im Bereich des Thorax und der LWS ist ein ventraler Zu-
gang nur transthorakal oder retroperitoneal moglich und mit
einem hohem Risiko behaftet. In der Notfallsituation bietet
sich zunéchst die Entlastung tiber eine Laminektomie mit ggf.
anschliefSender Stabilisierung, je nach Frakturauspriagung an.

2.3.3 Riickenmarksverletzung

=m Symptomatik
Die Symptomatologie der Riickenmarkverletzung ist die par-
tielle (inkomplette) oder komplette Querschnittslahmung
mit sensiblem Niveau. Jede akute traumatische Querschnitts-
lihmung ist anfangs schlaff und stets mit einer Blasen- und
Mastdarmlahmung verbunden. Je nach Lokalisation der La-
sion entstehen bestimmte Bilder der Querschnittslihmung.

Die zervikale Querschnittsldhmung besteht in einer Te-
traparese oder Tetraplegie. Zudem kann eine Lision auf
Hohe HWK 4 zu einer Laihmung der Atemhilfsmuskulatur,
des Zwerchfells und zur Intubationspflichtigkeit fithren. We-
gen der im oberen Halsmark gelegenen lebenswichtigen Zent-
ren werden Lisionen oberhalb des 4. Halswirbels kaum tiber-
lebt. Eine hédufige traumatische Schadigung des Halsmarks ist
in Hohe des Segmentes C7 lokalisiert.

Thorakale sowie im thorakolumbalen Ubergang gele-
gene Lasionen fiithren zu einer Paraparese oder Paraplegie.

mm Diagnostik
Entscheidend fiir die Diagnose ist die klinische neurologische
Untersuchung.

o Da sich die Symptomatologie bei Riickenmarklasio-
nen rasch andern kann, sind haufige Kontrollen des
Befundes und dessen Dokumentation erforderlich.

Neben der klinischen Untersuchung geben bereits konven-
tionelle Rontgenaufnahmen v. a. im seitlichen Strahlengang
wichtige Informationen iiber Frakturen und Dislokationen. In
der Notfallsituation ist diese Untersuchung heute jedoch ob-
solet. Das Spiral-CT mit sagittaler und koronarer Rekonstruk-
tion ist die Methode der Wahl, um einen umfassenden und
schnellen Uberblick iiber die kndchernen Verletzungsmuster
und die Ausbildung von Hdmatomen zu bekommen. Um je-
doch Aussagen iiber diskoligamentire Verletzungen oder
iiber Verletzungen des Riickenmarks selbst zu tatigen, ist das
MRT die mit Abstand sensitivste Untersuchungstechnik. Mit
ihr lassen sich ZerreiBungen von Ligamenta (Ligamentum
transversum) oder ein Odem im Riickenmark bzw. ein Mye-
lopathiesignal als indirektes Zeichen einer Riickenmarks-
ldsion eindeutig nachweisen.

mm Therapie

Tritt eine komplette Querschnittslahmung bereits am Unfall-
ort ein und zeigt bei weiteren neurologischen Untersuchungen
keine sakrale Aussparung (perianale Anésthesie und Analge-
sie), so ist deren Prognose auf Remission schlecht und die
Liahmung meist irreversibel.

0 Lasst sich jedoch eine eindeutige sakrale Ausspa-
rung trotz einer initial scheinbar kompletten Quer-
schnittslasion feststellen, so besteht eine eher giins-
tige Prognose.

Stellt sich hingegen das Querschnittsbild erst allmahlich oder
nach einem freien Intervall ein, dann soll nach entsprechender
Diagnostik (CT, MRT, Myelogramm) das betroffene Riicken-
marksegment freigelegt, inspiziert und entlastet werden. Die
Ursache einer sekundaren Kompression konnen ein disloziertes
Knochenfragment, ein Bandscheibenvorfall, ein Himatom im
Wirbelkanal oder eine starke 6dematdse Anschwellung des Rii-
ckenmarks sein. Je nach Stabilitidt des betroffenen Wirbelsdu-
lenabschnittes und begleitender Frakturen oder diskoligamen-
tarer Verletzungen besteht zudem die Indikation zur operativen
Stabilisierung des betroffenen Wirbelsaulenabschnitts.

In den ersten Tagen einer inkompletten Querschnittsléh-
mung kann eine Odembehandlung mit Kortikosteroiden
und hyperosmolaren Losungen gemaf3 dem NASCIS Schema
mit hochdosiertem Methylprednisolon sinnvoll sein. Insbe-
sondere auf Grund der Nebenwirkungen fehlt jedoch bislang
eine evidenzbasierte Empfehlung.

mm Komplikationen und Nachbehandlung

0 Bei hoher Lasion des Halsmarks kann das trauma-
tische Odem zur Medulla oblongata aufsteigen
und liber Atem- und Kreislaufstillstand den Tod
verursachen.

Eine traumatische Schwellung des mittleren Halsmarks be-
trifft die Phrenikuskerne (C4) und lihmt das Zwerchfell. Auf
Grund dessen werden viele Patienten nach initialer Intubation
tracheotomiert und bleiben dauerhaft von einem Respirator
abhéngig. Da die Willkiirmotorik von Rumpf und Extremi-
taten aufgehoben (Tetraplegie, Paraplegie), die Sensibilitét in
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allen Qualitaten vermindert oder erloschen sind und die Kont-
rolle von Blasen- und Mastdarmentleerung verloren ging,
zeigen sich als haufigste Komplikationen Dekubitalgeschwiire,
Harnwegsinfektionen, Pneumonien, Venenthrombosen und
Lungenembolien.

Dekubitalgeschwiire lassen sich durch regelmafliges
Umlagern, Dekubitalmatratzen, Wasserkissen, Drehbett etc.
verhindern.

— Praxisbox
Blasentraining

Die Blase muss zu Beginn kiinstlich, durch regelmaBiges
Katheterisieren entleert werden. Durch Beklopfen der
Bauchwand oder durch Streichen an der Innenseite des
Oberschenkels wird die Blasenmuskulatur zur Kontraktion
angeregt. Durch das Blasentraining kann der Patient im
Idealfall seine Blase praktisch fast willkirlich entleeren.

Der Entstehung von Kontrakturen an den Extremititen und
Pneumonien wirken frithzeitig einsetzende krankengymnas-
tische Ubungen entgegen. Zur Verhinderung von thrombo-
embolischen Komplikationen sollte der Patient friithzeitig
antikoaguliert werden.

Haufige Todesursachen: Urosepsis, Dekubitalsepsis,
Lungenembolie, paralytischer Ileus.

mm Prognose
Die sofort eingetretene komplette Querschnittsldhmung ist
irreparabel.

Bei der inkompletten Querschnittslihmung ist anfing-
lich keine Prognose der Lihmung moglich. Da die Langzeit-
behandlung von Querschnittsgeldhmten eine spezielle Ein-
richtung und Pflege erfordert, sollte der Patient mdglichst
rasch in ein Rehabilitationszentrum bzw. Paraplegikerzent-
rum verlegt werden. Ziel der Langzeitbehandlung ist die Hin-
fithrung zur Rehabilitation und Resozialisierung. Nach Ab-
schluss der Rehabilitation sollte der Querschnittsgeldhmte
nach bestimmten Anpassungen des Wohn- und Arbeitsplat-
zes und mit Hilfsmitteln wieder aktiv am familidren und be-
ruflichen Leben teilnehmen konnen.

Riickenmarkverletzungen

Haufig durch Verkehrsunfalle. Partielle (inkomplette) oder
komplette Querschnittsldhmung: Tetraparese oder Tetra-
plegie (zervikal), Paraparese oder Paraplegie (thorakal,
thorakolumbal).

Diagnostik: neurologische Untersuchung, Spiral-CT, MRT.

Therapie:

== (QOperative Dekompression und ggf. Stabilisation.

== Kortikosteroide und hyperosmolare Lésungen zur
Odembehandlung (Cave: aufsteigende Odeme bei

hohen zervikalen Lasionen).
v
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Komplikationen: Dekubitalgeschwire, Harnwegsinfekti-
onen (Blasentraining), Pneumonien, Venenthrombosen,

Lungenembolien. Méglichst rasche Verlegung in ein Re-
habilitationszentrum bzw. Paraplegikerzentrum.

2.4 Hirntumoren
2.4.1 Einfithrung
Definition

Als Hirntumoren werden Tumoren des neuroektoder-
malen Gewebes des zentralen Nervensystems
bezeichnet.

Man spricht bei diesen Tumoren auch von axialen Tumoren.
Als extraaxiale Tumoren werden z. B. Meningeome bezeich-
net, die von der Dura ihren Ursprung haben und das Hirnge-
webe komprimieren. Die Dignitdt der Hirntumoren variiert
und wird nach der WHO in Grad I-1V eingeteilt.

Fallbeispiel

Nach einem Discobesuch erleidet eine 23-jahrige Studen-
tin erstmalig einen Grand-mal-Anfall. In der Neurolo-
gischen Klinik wird daraufhin eine MRT des Schadels
durchgefihrt. In der klinischen Untersuchung ist die Pa-
tientin asymptomatisch. In den T2-gewichteten kernspin-
tomografischen Aufnahmen zeigt sich eine ca. 3,5x4 cm
groB3e Hyperintensitat rechts temporo-polar. Eine Kon-
trastmittelaufnahme konnte nicht nachgewiesen werden.
Weiteres Vorgehen?

A.Welche diagnostischen und therapeutischen Maglich-
keiten stehen zu Verfligung?

B. Welche Behandlung wiirden Sie der jungen Patientin
anbieten?

Antwort: Bei der in der Bildgebung beschriebenen Lasion
handelt es sich um ein diffuses Astrozytom WHO Il. Durch
eine stereotaktische Biopsie kann die Diagnose gesichert
werden. Beziiglich der Behandlung ist die Patientin prin-
zipiell Uber eine operative Resektion, die Moglichkeit ei-
ner Radio- oder Chemotherapie und tiber engmaschige
Kontrollen ohne Therapie aufzuklaren. In dem beschrie-
benen Fall wiirde man eine operative Therapie vorschla-
gen und empfehlen. Der Tumor ist operativ ohne neuro-
logisches Defizit entfernbar. Dadurch kann das Risiko
eines Tumorupgrades zu einem WHO Grad Ill Tumor und
das Weiterwachsen reduziert werden. Eine initiale Radia-
tio oder Chemotherapie wird bei Grad Il Tumoren nicht
standardmaBig durchgefihrt.



210 Kapitel 2 - Neurochirurgie

2.4.2 Gliome

mm Molekularbiologische Grundlagen
Tumoren der Astrozytenreihe (Astrozytome) sind eine sehr
heterogene Gruppe. Bislang wurden verschiedene tumoraus-
losende Reize (Onkogene), die fiir die Entstehung von Astro-
zytomen verantwortlich sein konnten, diskutiert.
Astrozytome lassen sich gemafl WHO in
benigne, differenzierte Tumoren (WHO I),
méflig bis wenig differenzierte Tumoren (semimaligne
WHO IT und maligne WHO III) und
undifferenzierte (maligne WHO IV) Tumoren einteilen.

Bis zu 70% der WHO II und IIT Tumoren, sowie sekundare
WHO IV Tumoren, zeigen Veranderungen des zytosolischen
Enzyms Isocitrat-Dehydrogenase (IDH) im Erbgut. Bei der
IDH-Mutation wird tiberwiegend eine einzige Aminosiure,
namlich Arginin in Histidin auf Position 132 ausgetauscht.

mm Hereditire Syndrome
In den letzten Jahrzehnten wurden eine grofie Anzahl von ge-
netischen (z. B. Mutationen und Deletionen) und epigene-
tischen (z. B. Methylierung) Erscheinungen bei der Entste-
hung und beim Wachstum von Hirntumoren nachgewiesen.
Eine Reihe von Hirntumoren sind zudem assoziiert mit
familidren Tumorsyndromen. Zu erwéhnen sind dabei unter
anderem Li Fraumeni (p53: Astrozytome), Neurofibromatose
Typ | (NFI: Astrozytome, Ependymome, Meningeome), Neu-
rofibromatose Typ Il (NF2: beidseitige Akustikusneurinome,
Meningeome), tuberdse Sklerose (TSC1 und TSC2: subepen-
dymale Riesenzell-Astrozytome, Hamartome), Turcot Syn-
drom A (APC: Medulloblastom), Turcot Syndrom B (MLH1/
MSH2/MSH6/PMS2: Glioblastom) und das Cowden Syn-
drom (PTEN: Astrozytome).

Astrozytome WHO |
== Pathogenese, Histologie
Pilozytische Astrozytome (WHO I) sind langsam wachsende
Tumoren, die vor allem im Kindes- und jungen Erwachsenen-
alter auftreten. In 50% der Fille liegen genetische Zugewinne
oder aktivierende Mutationen des Proto-Onkogens BRAF vor.
Zusitzlich gibt es eine Assoziation zur Neurofibromatose,
aber das NF1 Gen ist ebenso wie p53 nicht mutiert. Pilozy-
tische Astrozytome konnen im Grof$hirn, Zwischenhirn, der
hinteren Schidelgrube und sogar im Riickenmark auftreten.
Histopathologisch fallen Biindel bipolarer astrozytirer Tu-
morzellen, Rosenthal-Fasern und eosinophile granuldre Kor-
per auf.

Neben den pilozytischen Astrozytomen zéhlen noch sub-
ependymale Riesenzell-Astrozytome zu den WHO I Astro-
zytomen.

== Symptomatik, Diagnostik

Bei der Lokalisation im Kleinhirnbereich werden Patienten
vor allem durch Gangunsicherheit (Ataxie), im Bereich des
Zwischenhirns durch hypothalamische Funktionsstérungen
(Diabetes insipidus, Hyper- oder Hypokortisolismus, Hyper-

O Abb. 2.14 Pilozytisches Astrozytom (MRT T1 mit KM) mit solidem,
kontrastmittelaufnehmendem Tumorknoten und zystischen Antei-
len rechts fronto-parietal

oder Hypothyreodismus etc.) auffillig. In der kontrastmittel-
verstarkten kernspintomografischen Untersuchung lasst sich
meist ein stark kontrastmittelaufnehmender Knoten in Asso-
ziation mit einer Zyste nachweisen. Aufgrund des langsamen
Wachstums ist der Tumor nur von wenig perifokalem Odem
umgeben (8 Abb. 2.14).

mm Therapie, Prognose
Die Therapie der Wahl ist die komplette chirurgische Entfer-
nung. Gelingt dies, ist die Prognose duflerst giinstig.

Astrozytom WHO Il (low-grade glioma)

Zu den Astrozytomen WHO II werden
das diffuse Astrozytom,
das Oligoastrozytom und
das Oligodendrogliom gezihlt.

Diffuses Astrozytom

== Epidemiologie, Histologie

Das diffus wachsende, niedrig maligne Astrozytom WHO Il
tritt vor allem im jungen Erwachsenenalter (30. Lebensjahr)
auf. Histopathologisch handelt es sich dabei um einen gut dif-
ferenzierten Tumor ohne Zeichen von Anaplasie, der jedoch
stets das umgebende Gewebe diffus infiltriert. Charakteris-
tisch ist ein Verlust der Heterozygotitit (LOH auf Chromo-
som 10p und 22q).
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0 Cave

Durch den Verlust von p53 (75-90%) entwickeln die-
se Tumoren ein Upgrade zu malignen Astrozytomen
WHO Il oder zu Glioblastomen(15-459%!).

= m Diagnostik, Symptomatik

In den T1 gewichteten kernspintomografischen Untersu-
chungen stellen sich low-grade-glioma als hypointense Lisio-
nen dar (DD: Infarkt, MS). Zudem lassen sich in FLAIR-Se-
quenzen Signalanhebungen, die fiir tumorinfiltiertes Hirnge-
webe sprechen, nachweisen (B8 Abb. 2.15).

Je nach Lokalisation und Grofle der Tumoren werden Pa-
tienten auffallig durch: epileptische Anfille, eine Hemiparese
(parietal), Sehstorungen (okzipital) und durch Kopfschmerzen
und Ubelkeit (Raumforderung mit Mittellinienverlagerung).

== Therapie, Prognose

Die Therapie der Wahl richtet sich nach der Lokalisation des
Tumors. Nach den Heidelberger Richtlinien ist eine radikale
Resektion oder zumindest eine stereotaktische oder offene
Biopsie empfohlen. Der Tumor sollte bei jedem Patienten hi-
stologisch gesichert werden.

Vorteile der radikalen Tumorresektion
Vermeidung eines Tumor-Upgrades zu malignen
Astrozytomen
Bessere Kontrolle epileptischer Anfélle
Verbesserung neurologischer Defizite
Mégliche Verlangerung des Gesamtiiberlebens und
des tumorfreien Uberlebens

In der aktuellen Literatur wird beschrieben, dass das Ausmaf3
der Resektion eng mit dem Uberleben korreliert. Sogar ein
Tumorrest von nur 10 mm? scheint bereits das Uberleben sig-
nifikant zu reduzieren.

Diese Erkenntnisse fordern eine bessere chirurgische Re-
sektion. Makroskopisch lassen sich benigne Astrozytome oft
kaum von gesundem Hirngewebe unterscheiden. Um eine
maximale Resektion bei minimaler Morbiditit zu erreichen,
sind die Verbesserung der chirurgischen Techniken oder die
Etablierung neuer Techniken unabdingbar. Dazu zihlen:

die exakte praoperative Planung an Hand von MRT-Un-

tersuchungen und die Durchfithrung von funktionellen

MRT-Untersuchungen und einer Bahnendarstellung (Fi-

ber-tracking, @ Abb. 2.16) bei eloquenter Tumorlage,

die Verwendung der intraoperativen Neuronavigation,

das intraoperative Monitoring (Hirnnerven, MEP, SSEP,

akustisch evozierte Potentiale),

die intraoperative MRT zur Kontrolle des Resektionsaus-

mafles und auch

die Operation am wachen Patienten (Wachkranioto-

mie).

Es gibt aber gelegentlich auch Argumente, die Resektion erst
bei Tumorprogress durchzufithren und den Patienten engma-
schig zu iiberwachen (watchful waiting).
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B Abb. 2.15 Astrozytom WHO Il rechts frontal. Charakteristischer-
weise nehmen diese Tumoren kein Kontrastmittel auf. In der MRT
mit T2 flair Wichtung kommen diese als hyperintense Raumforde-
rung zur Darstellung

Mittleres Uberleben von Gliompatienten
unter jeweiliger Standardbehandlung

Gliome WHO Mittleres Uberleben
Pilozytisches | Kurativer Behandlungs-
Astrozystom ansatz bei vollstandiger

Resektion
Diffuses Il 10-15 Jahre
Astrozytom
Anaplastisches Il 24-48 Monate
Astroytom
Glioblastom \% 15-18 Monate

Argumente fiir watchful waiting
Minimale Symptome
Hohes Risiko auf eine neurologische Verschlechte-
rung durch die OP
Erstdiagnose
Zuverlassige MRT-Kontrolle (Compliance)
Patient zeigt klinisch stabilen Zustand ohne nachge-
wiesenes Tumorwachstum
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B Abb. 2.16 Fiber tracking und Neuronavigation. Durch Anferti-
gung eines funktionalen MRTs kénnen praoperativ motorische
Bahnen (a, Fasern der Pyramidenbahn: griin) oder Sprachareale
individuell bestimmt und dargestellt werden. Diese Informationen
werden in die Neuronavigation eingearbeitet (b, c). So gelingt
eine exakte und maximal radikale chirurgische Tumorresektion
(gelb) unter Schonung eloquenter Areale (griin, violett).

Unter Einbeziehung aktueller Studien kénnen 5 Risikofak-
toren identifiziert werden. Lassen sich 2 bei einem Patienten
nachweisen, spricht dies fiir eine schlechte Prognose:

Alter iiber 40 Jahre (kein absolutes cut-off)

Histologie (diffuses Astrozytom < Oligoastrozytom und

Oligodendrogliom)

Neurologische Defizite

Tumorgréfle (>6 cm)

Uberschreiten der Mittellinie oder Midline-Shift

Radiatio Der Einsatz der Strahlentherapie (RTX) beim LLG
wird immer wieder diskutiert. Ab einer Dosis von 45-50 Gy
konnte in den europiisch/kanadischen Studien ein Wirk-
nachweis erbracht werden. Eine friithzeitige Bestrahlung hat
zwar keinen signifikanten Einfluss auf das Gesamtiiberleben
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’1 .
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e ‘ ‘Flf/( g

(63-66%/5 Jahre), jedoch einen Einfluss auf die Zeit des tu-
morfreien Uberlebens (5,3 vs. 3,4 Jahre). 15% der Patienten
entwickeln jedoch Strahlennekrosen und 20% neuropsycho-
logische Defizite.

Chemotherapie Der Einsatz der Chemotherapie erfolgt
beim Astrozytomen WHO II individualisiert und ist nicht
prinzipiell bei allen Patienten notwendig. In der Regel wird
Temozolomid verwendet und die Patienten in Form von Stu-
dien (RTX vs. Temozolomid) behandelt. Der Einsatz erfolgt
vor allem gemaf3 1p 19q Status bei Oligodendrogliomen.

Oligodendrogliome

Oligodendrogliome kommen in der grauen und weiflen
Substanz vor. Sie entstehen vorwiegend bei Erwachsenen,
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v.a. in den zerebralen Hemisphidren und dort besonders
in den Frontallappen. Im Gegensatz zu Astrozytomen, wach-
sen Oligodendrogliome charakteristischerweise unter Einbe-
ziehung des Kortex. Oligodendrogliome des Hirnstammes
oder des Kleinhirns sind Seltenheiten. Verkalkungen sind
héufig.

Man unterscheidet zwischen Oligodendrogliomen (WHO
II) und den anaplastischen Formen (WHO III). Etwa 90 % der
Oligodendrogliome WHO II und etwa 50-60% der anaplasti-
schen Oligodendrogliome WHO III weisen einen kombi-
nierten Allelverlust auf dem kurzen Arm von Chromosom 1
(Ip) und dem langen Arm von Chromosom 19 (19q) auf. Als
Ursache dieses kombinierten Allelverlustes von 1p und 19q
wurde eine zentromere oder perizentromere Translokation
identifiziert. Eine Mutation von p53, wie sie typisch bei Glio-
blastomen anzutreffen ist, fehlt bei Oligodendrogliomen in
den meisten Fillen.

Die Prognose von Oligodendrogliomen WHO II ist mit
einem durchschnittlichen Uberleben von iiber 10 Jahren rela-
tiv glinstig. Der Einsatz einer Chemotherapie erfolgt vor allem
gemafd 1p 19q Status mit PCV oder Temozolomid.

Anaplastische Astrozytome WHO IlI
== Pathogenese, Histologie
Anaplastische Astrozytome entstehen meistens aus benignen
Astrozytomen WHO II

Histopathologisch lassen sich neben dem Gliafasernach-
weis mit dem Antikorper GFAP, der allen Astrozytomen ge-
mein ist, als Zeichen der Anaplasie bereits eine vaskulédre Pro-
liferation, Zellpleomorphismus, Kernatypie und eine gestei-
gerte Proliferationsrate nachweisen.

mm Diagnostik

In der kernspintomografischen Darstellung nehmen die ana-
plastischen Astrozytome auf Grund der tumorbedingten
Schrankenstérung Kontrastmittel auf und zeigen oft ein
Mischbild aus niedriggradigen und hohergradigen Tumoran-
teilen (8 Abb. 2.17).

mm Therapie, Prognose

Im Mittelpunkt der Therapie steht die radikale chirurgische
Resektion, zumindest aller kontrastmittelaufnehmender Tu-
moranteile, soweit dies funktionell méglich ist. Es folgt im
Anschluss eine adjuvante Nachbehandlung in Form einer
kombinierten Radiochemotherapie. Dabei wird jedoch die
Strahlendosis mit 55-60 Gy deutlich hoher gewihlt als bei
Astrozytomen WHO II. Diese wird durch eine Chemothera-
pie (Temozolomid) begleitet. Das durchschnittliche Uberle-
ben liegt bei 24-48 Monaten.

Anaplastisches Oligodendrogliom,
anaplastisches Oligoastrozytom WHO Ill

Neben den anaplastischen Astrozytomen WHO III zéhlen
auch anaplastische Oligodendrogliome, sowie deren Mischva-
riante, das anaplastische Oligoastrozytom, zu den WHO III
Tumoren.
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O Abb. 2.17 Astrozytom Grad Ill. MRT mit T1 Wichtung und nach
KM-Gabe mit diffusen, nicht kontrastmittelaufnehmenden und
kontrastmittelaufnehmenden Tumoranteilen rechts frontal. Es zeigt
sich nur wenig perifokales Odem

Glioblastom WHO IV (GBM)

mm Definition, Epidemiologie

Das Glioblastom (GBM) entspricht dem Astrozytom WHO IV.
Es ist der héufigste maligne Hirntumor. Das durchschnittliche
Uberleben liegt unbehandelt bei 6-12 Monaten, kann jedoch
unter bestimmten Bedingungen signifikant verlangert werden.

== Symptomatik

Je nach Lokalisation des Tumors werden Patienten mit unter-
schiedlichen Herdsymptomen auffillig. Auf Grund des ra-
schen Tumorwachstums und des damit verbundenen, oftmals
erheblichen perifokalen Odems zeigen einige Patienten, #hn-
lich wie Patienten mit zerebralen Metastasen (» Abschn. 2.4.4)
Zeichen einer intrakraniellen Druckerhéhung.

Zeichen eines erhohten ICP
Kopfschmerzen
Ubelkeit
Brechreiz und Erbrechen
Vigilanzstérungen
Anisokorie

Kopfschmerzen treten dabei vor allem morgens auf. Das Er-
brechen erfolgt abrupt, schwallartig und ohne einen Zusam-
menhang mit der Nahrungsaufnahme, jedoch oftmals nach
heftigen Kopfschmerzen. 40% der Patienten mit schnellwach-
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B Abb. 2.18 a Glioblastom rechts temporal und b rechts frontal. In
T1 gewichteten MRT-Aufnahmen zeigen sich eine diffuse, zum Teil

senden GBM zeigen bei Diagnosestellung eine Bewusstseins-
storung sowie eine Wesensverdnderung mit einem Abstump-
fen der Personlichkeit, Interesselosigkeit, Storung der Orien-
tierung, des Gedéchtnisses und der kritischen Reflexion.

mm Diagnostik
In den kernspintomografischen Untersuchungen sind GBM
durch eine girlandenformige Kontrastmittelaufnahme und
ein ringformiges Randenhancement gekennzeichnet. Typisch
ist zudem eine zentrale Nekrose und ein ausgedehntes perifo-
kales Odem (8 Abb. 2.18). Bei Uberschreiten des Balkens kon-
nen GBM auch bihemisphdrisch wachsen. In diesem Fall
spricht man von Schmetterlingsglioblastomen.
Histopathologisch weisen GBM Nekrosen, eine erheb-
liche Neovaskularisation und extreme Zellatypie auf.
Molekulargenetische Untersuchungen lassen die Diffe-
renzierung von 2 Subtypen zu: ein spontan, rasch wachsendes
de novo GBM und ein sekundéres GBM, das aus vorangegan-
genen Lasionen durch fortschreitende Dedifferenzierung ent-
steht. Die Prognose ist gleich, was sich dadurch erkldren lésst,
dass obgleich unterschiedliche Gene mutieren, schliellich der
gleiche Pathway beschritten wird. Dazu zihlen nach heutiger
Vorstellung der p53, Rb1 und der Wachstumsfaktor aktivierte
PI3/kinaseAkt Pathway. In bis zu 50% findet man zudem eine
Uberexpression von EGFR. Ebenso ist ein Verlust der Hetero-
zygotitdt (LOH)10p und 10q charakteristisch.

mm Therapie, Prognose

Bei dem Bemiihen, die Prognose der GBM zu verbessern,
konnte eindeutig gezeigt werden, dass die maximal radikale
chirurgische Resektion des Tumors sowohl die Zeit des tu-
morfreien Uberlebens, wie auch das Gesamtiiberleben verbes-
sern kann. Der Begriff der radikalen chirurgischen Resektion
ist jedoch auf Grund des diffusen, infiltrativen Wachstums
dieser Tumoren irrefithrend. Er bezieht sich auf die kontrast-
mittelaufnehmenden Tumoranteile. Der chirurgische Ansatz

girlandenformige Kontrastmittelaufnahme, eine zentrale Nekrose
und perifokales Odem

besteht dabei in einer Tumormassenreduktion, der Diagnose-
sicherung und der Beseitigung der tumorbedingten Raumfor-
derung. Soweit dies anatomisch méglich ist, sollte eine Resek-
tion von mindestens 95% erreicht werden.

o Oberste Therapiepramisse in der neurochirurgischen
Behandlung des GBM ist die weitestgehende chirur-
gische Therapie unter dem Erhalt der neurologischen
Funktion und Integritat des Patienten.

Bei diffusem Tumorwachstum in eloquente Areale oder bei
bihemisphérischer Ausdehnung sollte eine offene oder stereo-
taktisch durchgefiihrte Biopsie vorgenommen werden, um die
Diagnose zu sichern. Im Anschluss folgt die adjuvante Be-
handlung in Form einer Radiochemotherapie.

Um eine maximal radikale chirurgische Resektion unter
Erhalt der neurologischen Funktion vornehmen zu kénnen,
ist eine exakte praoperative Planung mittels MRT und bei
Tumoren, die nahe an eloquente Areale heranreichen, auch
mittels funktionellem MRT unverzichtbar. Die Operation
selbst wird standardmaflig navigationsgestiitzt durchgefiihrt.
Um intraoperativ das Resektionsausmafl zu kontrollieren,
kann entweder ein intraoperatives MRT durchgefiihrt werden
(B Abb. 2.19) oder der Fluoreszenzfarbstoff 5-ALA (5-Amino-
Lavulin-Séure) eingesetzt werden. Dieser wird prioperativ
oral dem Patienten appliziert und farbt Tumorgewebe unter
einem Blaufilter im Mikroskop violett an (8 Abb. 2.20).

Der chirurgischen Resektion folgt die adjuvante Behand-
lung mittels Radiochemotherapie gemafl dem STUPP-Sche-
ma und meist in Form von Studien. Dabei wird eine Strahlen-
gesamtdosis von bis zu 56 Gy appliziert. Als Chemotherapeu-
tikum wird Temozolomid verwendet, das den Einsatz von
BCNU oder ACNU in der Primértherapie auf Grund deren
starker Nebenwirkungen nahezu vollstindig verdrangt hat.
Die Ergebnisse der E.O.R.T.C.-Studie konnten zudem zeigen,
dass sich durch die adjuvante Radiochemotherapie mit Temo-
zolomid die Prognose, vor allem bei Tumoren mit molekular-
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B Abb. 2.19 Intraoperatives MRT mit Tumorrest am Boden der Re-
sektionshohle (a nativ, b mit Kontrastmittel). Diese Daten konnten in

B Abb. 2.20 Intraoperativer Situs nach partieller Tumorresektion:
a Tumorreste, die unter Weifllicht nicht sichtbar sind, b leuchten
nach Gabe von 5-Aminolavulinsaure (5-ALA) violett im Blaulichtfilter

genetisch nachgewiesener Methylierung des MGMT-Promo-
tors, erheblich verbessern lisst. Kombiniert mit einer radika-
len chirurgischen Resektion kann bei diesen Patienten die
Gesamtiiberlebenszeit iiber 2 Jahre betragen.

Faktoren fiir die Gesamtprognose bei Patienten
mit GBM

Karnofsky-Index

Alter

AusmaR der Resektion

Methylierung des MGMT-Promotors

die Neuronavigation eingearbeitet und der Tumorrest vollstandig
entfernt werden

und kénnen, wenn anatomisch moglich, reseziert werden (W. Stum-
mer, Miinster)

Dariiber hinaus wird versucht, die Prognose durch neue The-
rapien zu verbessern. Dazu zahlt das Einlegen von Carmustin
Wafers (Gliadel) in die Resektionshohle direkt bei der Opera-
tion. Dieses Verfahren findet vor allem in den USA Anwen-
dung. Durch die kontinuierliche Abgabe von BCNU (Bis-
Chlorethyl-Nitroso-Urea) konnte ein Uberlebensvorteil von
7 Wochen nachgewiesen werden.

Zudem werden eine Vielzahl von Therapieansitzen er-
probt: Chemotherapien, onkogene Viren, Immuntherapie,
Hyperthermie, etc.
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Gliome

Astrozytome (benigne WHO |, semimaligne WHO Il und

maligne WHO III-1V).

Symptomatik: intrakranielle Drucksteigerung, lokalisations-

spezifische klinische Zeichen: zerebraler fokaler, sog. epilep-

tische Anfall oder neurologischer Ausfall (Herdsymptom).

Kopfschmerzen, Wesensveranderungen, Hemiparesen.

Diagnostik: MRT.

Therapie:

== Maximale chirurgische Resektion unter Schutz der
neurologischen Funktion unter Einsatz moderner
Techniken (funktionelles MRT, Fiber tracking, Neuro-
navigation, Neuromonitoring, Wachkraniotomie,
intraoperative MRT, 5-ALA).

== Stereotaktische Biopsie bei eloquenter Lage oder
bihemispharischer Tumorausbreitung.

== Adjuvante Radiochemotherapie.

2.4.3 Meningeome

== Definition

Meningeome sind die zweithdufigsten Neoplasien des zentra-
len Nervensystems und in der Regel langsam wachsende, be-
nigne extraaxiale Tumoren, die von sog. cap cells der Arach-
noidea ausgehen. Selten konnen sie auch malignisieren.

mm Pathogenese, Histologie

Meningeome entstehen spontan, sie kénnen aber auch famili-
ir gehduft oder bei Patienten nach einer Bestrahlung auftreten.
Frauen sind mit einer Wahrscheinlichkeitsverteilung von 3:2
deutlich haufiger betroffen. Da ein Teil der Meningeome Os-
trogenrezeptoren auf deren Oberfliache entwickeln, kénnen

diese Tumoren wahrend der Schwangerschaft oder durch eine
Hormonsubstitution in ihrem Wachstum stimuliert werden.

Die hiufigste genetische Mutation besteht in einer Inak-
tivierung des Neurofibromatose 2 Gens (NF2) auf Chromo-
som 22q (Merlin) durch eine Spontanmutation. Andere be-
troffenen Genloci konnen MN1, PTEN und ein unbekanntes
Gen auf Chromosom 1p13 sein.

Meningeome entstehen aus Zellen der Arachnoidea und
wachsen meist in Nihe der venosen Sinus, sind der Dura an-
heftend und sind oftmals tiber dem Frontal- und Parietallap-
pen (Konvexitatsmeningeome, B Abb. 2.21a), im Bereich des
Keilbeinfligels (8 Abb. 2.21b), in der Olfaktoriusrinne, im
Bereich der Falx cerebelli, der Sylvischen Fissur, im Kleinhirn-
briickenwinkel (@ Abb. 2.21¢) und spinal lokalisiert.

Meningeome sind in der Regel graue, glasige Tumoren
und vom umgebenden Hirngewebe abgrenzbar. Histopatho-
logisch handelt es sich meist um uniforme Zellen, die sich z. T.
zwiebelschalenartig anordnen. Meningeome sind oft stark
vasularisiert und neigen zu Verkalkungen, die mikroskopisch
als charakteristische Psammomkérperchen sichtbar werden.
Sie werden nach WHO in Grad I (<90%), IT (7%) und III (2%)
eingeteilt.

== Diagnostik

Aufgrund der ausgeprigten Verkalkung sind Meningeome
manchmal bereits auf einem Rontgenbild als homogene, ver-
kalkte Struktur, die der Schiadelkalotte anheftet zu sehen oder
sie fallen bei einer CT-Untersuchung als homogene Hyper-
densitit als Nebendiagnose z.B. bei der Abkldrung eines
Traumas auf. Daneben bleibt die kernspintomografische Bild-
gebung mit Kontrastmittelgabe die Untersuchungstechnik der
Wahl. Charakteristisch sind ein sog. Duratail des Tumors an
der anheftenden Dura, eine homogene Kontrastmittelaufnah-
me und, auf Grund des langsamen Wachstums, nur wenig
perifokales Odem (B Abb. 2.22). Die starke Vaskularisierung
wird in einer zerebralen Angiografie (DSA) besonders ein-

B Abb. 2.21 Axiale kontrastmittelverstarkte MRT (T1) Aufnahmen
mit Darstellung von a einem Konvexitatsmeningeom links frontal,
b einem ausgedehnten Keilbeinflligelmeningeom links, c einem

Tentoriummeningeom links mit deutlicher Raumforderung in der
hinteren Schadelgrube und Bedrangung des IV. Ventrikels
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B Abb. 2.22 Axiale MRT Aufnahme nach Kontrastmittelgabe (T1)
mit Darstellung eines lateralen Keilbeinfligelmeningeoms links mit
nach parieto-temporal reichendem Duraltail (Pfeil) und nur gerin-
gem perifokalem Odem

drucksvoll deutlich. In einigen Fillen lassen sich Meningeome
vor OP embolisieren.

=m Symptomatik

Auf Grund des langsamen Tumorwachstums zeigen Patienten
erst sehr spat Symptome des erhohten ICP. Die Tumoren kon-
nen z. T. eine beachtliche Grofle erreichen, bevor Patienten
die ersten Symptome entwickeln. Herdsymptome (Paresen,
Hirnnervenausfille), abhdngig von der jeweiligen Tumorlage,
sind daher meist die ersten Anzeichen fiir das Vorliegen einer
intrakraniellen Raumforderung.

Konvexitdtsmeningeome bleiben oft lange unentdeckt,
da sie sehr grof} werden kénnen, bevor sie Symptome hervor-
rufen. Kopfschmerzen werden oft beklagt, im spéteren Sta-
dium kommt es zu zunehmenden neurologischen Ausfillen
oder fokalen Anfillen.

Keilbeinfliigelmeningeome treten z. T. als Meningeom
en plaque mit einer Hyperostose auf, die zu einem unilate-
ralen Exophthalmus fithren kann. Mediale Keilbeinfliigelme-
ningeome haben eine enge Beziehung zu den basalen Gefif3en,
der Carotis interna und der A. cerebri media, und konnen den
N. opticus und die anliegenden Frontal- und Temporallappen
komprimieren. Die Patienten zeigen entweder Zeichen einer
Optikuskompression mit Verschlechterung des Visus, Augen-
motilitdsstorungen, v. a. bei Infiltration des Sinus cavernosus,
fokale epileptische Anfille oder progressive neurologische
Ausfille, z. B. Hemiparesen.
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B Tab. 2.1 Simpson Grading zur Abschatzung der Radikalitat
der chirurgischen Resektion bei Meningeomen und dem
damit verbundenen Risiko eines Rezidivs

Simpson Grade Ausmaf der Resektion

Grad | Makroskopisch vollstandige Resektion
mit Exzision der tumorinfiltrierten Dura
und Knochen

Grad Il Makroskopisch vollstandige Resektion
mit Koagulation der Dura

Grad Ill Makroskopisch vollstandige Resektion
des Tumorknotens, jedoch ohne
Koagulation oder Exzision fraglich
tumorinfiltrierter Dura

Grad IV Partielle Resektion

Grad V Dekompression oder Biopsie

Parasagittale Meningeome haben eine enge Beziehung
zum Sinus sagittalis superior und zur Falx cerebri. Sie werden
eingeteilt nach ihrer Beziehung zum Sinus, also zum vorderen,
mittleren und hinteren Sinusdrittel. Falxmeningeome des
mittleren Sinusdrittels fithren zu fokal-motorischen oder sen-
sorischen epileptischen Anféllen oder zu einer schleichenden
Hemiparese durch Druck auf die Zentralregion.

Tuberculum-sellae-Meningeome haben eine enge Bezie-
hung zum supra- und periselliren Raum. Mit dem Hypophy-
senadenom und dem Kraniopharyngeom stellen sie die wich-
tigen Differenzialdiagnosen des Chiasmasyndroms (bitempo-
rale Hemianopsie) dar. Im Gegensatz zu diesen machen sie
selten endokrine Storungen, wohl aber Storungen des Visus
und des Gesichtsfeldes mit oft einseitig betonten Ausfallen.

Das Kleinhirnbriickenwinkelmeningeom kommt in sei-
ner Symptomatik dem Akustikusneurinom nahe und kann,
je nach Lokalisation, zu Ausfillen der Hirnnerven V bis XII
fithren.

mm Therapie, Prognose

Die komplette operative Resektion ist der bedeutendste prog-
nostische Faktor bei diesen Patienten. Dies ist das Ziel des
operativen Eingriffes einschliefllich der Entfernung der tumor-
infiltrierten Dura/Falx und des invasiv verdnderten Knochens.
Die Dura kann im Anschluss durch eine Duraersatzplastik
gedeckt werden.

o Die Mehrzahl der Meningeome ist gutartig und die
Patienten kdnnen durch eine vollstdndige operative
Resektion kurativ behandelt werden.

Dieses Vorgehen, obgleich wiinschenswert, ist jedoch meist
nur bei Konvexititsmeningeomen moglich. Wenn Tumoren
den Sinus cavernosus, die Fissura orbitalis superior oder die
Schidelbasis infiltrieren, wird die operative Resektion subto-
tal verbleiben miissen. In diesen Féllen entwickeln Patienten
Tumorrezidive in bis zu 20-30%!
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Besonders bei Patienten mit ausgedehnten, z. T. multilokula-
ren Tumorenn im Bereich der Schidelbasis, oder bei Tumorenn
WHO II oder III, wird eine adjuvante Radiatio angewendet.

Die Prognose richtet sich zum einen nach der histopatho-
logischen Gradierung (WHO), der Tumorlokalisation und
ganz entscheidend nach dem Ausmaf3 der chirurgischen Re-
sektion. Als Anhaltspunkt dafiir wird die Simpson-Gradie-
rung (Grad I bis V) verwendet (B Tab. 2.1).

Meningeome

Zellen der Arachnoidea (»cap cells).

Symptomatik: Herdsymptome je nach Lokalisation: Kon-
vexitat, Keilbeinfliigel (unilateraler Exophthalmus), para-
sagittal, Falx, Tuberculum sellae, Kleinhirnbriickenwinkel.
Diagnostik: MRT, evtl. zerebrale Angiographie.
Therapie: Radikale chirurgische Exstirpation und ggf. ad-
juvante Radiatio.

2.4.4 Zerebrale Metastasen

mm Pathogenese, Epidemiologie

Mehr als die Hilfte aller Patienten mit metastasierenden Tu-
morenn entwickelt zerebrale Metastasen im Laufe ihres
Krankheitsverlaufs. Die Inzidenz wird derzeit auf 8-
11/100.000 Einwohner geschitzt. Obwohl die Gesamtprogno-
se ganz wesentlich vom jeweiligen Primarius und dem An-
sprechen der systemischen onkologischen Therapie abhingt,
sind zerebrale Metastasen ein entscheidender Faktor fiir das
Gesamtiiberleben, vor allem aber auch fiir die neurologische
Integritit und die Lebensqualitat.

Tumoren metastasieren iiber den Blutweg in das Gehirn.
Die Extravasation von Tumorzellen erfolgt dabei auf Ebene der
Arteriolen oder der Kapillaren. Metastasen siedeln daher vor-
zugsweise an der Grenze zwischen Hirnrinde und Marklager.
Sie treten vor allem im Bereich des Grofhirns, aber auch im
Kleinhirn oder im Hirnstamm auf. Neben anderen Faktoren,
die die zerebrale Metastasierung begiinstigen, stellt der rasche
Zugang zum arteriellen Blutkreislauf des Kopfes einen wich-
tigen Faktor fiir die Inzidenz der zerebralen Metastasierung dar.
Primdre Tumoren der Lunge und Tumoren, die frith in die Lun-
ge metastasieren, sowie Melanome, haben eine hohe Inzidenz
fiir eine intrakranielle Metastasierung. Prostatakarzinome me-
tastasieren selten nach intrazerebral, dafiir aber bevorzugt zum
Schideldach und zur Dura, und vor allem nach spinal.

Haufig nach intrazerebral metastasierende Tumoren
Bronchialkarzinom, 54-72%
Mammakarzinom, 20-34%
Melanom, 13%
Nierenkarzinom, 9%
Prostatakarzinom, 7%
andere, 13%

Bei Kindern {iberwiegen Absiedelungen von Rhabdomyosar-
komen und von Keimzelltumoren.

= m Symptomatik

Die Symptome von intrazerebralen Metastasen sind von de-
nen anderer schnell wachsender Tumoren (z. B. Glioblasto-
men) nicht unterscheidbar. Neben Symptomen einer intrakra-
niellen Druckerhéhung, Personlichkeitsverdnderungen und
epileptischen Anfillen, treten, je nach Lokalisation, entspre-
chende Herdsymptome hinzu.

== Diagnostik

Im Gegensatz zur CT, in der Metastasen als Hypodensitit zur
Darstellung kommen und oftmals nur ihr groles Odem auf-
fallt, zeigt das MRT eine deutlich héhere Sensitivitt.

o Die kontrastmittelverstarkte MRT-Bildgebung ist die
Untersuchungstechnik der Wahl.

Mit ihr lassen sich auch kleine Metastasen ab einer Gréfle von
ca. 1-2 mm nachweisen. Charakteristischerweise sind Metas-
tasen von einem ringféormigen Kontrastmittelenhancement
mit zentraler Nekrose gekennzeichnet. Auffillig ist zudem ein
z. T. ausgedehntes perifokales Odem (B Abb. 2.23).

Die Positronen-Emissions-Tomografie (PET) als funktio-
nelles bildgebendes Verfahren, das die Stoffwechselaktivitat
sichtbar machen kann, eignet sich besonders bei der Differen-
zierung zwischen einem Rezidiv (aktiv) und einer Strahlennek-
rose (inaktiv). Wenn eine grofle supratentorielle Raumforde-
rung bildgebend ausgeschlossen werden konnte, kann durch
eine Lumbalpunktion mit anschlieflender zytologischer Un-
tersuchung bereits eine Tumordiagnostik erfolgen. Dies eignet
sich vor allem bei Tumoren mit unklarem Primarius (CUP)
oder zum Nachweis einer Meningeosis carcinomatosa.

o Bei Nachweis von zerebralen Metastasen ohne bis-
lang bekannten Primarius muss immer eine Staging-
Untersuchung des ganzen Korpers folgen.

Als Staging-Untersuchungen eigenen sich:
Korperliche Untersuchung und Inspektion der gesamten
Haut
Sonografie des Abdomens
CT Thorax/Abdomen
MRT Thorax/Abdomen
PET
Ganzkorperszintigrafie
Kolo-Gastroskopie

mm Therapie
Die Therapie von Patienten mit zerebralen Metastasen erfolgt
in Abstimmung mit den behandelnden Onkologen und rich-
tet sich nach der Anzahl der intrazerebralen Raumforde-
rungen, deren Lage und dem klinischen Allgemeinzustand
(Karnofsky-Index) sowie der Gesamtprognose des Patienten.
Unabhingig von jeder speziellen Therapie sollte eine
symptomatische Therapie erfolgen. Allein durch die Gabe
von Glukokortikoiden kann durch den Riickgang des z. T.
massiven perifokalen Odems die Lebensqualitit der Patienten
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O Abb. 2.23 MRT mit Darstellung einer links frontalen Metastase. a T1 mit Kontrastmittel: ringférmiges KM-Enhancement mit zentraler

Nekrose. b T2 mit Darstellung des ausgedehnten perifokalen Odems

deutlich gebessert werden. Dadurch kann das durchschnitt-
liche Uberleben um mehrere Monate verlingert werden. Zu-
satzlich erfolgt eine analgetische, antiemetische und bei ze-
rebralen Krampfanféllen eine antikonvulsive Therapie.

Bei ausreichend gutem Allgemeinzustand (Karnofsky-In-
dex >70) sollten solitire und singuldre Metastasen, wenn
moglich vollstandig operativ reseziert werden. In Einzelfil-
len kénnen, bei guter anatomischer Lage, auch 2-3 Metasta-
sen entfernt werden. Dadurch ldsst sich das Gesamtiiberleben
signifikant verlangern. Bei multipler zerebraler Metastasie-
rung oder bei chirurgisch nicht erreichbarer Lokalisation
sollte eine Biopsie zur Diagnosesicherung vorgenommen wer-
den und anschliefend eine fraktionierte Ganzhirnbestrah-
lung erfolgen. Nur dadurch ldsst sich eine rasche Entstehung
von Rezidiven vermeiden.

Alternativ zur offenen chirurgischen Resektion steht auch
die Radiochirurgie, vor allem fiir tiefsitzende kleine Metasta-
sen zur Verfiigung. Dabei wird eine Strahlendosis, je nach
Tumorgréfie von 15-24 Gy einmalig appliziert.

Der zusitzliche Einsatz der Chemotherapie richtet sich
nach dem Primarius. Sie ist bei zerebralen Metastasen oft-
mals jedoch wenig effektiv. Bei Patienten mit kleinzelligen
Bronchialkarzinomen (SCLC), Mamma-, Chorion- und
Keimzellkarzinomen sind sie entscheidende Therapiebe-
standteile.

=m Prognose
Eine prinzipielle Aussage iiber die Prognose von Patienten mit
zerebralen Metastasen kann nicht getroffen werden. Deren
Gesamtiiberleben variiert von wenigen Wochen bis Monaten
bis hin zu einigen Jahren und ist entscheidend abhangig von
folgenden Faktoren:

Karnofsky-Index

Alter des Patienten

Kontrolle des Primarius

Zeitintervall zwischen Auftreten des Primarius und der
Hirnmetastase

Histologie

Anzahl und Lage der zerebralen Metastasen

Metastasen aufSerhalb des Gehirns

Ansprechen der Therapie

2.45 Lymphome des zentralen
Nervensystems

== Epidemiologie

Die Inzidenz der primdren ZNS-Lymphome liegt bei
5/1 Mio. Menschen/Jahr und macht etwa 5% aller prima-
ren ZNS-Tumoren aus. Primére ZNS-Lymphome sind extra-
noduldre Non-Hodgkin-Lymphome (NHL) die sich basie-
rend auf der Inmunkompetenz der Patienten untergliedern
lassen.

Nach einem stetigen Anstieg der Inzidenz bei jungen,
immunkomprimierten Patienten mit HIV oder nach Trans-
plantationen, findet man nun vor allem einen Anstieg bei
dlteren immunkompetenten Patienten mit jedoch guter
Chemosensitivitit. Ferner haben Patienten mit vaskuldren
Kollagenosen (Systemischer Lupus erythematodes, Sjogren-
Syndrom und Rheumatoider Arthritis) sowie Patienten mit
einer Ebstein-Barr-Virus-Infektion (EBV) ein erhohtes
Risiko.

Bei der Mehrzahl der immunkompetenten Patienten mit
primaren ZNS-Lymphomen handelt es sich um maligne grof3-
zellige B-Zell-Lymphome. T-Zell-Lymphome sind mit nur 2%
selten. Chromosomenanalysen haben bei 60% der Patienten
eine Deletion von 6q gezeigt. Dies korreliert mit einem signi-
fikant kiirzeren Uberleben.
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B Abb. 2.24 MRT (T1 mit KM) Aufnahme mit Darstellung eines Lym-
phoms paraventrikuldr im Bereich des hinteren Balkens und charak-
teristischerweise mit kréftiger, homogener KM-Anreicherung

== Symptomatik

Bei den priméren ZNS-Lymphomen handelt es sich meist um
solitdre supratentorielle Lasionen. Bei einem Drittel aller Pa-
tienten treten sie multilokulédr auf. Neben dem Frontallappen
findet man sie vor allem in den tiefliegenden Kernen und pe-
riventrikular.

Auf Grund dieser Lokalisation sind Personlichkeitsveran-
derungen haufig. Zudem zeigen Patienten Zeichen des erh6h-
ten intrakraniellen Drucks wie Ubelkeit, Erbrechen und Kopf-
schmerzen und je nach Lokalisation auch eine Herdsympto-
matik, wie z.B. eine Hemiparese.

= m Diagnostik

In der CT-Bildgebung findet man eine isodense bis leicht hy-
perdense Raumforderung, die ein kriftiges und homogenes
Kontrastmittelenhancement zeigt. In T1-gewichteten MRT-
Aufnahmen erscheint die Lasion iso- oder hypointens. In der
T2 Wichtung hingegen erscheint das Lymphom iso- bis hyper-
intens und mit kréftigem und homogenen Kontrastmittelen-
hancement (@ Abb. 2.24).

mm Therapie

Die neurochirurgische Therapie ist in der Behandlung von
ZNS-Lymphomen sehr limitiert. Sie besteht in der Diagnose-
sicherung durch Durchfithrung einer offenen oder stereotak-
tischen Biopsie. Ebenso ist die Strahlentherapie, obgleich sie

das Uberleben von 3,3 auf 15,2 Monate verlingern kann, als
alleinige Therapie obsolet.

o Als Goldstandard in der Therapie gilt heute eine
Hochdosis-Methotrexat-basierte (HD-MTX) Chemo-
therapie mit Folsdureanaloga und anschlieBender
Strahlentherapie.

Mit dieser Therapiekombination kann das durchschnittliche
Uberleben auf 2-4 Jahre verlingert werden. Sie fithrt jedoch
auch zu einer verzogerten Neurotoxizitat mit Gedéchtnisver-
lust, Aufmerksamkeitsdefizit, Ataxie und Inkontinenz.

Ein neuer Ansatz, vor allem bei Patienten, die nicht auf
HD-MTX ansprechen, stellt eine Therapie mit Cytarabin-Eto-
posid gefolgt von (I)CHT (Thiotepa, Busulfan, Cyclophospha-
mid) und einer autologen himatopoetischen Stammzelltrans-
plantation (ASCT) dar. Dies fiihrt zu einer Komplettremission
in 47% der Falle und einem Gesamtiiberleben von ca. 5 Jahren.
Zudem konnte ein gutes Ansprechen der intraventrikuldren
Antikorpertherapie mit Rituximab, einem Antikorper, der sich
direkt gegen das B-Zell-spezifische Antigen CD 20 richtet, ge-
zeigt werden, falls die primédren ZNS Lymphome den leptome-
ningealen Antikérper CD 20 exprimieren.

2.5 Intrakranielle Tumoren besonderer
Lokalisation
2.5.1 Pinealistumoren

== Definition, Epidemiologie
Etwa 1% aller intrakraniellen Tumoren finden sich in der
Pinealisregion.

Definition

Als Pinealistumoren bezeichnet man Tumoren der Pinealis
selbst (Pineozytom, Pineoblastom), aber auch Tumoren
der Vierhligelplatte und Tumoren des hinteren 3. Ventrikels.

Besonders haufig findet man dort auch Keimzelltumoren.

Pinealistumoren
Germinome
Teratome
Pineoblastome
Pineozytome
Gliome
Pinealiszysten

Das Germinom ist davon der héufigste Pinealistumor. Tritt
ein Germinom z. B. im suprasellaren Raum auf, wird es auch
als ektopes Pinealom bezeichnet.

Die von dem Pinealisgewebe selbst ausgehenden Tumo-
ren (Pineoblastome und Pineozytome) zeigen unterschied-
liche zytologische Varianten und damit auch eine unter-
schiedliche Prognose (Pinealozytom: 5-Jahres-Uberlebens-
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B Abb. 2.25 a Sagittale und b axiale Darstellung (MRT T1 und KM)
eines Pinealistumors mit Verkalkungen und Verschluss des Aqua-
dukts. Infolgedessen bereits ausgepragter Hydrozephalus mit Dilata-

wahrscheinlichkeit von ca. 95-90%; Pinealoblastom: je nach
Quelle 5-Jahres-Uberlebenswahrscheinlichkeit von ca. 10%,
durchschnittliches Uberleben: 16-25 Monate).

mm Symptomatik

Patienten werden in erster Linie durch einen rasch entstehen-
den Verschlusshydrozephalus mit Anstieg des intrakrani-
ellen Drucks auffillig. Sie beklagen Kopfschmerzen, Ubelkeit,
Erbrechen und zeigen zudem oftmals eine Vigilanzstérung.
Zudem sind Augenbewegungsstorungen und eine vertikale
Blickparese typisch. Als Vollbild dieser Stérung kann es bei
Schidigung der Vierhiigelplatte zur Ausbildung eines Pari-
naud-Syndroms kommen: Neben der bereits erwahnten ver-
tikalen Blickparese, kann es zur fehlenden Konvergenzbewe-
gung der Augen, Nystagmus und Mydriasis bei fehlendem
Pupillenreflex kommen.

== Diagnostik

Radiologisch zeigen Pinealistumoren typischerweise Ver-
kalkungen in CT und MRT, sowie einen Hydrozephalus
(8 Abb. 2.25).

Einige Tumoren der Pinealisregion konnen auf dem Li-
quorweg metastasieren. Bei der differenzialdiagnostischen
Abklirung spielt nicht nur das CT und MRT, sondern auch die
zytologische Untersuchung des Liquors eine Rolle.

0 Der Nachweis von a-Fetoprotein und HCG (human cho-
rionic gonadotropine) kann die Diagnose des Germi-
noms erleichtern, da 45% der Germinome und embry-
onalen Karzinome diese Tumormarker produzieren.

mm Therapie
Je nach Verdachtsdiagnose und klinischer Symptomatik des
Patienten ist die operative Resektion iiber einen z. B. infra-

tion der Seitenventrikel und des Ill. Ventrikels bei schlankem und
normal konfiguriertem IV. Ventrikel

tentoriellen, suprazerebelldren Zugang indiziert. Bei kleinen
Pinealiszysten ohne nachgewiesene Groflenprogredienz und
ohne klinische Symptomatik (Hydrozephalus) konnen auch
Verlaufsuntersuchungen (MRT) indiziert sein, ohne dass
eine operative Resektion notwendig ist. Ebenso muss die In-
dikation zur Implantation eines Liquorshunts als Alternative
zur mikrochirurgischen Tumorresektion angedacht werden.
Dies wird aber nur dann empfohlen, wenn eine Exstirpation
des Tumors, z. B. bei diffuser Infiltration oder bei sehr alten
Patienten nicht maéglich ist, oder bei Verdacht auf Keimzell-
tumoren, die in erster Linie chemotherapeutisch behandelt
werden.

2.5.2 Kleinhirnbriickenwinkeltumoren

== Definition

Als Kleinhirnbriickenwinkel bezeichnet man den Raum zwi-
schen Kleinhirn und Briicke, nahe dem Felsenbein. Er wird
rostral vom Tentorium und dem parallel verlaufenden
IV. Hirnnerven und dorsal von den kaudalen Hirnnerven
(IX-XII) und dem Foramen magnum begrenzt. Durch den
Kleinhirnbriickenwinkel ziehen der N. trigeminus (N. V), der
N. abducens (N. IV), der N. facialis und der N. vestibulococh-
learis (Nn. VII und VIII), sowie die A. cerebelli inferior ante-
rior (AICA).

Héaufige Tumoren dieser Region sind Neurinome, Menin-
geome, Arachnoidalzysten und Epidermoide. Zudem kon-
nen Tumoren des Glomus jugulare in den KHBW hinein-
ragen.
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Kleinhirnbriickenwinkeltumoren
Akustikusneurinom
Meningeom
Epidermoid
Metastatischer Tumor
Glomus-jugulare-Tumor

Fallbeispiel

Ein 56-jahriger Geschaftsmann beklagt bei Vorstellung
in der Sprechstunde eine progrediente Hérminderung
auf dem rechten Ohr und berichtet, dass er nur noch links
telefonieren kénne. Von Seiten der Kollegen der HNO
wurde eine Horminderung von -50 dB rechts, bei bereits
leichtgradiger, beginnender Presbyakusis im Hor-

test nachgewiesen. Auf Grund zunehmender Schwindel-
symptomatik wurde bei dem Patienten eine MRT mit
Kontrastmittel durchgefiihrt. Diese zeigte eine homo-
gene KM-Aufnahme im rechten Kleinhirnbriickenwinkel
(KHBW), die bis in den Meatus acusticus internus hinein-
reicht und zudem den Hirnstamm komprimiert.

Weiteres Vorgehen?

A.Worum handelt es sich mutmaBlich bei der KM-Auf-
nahme im KHBW?

B. Welche anderen Tumoren des KHBW kommen differen-
zialdiagnostisch in Frage?

C. Welche Therapie wiirden Sie empfehlen?

Antwort: Bei der beschriebenen klinischen Symptomatik
und dem Bildbefund handelt es sich am ehesten um ein
Akustikusneurinom (AKN). Differenzialdiagnostisch kon-
nen aber auch Neurinome anderer Nerven, (z. B. Trigemi-
nusneurinom), Meningeome oder Glomus-jugulare-
Tumoren im KHBW wachsen. Auf Grund der GroB3e des
Tumors und der angenommenen Kompression des Hirn-
stamms sollte man eine primare operative Resektion Gber
einen retrosigmoidalen Zugang empfehlen.

Akustikusneurinom (AKN)

mm Definition, Pathogenese

Die haufigste Geschwulst in dieser Region ist das sog. Akusti-
kusneurinom, das eigentlich als Schwannom des N. vestibu-
laris zu bezeichnen ist.

Dieser Tumor entsteht in der Verlaufsstrecke zwischen
Porus acusticus internus und Hirnstamm, wobei eine in-
trameatale Entstehung frithzeitig den Porus acusticus internus
erweitert und zur Obstruktion der labyrintharen Geféfle und
damit zur Horstérung fiihrt. Bei Groflenzunahme der Ge-
schwulst werden zudem die angrenzenden Hirnnerven kom-
primiert, insbesondere der N.facialis, und im Verlauf der
N. trigeminus. Eine Kompression des Pons und des Klein-
hirns findet man nur bei sehr groflen Tumoren.

== Symptomatik

Akustikusneurinome haben eine sehr charakteristische Sym-
ptomatik. In der Vorgeschichte findet sich eine einseitige
Horstérung, manchmal tiber Monate bis Jahre, die initial auch
als Horsturz mit Remission auftreten kann (Irritation der la-
byrinthdren Gefifle). Zudem wird diese Horstérung oftmals
von Schwindel oder einem Tinnitus begleitet.

Obwohl der N.facialis sehr frith vom Tumor verlagert
wird, tritt seine Funktionsstérung erst spat auf. Allenfalls er-
kennt man eine Storung der Mimik. Auch Symptome des Tri-
geminus (Storung der Korneasensibilitit) werden erst im
spaten Verlauf festgestellt. Erst nach jahrelanger Verzogerung
der Diagnose treten eine Kleinhirnataxie, ein Verschlusshy-
drozephalus und die den letztlich todlichen Verlauf bestim-
menden Kompressionen des Hirnstammes und der kaudalen
Hirnnervengruppe auf.

Differenzialdiagnostisch ist bemerkenswert, dass der
zweithdufigste Tumor, das Kleinhirnbriickenwinkelmenin-
geom, haufig nicht von Anfang an eine Horstdrung hervor-
ruft, sondern eher durch Storungen der VII. und V. Hirnner-
ven auffallt.

== Diagnostik

o Wie bei allen Neurinomen im zentralen Nerven-
system ist auch beim AKN der Eiweif3gehaltim
Liquor deutlich erh6ht.

Otologische Abkldrung Die Diagnose AKN erreicht eine ho-
he Wahrscheinlichkeit, wenn neben Stérungen des VIII. Hirn-

O Abb. 2.26 Akustikusneurinome (AKN) beidseits bei Patienten mit
NF II. In dem axialen MRT (T1 mit KM) zeigt sich ein grof3es AKN mit
intrameatalem Tumoranteil und Kompression des Hirnstamms sowie
des IV. Ventrikels links, sowie ein kleines v. a. intrameatalgelegenes
AKN rechts
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nerven auch Symptome des VII. oder V. Hirnnerven aufgetre-
ten sind (Stérung des Kornealreflexes). Die frithe klinische
Erkennung verlangt eine genaue neurootologische Untersu-
chung in der Differenzialdiagnose der einseitigen Hypakusis.
Zu den otologischen Frithzeichen gehoren der einseitige Tinni-
tus und die einseitige Horstorung, die durch audiologisch fest-
stellbaren Verlust in den hoheren Frequenzen und besonders
durch Stérung der Sprachdiskrimination gekennzeichnet ist.
Heute hat sich besonders die Priifung des Stapediusreflexes als
verléssliche Priifung der retrokochledren Funktion erwiesen.
Zudem kann die Evoked-response-Audiometrie (ERA) zur
Diagnose einer retrokochledren Storung beitragen.

Neuroradiologie Die Standarddiagnostik ist das kontrast-
mittelverstirkte MRT. Darin lassen sich in Feinschichttech-
nik, neben der Darstellung des Tumors auch die Verlagerung
der Hirnnerven und Geféif8e (AICA) nachweisen. Charakteris-
tischerweise findet man bei AKN-Patienten eine Kontrast-
mittelaufnahme entlang der Nervengruppe VII, VIII bis in
den Porus acusticus internus hinein (8 Abb. 2.26). Zudem
kann man im Feinschicht-CT oder sogar in Rontgeniiber-
sichtsaufnahmen nach Stenvers eine kndcherne Erweiterung
des Porus acusticus internus feststellen.

mm Therapie

Je nach Grofie und Ausdehnung kommen bei der Behandlung

des AKN folgende Therapiemdéglichkeiten in Frage:
Mikrochirurgische Exstirpation (vor allem bei Tumoren
mit einem Durchmesser >2 cm und Kompression des
Hirnstamms)
Strahlentherapie (Radiochirurgie oder fraktionierte Ap-
plikation, vor allem bei kleinen Tumoren und Rezidiven
ohne Hirnstammkompression, Schwellung des Tumor-
gewebes durch Bestrahlung)
Watchful waiting (bei intrameatalen Tumoren)

— Praxisbox

Akustikusneurinomoperation

Fur den operativen Zugang zum Akustikusneurinom gibt

es 3 Wege:

== Der Zugang durch die mittlere Schadelgrube er-
reicht den Meatus acusticus internus durch extradu-
rales subtemporales Praparieren und ist nur fur die
Exzision kleiner, intrameataler Tumoren geeignet.

== Der translabyrinthdre Zugang erreicht die Dura
der hinteren Schadelgrube durch das sog. Traut-
mann-Dreieck. Bei diesem Zugang wird allerdings
eine evtl. prdoperativ noch vorhandene Horfunktion
zerstort.

== Der haufigste Zugang erfolgt tiber die hintere Scha-
delgrube als retrosigmoidale subokzipitale Kranio-
tomie. Durch diesen Zugang wird der Kleinhirnbri-
ckenwinkel Gbersichtlich dargestellt. Es ist moglich,
sehr grof3e Tumoren zu exstirpieren, aber auch sehr
kleine, intrameatale Akustikusneurinome schonend
zu entfernen.
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== Nachsorge

Nach Entfernung grofier Tumoren kann es auch im postope-
rativen Verlauf zum Hydrozephalus kommen, der durch eine
ventrikuloperitoneale Ableitung (Shunt) versorgt werden
muss. Die Ndhe der Mastoidzellen stellt eine Gefahr fiir post-
operative Liquorfisteln und einen Infektionsweg dar. Der
meist voriibergehende Ausfall des VII. Hirnnerven erfordert
einen besonderen Schutz des Auges, das dann nicht mehr ge-
schlossen werden kann. Es werden Augentropfen (kiinstliche
Tranen) regelmaflig eingebracht, ein Uhrglasverband angelegt
oder bei anhaltender Funktionsstérung eine Tarsorhaphie
durchgefiihrt. Eine besondere Geféhrdung der Kornea be-
steht, wenn gleichzeitig eine Funktionsstorung des V. Hirn-
nerven vorliegt. Wenn die Stérung des VII. Hirnnerven an-
halt, kann eine Nervenanastomose geplant werden. Die heute
héufigste Methode der Reinnervation des peripheren Fazialis
ist die Hypoglossus-Fazialis-Anastomose.

2.5.3 Tumoren der hinteren Schadelgrube
(exklusive Briickenwinkeltumoren)

Einteilung

Die hintere Schéddelgrube ist ein sehr enger Raum zwischen
Tentorium und Foramen magnum, der wichtige zentralner-
vose Strukturen enthilt: Kleinhirn, Hirnstamm, Hirnnerven
und die engen Liquorwege zwischen Aquidukt, IV. Ventrikel
und Foramen Magendii. Es bestehen duflerst geringe Kom-
pensationsmoglichkeiten bei Volumenzunahme und dadurch
bedingter Erhohung des intrakraniellen Druckes in der hin-
teren Schéadelgrube, so dass sehr frith Stérungen des Liquor-
abflusses, ein konsekutiver Verschlusshydrozephalus, aber
auch Druck auf die zentrale Steuerung von Bewusstsein,
Atmung und Kreislauf auftreten.

Tumore der hinteren Schadelgrube
Zerebelldre Metastasen
Zerebelldre Astrozytome
Medulloblastome
Ependymome
Hirnstammgliome
Hamangioblastome
Plexuspapillome
Glomus-jugulare-Tumoren

0 Die haufigsten Kleinhirntumoren im Erwachsenen-
alter sind zerebelldre Metastasen.

Differenzialdiagnostisch spielt bei Prozessen der Kleinhirnhe-
misphidren und schnellem Anstieg des intrakraniellen Drucks
das Hamangioblastom eine bedeutende Rolle. Die hiufigen
Kleinhirntumoren im Kindesalter sind das gutartige zerebel-
lare Astrozytom und das Medulloblastom, das als maligner
Tumor auch in den Liquorraum metastasieren kann. Ependy-
mome kommen im I'V. Ventrikel vor. Hirnstammgliome infil-
trieren diffus den Pons. Plexuspapillome und Glomus-jugu-
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lare-Tumoren konnen Kleinhirn und Hirnstamm sowie die
kaudalen Hirnnerven komprimieren.

Neuroradiologie

Tumoren der hinteren Schadelgrube werden oftmals bei der
diffenzialdiagnostischen Abklirung von Patienten mit kli-
nischen Symptomen des erhéhten intrakraniellen Drucks
(Kopfschmerzen, Ubelkeit, Spontanerbrechen, Vigilanzsto-
rung) festgestellt. Zu der CT-Untersuchung, in der sich neben
einem Hydrozephalus eine Hypodensitit im Bereich des
Kleinhirns zeigt, ist die kontrastmittelverstarkte MRT die
Untersuchungstechnik der Wahl um bereits bildgebend mog-
liche Differenzialdiagnosen einzugrenzen.

Nur selten ist eine Angiografie (DSA) erforderlich. Bei
Verdacht auf Vorliegen eines Himangioblastoms ist diese aber
hilfreich, da einerseits nur auf diesem Wege die arteriellen und
vendsen Zu- und Abfliisse genau dargestellt werden kénnen
und andererseits zwischen zystischem und Geféflanteil unter-
schieden werden kann. Dies erméglicht eine exakte Planung
des intraoperative Vorgehens und die sichere Ausschaltung
des Gefiflanteils.

o Bei nichtsolitaren Hdimangioblastomen, deren Tu-
morknoten nur angiographisch erkannt werden,
oder bei Glomus-jugulare-Tumoren ist die Angiogra-
fie fiir die Planung der Therapie unverzichtbar.

Glomus-jugulare-Tumoren konnen sich intra- und extrakra-
niell aus der Fossa jugularis ausbreiten, sie konnen multizen-
trisch sein. Es handelt sich um hypervaskularisierte Tumoren,
die durch die A. carotis externa versorgt werden, aber auch
intrakranielle Zufliisse aus der A. cerebelli inferior anterior
(AICA) haben konnen. Es empfiehlt sich bei diesen Tumo-
ren auch eine Darstellung des vendsen Systems, v.a. der
V. jugularis, mittels vendser Angiografie oder venose MR-A/
CT-A.

Zerebelldre Astrozytome

mm Epidemiologie

Das gutartige zerebellare Astrozytom (pilozytisches Astrozy-
tom) ist ein typischer Tumor des Kindesalters (20% der kind-
lichen Hirntumoren). Diese Tumoren sind selten im 1. Le-
bensjahr und haben die Spitze ihrer Haufigkeit zwischen dem
5. und 10. Lebensjahr.

=m Symptomatik
Als Symptome zeigen sich Zeichen der intrakraniellen Druck-
steigerung, Kopfschmerzen und morgendliches Erbrechen.

o Cave

Als weitere Zeichen der intrakraniellen Druck-
steigerung konnen Doppelbilder, eine Bewusstseins-
stéorung und Nackensteifigkeit, auch Bradykardie
auftreten. Letztere Zeichen zeigen die drohende
Verschlechterung des Zustandes mit drohender
Einklemmung und erfordern NotfallmaBnahmen
(hochdosierte Glukokortikoide, externe Ventrikel-
drainage, umgehende Tumorexstirpation).

Bei 80% dieser kindlichen Patienten findet man als Zeichen
einer Liquorzirkulationsstérung eine Stauungspapille, im spa-
teren Verlauf eine Optikusatrophie. Als Zeichen der zerebel-
laren Dysfunktion bemerkt man eine Rumpfataxie. Zeichen
der Dysmetrie findet man eher bei dlteren Kindern, eine Ata-
xie tritt erst bei Verschlusshydrozephalus auf. Nystagmus be-
obachtet man weniger haufig als Ataxie oder Dysmetrie.

mm Diagnostik

Als indirektes Zeichen eines oftmals assoziierten Hydroze-
phalus findet man bei Sduglingen das Auseinanderweichen
der Schédelnihte und pralle Fontanellen. Nach Schluss der
Nihte ist eine Demineralisierung der Sella turciae charakteris-
tisch. Direkt lasst sich der Hydrozephalus bildgebend in der
CT und MRT nachweisen. Das kontrastmittelverstarkte MRT
ist heute auf Grund des Strahlenschutzes die Standardunter-
suchung. Die CT-Diagnostik ist nur noch in einer vitalen Not-
fallsituation zu rechtfertigen.

Pilozytire Astrozytome stellen sich dabei solide oder zys-
tisch mit Ausgangspunkt vom Kleinhirnwurm dar. Der Tu-
mor ist von unterschiedlicher Dichte oder hypodens. Nach
Kontrastmittelgabe zeigt die Geschwulst eine diffuse oder
ringférmige Anreicherung.

mm Therapie und Prognose

0 Auf Grund einer deutlichen perifokalen Schwellung
ist die Anlage einer temporaren externen Ventri-
keldrainage (EVD) oftmals indiziert. Im Anschluss
folgt die vollstandige mikrochirurgische Exstirpati-
on des Tumors.

Bei der Operation wird die Totalexstirpation des Tumors
angestrebt und oft erreicht. Lediglich bei diffuser Infiltration
des Hirnstamms ist die vollstindige Exstirpation unmaoglich.

Die Prognose ist generell gut. In der Regel wird eine rezi-
divfreie Heilung erreicht.

Medulloblastom
mm Definition, Epidemiologie

Das Medulloblastom ist ein hochmaligner embryonaler
Tumor des Kleinhirns. Er tritt vor allem im Kleinkind- und
Kindesalter auf und ist in dieser Altersgruppe der héufigste
bosartige Hirntumor. Es besteht eine Geschlechterprivalenz
fiir Jungen von 2:1. Medulloblastome werden am héufigsten
in der Region des IV. Ventrikels in der Mittellinie nahe dem
Velum medullare posterius (B Abb. 2.27) gefunden und er-
strecken sich nur manchmal in die zerebellire Hemisphare.

o Medulloblastome kommen besonders bei jiingeren
Patienten bis zum Alter von 20 Jahren vor und ma-
chen dort 20% der Hirntumoren aus. Das Medullo-
blastom ist der haufigste bosartige Hirntumor im
Kindesalter.

== Histologie

Histologisch handelt es sich um einen sehr zellreichen Tumor
mit hohem Mitoseindex. Die Zellkerne bilden z. T. Rosettenfor-
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B Abb. 2.27 Medulloblastom. Kernspintomografische Darstellung
(T1 mit KM, a sagittal und b axial) bei einem 8-jahrigen Jungen:

mationen. Immunhistochemisch ist die Expression neuronaler
Marker (Synaptophysin, Neurofilament und NeuN) typisch.

== Symptomatik

Auf Grund des raschen Tumorprogresses duf3ert sich die Ge-
schwulst mit Zeichen der intrakraniellen Drucksteigerung,
die frith auftreten, da der Tumor die Liquorwege blockiert
und zum Verschlusshydrozephalus fithrt. Es werden Kopf-
schmerzen, Erbrechen und Abgeschlagenheit berichtet, die
besonders am Morgen auftreten. Bei Ubersehen dieser Zei-
chen beobachtet man im spiteren Verlauf Ataxie, Nystagmus
und Hirnnervenausfille (insbesondere der Okulomotorik, so
dass Doppelbilder auftreten). Es kommt zu einem schnellen
Fortschreiten der Symptomatik innerhalb von Tagen. Akute
Verschlechterung des klinischen Zustandes mit rascher Vigi-
lanzminderung konnen durch Einblutung in den Tumor auf-
treten.

mm Diagnostik

Die wichtigsten Untersuchungen sind die CT bzw. die MRT.
Diese zeigen im Nativscan eine hyperdense oder isodense,
teilweise im IV. Ventrikel gelegene Geschwulst, die in der Re-
gel von einer hypodensen Zone, dem Hirnddem, umgeben ist.
Als Zeichen des gestorten Liquorabflusses findet sich ein Ver-
schlusshydrozephalus, wobei die Ventrikelerweiterung bis in
den oberen Anteil des I'V. Ventrikels reicht. Nach intravendser
Kontrastmittelgabe zeigt der Tumor meist ein homogenes
Enhancement.

mm Therapie, Prognose

o Auf Grund einer drohenden Verlegung des IV. Ventri-
kels ist die Anlage einer temporaren, perioperativen
EVD in vielen Féllen erforderlich.

Therapieziel ist die vollstandige, radikale mikrochirurgische
Tumorentfernung. Sie hat einen direkten Einfluss auf das
Uberleben.
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inhomogene Kontrastmittelaufnahme, z. T. knotige Raumforderung
im IV. Ventrikel mit zusatzlichem Hydrozephalus

Zudem ist eine adjuvante Kombinationstherapie aus Ra-
diatio und Chemotherapie erforderlich. Dabei wird das Tu-
morbett bestrahlt sowie eine Ganzhirnbestrahlung und eine
spinale Bestrahlung eingeleitet. Diese Radiotherapie ist erfor-
derlich, da die Geschwulst die Tendenz hat, auf dem Liquor-
wege zu metastasieren. Mit zusitzlicher Chemotherapie wird
eine noch bessere Prognose erreicht.

Nach chirurgischer Resektion mit anschlieender Che-
motherapie betrigt die 5-Jahres- Uberlebenswahrscheinlich-
keit nur 66%. Durch eine vollstindige chirurgischer Exstirpa-
tion kann diese auf tiber 90% verbessert werden. Nach unvoll-
standiger Exstirpation oder Absiedelung entlang der Liquor-
wege ist die 5-Jahres-Uberlebenswahrscheinlichkeit auf unter
50% reduziert.

Die genetische Subdifferenzierung erlaubt in Zukunft
moglicherweise eine gezieltere Chemotherapie mit z. T. deut-
lich besserer Prognose.

Ependymome

== Einteilung, Epidemiologie

Definition

Ependymome sind Tumoren, die von ventrikelausklei-
denden Ependymzellen ausgehen.

Sie lassen sich histopathologisch in WHO II und III (anapla-
stische) Tumoren unterteilen und konnen in seltenen Fillen
auch als sog. myxopapillares Ependymom WHO I vorliegen.
Etwa die Hélfte der Ependymome tritt bei Kindern auf, die
Mehrzahl davon infratentoriell.

== Symptomatik
Als klinische Zeichen findet man die klassischen Zeichen der
intrakraniellen Drucksteigerung.
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== Diagnostik

Die wichtigste Untersuchungsmethode ist die MRT. Ependy-
mome sind gut umschrieben und haben Bezug zum Ventrikel-
system. Oftmals nehmen sie girlandenférmig Kontrastmittel
auf.

mm Therapie

Uber eine subokzipitale Kraniotomie wird versucht, den Tu-
mor zu entfernen. Allerdings sind die innigen Beziehungen
auch der vaskuldren Versorgung zum Hirnstamm limitierend.
Die 5-Jahres-Uberlebensrate kann durch eine adjuvante Ra-
diatio deutlich erhoht werden. Die therapeutische Bedeutung
einer adjuvanten Chemotherapie ist bislang unklar. Die Le-
benserwartung ist u.a. abhingig von dem Ausmafd der chi-
rurgischen Resektion und ist bei inkompletter Resektion auf
einige Jahre beschrénkt.

Hirnstammgliome

Definition

Die Hirnregion zwischen Dienzephalon und zervikalem
Rickenmark, bestehend aus Mittelhirn, Pons und Medulla
oblongata, wird als Hirnstamm bezeichnet.

mm Epidemiologie

Hirnstammgliome treten vor allem in der Kindheit und jun-
gen Erwachsenenalter auf (77% <20 Jahre). Sie zdhlen zu den
3 héufigsten Tumoren im Kindesalter und machen etwa 10-
20% aller padiatrischen Hirntumoren aus.

o Am héaufigsten entstehen Hirnstammgliome in der Pons.

=m Symptomatik

Tumoren im Bereich des oberen Hirnstamms fallen durch
Kleinhirnsymptome und Hydrozephalus auf, wihrend Tumoren
im unteren Hirnstamm vor allem durch Ausfall der kaudalen
Hirnnerven und Zeichen langer Bahnen in Erscheinung treten.

0 Eine Kombination von Hirnnervenausfillen mit St6-
rung der langen Bahnen sind typische Symptome.

Die Gangstorung ist entweder durch eine Parese oder durch
die Ataxie verursacht. Daneben beobachtet man Augenbewe-
gungsstorungen und Stérungen der Konzentration und Auf-
merksamkeit. Die am haufigsten beobachtete Hirnnervensto-
rung ist die beidseitige Fazialislahmung, die bei 25% aller
Patienten beobachtet wird. Erst im spateren Verlauf kommen
Schluck- und Sprachstérungen dazu.

mm Diagnostik

Die kontrastmittelverstarkte MRT-Diagnostik ist das Stan-
dardverfahren um Tumoren im Hirnstamm zu diagnosti-
zieren. Ist mit dem Tumor eine Blutung assoziiert, sollte zum
Ausschluss einer vaskuldaren Malformation eine Angiografie
(DSA) durchgefithrt werden. Oftmals bluten Hirnstamm-
gliome aber auch spontan und ohne Nachweis einer Gefaf3-
malformation ein. In den T1-gewichteten Aufnahmen kom-

men sie in der Regel homogen und hypointens, in den T2-
gewichteten Bildern homogen, aber hyperintens zur Darstel-
lung. Das Kontrastmittelverhalten ist abhdngig von der
Entitét des jeweiligen Glioms. Oftmals fehlt dies génzlich.

== Pathologie

Hirnstammgliome sind eine heterogene Gruppe: Tendenziell
scheinen Tumoren des oberen Hirnstamms vor allem niedrig-
gradige Tumoren zu sein (76%), wohingegen im unteren
Hirnstammbereich hohergradige Tumoren auftreten. Glio-
blastome findet man zu fast 100% in der Medulla oblongata.
Diffus wachsende Tumoren sind in der Regel maligne (Astro-
zytom WHO III oder Glioblastom), exophytisch wachsende
sind oftmals benigne pilozytische Astrozytome WHO 1.

mm Therapie

Die operative Behandlung der Hirnstammgliome kommt
selten in Betracht. Ob man auf offenem Wege oder stereo-
taktisch eine Biopsie gewinnen sollte, um so die Diagnose
sichern zu konnen, ist bereits umstritten. Eine chirurgische
Exstirpation ist auf Grund der extrem hohen perioperativen
Morbiditdt in der Regel nicht mdglich. Lediglich bei exo-
phytisch wachsenden Tumoren konnen u. U. Teile entfernt
werden.

Die Radiotherapie wird generell als niitzliche Mafinahme
in der Einddémmung der Symptome und der Erhéhung der
Lebenserwartung betrachtet. Auf Grund der sensiblen Lage
wird sie hyperfraktioniert mit einer Gesamtdosis von 45-
55 Gy appliziert. Nach Radiotherapie ist die 5-Jahres-Uberle-
bensrate 40%, bei malignen Gliomen ist das mediane Uberle-
ben oftmals jedoch nur 6-12 Monate.

Hamangioblastome (HGB)

== Definition

Hémangioblastome sind gutartige, umschriebene Tumoren,
die teils solide, teils zystisch sind und einen méoglichen Knoten
in der Wand haben, der die pathologischen Gefif3e enthalt. Sie
treten vor allem in der hinteren Schédelgrube und im Riicken-
mark auf. Sie entstehen in der Regel spontan. In 20% der Fille
treten sie jedoch im Rahmen einer Hippel-Lindau Erkran-
kung auf. In 6% tritt bei Patienten mit zerebellirem HGB auch
ein retinales Himagioblastom/Angiom auf.

von-Hippel-Lindau-Erkrankung

Seltene, autosomal-dominant vererbte Erkrankung mit multisyste-
mischem Auftreten von Neoplasien:

== Retinale Angiome

Hamangioblastome (HGB)

Nierenzellkarzinom

Phdochromozytose

Diagnosekriterien:

== FEin oder mehrere Himangioblastome (HGB) im ZNS

== Viszerale Ldsionen (Tumor oder Zyste meist in Pankreas
oder Niere)

== Familidre Haufung
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== Symptomatik

Klinische Zeichen sind intrakranielle Drucksteigerung durch
einen Verschlusshydrozephalus und Kleinhirnsymptome. Pa-
tienten mit sehr tief sitzenden Tumoren koénnen Nacken-
schmerzen und Nackensteifigkeit haben. Bei Sitz im Vermis
tritt eine Rumpfataxie, bei Lokalisation in der zerebelldren
Hemisphire treten lateralisierte Kleinhirnzeichen mit Dys-
metrie, Ataxie und Intentionstremor auf.

mm Diagnostik

Bei der Untersuchung spielt neben der kontrastmittelverstar-
kten MRT, die den teilweise zystischen Tumor nachweist, die
Angiografie des vertebrobasildren Kreislaufes eine grofie Rol-
le, da sie Zu- und Abfliisse exakt darstellen kann.

o Das Hamangioblastom ist der einzige zentralner-
vose Tumor, bei dem eine Polyzythdamie gefunden
wird.

Die beobachtete Erythrozytose hat ihren Ursprung in der
nicht regulierten Sekretion von Erythropoetin im Tumorge-
webe.

== Therapie

Der Tumor kann durch den operativen Eingriff in der Regel
vollstindig entfernt und damit kurativ behandelt werden. Da
Hamangioblastome multizentrisch sein kénnen, treten Rezi-
dive in 3-10% auf und erfordern die Reexploration. Der Effekt
einer Strahlentherapie ist zweifelhaft.

Plexuspapillome

Definition

Plexuspapillome sind gutartige Tumoren, die vom ventri-
kuldren Plexus choroideus ausgehen und duBlerst lang-
sam wachsen.

== Symptomatik, Therapie

Sie bleiben lange Zeit asymptomatisch, verursachen jedoch
fast immer einen Hydrozephalus. Sie stellen die einzige
Situation dar, bei der ein Hydrocephalus hypersecretorius be-
kannt ist. Plexuspapillome miissen in die Differenzialdiagnose
der ventrikuldren Grof3- und Kleinhirntumoren einbezogen
werden.

o Die vollstandige chirurgische Exstirpation ist fiir den
Patienten kurativ.

Glomus-jugulare-Tumoren

Definition

Zu den Chemodektomen gehdren die Tumoren des Glo-
mus caroticum und des Glomus jugulare.
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mm Pathogenese, Epidemiologie
Glomus-jugulare-Tumoren entstehen aus Glomuskorperchen
im Gebiet des Bulbus venae jugulare und wachsen entlang der
Gefifle. Viele haben fingerdhnliche Ausdehnungen in die
V. jugularis hinein. Der stark vaskulare Tumor erhalt seine
Hauptblutzufuhr aus der A. carotis externa und dem petrésen
Anteil der ACL

Frauen sind mit einer Haufigkeitsverteilung von 6:1 deut-
lich héufiger betroffen.

== Symptomatik

Patienten mit Glomus-jugulare-Tumoren klagen iiber einen
pulsierenden Tinnitus mit zunehmender Horstorung. Bei ei-
ner weiteren Ausbreitung kénnen die kaudalen Hirnnerven,
der N. glossopharyngeus, der N. vagus und der N. accessori-
us, auch der N. hypoglossus betroffen sein und ausfallen.

== Diagnostik

o Es ist eine genaue neurologische und neurootolo-
gische Abklarung erforderlich.

Die kontrastmittelverstarkte MRT zeigt die Ausdehnung der
Geschwulst. Zusitzlich ist immer eine angiografische Abkla-
rung indiziert. Praoperativ kann eine Tumorteilembolisation
durchgefiihrt werden.

Die Tumoren produzieren und sezernieren zudem Ka-
techolamine. Bei hormonell aktiven Tumoren wird der Nore-
pinephrinspiegel erhoht sein, da den Tumoren das Enzym
Methyltransferase fehlt, um dieses in Epinephrin umzubauen.
Alternativ konnen diese Tumoren auch Serotonin oder Kalli-
krein sezernieren. Dies kann zu einem »carcinoid-like-syn-
drome« mit Bronchokonstriktion, abdominellen Schmerzen,
hypertensiven Krisen oder einem Flush sowie zu Diarrhoe
fithren. Wahrend der chirurgischen Manipulation koénnen sie
zudem Bradykinin und Histamin ausschiitten, das zu Hypo-
tension und Bronchokonstrikition fithren kann.

mm Therapie

Vor geplanter operativer Resektion wird daher bei hormonak-
tiven Glomustumoren eine zusitzliche medikamentdse The-
rapie mit a- und p-Blockern zur Stabilisierung der Blutdruck-
schwankungen empfohlen.

2.5.4 Tumoren der Sellaregion

mm Anatomische und endokrinologische Grundlagen

Die vielfiltige Symptomatik dieser Tumoren wird durch die
anatomische Situation erklért. Die aus Vorder- und Hinterlap-
pen bestehende Hypophyse liegt innerhalb der knochernen
Sella und ist durch den Hypophysenstiel mit dem Hypothala-
mus verbunden. Die Hypophysenloge wird von kranial durch
das Diaphragma sellae weitgehend abgeschlossen. Dariiber
liegt das Chiasma opticum. Der Hypothalamus bildet die Sei-
tenwidnde des basalen Teils des III. Ventrikels. Dieser kann
durch Tumoren der Sellaregion verlagert werden. Zu beiden
Seiten der Sella befindet sich der parasellire Raum - Sinus
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cavernosus, der vendses Blut fithrt. Darin liegen die A. carotis
interna, Augenmuskelnerven (N. oculomotorius, N. abducens
und N. trochlearis) sowie der 1. Ast des N. trigeminus. Der
Sellaboden ragt in den Sinus sphenoidalis hinein, der in seiner
Grofle und Ausformung zahlreiche Variationen und Grade
der Pneumatisation zeigt.

Das neuroendokrine System bedeutet eine humorale
Steuerung, die vom zentralen Nervensystem ausgeht. Die Zel-
len des Hypophysenvorderlappens (Adenohypophyse, HVL)
bilden 8 Hormone: u. a. das Wachstumshormon (growth hor-
mone, GH), Prolaktin, das follikelstimulierende Hormon
(FSH), das luteinisierende Hormon (LH), das thyreoideastimu-
lierende Hormon (TSH) sowie das adrenokortikotrope Hor-
mon (ACTH).

o In der Klinik unterscheidet man zwischen hormon-
aktiven und hormoninaktiven Hypophysenadenomen.

Die Kontrolle der Hypophysenfunktion durch das Gehirn
geschieht iiber die Neurosekretion. In den hypothalamischen,
supraoptischen und paraventrikuldren Kernen werden Oxy-
tozin und Vasopressin freigesetzt und iiber den Hypophysen-
hinterlappen (Neurohypophyse, HHL) weitergegeben. Die
hypothalamische Kontrolle der Adenohypophyse erfolgt iiber
Releasing-Hormone (z. B. Gonadotropin-Releasing-Hormon,
Thyreotropin-Releasing-Hormon, Kortikotropin-Releasing-
Hormon, Somatostatin). Auflerdem findet sich ein physiolo-
gischer Prolactin-Inhibiting-Faktor (PIF).

== Diagnostik

Endokrinologische Diagnostik In der praoperativen Diag-
nostik und in der Nachsorge von Patienten mit selldren Pro-
zessen ist jedes der Hypophysenhormone in seinem basalen
Spiegel und nach Stimulation zu bestimmen, um die Reserve-
kapazitat der Hypophyse zu diagnostizieren (» Lehrbiicher
der Endokrinologie).

4

B Abb. 2.28 Hypophysenadenom. In MRT-Aufnahmen (T1 mit KM)
zeigt sich charakteristischerweise ein homogenes KM-Enhancement.

0 Cave

In der Praxis und fiir die Bestimmung der Substitu-
tionsbehandlung ist die Austestung der Nebennie-
ren- und Schilddriisenachse besonders wichtig, da
hier bei Insuffizienz lebensbedrohliche Zustande
auftreten konnen.

Ophthalmologische Diagnostik Bei suprasellirer Ausdeh-
nung der Hypophysentumoren werden zuerst die zentralen
kreuzenden Fasern im Chiasma erfasst.

0 Lasionen des Chiasma opticum verursachen eine
bitemporale Hemianopsie.

Im weiteren Verlauf konnen auch laterale nicht kreuzende
Fasern erfasst werden, so dass zusitzliche nasale Gesichtsfeld-
defekte auftreten konnen. Diese Storungen sind, je nach Zeit-
spanne zwischen Auftreten der Defekte und der chirurgischen
Dekompression, oft wieder riickldufig.

0 Cave

Beim Chiasmasyndrom findet sich im weiteren Ver-
lauf immer eine Stérung des Visus. Dies ist ein
Alarmzeichen und fordert die umgehende Entla-
stung des Chiasmas, um den Visus zu erhalten.

Patienten mit paraselldr expandierenden Hypophysentumo-
ren kénnen eine Parese des I11. Hirnnerven entwickeln, indem
der Nerv in seiner Verlaufsstrecke beim Durchtritt durch die
Dura an der Grenze des Sinus cavernosus erfasst wird. Bei
dem selten invasiven Wachstum dieser Geschwiilste und Aus-
breitungin den Sinus cavernosus (Differenzialdiagnose Metas-
tasen, basale Meningeome) werden neben dem III. Hirnner-
ven auch der IV,, V. und VI. Hirnnerv erfasst. Differenzialdi-
agnostisch kommen bei diesen Hirnnervenstérungen auch
Aneurysmen der basalen Hirngefifle in Betracht, zu deren
Diagnostik eine angiografische Abkldrung erforderlich ist.

Durch das Hypophysenadenom wird das Chiasma nervi optici be-
reits bertihrt, aber noch nicht angehoben (Pfeil)
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B Abb. 2.29 a Koronares MRT und b CT-Angiografie mit Darstellung eines Aneurysmas der A. com. anterior als Differenzialdiagnose eines

Hypophysenadenoms

Radiologische Diagnostik Réntgeniibersichtsaufnahmen zei-
gen beim Hypophysenadenom eine Vergroflerung und Aus-
weitung der Sella, eine sog. Ballonierung und Doppelkontu-
rierung des Bodens (primire Sellaveranderung). In der wei-
teren Abkldrung kommen CT, MRT und MR-Angiografie zum
Einsatz.

Mikroadenome (<1 cm Durchmesser) konnen im MRT
in 80-90% der Fille sicher identifiziert und lokalisiert werden.
Auf Grund der starken Vaskularisierung der Hypophyse er-
scheinen sie hypointens nach Kontrastmittelanreicherung
(wash-in wash-out-Phanomen).

Makroadenome haben einen Durchmesser >1 cm. Im
MRT findet man bei Kontrastmittelverstarkung eine dichte
Zone, die wechselnde Beziehung zur supraselldren Zisterne
hat (B Abb. 2.28). Bei groflen Tumoren ist aus differenzial-
diagnostischen Griinden gegeniiber einem intraselliren
Aneurysma die MR-Angiografie oder DSA indiziert (8 Abb.
2.29). Wenn es zur Einblutung in den Tumor gekommen ist
(sog. Apoplexie der Hypophyse), stellt sich bereits eine dichte
intra- und suprasellire Masse im CT-Bild ohne Kontrastmittel
dar. Das CT eignet sich zudem um Verkalkungen nachzuwei-
sen (DD: Kraniopharyngeome).

Bei dem Syndrom der empty Sella (Zisternenherniation
in die Sella oder zystische Umwandlung eines Hypophysen-
adenoms) sieht man im CT/MRT eine Low-density/-intensity-
Zone in der Sella von Liquordichte, wihrend im Kontrast-CT/
MRT das Infundibulum posterior gegen das Dorsum sellae
verlagert ist. Im MRT lésst sich jedoch eine Abgrenzung zu
den basalen Gefiflen und die Beziehung zum Chiasma opti-
cum genauer darstellbar.

== Klassifikation der Sellatumoren

Im selldren, supraselldren und paraselliren Raum kommen
eine ganze Reihe von Geschwiilsten vor, so Kraniopharynge-
ome, Optikusgliome, supraselldre Germinome, Chordome
und Meningeome. Sie miissen differenzialdiagnostisch ge-
geniiber den Hypophysenadenomen abgegrenzt werden.
Diese werden nach ihrer Grofie und Ausdehnung eingeteilt.

Invasiv wachsende Adenome konnen die infra- und parasel-
laren Knochen destruieren.

GroB3e und Ausdehnung der Hypophysenadenome
Intrasellédre Mikroadenome: Durchmesser <1 cm
Intrasellare Makroadenome: Ausdehnung >1 cm
Adenom mit supraselldrer Ausdehnung
Adenom mit parasellarer Ausdehnung
Invasives Adenom

Nach der endokrinen Funktion der Hypophysenadenome un-
terscheidet man hormonell inaktive und aktive Adenome. Die
endokrin aktiven Tumoren entsprechen dem Hormonexzess
der wichtigsten hypophysaren Hormone.

Endokrine Funktion der Hypophysenadenome
Hormonell inaktive Adenome
Adenome mit Wachstumshormonexzess
(Akromegalie)
Adenome mit Prolaktinexzess (Prolaktinome,
Amenorrhé-Galaktorrhé-Syndrom)
Adenome mit ACTH-Exzess (Morbus Cushing)
Adenome mit TSH-Exzess
Adenome mit FSH-LH-Exzess
Plurihormonale Adenome

Seltenere Geschwiilste sind das Adenom mit TSH-Exzess, das
Adenom mit FSH-LH-Exzess und plurihormonale Ade-
nome.

Kraniopharyngeome Kraniopharyngeome sind Tumoren
epithelialen Ursprungs und werden von Anteilen der Rathke-
Tasche abgeleitet. Sie manifestieren sich ausschliefilich in der
Sellaregion. In ihnen findet keine Hormonproduktion statt.
Sie machen 3% aller intrakraniellen Tumoren aus und kom-
men V. a. bei Kindern und Jugendlichen vor.
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Kraniopharyngeome kénnen intraselldr, suprasellar und
bis in den III Ventrikel ausgebreitet sein. Sie bestehen aus
festen und zystischen Anteilen, sind gutartig, neigen jedoch
zu Rezidiven. Die Zysten sind meist mit Cholesterol-Granula
gefiillt, und mitverantwortlich fiir die postoperative Entste-
hung einer aseptischen, chemischen Meningitis. Mikrosko-
pisch sind Kraniopharyngeome zu 50% verkalkt.

Die operative Behandlung erfolgt in der Regel transkra-
niell, um ihre Beziehung zu den supraselldren Strukturen,
insbesondere dem Chiasma und dem III. Ventrikel besser zu
tibersehen. Trotz operativer Behandlung kommt es haufiger
zu Tumorrezidiven und zum Entstehen groflerer Zysten. Eine
adjuvante Strahlentherapie kann die Prognose beziiglich der
Rezidivhaufigkeit verbessern.

mm Endokrine Stérungen

Prolaktinome Prolaktinome sezernieren autonom Prolaktin.
Die hypothalamische Steuerung der Prolaktinsekretion ist
vorwiegend hemmend. Der Prolactin-inhibiting-Faktor ver-
hindert die Ausschiittung des Prolaktins in der Adenohypo-
physe. Zahlreiche Hormone und endokrine Stérungen sowie
Medikamente konnen den PIF-Mechanismus beeinflussen
und zu erhéhten Prolaktinspiegeln fithren.

Ein Niichtern Prolaktinspiegel >150 ng/ml kann als si-
cherer Hinweis fiir das Vorliegen eines Prolaktinoms gewertet
werden. Spiegel >1000 ng/ml zeigen einen invasiv wachsen-
den Tumor an.

Bei Frauen sind die héufigsten klinischen Zeichen
Amenorrhd und Galaktorrhé (Amenorrho-Galaktorrho-
Syndrom). Spontane Galaktorrho tritt bei etwa 30% der
Frauen mit Prolaktinomen und weniger haufig bei Mannern
auf. Bei Miannern kommt es zu gestorter Libido, Potenzsto-
rung und Oligospermie. Neben diesen endokrinen Symp-
tomen konnen groflere Prolaktinome die Symptome des su-
praselliren raumfordernden Prozesses bewirken, also ein
Chiasmasyndrom, bei parasellirer Ausdehnung auch St6-
rungen der Okulomotorik. Bei Kompression der Liquorwege
im IIL Ventrikel kann sogar ein Verschlusshydrozephalus
auftreten.

Neben der endokrinologischen Diagnostik findet eine
kernspintomografische Abklarung statt.

Morbus Cushing Unter Morbus Cushing versteht man eine
Erkrankung, die durch Hypersekretion von ACTH hervorge-
rufen wird. Dadurch kommt es zur bilateralen Nebennieren-
rindenhyperplasie. Unbehandelt ist beim Morbus Cushing
die 5-Jahres-Uberlebensrate weniger als 50%. Drei Viertel der
Patienten sind Frauen.

Die klassischen Zeichen des Morbus Cushing sind Mond-
gesicht, Stammfettsucht, Biiffelnacken, Hypertonie, Striae-
rubae, hiufig haben die Patienten Depressionen, Menstrua-
tionsstorungen, Impotenz, Osteoporose und Glukoseintole-
ranz. Ein sog. Nelson-Syndrom kann bei Patienten nach
Adrenektomie in der Behandlung eines Morbus Cushing ent-
stehen. Man findet dabei eine Hypersekretion von ACTH
durch ein Hypophysenadenom und MSH-Aktivierung, das
sich in einer Uberpigmentation der Haut dufiert.

Akromegalie Akromegalie tritt bei einem Hormonexzess
des Human-growth-Hormons (HGH) auf.

o Wenn eine Uberproduktion von HGH in der Kindheit
vor Epiphysenschluss auftritt, kommt es zum Gigan-
tismus.

Der Hormonexzess fithrt nicht nur zu kosmetischen Sto-
rungen, sondern auch zu Verdnderungen im kardiovaskuldren
System, zur art. Hypertonie, schwerer Arteriosklerose, aufler-
dem zu Diabetes mellitus und Viszeromegalie. Man findet
beim Akromegalen groteske Veranderungen der Finger und
Zehen, die Gesichtsziige werden grob und Nase, Lippen und
Kinn nehmen an Grof3e zu. Es kommt zur Makroglossie, was
zur Behinderung der Atmung fiihrt. Die Knochendichte
nimmt zu, und auch die Gelenke hypertrophieren.

o Die Lebenserwartung ist durch Hypertonie und den
Diabetes mellitus beeintrachtigt.

Ein Fiinftel der Akromegalen haben auch eine Hyperprolakti-
nédmie, so dass bei Frauen eine Oligomenorrhé, Amenorrho
und Galaktorrh auftritt, bei Médnnern eine Storung der Libi-
do und Potenz. Grofle Tumoren kénnen Zeichen der Hypo-
physenunterfunktion hervorrufen wie Midigkeit, Blésse,
Adynamie und Stressinkontinenz.

Endokrin inaktive Adenome Hormonell inaktive Adenome
bewirken Verdringungs- und Defektsymptome. Die Patien-
ten mit dieser Adenomform haben héufig eine diinne und
trockene Haut, der Bartwuchs ist erheblich reduziert, und die
Behaarung des Korpers insbesondere in der Schamgegend
sparlich. Die Patienten sind antriebsarm, adynam und hypo-
ton. Wenn die Geschwulst iiber das Diaphragma sellae hi-
nauswichst, tritt ein Chiasmasyndrom auf. Haufig wird bei
diesen Patienten die Diagnose erst nach Auftreten von Visus-
storungen und Gesichtsfeldausféllen gestellt.

mm Differenzialdiagnose der Hypophyseninsuffizienz
In der Differenzialdiagnose der hypophysiren Insuffizienz
kommen, neben dem Hypophysenadenom, auch andere in-
traselldre Prozesse in Frage:
intrasellires Aneurysma (auszuschlieen durch Angio-
graphie),
Kraniopharyngeom,
Empty-sella-Syndrom,
hypophysire Apoplexie.

Hypophysare Apoplexie Die hypophysére Apoplexie ist ein
schweres Krankheitsbild, wobei mit pl6tzlichen Kopfschmer-
zen eine Einblutung in den intra-/supraselliren Tumor statt-
findet. Patienten zeigen die Zeichen der hypophysiren Insuf-
fizienz, dazu ein Chiasmasyndrom mit Stérung des Visus und
Gesichtsfeldes. Bei Druck auf die paraselldren Strukturen tre-
ten Stérungen der Okulomotorik auf.

0 Cave

Bei der hypophysaren Apoplexie besteht eine Not-
fallsituation, in der eine rasche Diagnostik und ope-
rative Entlastung angestrebt werden muss.
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Supra-paraselldre Hypophysenadenome Die Differenzial-
diagnose der supra-paraselliren Hypophysenadenome um-
fasst eine Reihe von Geschwiilsten, die auch in der Differen-
zialdiagnose der Prozesse genannt werden, die den III. Ven-
trikel komprimieren. Es handelt sich um

Kraniopharyngeome,

basale Meningeome wie das Tuberculum-sellae-Menin-

geom,

Optikusgliome,

suprasellire Germinome,

Chordome.

mm Therapie der Hypophysenadenome

Konservative Therapie Lediglich fiir Prolaktinome steht
eine suffiziente medikamentdse Therapie zur Verfiigung. Bei
diesen Tumoren wird eine priméare Therapie mit Dopamina-
gonisten, z. B. Bromocriptin durchgefiihrt. Dadurch wird die
inhibitorische dopaminerge Kontrolle der Prolaktinausschiit-
tung unterstiitzt. Dopaminagonisten senken den Serumpro-
laktinspiegel, die Galaktorrho verschwindet und die Grofie,
auch stark expansiv wachsender Tumoren ist riickldufig. Es
muss aber darauf hingewiesen werden, dass bei Absetzen die-
ser Therapie der Tumor reexpandieren und eine unkontrol-
lierte Hormonausschiittung wieder auftreten kann.

o Bei Prolaktinomen ist die medikament6se Therapie
mit Dopaminagonisten die primare Therapie und
hat die chirurgische Exstirpation weitgehend abge-
16st.

Die operative Resektion hat ihren Stellenwert bei sehr grofien
Prolaktinomen, die das Chiasma verdrangen und ein Chias-
masyndrom mit bitemporaler Hemianopsie oder eine akute
Visusverschlechterung hervorrufen. Bei diesen Patienten
muss das Chiasma notfallméfiig chirurgisch entlastet werden.
Oft muss aber zusitzlich eine adjuvante Therapie mit Dopa-
minagonisten durchgefiihrt werden, um einen evtl. weiterhin
erhohten Hormonspiegel zu normalisieren.

Strahlentherapie Die Strahlentherapie wird lediglich als er-
ganzende Mafinahme zur operativen Behandlung bei ausge-
dehnten und vor allem invasiv wachsenden Tumoren einge-
setzt, um eine Tumorkontrolle zu erreichen.

Operative Therapie Die operative Resektion von Hypophy-
senadenomen ist, abgesehen von Prolaktinomen, die Thera-
pie der 1. Wahl.

— Praxisbox
Resektion der Hypophysenadenome

Es existieren 2 operative Zugangswege zum selldren

Raum:

1. Man erreicht die Sella turcica Gber die Nasenneben-
héhlen, also auf transsphenoidalem Wege und kann
den Sellainhalt hier vom Sellaboden aus darstellen.
Dieser Eingriff ist indiziert zur Entfernung intrasel-
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larer Mikro- und Makroadenome und zur Entfernung
suprasellarer Geschwiilste, die symmetrisch mittel-
liniennah im suprasellaren Raum ausgebreitet sind.
Dieser Eingriff eignet sich nicht fiir die Operation
paraselldrer oder invasiver Tumoren. Auch Kranio-
pharyngeome und andere intraselldre Tumoren mit
geringgradiger supraselldrer Ausdehnung konnen
auf diesem Wege angegangen werden.

2. Durch den transkraniellen subfrontalen oder pterio-
nalen Zugang kénnen auch grof3e suprasellar und
paraselldar ausgedehnte Tumoren erreicht und mikro-
chirurgisch von den basalen Hirnstrukturen, dem
Chiasma und den angrenzenden Geféa3en geldst wer-
den. Nachteil dieses Zuganges ist, dass eine modera-
te Hirnretraktion erfolgen muss. Der transsphenoida-
le Eingriff vermeidet diese Berihrungen mit dem
zentralnervosen Gewebe, hat aber als Komplikations-
moglichkeit die postoperative transsphenoidale Li-
quorfistel, die mit einer Haufigkeit bis zu 5% auftritt.

Peri- und postoperative endokrinologische Behandlung
Um einen akuten und damit lebensbedrohlichen Ausfall der
kortikotropen Hormonachse zu vermeiden, werden alle Pa-
tienten unabhdngig vom praoperativen Hormonstatus peri-
operativ mit Glukokortikoiden substituiert.

— Praxisbox
Perioperative Glukokortikoidsubstitution

Die Substitution erfolgt bereits perioperativ. Zunachst
wird Hydrokortison intravends kontinuierlich tiber 24 h
in einer Dosierung von 100 mg/12 h verabreicht. Im
Anschluss kann die Hormonsubstitution oralisiert
werden und die Dosis von 100 mg/Tag (in 3 Einzeldosen
50-30-20 mg) auf eine Erhaltungsdosis von 30-50 mg/
Tag (in 2-3 Einzeldosen: 20-10-0 mg) reduziert werden
und so fiir 4-6 Wochen weiter verabreicht werden.
Danach sollte der postoperative Hormonspiegel re-
evaluiert und die Medikation angepasst, bzw. abgesetzt
werden.

Die Schilddriisenhormonsubstitution ist fiir die periopera-
tive Periode nicht in gleicher Weise von Bedeutung, da Schild-
driisenhormone eine Halbwertszeit von 7 Tagen haben und so
die Operationstage ohne Substitution iiberbriickt sind.

In der perioperativen Periode muss fiir eine Substitution
der nicht essenziellen gonadotropen Funktion nicht gesorgt
werden.

Die Inzidenz des Diabetes insipidus im unmittelbaren
postoperativen Verlauf nach Hypophysenoperation betrigt
10-30%. Meist tritt eine Spontanremission innerhalb von
10 Tagen auf. Bei Operation sehr grofler Tumoren kann es
aber auch zu einer dauernden Stérung der ADH-Sekretion,
verbunden mit der Notwendigkeit einer medikamentdsen
Substitution kommen.
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o Cave

Der Diabetes insipidus muss umgehend behandelt
werden, um Stérungen der Elektrolyt- und Wasser-
balance zu vermeiden.

Dieser wird leicht an der Polyurie in der frithpostoperativen
Phase erkannt. Das Urinvolumen ist mehr als 150 ml/h, die
Serumosmolaritit hoch (>295 mmol/l), die Urinosmolaritat
<300 mmol/l. Differenzialdiagnostisch ist bei Patienten, die
intraoperativ eine Osmotherapie bekommen oder an Diabetes
mellitus leiden, die osmotische Diurese zu beachten, die durch
eine hohe Serumosmolaritit und eine hohe Urinosmolaritat
gekennzeichnet ist. Bei Verdacht auf Diabetes insipidus muss
eine genaue Aus- und Einfuhrbilanz durchgefiihrt werden.
Kontrolliert werden die Serumelektrolyte sowie Serum- und
Urinosmolaritit. Der Fliissigkeitsverlust wird mit isotonen
Elektrolytlosungen ersetzt. In der Regel verschwinden Poly-
urie und Polydipsie innerhalb von 2-3 Tagen und eine weitere
Therapie ist nicht erforderlich. Nur wenn eine adédquate Fliis-
sigkeitszufuhr nicht méglich ist, wird eine Substitutionsthera-
pie mit Vasopressin erforderlich. In der Langzeitbehandlung
kann Vasopressin auch als Nasenspray verabreicht werden.

Syndromderinappropriaten ADH-Sekretion (SIADH) Diffe-
renzialdiagnostisch unterscheidet man das Syndrom der in-
appropriaten ADH-Sekretion (SIADH). Dieses ist gekenn-
zeichnet durch eine Hyponatridmie, eine niedrige Serum-
osmolaritdt und hohe Urinosmolaritit. Dieses Syndrom ist
voriibergehend und kann unabhingig vom Diabetes insipidus
auftreten. Auch hier wird die Kontrolle des Kérpergewichtes,
der Urin- und Serumosmolaritdt und der Serumelektrolyte
verlangt. Die Fliissigkeitszufuhr muss eingeschrankt werden.
Diese Therapie ist allein ungeniigend, wenn eine schwere
Wasserintoxikation vorliegt mit einer schweren Hyponatri-
dmie und einer Bewusstseinstriibung. In diesem Falle muss
die Diurese mit Diuretika bei gleichzeitiger Elektrolytsubsti-
tution forciert werden. Seit 2009 sind in Deutschland auch
Vaptane (Tolvaptan) als spezifischer ADH-Antagonist in der
Therapie des SIADH zugelassen.

0 Cave

Eine zu schnelle Substitution der Hyponatriamie
kann eine pontine Myelinolyse hervorrufen.

2.5.5 Tumoren des lll. Ventrikels

Tumoren des IIL Ventrikels stellen eine besondere neuro-
chirurgische Herausforderung beziiglich des operativen Zu-
ganges dar. Im vorderen Anteil des III. Ventrikels findet
man Astrozytome, Ependymome und Tumoren, die aus dem
supraselliren Raum einwachsen wie Optikusgliome, suprasel-
lare Meningeome oder Kraniopharyngeome, sowie Kolloidzys-
ten des Foramen Monroi.

Kolloidzysten des Foramen Monroi

=m Symptomatik, Diagnostik

Die Symptomatik wird durch eine Obstruktion des Foramen
Monroi bedingt. Durch die so entstandene Liquorzirkula-

tionsstorung steigt der intrakranielle Druck an und Bewusst-
seinsstorungen konnen attackenweise auftreten. Dies wird
durch einen intermittierenden Verschluss im Foramen Mon-
roi verursacht. Selten kommt es zu einer sogar todlich verlau-
fenden Einklemmungssymptomatik durch einen akuten Ver-
schlusshydrozephalus.

Die Diagnose wird durch das MRT gestellt.

mm Therapie

Der vordere Anteil des III. Ventrikels und damit die Kolloid-
zyste wird durch eine frontale Kraniotomie mit transkorti-
kalem oder transkallosalem Zugang erreicht. Alternativ kon-
nen heute einige dieser Zysten durch endoskopische Ventri-
kuloskopie dargestellt und entfernt werden.

2.5.6 Orbitatumoren

== Definition

Die hdufigsten Orbitatumoren sind Metastasen, Optikus-
scheidenmeningeome (8 Abb. 2.30), kavernse Himangiome,
Neurofibrome, Dermoidzysten, Optikusgliome und Lym-
phome. Differenzialdiagnostisch kommt das laterale Keil-
beinfliigelmeningeom, der auch einseitig beobachtete endo-
krine Exophthalmus und der sog. Pseudotumor orbitae in
Frage. Darunter wird eine nichtinfektios-entztindliche Reak-
tion in mehreren Orbitageweben, die héufig im Bereich der
Tranendriise beginnt und die Muskeln oder das Fettgewebe
erfasst, verstanden. Histologisch findet man dabei eine diffuse
Ansammlung von Lymphozyten.

== Symptomatik

Orbitatumoren konnen durch eine einseitige Protrusio bulbi,
Augenmotilititsstorungen und eine progrediente Visusreduk-
tion symptomatisch werden.

== Diagnostik
Die diagnostische Abklarung erfolgt durch ein Orbita-MRT
mit unterdriickter Fettsequenz und kann durch ein Fein-

B Abb. 2.30 Optikusscheidenmeningeom rechts mit Tumoraus-
dehnung entlang des N. opticus durch den Canalis nervus opticus
bis nach intradural zum Chiasma (MRT T1 mit KM)
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schicht-CT zur Beurteilung einer ossdren Infiltration erganzt
werden.

mm Therapie

Die Behandlung der genannten Neoplasmen besteht in der
operativen Exstirpation. Je nach Lokalisation der Raumforde-
rung kann diese durch einen supraorbitale-, laterale- oder
durch eine transkranielle Orbitotomie erreicht werden.

Bei den Optikusscheidenmeningeomen erfolgt jedoch je
nach Lokalisation und Visus eine genaue Differenzierung in
Subtypen. Danach richtet sich die Therapieempfehlung der
Operation, Strahlentherapie oder einer ausschlieSlichen Beo-
bachtung. Der Pseudotumor orbitae reagiert auf Behandlung
mit Kortikosteroiden.

2.5.7 Schadeldachtumoren

mm Definition

Jede Tumorart, die im Skelettsystem vorkommt, kann auch im
Schideldach entstehen. So findet man Osteome, Chondrome,
Chondrosarkome, diploische Meningeome, Fibrome und Fib-
rosarkome, Hémangiome, aneurysmatische Knochenzysten,
Plasmozytome, Non-Hodgkin-Lymphome, Lipome, Dermoid-
zysten, eosinophile Granulome, Chordome und fibrose Dys-
plasie.

mm Diagnostik

Bei der Diagnose spielt das Feinschicht-CT die grofite Rolle.
Je nach Verdachtsdiagnose kann eine Angiografie und Embo-
lisation der z. T. stark vaskularisierten Tumoren praoperativ
hilfreich sein.

mm Therapie

Schideldachtumoren werden operativ im Gesunden ausge-
sdgt. Je nach Diagnose kann bei malignen Prozessen eine zu-
sdtzliche Strahlentherapie indiziert sein. Dies gilt vor allem
bei Sarkomen. Bei Osteosarkomen erfolgt zudem eine Che-
motherapie.

Intrakranielle Tumoren besonderer Lokalisation
Pinealistumoren (Germinom); Kleinhirnbriickenwinkel-
tumoren (Akustikusneurinom, Meningeom); Tumoren
der hinteren Schadelgrube (Hamangioblastome, Plexus-
papillome); Tumoren der Sellaregion (Hypophysena-
denome, Kraniopharyngeome, Prolaktinome, endokrin
inaktive Adenome); Tumoren des lll. Ventrikels, Orbita-
tumoren, Schadeldachtumoren.

Symptomatik: Hydrozephalus, Hirnnervenstérungen
(Augenbewegungs-, Horstérung u. a.), bitemporale Hemi-
anopsie (Lasionen des Chiasma opticum bei Hypo-
physentumor), veranderte Hormonproduktion (Morbus
Cushing, Akromegalie).

v
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Diagnose: CT, MRT, Liquoruntersuchung: a-Fetoprotein
und HCG als Tumormarker beim Germinom, Eiwei3erho-
hung beim Neurinom), endokrinologische und ophthal-
mologische Diagnostik.

Therapie: operative Entfernung, adjuvante Strahlenthera-
pie je nach Entitat. Medikamentdse Behandlung bei Hor-
monexzessen bzw. Hormonsubstitution (z. B. Schilddru-
senhormon). Postoperative Komplikationen: z. B. Liquor-
fistel, Diabetes insipidus (nach Hypophysenoperation
10-30%), SIADH.

O Abb. 2.31 a Sagittale MRT T2 mit KM und Darstellung eines tho-
rakalen intraspinalen, extramedulldren Neurinoms. b Sagittale MRT
T2 mit einem intramedulldrem Astrozytom BWK10-BWK12 und kra-
nieller Syringomyelie (Z.n. Radiatio)
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2.6 Spinale Tumoren

== Klassifikation

Bei den primaren Geschwiilsten im Spinalkanal unterscheidet
man zwischen extra- und intramedulldren Tumoren, 3/4 ha-
ben ihren Ursprung auflerhalb des Riickenmarks.

An 1. Stelle seien die Neurinome und Neurofibrome
(B Abb. 2.31) genannt, die teils innerhalb, teils auferhalb des
Spinalkanales liegen koénnen (Sanduhrneurinom). Bei Pa-
tienten mit Morbus v. Recklinghausen treten diese multipel
auf.

Meningeome kommen v. a. im thorakalen Bereich und
bei Frauen vor. Sie sind scharf abgegrenzt und verdriangen das
Riickenmark, ohne es zu infiltrieren (8 Abb. 2.32).

Die intramedullaren Tumoren sind histologisch ebenfalls
meist gutartig (Ependymome, Astrozytome, seltener Himan-
gioblastome), lassen sich jedoch nur dann vollstindig entfer-
nen, wenn sie eine scharfe Grenze gegen das Markgewebe
aufweisen oder zystisches Wachstum zeigen.

o Extradurale spinale raumfordernde Prozesse sind
haufig: Meist handelt es sich dabei um Metastasen
bei Tumorpatienten.

Es kommt zu einer hdmatogenen Metastasierung iiber den
paravertebralen vendsen Plexus mit direktem Einwachsen in
den angrenzenden Knochen. Spinale Metastasen treten haufig
beim Lungenkarzinom, Mammakarzinom, beim Lymphom,
beim Prostatakarzinom und beim Myelom auf. In 1/10 der
Fille ist dies die Erstmanifestation der Erkrankung bei noch
unbekanntem Primértumor.

Metastasen komprimieren das Riickenmark meist sekun-
dér, wenn sie sich epidural ausbreiten oder wenn osteolytische
Herde zu Spontanfrakturen fithren (8 Abb. 2.33). Nach einem
schmerzhaften Vorstadium kann durch beide Mechanismen
eine plotzliche Querschnittsladhmung auftreten, wobei entwe-
der die spinale Blutversorgung unterbrochen oder ein Ach-
senknick den Kanal eingeengt haben kann. Einen Altershau-
figkeitsgipfel findet man zwischen 40-65 Jahren. Es zeigt sich
eine Priferenz der Manner (3:2).

In der Differenzialdiagnose spinaler, epiduraler Tumoren
sind Chordome und Chondrosarkome zu erwégen. Spinale
epidurale und subdurale Spontanhamatome sind selten, tre-
ten aber bei thrombozytopenischen Patienten oder unter An-
tikoagulation auf. Selten sind auch infektiose raumfordernde
spinale Prozesse (metastatischer epiduraler Abszess, tuberku-
16se Spondylitis).

== Symptomatik

Fiir die Auspriagung der Symptome der Riickenmarktumoren
sind folgende physiologisch-pathophysiologische Gegeben-
heiten wichtig:

Die Blutversorgung des Riickenmarks erklirt, dass es
leicht zur Ausbildung einer relativen Ischdmie im Bereich ei-
ner sog. Wasserscheide kommen kann. Die besonders gefahr-
dete Zone der Riickenmarkdurchblutung ist der mittlere und
obere Thorakalbereich. Hier befindet sich die Wasserscheide
zwischen der Versorgung der A. spinalis anterior durch die

O Abb. 2.32 MRT (T1 mit KM) mit Darstellung eines intraspinalen
thorakales Meningeoms (Pfeil) mit homogener, flauer Kontrastmit-
telaufnahme

Vertebralarterien und der stark variablen Versorgung durch
die A. radicularis magna (Adamkiewicz) TH9-L2.

Extramedulldre Tumoren haben in der Regel ein exzent-
risches Wachstum. Der Kompressionseffekt ist also asymmet-
risch. Im Frithverlauf beobachtet man daher einen hoheren
Anteil von Patienten mit Brown-Séquard-Syndromen (Symp-
tomenkomplex mit halbseitiger Schidigung des Riickenmarks,
bestehend aus einer ipsilateralen, segmentalen schlaffen Pare-
se mit Areflexie und Verlust der Tiefensensibilitit und des
Vibrationsempfindens, kombiniert mit einer kontralateralen
Storung des Schmerzempfindens und des Temperatursinns),
wobei der Tractus corticospinalis und die Hinterstrange der
Tumorseite betroffen sind, wahrend der Tractus spinothala-
micus, der gekreuzte Fasern aufnimmt, kontralaterale sensib-
le Storungen erklart.

Bei intramedulldren Geschwiilsten kommt es héufig we-
gen der Unterbrechung der kreuzenden Schmerzfasern zu
einer dissoziierten Empfindungsstorung.

o Extradurale Tumoren sind dadurch gekennzeichnet,
dass bei 95% der Patienten als Erstsymptom lokale
Schmerzen, evtl. mit radikuldrer Ausstrahlung auf-
treten.

Die im Folgenden beschriebene Symptomenfolge lauft bei
extradural metastatischen Prozessen in Zeitraffung ab. Bei
langsamem Wachstum ist die Anpassung des Markes an die
neuen Platzverhiltnisse so ausgepragt, dass es lange Zeit dem
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@ Abb. 2.33 Patient mit bekanntem Prostatakarzinom und multip-
len spinalen Metastasen. a MRT (T2) nativ mit Wirbelkdrpermetas-

raumfordernden Prozess ohne bleibende Schidigung auswei-
chen kann.

Zu Beginn klagen die Patienten iiber lokale Schmerzen im
betroffenen Wirbelsdulenabschnitt. Spater werden die dor-
salen Wurzeln in die Kompression einbezogen, worauf die
Beschwerden radikuldr ausstrahlen und bei intraspinaler
Druckerhéhung durch Husten, Niesen oder Pressen verstarkt
werden. Bei weiterem Tumorwachstum treten Strangsymp-
tome hinzu, die durch die Hohe des Prozesses (zervikal,
thorakal, lumbal) bestimmt werden. Haufig sind es zunachst
Parésthesien, die kaudal von der Riickenmarkkompression
beginnen, des Weiteren sind Beriithrungs- und Schmerzsensi-
bilitét, nicht selten auch die Koordination gestort. Zu diesem
Zeitpunkt ist der Muskeltonus oft bereits erhoht. Bei zuneh-
mender Kompression schwindet die grobe Kraft kaudal vom
betroffenen Riickenmarkniveau. Der Kraftverlust sollte bei
der klinischen Untersuchung nach einem Graduierungssys-
tem bezeichnet werden. Regelméaflig sind dann pathologische
Reflexe (z. B. Babinski-Reflex) zu beobachten. Es nimmt die
Spastizitit (Tonuserhohung der Muskeln) weiter zu und alle
sensiblen Wahrnehmungen ab.

Zu diesem Zeitpunkt funktionieren Blase und manchmal
auch Mastdarm nicht mehr normal. Die Stérung besteht in
einer Urinretention, d. h. die Blase wird nicht oder nur unvoll-
standig entleert, oder die Miktion gelingt erst nach lingerem
Bemithen. Dieser Zustand lésst sich durch die Bestimmung
des Restharns erfassen.
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tase LWK 4 und Stenose des Spinalkanals. b CT-LWS mit Osteolyse
von LWK 4

o Cave

Patienten konnen haufig innerhalb kiirzester Zeit
eine vollstandige Querschnittslahmung entwickeln.

Im weiteren Verlauf wird die Lihmung vollstandig und schlaff,
kaudal von der Kompression werden keine dufleren Reize
mehr perzipiert. Die spontane Miktion und Defékation sind
nicht mehr maéglich. Prozesse im Thorakalbereich fithren zur
Paraparese, zervikale zur Tetraparese. Wird der Conus me-
dullaris komprimiert, so sind Sensibilitit und Motorik in
den distalen Partien der Beine und im Geséf3 gestort. Solche
Patienten haben haufig friih eine Funktionsstérung von Blase
und Mastdarm.

mm Diagnostik

Die Anamnese gibt iiber die konsekutive Entwicklung der
Symptome Auskunft. Auf Grund der neurologischen Unter-
suchung kann zwischen radikuldrer und medullirer Kom-
pression unterschieden werden. Eine Graduierung der Re-
duktion der groben Kraft ist moglich und zeigt die Schwere
des Zustandes an. Die Hohe des Prozesses kann anhand des
ortlichen Schmerzes, der radikuliren Schmerzen und des
Sensibilitdtsniveaus eingegrenzt werden.

In der Diagnostik hilft das MRT des Achsenskeletts mit
Kontrastmittelgabe weiter. Bei Patienten mit Karzinomleiden
sollte wegen moglicher multipler Metastasen die gesamte
Neuroachse untersucht werden. Liquoranalyse und Myelogra-
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fie kommen nur selten zum Einsatz. In einer additiv durchge-
fithrten CT-Untersuchung lisst sich besonders bei Metastasen
die Destruktion des Knochens abschitzen. Haufig liegt eine
Instabilitdt vor. Eine im MRT dargestellte fusiforme Auftrei-
bung des Riickenmarkes weist auf intramedullédres Tumor-
wachstum hin.

o Extramedulldre intradurale Tumoren haben ein cha-
rakteristisches Bild eines scharf abgegrenzten, run-
den Defektes, einer sog. Tumorkappe (Neurinome,
Meningeome). Extradurale Tumoren zeigen eine un-
scharfe Begrenzung.

Die hdufigsten extraduralen Tumoren sind Metastasen, gele-
gentlich treten auch Chordome auf.

mm Therapie, Prognose

o Die Behandlung eines komprimierenden Prozesses
im Spinalkanal besteht in der moéglichst friihzeitigen
Operation.

Bei extraduralen metastatischen Tumoren wird die palliative
operative Dekompression mit der adjuvanten Radiotherapie
kombiniert. Auf Grund der diffusen Infiltration in Muskel-
und Weichteilgewebe gelingt eine radikale Exstirpation selten.
Durch die operative Dekompression und Tumorteilresektion
erreicht man immerhin bei der Hélfte der Patienten eine an-
haltende Besserung der Querschnittssymptomatik und Pfle-
geunabhiangigkeit.

Zuriickhaltend ist man bei multipler Metastasierung und
einer vollstaindigen Querschnittsldhmung, da sich diese auch
nach operativer Dekompression selten zuriickbildet. Dies
trifft vor allem zu, wenn diese mehr als 6 h besteht. Zudem
muss die Dekompression auf Grund ossarer Infiltration und
dadurch bedingter Instabilitét oftmals mit einer dorsalen Sta-
bilisierung kombiniert werden.

o Bei langsam wachsenden Geschwiilsten kann, auch
bei bereits vollstandiger Querschnittslasion, die
neurologische Erholung erstaunlich gut sein.

Nach Entlastungen bei intramedulldren oder intraduralen
extramedulldren Geschwiilsten benétigen die Neuralstruk-
turen aber oft Monate bis zu 2 Jahren fiir eine funktionelle
Erholung.

— Praxisbox
Operative Therapie spinaler Tumoren
Zur Freilegung des Riickenmarkes wird eine Laminekto-
mie durchgefiihrt. Dabei wird eine der Ausdehnung der
Lasion im Spinalkanal entsprechende Zahl von Wirbel-
bogen reseziert. Die Gelenkfortsatze werden nicht tan-
giert, um die Stabilitat nicht zu beeintrachtigen. Zur Ent-
fernung kleiner Geschwidilste gentligt heute unter mikro-
skopischer Sicht meist eine Hemilaminektomie oder
Laminotomie mit anschlieBender Laminoplastik. Bei
langstreckigen Zugangen kann in Ausnahmefallen auch
v

eine dorsale Stabilisierung zum Erhalt der Stabilitat not-
wendig sein.

Durch die Verwendung des spinalen Monitorings
und ggf. der Ultraschallaspiration gelingt es heute auch
intramedulldr gelegene Tumoren mit nur geringer Morbi-
ditat zu entfernen.

Ist durch einen destruierenden, metastatischen Pro-
zess die Stabilitat der Wirbelsaule beeintrachtigt, so muss
bei Durchfiihrung einer dekompressiven Laminektomie
und Tumorresektion gleichzeitig eine Fusionsbehandlung
durchgefiihrt werden (Spondylodese mit ventralem oder
dorsalem Zugang).

Fallbeispiel

Ein 22-jahriger Patient beklagte seit etwa 6 Monaten
Riickenschmerzen im Bereich der HWS und oberen BWS.
Nachdem zusatzlich seit 4 Wochen eine Gangunsicherheit
und Dysasthesien in beiden Beinen und Armen, die der
Patient keinem Dermatom eindeutig zuordnen konnte,
aufgefallen waren, wurde ein MRT veranlasst. Darin zeigte
sich eine unregelmaBig Kontrastmittel aufnehmende
intraspinale, intramedulldre Raumforderung auf Hohe
HWK 7 mit einer zusatzlichen Syringomyelie von HWK 4
bis BWK 5.

Weiteres Vorgehen?

A.Um welchen Tumor kann es sich dabei handeln?

B. Welches Procedere wiirden Sie dem Patienten
empfehlen?

Antwort: Bei dem beschriebenen Tumor handelt es sich
mutmaRBlich um ein intramedulldres Ependymom. Auf
Grund der progredienten klinischen Symptomatik und
der nachgewiesenen Syrinx sollte eine mikrochirurgische
Entfernung lber eine Laminotomie HWK 7, alternativ La-
minektomie mit anschlieBender dorsaler Stabilisierung
HWK 6 bis BWK 1, durchgefiihrt werden. Nach Er6ffnung
der Dura erfolgen unter standigem spinalen Monitoring
eine streng mittige Myelotomie und die mikrochirur-
gische Tumorexstripation. Das Ausmaf3 und die Radikali-
tat der Tumorentfernung hangen von der méglichen
Trennung von Tumor und Riickenmark ab. Bei Patienten
mit nachgewiesenem Ependymom sollte zudem die ge-
samte Neuroachse (Kopf und Wirbelsaule) nach weiteren
Tumorherden mittels MRT untersucht werden.

Spinale Tumoren

Extra- und intramedullare Tumoren: Neurinome, Neuro-
fibrome (Sanduhrneurinom), Meningeome, Metastasen.
Symptomatik: Kompressionseffekt (asymmetrisch), dis-
soziierte Empfindungsstérung (bei intramedullaren

v
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Geschwiilsten). Symptomenfolge: lokale Schmerzen,
radikuldr ausstrahlend, Strangsymptome, Parasthesien,
Kraftverlust, pathologische Reflexe, Spastizitat (Tonus-
erh6hung), Urinretention, Parese.

Diagnostik: Anamnese, neurologische Untersuchung,
MRT, CT.

Therapie: moglichst friihzeitigen Operation.

2.7  Chirurgisch relevante Infektions-
krankheiten des ZNS
2.7.1 Meningitiden

mm Pathogenese

Meningitiden kénnen nach Operationen, bei Auftreten von
Liquorfisteln und bei liegendem Fremdkorper, z. B. bei ventri-
kuloatrialer oder ventrikuloperitonealer Ableitung (Shunt-In-
fektionen), auftreten. Der héufigste Erreger postoperativer
Meningitiden ist Staphylococcus aureus, aber auch Escheri-
chia coli, Klebsiellen, Pseudomonas und Proteus kommen vor.
Streptokokken sind bei Infektion, die durch eine Liquorfistel
bedingt sind, haufig. Der fithrende Keim bei Shunt-Infek-
tionen ist Staphyloccocus epidermidis.

mm Diagnostik

Die wichtigsten diagnostischen Tests werden dem Liquorbe-
fund entnommen, wobei tiblicherweise die Liquorzellzahl auf
>500/mm® erhéht ist und eine polymorphkernige Leuko-
zytose vorherrscht.

o In der postoperativen Phase ist es oft schwierig, bei
erhohter Liquorzellzahl zwischen einer noch erwar-
tungsgemafBen Reaktion der Hirnhdute und einer
bakteriellen Meningitis zu unterscheiden. In diesem
Falle spielt die bei der postoperativen bakteriellen
Meningitis zu erwartende Erniedrigung des Gluko-
sespiegels und der erhohte Laktatspiegel im Liquor
differenzialdiagnostisch neben dem Bakteriennach-
weis im Liquor eine groBe Rolle.

mm Therapie

Bei Nachweis oder dem begriindeten Verdacht einer Menin-
gitis ist eine frithzeitige addquate antibiotische Behandlung
einzuleiten.

0 Cave

Trotz adaquater Therapie kann es zu einer rezidivie-
renden Meningitis kommen.

Die rezidivierende Meningitis kann durch eine Liquorfistel,
eine Osteomyelitis, eine Mastoiditis, einen kommunizie-
renden Dermalsinus, einen Fremdkorper (ventrikuloperito-
nealer Shunt), ein Empyem oder einen Abszess unterhalten
sein. Dies erfordert sorgfiltige Abklarung, den Verschluss der
Liquorfistel, die Drainage von Eiterh6hlen und die Entfer-
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nung von Fremdkorpern (voriibergehende Entfernung der
Liquordrainage).

2.7.2 Hirnabszesse

Definition

Ein Hirnabszess ist ein lokaler eitriger Prozess im Hirn-
parenchym.

== Pathogenese

Ursachen fiir Hirnabszesse
Immunsuppression
Offenes SHT
Endokarditis
Streuung einer Infektion (Zahne)
Drogenabusus

Da die Anzahl von immunsupprimierten Patienten zunimmt,
beobachtet man eine Zunahme von Hirnabszessen besonders
durch opportunistische Keime. Als immunsupprimiert be-
zeichnet man nicht nur Patienten mit HIV oder nach Trans-
plantationen, sondern z. B. auch chronisch Alkoholkranke,
Diabetes mellitus, Patienten im hohen Lebensalter und Pa-
tienten mit malignen Tumoren.

0 Hirnabszesse entstehen posttraumatisch nach offe-
ner Schadel-Hirn-Verletzung, fortgeleitet aus den
paranasalen Sinus, dem Mittelohr oder dem Mastoid
oder durch hamatogene Streuung.

Hauptursachen der Streuung sind chronisch entziindliche
Lungenerkrankungen (Empyem, Abszess, Bronchiektasen,
Pneumonie), Osteomyelitiden, Septikimie bei Drogenabhan-
gigen, bakterielle Endokarditis und Zahn- und Tonsillarab-
szesse. Bei etwa 1/3 der Patienten bleibt der streuende Herd
unbekannt.

0 Besonders gefdhrdet sind Patienten mit angebore-
nem Herzfehler mit Rechts-Links-Shunt, da ihr Blut
nicht im Kapillarbett der Lunge gefiltert wird.

Der Abszess im Gehirn beginnt als lokale Entziindung (Zere-
britis) und bildet nach etwa 14 Tagen eine Kapsel. Dabei hin-
gen die Entwicklung einer Kapsel und deren Einschmelzung
von dem pathogenen Organismus und der immunologischen
Abwehr ab. Aerobe Bakterien zeigen eine schnelle Entwick-
lung einer dicken Abszesskapsel, wihrend bei Anaerobiern
und Mischinfektionen eine verzdgerte Kapselbildung beo-
bachtet wird.

Hirnabszesse konnen durch eine Vielzahl von Bakterien,
Pilzen und Parasiten verursacht werden. Beim immunsuppri-
mierten Patienten findet man auch Nokardien, Aspergillus,
Candida albicans und Toxoplasma gondii als Ursachen des
Hirnabszesses.
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O Abb. 2.34 Intrazerebraler Abszess rechts parietal mit zentraler
Nekrose, ringférmigem KM-Enhancement und perifokalem Odem

== Diagnostik

Im CT bzw. MRT (8 Abb. 2.34) findet sich eine hypodense Zone
mit Ring-Enhancement nach Kontrastmittel und z. T. erheb-
liches perifokales Odem. Dabei zeigt sich zunichst noch eine
Diffusion des Kontrastmittels in den Prozess. Im Laufe der
Kapselentwicklung nimmt das Ring-Enhancement zu.

== Symptomatik

Haufigstes Symptom eines Hirnabszesses, bei 80% der Patien-
ten, sind zunehmende schwere Kopfschmerzen, die der anal-
getischen Therapie nicht zugénglich sind.

o Hirnabszesse duBern sich durch Zeichen der intra-
kraniellen Drucksteigerung und fokale neurolo-
gische Symptome, die von der Lokalisation abhan-
gen. Dabei kdnnen Hinweise auf eine systemische
Infektion fehlen.

Fokale epileptische Anfille treten etwa bei der Hilfte der
Patienten auf. Hohes Fieber ist eher selten, Nackensteifigkeit
findet man nur in 1/5 der Fille. Eine plotzliche Verschlechte-
rung des Zustandes des Patienten ist entweder durch ein
starkes Hirnodem und entsprechende intrakranielle Massen-
verschiebung mit Herniation oder durch Ruptur des Abszesses
in das Ventrikelsystem oder den subarachnoidalen Raum ver-
ursacht.

mm Therapie
Die neurochirurgische Therapie besteht zunéchst in einer
Entlastung des Abszesses und gleichzeitiger Materialgewin-

nung zum Keimnachweis. Bei oberflichlich gelegenen, chi-
rurgisch gut erreichbaren Lisionen sollte eine vollstindige
Exstirpation mit der Kapsel erfolgen. Bei tiefliegenden Abs-
zessen oder multipler Streuung ist die navigierte oder stereo-
taktische Punktion des Abszesses und ggf. die Einlage einer
Drainage zu empfehlen.

Unmittelbar danach wird mit der Applikation einer Breit-
bandantibiose in hoher Dosierung begonnen. Nach Keim-
nachweis, der manchmal 2-3 Tage dauern kann, wird diese
gemifl Antibiogramm spezifiziert. Die Einnahme der Antibi-
otika muss iiber 6-8 Wochen erfolgen.

Es hat sich gezeigt, dass Kortikosteroide einen giinstigen
Effekt auch bei der Behandlung des perifokalen Odems haben.
Sie miissen dabei mit der antibiotischen Behandlung kombi-
niert werden. Unter einer Kortikosteroidbehandlung tritt eine
verzogerte Kapselbildung auf, die aber keinen ungiinstigen
Effekt auf die Prognose der Patienten hat.

o Die Suche und Sanierung des Fokus (Zéahne, Herz-
klappen etc.) ist fiir den weiteren Krankheitsverlauf
und die Prognose entscheidend!

== Nachsorge, Prognose

Es ist dabei darauf zu achten, dass nicht nur die addquate
antibiotische Therapie stattfindet, sondern dass auch die
Ursachen der bakteriellen Streuung, insbesondere Infektio-
nen der Nasennebenhohlen und des Mastoids entsprechend
chirurgisch und medikamentos saniert werden. Die Antibio-
tika werden bis zur Normalisierung des MRT-Befundes
verabreicht. Fiir die Prognose hat der praoperative neurolo-
gische Zustand der Patienten die grofite Bedeutung: Pati-
enten, die vor dem therapeutischen Eingriff komatos sind,
haben eine signifikant schlechtere Lebenserwartung als wa-
che und orientierte Patienten. Auch bei erfolgreicher Be-
handlung eines Hirnabszesses konnen sich im weiteren Ver-
lauf Komplikationen einstellen: Etwa 30% der Patienten be-
halten Lahmungen zuriick. Die Inzidenz von epileptischen
Anféllen ist bei 40% anzusetzen. Bei 10% der Patienten
kommt es zum Rezidiven. Zudem werden auch Spatabszesse
beobachtet.

2.7.3 Intrakranialer epiduraler Abszess
und subdurales Empyem

mm Pathogenese

Epidurale Abszesse bilden sich zwischen der Schidelkalotte
und der Dura. Haufig tritt zudem eine Osteomyelitis des Scha-
deldachs auf. Subdurale Empyeme finden sich zwischen Dura
und Arachnoidea und treten haufig bei Kindern auf.

Diese infektiosen Erkrankungen sind meist Folge eines
Traumas, einer Kraniotomie oder entstehen aus einer fortge-
leiteten Infektion aus den paranasalen Sinus oder dem Mas-
toid. Bei Kindern beobachtet man die Ausbildung eines sub-
duralen Empyems nach Meningitis. Die haufigsten Keime
sind dabei Staphylococcus aureus, Haemophilus influenzae
und Streptococcus pneumoniae.
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B Abb. 2.35 Subdurales Empyem links parietal aim CCT, b im MRT T2 flair und cim MRT T1 mit KM

== Symptomatik

Das epidurale Empyem wird symptomatisch durch lokale
Entziindungszeichen, erhohte Kérpertemperatur und Nacken-
steifigkeit.

Patienten mit subduralem Empyem werden durch einen
deutlich reduzierten Allgemeinzustand, febrile Temperaturen,
starke Kopfschmerzen oder Meningismus klinisch auffillig.
Im Falle der Fortleitung aus den paranasalen Sinus sieht man
zudem eine periorbitale Schwellung, schliefllich neurolo-
gische Ausfille und bei 2/3 der Patienten fokale epileptische
Anfille.

== Diagnostik

Beide Prozesse konnen in der CT erkannt werden. Auf Fein-
schichtaufnahmen der Basis werden auch die entziindlich
verlegten Nasennebenhéhlen dargestellt. Es zeigt sich eine
deutliche Kontrastmittelaufnahme. Alternativ kann auch eine
MRT-Aufnahme durchgefiihrt werden.

o Cave

Die Lumbalpunktion ist auf Grund einer méglichen
Einklemmung geféhrlich (@ Abb. 2.35).

mm Therapie, Prognose

Therapeutisch steht die operative Entleerung des Eiters im
Mittelpunkt der Therapie. Dies kann iiber eine Bohrlochtre-
panation und Einlegen einer subduralen Drainage fiir 24-48 h
gelingen. Bei epiduralen Prozessen ist das Anlegen einer
Spiildrainage moglich. Ist der Prozess gekammert, so wird
eine Kraniektomie erforderlich.

o Es ist darauf zu achten, dass auch die priméren Herde
der Infektion saniert werden.

Bei addquater Behandlung besteht nach epiduralem Abszess
eine giinstige Prognose. Das subdurale Empyem stellt auch

heute noch in der Behandlung ein Problem dar. Die Mortalitét
liegt bei ca. 20%. Bleibende neurologische Ausfille oder an-
haltende epileptische Anfille sind hiufig.

2.7.4 Spinaler epiduraler Abszess

m® Pathogenese
Die Ursache spinaler epiduraler Abszesse ist am héiufigsten,
ahnlich wie beim Hirnabszess, auf eine hamatogene Streu-
ung zuriickzufithren. Spinale epidurale Abszesse treten auch
als postoperative Komplikationen nach spinaler Chirurgie
oder selten nach Durchfithrung einer Lumbalpunktion auf.
Auf Grund der Zunahme der lokalen Schmerztherapie durch
spinale Infiltrationen bei Lumbago konnte ein deutlicher An-
stieg der Inzidenz nachgewiesen werden.

Die haufigsten Keime sind Staphylococcus aureus, Strep-
tokokken, Escherichia coli und Pseudomonas aeroginosa.

== Symptomatik

Patienten mit akuter Infektion des Epiduralraums beklagen
einen heftigen Initialschmerzlokal iiber der Wirbelsaule und
sind im reduzierten Allgemeinzustand. Es lassen sich syste-
mische Infektparameter (CRP-Erhoung, Fieber, Leukozytose)
nachweisen. Der Schmerz bekommt schlief3lich eine radiku-
lare Ausstrahlung und die Patienten konnen neurologische
Ausfélle mit motorischen und sensiblen Storungen zeigen.
Diese konnen rasch zunehmen, bis sich schlieflich das Bild
einer kompletten Para- oder Tetraplegie zeigt.

o Es handelt sich dabei oft um einen akuten Verlauf
liber wenige Stunden.
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== Diagnostik

0 Cave

Durch die Lumbalpunktion kann der epidurale
Abszess nach intradural verschleppt werden, wes-
halb darauf unbedingt verzichtet werden sollte.

Die MRT-Diagnostik steht daher im Vordergrund. Darin zeigt
sich eine kontrastmittelanreichernde Lasion im Epidural-
raum, die das Myelon z. T. deutlich verlagert. In der MRT las-
sen sich zudem bereits vorhandene Schidigungen des Mye-
lons nachweisen (Myelopathiesignal).

Die Materialgewinnung zum Keimnachweis erfolgt wah-
rend der operativen Entlastung.

mm Therapie

Die epidurale Infektion kann iiber mehrere Segmente ausge-
breitet sein. Die chirurgische Entlastung erfolgt auf Hohe der
grofiten Raumforderung iiber eine Laminektomie oder Hemi-
laminektomie. Im Bereich der HWS kann, je nach Abszesslo-
kalisation, auch ein ventrales Vorgehen notwendig werden.
Die chirurgische Therapie muss immer mit einer entspre-
chenden antibiotischen Therapie kombiniert werden.

Chirurgisch relevante Infektionskrankheiten des ZNS
Meningitis: postoperativ, Shunt-Infektion, Liquorfistel
(auch rezidivierend)

Diagnostik: Liquorbefund.

Therapie: friihzeitige adéquate antibiotische Behand-
lung.

Hirnabszesse: posttraumatisch, fortgeleitet, hamatogene
Streuung; Zerebritis.

Symptomatik: zunehmender schwerer Kopfschmerz, intra-
kranielle Drucksteigerung, fokale epileptische Anfille.
Diagnostik: CT, MRT.

Therapie: operative Entfernung des Abszesses, stereo-
taktische Punktion, Antibiotika, Kortikosteroide. Sanierung
der Ursachen der bakteriellen Streuung.

Kranialer epiduraler Abszess und subdurales Empyem:
lokale entziindliche Zeichen, operative Drainage.
Spinaler epiduraler Abszess: hamatogene Streuung,
heftigste Initialschmerzen, neurologische Ausfélle, akuter
Verlauf Gber Stunden.

Diagnostik: MRT (Cave: Durch eine Lumbalpunktion
konnen die Keime nach intradural verschleppt werden).
Therapie: chirurgische Freilegung und Drainage.

2.8 Hydrozephalus

== Definition

Tritt ein Ungleichgewicht zwischen Bildung und Resorption
von Liquor auf (Hydrocephalus malresorptivus) oder ist der
Liquorfluss blockiert (Hydrocephalus occlusus), so sammelt
sich Liquor in den Ventrikeln an und fithrt schliefilich zu

einem Aufstau. Im Unterschied dazu kann auch eine zerebrale
Atrophie zu einer Liquoransammlung in den intrakraniellen
Raumen auf Grund des Verlustes von Hirnsubstanz fithren
(Hydrocephalus e vacuo).

== Physiologie der Liquordynamik

Der Liquor cerebrospinalis wird vornehmlich von den Plexus
choroidei der Seitenventrikel produziert. Im Ventrikelsystem
und in den Subarachnoidalraumen zirkulieren ca. 150 ml Li-
quor. Die tégliche Produktion liegt bei ca. 500 ml. Von den
Seitenventrikeln flief3t der Liquor durch die Foramina Monroi
in den IIL Ventrikel, von hier tiber den Aquiddukt zum
IV. Ventrikel und verldsst die Hirnkammern durch das mittel-
stindige Foramen Magendii und die seitlichen Foramina
Luschkae. Ein Teil des Liquors gelangt aus der Cisterna magna
in den Spinalkanal, wahrend ein kleinerer zu den basalen
Zisternen und {iber die Hirnoberfliche fliefit. Die zottigen
Arachnoideaausstiilpungen entlang des Sinus sagittalis supe-
rior, die Pacchioni-Granulationen, sind mit fiir die Resorp-
tion verantwortlich.

mm Pathogenese

Ist das Gleichgewicht zwischen Produktion und Resorption
des Liquors gestort, so andert sich zumindest initial der intra-
kranielle Druck, da die anderen Kompartimente in der kno-
chernen Schédelkapsel, Gehirn und Blut, nur wenig Reserve-
raum bieten kénnen. Im spéteren Verlauf kann es durch Min-
derung der Hirnsubstanz, Erweiterung der ventrikuldren
ependymalen Resorptionsflache und beim Kind durch Kopf-
wachstum wieder zum Druckausgleich kommen.

o Ursache eines Hydrozephalus ist meist eine Liquor-
resorptionsstérung oder Zirkulationsstorung, selten
eine Stérung durch Liquoriiberproduktion.

Hydrocephalus occlusus Beim Hydrocephalus occlusus fin-
detsich eine Liquorpassagebehinderung innerhalb des Vent-
rikelsystems (B Abb. 2.28), vorzugsweise im Bereich des
III. Ventrikels oder des Aquddukts, den Engpéssen der Liquor-
wege oder in der Kommunikation mit den Subarachnoidal-
raumen (Magendii-Verschluss).

In den meisten Féllen behindern mittelliniennahe Tumo-
ren die Liquorzirkulation. Durch Verlegen des Foramen Mon-
roi kann jeder mittelliniennahe Groffhirntumor einen Hydro-
zephalus verursachen. Insbesondere Tumoren, die von der
Schédelbasis ausgehen, wie z. B. Kraniopharyngeome, die
nach kranial in Richtung des III. Ventrikels wachsen und die-
sen komprimieren, konnen zu einem Hydrocephalus occlusus
fithren. Durch Kompression des Aquidukts, z. B. durch Tu-
moren im Bereich der Pinealis oder durch eine angeborene
Aquéduktstenose, die sich durch einen schleichenden Liquor-
aufstau meist wihrend der Adoleszenz manifestiert, staut sich
der Liquor in beiden Seitenventrikeln und im III. Ventrikel.
Durch Tumoren in der hinteren Schédelgrube kann der
IV. Ventrikel komprimiert werden. Dadurch resultiert ein
Hydrozephalus mit Dilatation der Seitenventrikel und des
III. Ventrikels.
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Hydrocephalus communicans/malresorptivus Zirkuliert
der Liquor frei innerhalb der Ventrikel, wihrend die Blockade
perizerebral liegt, spricht man vom Hydrocephalus commu-
nicans. Diese Form des Hydrozephalus entsteht dadurch, dass
Liquor nach Austritt aus dem Ventrikelsystem nicht zu den
Orten der Resorption (Pacchioni Granulationen, Nervenwur-
zeltaschen) gelangt, oder die Resorption an sich gestort ist. Es
kommt zum Aufstau von Liquor und zum Anstieg des intra-
kraniellen Drucks.

Diese Form ist typisch bei Patienten mit arachnoidalen
Verklebungen, wie man sie haufig nach Subarachnoidalblu-
tungen, Entziindungen (basale Meningitiden) oder vorausge-
gangenen operativen Eingriffen findet. Ein Hydrocephalus
communicans findet man zudem héufig im Kindesalter bei
Patienten mit kongenitalen Fehlbildungen, wie Spina bifida,
Meningomyelozelen, Enzephalozelen oder bei Vorliegen einer
Arnold-Chiari-Malformation.

Normaldruckhydrozephalus (NPH) Der NPH ist eine Form
des Hydrocephalus communicans im Erwachsenenalter. Die
idiopathische Form tritt meist ab einem Alter von 60 Jahren
auf. Die genaue Ursache ist nach wie vor unbekannt.

Beim NPH ist der intrakranielle Druck die meiste Zeit
normal. Nur nachts werden fiir kurze Zeit Druckspitzen
beobachtet. Klinisch manifestiert sich der NPH durch eine
typische Symptom-Trias, die sog. Hakim-Trias, bestehend aus
Demenz, Dranginkontinenz und einer Gangataxie. Bei nach-
gewiesenem NPH (Klinik, CT, MRT) und einer Verbesserung
der klinischen Symptomatik durch eine Lumbalpunktion,
kann dieser durch die Implantation eines ventrikulo-perito-
nealen Shunts therapiert werden.

Liquoriiberproduktion Eine Ventrikelerweiterung, die auf
einer Liquoriiberproduktion beruht, kann beim Plexuspapil-
lom (gutartiger Tumor vom Plexus choroideus ausgehend)
beobachtet werden. Diese Form des Hydrocephalus ist sehr
selten.

== Symptomatik

Hydrozephalus im Sduglingsalter Im Sauglingsalter weicht
die Schédeldecke dem zunehmenden intrakraniellen Druck
aus. Klinisch fallen Sduglinge mit Hydrozephalus durch eine
Zunahme des Schadelumfangs (B Abb. 2.36) und durch prall
gespannte Fontanellen auf. Bei Verdacht auf einen Hydroze-
phalus muss deshalb regelmif3ig der Kopfumfang gemessen
und mit Normkurven (Perzentilen-Kurven) verglichen wer-
den. Bei fortschreitendem Hydrozephalus entsteht eine Dys-
proportion zwischen Hirn- und Gesichtsschddel. Zudem zei-
gen sich die Fontanellen gespannt. Der Ventrikeldruck drangt
nicht nur den Schéddel auseinander, sondern komprimiert
auch den Hirnmantel. Unbehandelt bleibt die Entwicklung
des Sauglings zuriick. Zusitzlich sind bei fortschreitender
Symptomatik die Skalpvenen vermehrt gefiillt und man findet
eine Verbreiterung der Schidelnihte. In der klinischen Unter-
suchung zeigt sich zudem ein Sonnenuntergangsphéanomen
der Augen. Die Transillumination des Kopfes ist positiv, wenn
der Hirnmantel weniger als 1 cm misst.
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@ Abb. 2.36 MRTT1 eines Sduglings Tag 1 nach Geburt (38+3 SSW)
mit lumbaler Meningomyelozele und ausgepragtem Hydrocephalus,
schmalem Hirnmantel, Balkenhypoplasie und Tiefstand der Klein-

hirntonsillen vor operativer Deckung der Zele und Shuntversorgung

Bei besonderen Fehlbildungen ist zudem die Kopfform
oftmals charakteristisch verandert. Bei Sduglingen mit z. B.
kongenitaler Atresie der Foramina Luschkae und Magendii
kommt es zur Erweiterung der hinteren Schadelgrube (Dan-
dy-Walker-Syndrom mit Hydrozephalus, zystischer Erweite-
rung der hinteren Schiddelgrube und Atresie des Kleinhirn-
wurmes, @ Abb. 2.37).

Akuter Hydrozephalus im Erwachsenenalter Die pl6tzliche
Obstruktion der Liquorwege (Tumor, Blutung) fithrt zur
Ventrikelerweiterung und intrakraniellen Drucksteigerung.
Kopfschmerzen und Erbrechen treten auf. Mit zunehmender
Drucksteigerung werden die Patienten bewusstseinsgetriibt.

0 Cave

Da die Symptomatik des akuten Hydrozephalus
nicht spezifisch ist und mit vielen pl6tzlich einset-
zenden Erkrankungen einhergehen kann, ist es
besonders wichtig, an die Moglichkeit des akut ein-
setzenden Hydrozephalus oder bei bereits beste-
hender Hydrozephalusableitung an eine Shunt-Dys-
funktion zu denken.

Durch eine einfache intrakranielle Entlastung (EVD, Shuntre-
vision) kann dem Patienten rasch geholfen werden.

Im chronischen Verlauf bestehen neben Kopfschmerzen
und Erbrechen auch eine Stauungspapille oder eine begin-
nende Optikusatrophie und Stérungen der Kognition.
Schliefllich kommt es zu einer spastisch-ataktischen Gang-
storung mit zunehmender Paraparese. Als Ursache vermutet
man einen Druck auf die kortikospinalen Fasern um die er-
weiterten Ventrikel.
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B Abb. 2.37 Dandy-Walker-Syndrom

== Diagnostik

Neben der klinischen Untersuchung mit den oben beschrie-
benen Symptomen kommen bildgebende Verfahren zum Ein-
satz.

Im Sauglingsalter gelingt der Nachweis des Hydrozepha-
lus bereits durch Sonografie, da der Schiadel noch nicht voll-
stindig verkndchert ist. In einer Réntgen-Ubersichtsaufnah-
me, die heute an Bedeutung verloren hat, findet sich im Kin-
desalter eine Verbreiterung der Suturen und im Erwachsenen-
alter eine Entkalkung des Dorsum sellae. Heute haben sich in
der Diagnostik die CT oder bei zusitzlichen Verdacht von Tu-
moren vor allem die kontrastmittelverstarkte MRT durchge-
setzt. Zeigt sich periventrikuldr eine Hypodensitét bzw. eine
Hyperintensitit in den Flair-gewichteten Kernspinaufnah-
men, spricht dies fiir eine Liquorabpressung ins Hirngewebe
(Liquordiapedese) und fiir einen dekompensierten Hydroze-
phalus.

=m Therapie

Bei Liquorzirkulationsstorungen (Hydrocephalus occlusus)
soll nach Moglichkeit deren Ursache behoben werden, z. B. die
Entfernung des urséchlichen Tumors. Ist eine kausale Behand-
lung jedoch nicht durchfiihrbar, so stehen symptomatische
Verfahren zur Verfiigung. Standardmaflig erfolgt heute die Li-
quorableitung iiber einen ventrikulo-peritonealen, in Aus-
nahmefillen, z. B. bei abdominellen Voroperationen mit Ver-
wachsungen iiber einen ventrikulo-atrialen Shunt. Vor allem
bei Patienten mit Aquiduktstenose kann auch eine endosko-
pische Ventrikulozisternostomie durchgefiihrt werden. Dabei

wird der Boden des III. Ventrikels zu den basalen Zisternen
hin er6ffnet und somit ein Umgehungskreislauf hergestellt.

— Praxisbox
Ableitung der Hirnventrikel

Von vielen Mdglichkeiten hat sich die Ableitung von Li-
quor aus den Seitenventrikeln in die Bauchhohle (ventri-
kulo-peritoneal) oder alternativ in den rechten Herzvorhof
(ventrikulo-atrial) bewahrt. Die Shuntkatheter sind aus Si-
likon. Sie kdnnen zusatzlich zur Infektionsprophylaxe mit
Antibiotika beschichtet oder mit Silber impragniert sein.
Um die abgeleitete Menge an Liquor zu kontrollieren
und somit einer Uberdrainage oder Unterdrainage vorzu-
beugen, werden Ventile in den Shuntkatheterverlauf einge-
baut. Bei manchen Ventilen kann man die Druckstufe pro-
grammieren und auch im Verlauf perkutan verstellen. Da
der physiologische intrakranielle Druck und die Liquordrai-
nagemenge bei horizontaler oder vertikaler Kérperposition
variieren, kdnnen zuséatzlich Gravitations-, sog. Schwer-
kraftventile in senkrechter Position implantiert werden.

== Prognose

Die Prognose von Patienten mit Hydrozephalus ist bei frith-
zeitiger und adidquater Therapie giinstig. Allerdings ist das
Fremdmaterial (Katheter, Ventile) anfillig fiir Verstopfungen
und Infektionen, so dass im Laufe einer langjahrigen Behand-
lung Revisionen notig werden konnen.

0 Da bei einem infizierten ventrikulo-artrialen Shunt
eine Endokarditis droht und das generelle Risiko fiir
das Auftreten einer Shuntnephritis (IgA) bei atrialer
Ableitung erhoht ist, wird die ventrikulo-perito-
neale Ableitung bevorzugt.

Fallbeispiel

Wahrend Ihrer Sprechstunde stellt sich eine 78-jahrige
Patientin in Begleitung ihres Sohnes vor. Dieser berichtet,
dass sich der allgemeine Gesundheitszustand seiner Mut-
ter in den letzten 6 Monaten zunehmend verschlechtert
habe. Die Patientin, die bislang taglich einen Spaziergang
machte, ist nur noch mit Rollator unsicher mobil. Des Wei-
teren sei sie, laut Aussagen des Sohnes, harninkontinent
und auch die Gedachtnisfunktion habe sich signifikant
verschlechtert.

Weiteres Vorgehen?

A.Welche Verdachtsdiagnose wiirden Sie stellen?

B. Welche weiteren Untersuchungen wiirden Sie
empfehlen?

C. Welche Therapie wiirden Sie empfehlen?

Antwort: Die wahrscheinlichste Verdachtsdiagnose bei
Vorliegen einer Hakim Trias ist ein Normaldruckhydroze-
phalus bei einer alteren Patientin. Um die klinische Ver-
dachtsdiagnose zu erharten, sollte zum einen eine Bild-

\4
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gebung erfolgen (MRT). Um einen ggf. positiven Effekt
einer Dauerdrainage zu Uberprifen, kann zudem eine
Lumbaldrainage fiir z. B. 3 Tage angelegt und die klini-
sche Symptomatik genau beobachtet und dokumentiert
werden. Profitiert die Patientin von einer Dauerdrainage,
sollte ihr die Anlage eines ventrikuloperitonealen Shunts
angeboten werden.

Hydrozephalus

== Hydrocephalus occlusus (Zirkulationsstérung durch
Verschluss/Einengung der Abflusswege), Hydro-
cephalus communicans (malresorptivus).

== Hydrozephalus im Sduglingsalter: Zunahme des
Schédelumfangs, Disproportion, Sonnenuntergangs-
phanomen.

== Akuter Hydrozephalus: Kopfschmerzen, Ubelkeit,
Erbrechen, Vigilanzminderung.

== Chronischer Hydrozephalus: Kopfschmerzen, Erbre-
chen, Stauungspapille.

== Normaldruckhydrozephalus: Symptomentrias
(Hakim-Trias): Demenz, Gangstorung, Inkontinenz.

Diagnostik: CT, MRT.
Therapie: kausale Behandlung, Shunt-Operationen,
endoskopische Ventrikulozisternostomie.

2.9 Dysraphien (Spaltmissbildungen)

Definition

Unter Dysraphien versteht man eine Gruppe von angebo-
renen Fehlbildungen des Schadels, der Wirbelsdule und
des Riickenmarks, bei der es zu einem unvollstandigen
oder fehlendem Schluss der Neuralplatte zum Neuralrohr
des Embryos kommt.

Oft haben die betroffenen Kinder zudem Hautveranderungen,
Wirbelsdulenverkriimmungen und eine Fehlbildung von Ar-
men und Beinen. Ein Mangel an Folsdure wéihrend der
Schwangerschaft erhoht das Risiko.

Dysraphien
Spina bifida occulta
Spina bifida aperta: Meningozele, Meningomyelo-
zele, Myeloschisis
Enzephalozele
Arnold-Chiari-Syndrom, Dandy-Walker-Fehlbildung

Wihrend der Embryogenese differenziert sich das Ektoderm
medial zur Neuralplatte, wahrend die lateralen Anteile das
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B Abb. 2.38 Spina bifida occulta (mit freundlicher Genehmigung
von A. Aschoff)

Oberflachenektoderm bilden. Ausgelost durch die Chorda
dorsalis faltet sich die Neuralplatte in der Mitte und bildet die
Neuronalrinne. Durch das Zusammenwachsen von Neuro-
nalplatten- und Neuronalrinnenzellen schlieft sich die Neu-
ronalrinne wieder. Es entsteht das Neuronalrohr (19.-28. Tag).
Bei einem unvollstindigen Verschluss des Neuroporus rostra-
lis (26.-28. Tag) oder des Neuroporus dorsalis (28.-30. Tag)
entstehen Dysraphien. Spitestens mit dem 32. Tag sollte das
Neuronalrohr vollstindig verschlossen sein. Aus diesem ent-
stehen Gehirn und Riickenmark.

2.9.1 Spinale Dysraphie

um Definition
Eine Spina bifida findet man bei 1 von 1.000 Neugeborenen.
Als Spina bifida occulta bezeichnet man eine nicht sicht-
bare Fehlbildung der Wirbelsdule. Charakteristisch ist eine
Spaltwirbelbildung, ohne dass Meningen oder das Riicken-
mark selbst betroffen wéren (8 Abb. 2.38). Die Spaltmissbil-
dung betrifft vor allem die Processus spinosi im Bereich der
thorakalen oder lumbalen Wirbelsaule.
Als Spina bifida aperta bezeichnet man die offene, sicht-
bare Form der Fehlbildung. Man unterscheidet 3 Formen:
Meningozele: Bei dieser Form wolben sich die Meningen
durch den Wirbelbogenspalt hervor und bilden eine zy-
stische Struktur unter der Haut. Diese ist mit Liquor ge-
fiillt, enthélt aber kein Nervengewebe.
Meningomyelozele: Bei dieser Form liegt ebenfalls eine
Spaltbildung der Wirbelsdule vor, durch die Meningen,
Liquor und Teile des Riickenmarks hindurchtreten und in
einer Zyste sichtbar werden. Dadurch verlieren die Ner-
venstringe an der betroffenen Stelle ihren Schutz und
konnen geschadigt werden (8 Abb. 2.39).
Myeloschisis: Dies ist die schwerste Form der Spina bifida
aparta. Bei ihr liegt das Nervengewebe vollig frei und ist
nicht von Haut oder Bindegewebe bedeckt.
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B Abb. 2.39 Meningomyelozele mit sichtbarer Plakode: nicht ver-
schlossenes Neuralrohr (Riickenmark), das die Hautoberflache er-
reicht (Pfeil, mit freundlicher Genehmigung von A. Aschoff)

== Symptomatik

Die klinische Symptomatik variiert je nach Schwere der Fehl-
bildung und reicht von asymptomatisch (Spina bifida occulta)
bis hin zu schwersten neurologischen Defiziten mit Paraple-
gie der Beine, Hydrozephalus (80%), neurogenen Hiift- und
FuBdeformitdten, kongenitalen Skoliosen und einer Bla-
sensphinkterstorung. Die kognitive Entwicklung ist, bei ad-
aquater Behandlung eines assoziierten Hydrozephalus, in der
Regel nicht beeintrichtigt.

mm Therapie

o Auf Grund des Infektionsrisikos und des beeintréch-
tigten Schutzes des Riickenmarks muss bei der
Spina bifida aperta die neurochirurgische Versor-
gung unmittelbar in den ersten Tagen nach der
Geburt erfolgen.

Dabei erfolgt die Deckung durch Rekonstruktion der Dura
und Verschluss mit Muskelgewebe. Seit 2003 wird die offene
Fetalchirurgie untersucht und angewendet. Zudem wird seit
wenigen Jahren ein minimalinvasives, intrauterines Opera-
tionsverfahren angewandt, bei dem tiber 3 Trokare und Er-
setzten des Fruchtwassers durch Kohlendioxid, die Spina bifi-
da prépariert und mit einem Kunstmaterial abgedichtet wird.
Soist das Riickenmark wahrend der weiteren Schwangerschaft
und Geburt geschiitzt und eine etwaige kraniozervikale Fehl-
bildung kénnte sich zuriickbilden.

o Cave

Durch eine ausreichende Folsauresubstitution
konnten in Deutschland die Halfte aller Fille von
Spina bifida vermieden werden!

B Abb. 2.40 Enzephalozele bei einem Neugeborenen mit Verlage-
rung von Hirngewebe in den Zelensack (mit freundlicher Genehmi-
gung von A. Aschoff)

2.9.2 Enzephalozelen

Definition

Enzephalozelen sind Spaltmissbildungen, bei denen es
zur Herniation von Meningen und Gehirn durch das Scha-
deldach kommt (8 Abb. 2.40).

Der Defekt ist in der Regel mit Haut bedeckt. Basale Enzepha-
lozelen zeigen sich z. B. im Bereich des Sphenoids und des
Epipharynx. Nasofrontale Enzephalozelen findet man in Héhe
der Glabella. Enzephalozelen im Bereich der Konvexitit sind
am haufigsten. Sie finden sich mittelliniennah {iber die ganze
Konvexitit verteilt.

== Therapie, Prognose

o Prinzipiell sollen Enzephalozelen operativ behan-
delt werden, wobei immer ein vollstandiger Dura-
verschluss bzw. eine Durarekonstruktion als Infek-
tionsbarriere erfolgen sollte.

Bei der operativen Versorgung kleiner Zelen an der Basis
koénnen diese durch Faszieninterponate gut gedeckt werden.
Bei grofien Zelen gelingt es oft nicht, das fehlgebildete Hirn-
gewebe zuriick zu verlagern. Daher muss dieses dann abgetra-
gen werden, um einen Verschluss der Dura zu erreichen. Die
operative Versorgung zur Herstellung der Infektionsbarriere
ist dringend notwendig. Nach der Primirversorgung muss
héufig ein sekundér zunehmender Hydrozephalus durch die
beschriebenen Shunt-Verfahren behandelt werden.

Die Prognose ist ungiinstig, wenn sich in der Enzephalo-
zele neben Leptomeningen auch Hirngewebe befindet.
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2.9.3 Arnold-Chiari-Missbildung

Definition

Unter einer Arnold-Chiari-Malformation versteht man ein
Gruppe von Entwicklungsstérungen mit Verlagerung von
Kleinhirnanteilen, insbesondere der Kleinhirntonsillen,
kaudalwarts durch das Foramen magnum in den Spinal-
kanal. Gleichzeitig ist die hintere Schadelgrube verkleinert.

Haufig ist diese Fehlbildung mit Myelomeningozelen, Aqué-
duktstenosen und Syringomyelie kombiniert.
Man unterscheidet 4 Typen:
Typ I: Kaudalverlagerung der Kleinhirntonsillen unter-
halb das Foramen magnum (8 Abb. 2.41). Oftmals ist
diese Form mit der Entstehung einer Syringomyelie ver-
gesellschaftet.
Typ II: Kaudalverlagerung des Kleinhirnwurms, des IV.
Ventrikels und der unteren Anteile des Hirnstamms. Diese
Form ist hiufig mit der Entstehung eines Hydrozephalus
oder der Bildung von Menigomyelozelen assoziiert.
Typ llIl: Kaudalverlagerung von Kleinhirn und Hirnstamm
in eine zervikale Meningozele. Diese Fehlbildung ist mit
einem knochernen Defekt assoziiert, aus dem sich oftmals
die Enzephalozele bildet.
Typ IV: Bei dieser seltenen Form kommt es zu einer Unter-
entwicklung (Aplasie) des Kleinhirns.

== Symptomatik

Die Symptomatik der Malformation selbst wird meistens
durch den im Vordergrund stehenden Hydrozephalus oder
die Myelomeningozele iiberdeckt. Allerdings treten beim
Typ II auf Grund der Kaudalverlagerung des Hirnstamms oft
Hirnstammsymptome wie Apnoe-Attacken auf. Im Kindes-
und Adoleszentenalter stehen spastisch-ataktische Gang-
storungen im Vordergrund. Im Erwachsenenalter kann bei
der Chiari-I-Malformation ein hustenabhingiger okzipitaler
Kopfschmerz mit Ausstrahlung in die oberen Extremitéten
beobachtet werden. Dazu kommen haufig Symptome der be-
gleitenden Syringomyelie, wie z. B eine dissoziierte Empfin-
dungsstérung.

mm Therapie

Bei der operativen Behandlung steht die Entlastung der hin-
teren Schéddelgrube durch eine kraniozervikale Dekompres-
sion und Resektion des Atlasbogens durch eine Laminektomie
sowie eine Duraerweiterungsplastik im Vordergrund. Da-
durch kommt es zu einer Riickverlagerung kaudalwirts her-
nierter Hirnanteile und zur Riickbildung des Hydrozephalus
und auch einer etwaigen Syrinx. In manchen Féllen ist jedoch
die Shunt-Operation zur Entlastung des Hydrozephalus zu-
satzlich notwendig. Insbesondere bei Kindern steht die akute
Behandlung des Hydrozephalus durch eine Shuntoperation
als primdre Therapie im Vordergrund.
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O Abb. 2.41 Arnold-Chiari-Malformation Typ | (MRT T2 nativ) mit
Darstellung tiefstehender Kleinhirntonsillen bis unterhalb des Fora-
men magnum

2.9.4 Syringomyelie

Definition
Als Syringomyelie bezeichnet man eine Stérung der
freien Liquorzirkulation und Bildung einer liquorgefiillten
Zyste im Rickenmark. Steigt diese bis in die Medulla
oblongata auf, wird sie als Syringobulbie bezeichnet.

== Pathogenese
Die Erkrankung kann entweder auf eine Entwicklungsstérung
zuriickgehen oder aber nach Trauma, Tumor oder Infektion
entstehen. Sie ist mit einer Inzidenz von 0,5/100.000 Einwoh-
nern und einer Prévalenz von 6-9/100.000 eine seltene Er-
krankung.
Im klinischen Alltag werden kommunizierende und
nichtkommunizierende Syringomyelie unterschieden:
Die kommunizierende Syringomyelie steht durch den
Obex mit dem kaudalen Anteil des IV. Ventrikels in Ver-
bindung. Diese Form kommt bei der Chiari-Missbildung
und im spdten posttraumatischen Verlauf vor.
Die nichtkommunizierende Syringomyelie findet man
posttraumatisch, bei zystenbildenden intramedulldren
Tumoren und in Begleitung einer spinalen Arachnitis. Die
héufigsten Formen, die klinische Stérungen verursachen,
sind die Syringomyelie beim Arnold-Chiari-Typ I und

nach spinalem Trauma.
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B Abb. 2.42 Tetraparetischer Patient mit ausgedehnter Syringo-
myelie und arachnoidalen Zysten zervikothorakal. Deutlich erkennt
man die multiplen arachnoidalen Verwachsungen und die Verlage-
rung und Auftreibung des Riickenmarks

== Symptomatik

Diese treten hiufig in der 3. und 4. Lebensdekade auf. Man
findet eine dissoziierte Empfindungsstérung und eine
Schwache der Arme und Hande aufgrund einer Stérung des
periphermotorischen Neurons. Die Stérungen sind dabei
asymmetrisch ausgepragt. Der Verlust der Schmerz- und
Temperaturwahrnehmung kann am Anfang unbemerkt sein,
bis Verbrennungen oder Verletzungen und daraus resultie-
rend chronische Ulzerationen auftreten.

Der Spontanverlauf bei der Syringomyelie ist unvorher-
sehbar. Es kann zu einer schrittweisen Verschlechterung iiber
Jahre oder Jahrzehnte kommen. Allerdings werden auch sta-
bile Perioden beobachtet.

mm Diagnostik

Die Diagnose der Syringomyelie erfolgt mittels MRT. Dabei
kann der Liquor im Kopf und im Riickenmarkskanal nach
Kontrastmittelgabe in speziellen Sequenzen dargestellt wer-
den. Beurteilt wird dabei die Pulsation des Liquors in Relation
zum Herzschlag des Patienten. So werden auch kleinere Ver-
klebungen, die zur Pulsationseinschriankung des Liquors fith-
ren, sichtbar (B Abb. 2.42).

mm Therapie
Die neurochirurgische Therapie ist schwierig und richtet sich
nach der Ursache der Syrinx. Bei einem Arnold-Chiari-Syn-

drom gelingt es meist schon durch die Durchfithrung der kra-
niozervikalen Dekompression einen beachtlichen Riickgang
der Syrinx zu erreichen. Bei Tumoren steht dagegen die Besei-
tigung der Ursache, z. B. die Resektion des Tumors, im Vor-
dergrund. Bei Verwachsungen nach Trauma kann versucht
werden tber eine (Hemi-)Laminektomie eine Arachnolyse
der Verwachsungen vorzunehmen und dadurch den behin-
derten Liquorfluss wieder freizugeben. Zusitzlich kann es
aber auch nétig sein, die Syrinx dauerhaft zu drainieren. Dies
gelingt mit einem zysto-arachnoidalen, selten mit einem zys-
to-peritonealen Shunt.

Dysraphien (Spaltmissbildungen)

== Spinale Dysraphie: Spina bifida occulta, Spina bifida
aperta (Meningozele, Meningomyelozele, Myelo-
schisis).

== Enzephalozelen: operative Deckung.

== Arnold-Chiari-Malformation: Typ |-IV.

Syringomyelie: dissoziierte Empfindungsstorung,
Schwaéche der Arme und Hande (asymmetrisch).
Diagnostik: MRT.

Therapie: Entlastung.

2.10 Kraniosynostosen

Definition

Unter Kraniosynostosen versteht man die vorzeitige
Verknocherung einer oder mehrerer Schadelnahte, die
z.T. schon beim ungeborenen Kind beginnt.

Dadurch ist kein normales Schadelwachstum mdoglich und es
tritt ein kompensatorisches Wachstum mit der Ausbildung
verschiedener Wachstumsdeformitéten auf:
Die pramature Synostose der Koronarnaht fithrt zur Ent-
wicklung eines Brachyzephalus mit verminderter Scha-
delldnge und vergrofierter Schadelbreite und Hohe.
Ist die Sagittalnaht betroffen, so ergibt sich ein langer,
schmaler Schidel (Dolichozephalie, Skaphozephalie).
Die Synostose der Koronar- und Sagittalnaht fithrt zur
Oxyzephalie (Turrizephalie, Turmschéadel).
Eine einseitige Kraniosynostose der Koronar- oder Lamb-
danaht fithrt zur Asymmetrie des Schédels, zum Plagio-
zephalus.

== Symptomatik

Wird die intrakranielle Drucksteigerung nicht behandelt,
kénnen im Spatverlauf Kopfschmerzen und eine Beeintrach-
tigung des Sehvermoégens resultieren. Im Frithverlauf ist
eine kosmetische Beeintrichtigung evident. Ein Zuriick-
bleiben der geistigen Entwicklung wird hingegen selten beo-
bachtet.
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== Diagnostik, Therapie

Der Planung operativer Eingriffe geht eine neuroradiologische
Untersuchung mit Studium der Schidelentwicklung voraus.
Die zusitzliche CT zeigt die anatomischen Beziehungen, ins-
besondere im Bereich der Keilbeinfliigel und der Orbita, die
fiir ein giinstiges kosmetisches Resultat des Eingriffs wichtig
sind.

o Die Behandlung der Kraniosynostose erfordert den
chirurgischen Eingriff mit dem Ziel, die kosmetische
Abnormalitat zu beseitigen.

Das Resultat ist umso besser, je frither der Eingriff durchge-
fithrt wird. Wegen der Belastung durch den Eingriff und den
damit verbundenen Blutverlust, sollte der Séugling optimal
erst zwischen dem 6. und 8. Lebensmonat operiert werden.
Durch die frithe Korrektur kann sich das Gehirn normal aus-
dehnen und der Schidel regelrecht verkndchern. Die Eingriffe
bestehen in der Regel aus einer Kombination von Osteoto-
mien und Kraniektomien sowie lockerer Rekonstruktion, die
noch Raum zur Entwicklung lésst.

2.11 Intrakranielle Aneurysmen und

Subarachnoidalblutungen (SAB)

mm Pathogenese, Epidemiologie

Neben der Ruptur eines Aneurysmas (70-85%) kann es auch
durch Blutungen aus Angiomen (5%), Dissektionen und Ko-
agulopathien (10%) zu Blutungen in den Subarachnoidalraum
(SAB) kommen. Neben angeborenen und anlagebedingten
Aneurysmen, konnen in 10% aller Félle Aneurysmen im Rah-
men von Entziindungen (mykotische Aneurysmen) und nach
Schédel-Hirn-Traumen entstehen.

Die hiufigste Ursache einer SAB ist die Ruptur eines zere-
bralen Aneurysmas, das meistens an der Bifurkation einer der
grofien hirnversorgenden Arterien des Circulus Willisii loka-
lisiert ist. Die hdufigsten Lokalisationen betreffen den vorde-
ren Kreislaufabschnitt (A. carotis interna, A. cerebri anterior,
A. communicans anterior und A. cerebri media). Das Blu-
tungsrisiko fiir nicht rupturierte Aneurysmen wird mit
1-1,5%/Jahr angegeben. Bei sehr kleinen Aneurysmen mit
einem Durchmesser <5 mm liegt es nur bei 0,05%, bei sog.
Giant Aneurysmen mit einem Durchmesser von >2,5 cm hin-
gegen bei bis iiber 6%.

Verteilung der intrazerebralen Aneurysmen

Vordere Zirkulation: 80-85%
A. cerebri anterior und A. communicans anterior: 30%
A. carotis interna und A. communicans posterior: 25%
A. cerebri media: 20%

Hintere Zirkulation: 15-20%
A. basilaris: 10%
A. vertebralis und A. cerebelli inferior posterior
(PICA): 5%
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Bei 15-20% aller Patienten mit einer Aneurysma-assoziierten
SAB lassen sich mehrere Aneurysmen nachweisen. Die Inzi-
denz der intrakraniellen Aneurysmen nimmt mit dem Alter
zu und variiert regional und zwischen unterschiedlichen eth-
nischen Gruppen. In Finnland und Japan liegt die Inzidenz
mit 22,5/100.000 weltweit am hochsten. Insgesamt geht man
davon aus, dass ca. 4-7% der Gesamtbevélkerung in Mittel-
europa und den USA Tréger eines intrazerebralen Aneurys-
mas sind. Hiervon erleiden ungefihr 5-10/100.000 pro Jahr
eine SAB.

Die SAB tritt am héufigsten zwischen dem 40. und 60. Le-
bensjahr aus volliger Gesundheit heraus auf. Frauen zeigen ein
1,6-faches erhéhtes Risiko. Weitere Risikofaktoren stellen das
Rauchen, die arterielle Hypertonie und die Hypercholesterin-
amie dar. Zudem wird fiir die SAB eine familidre Pradisposi-
tion beschrieben. Insbesondere Patienten mit einer Bindege-
webeschwiche (Ehler-Danlos-Syndrom, Neurofibromatose,
fibromuskuldre Dysplasie etc.) haben ein erhohtes Risiko fiir
die Entstehung von Aneurysmen und damit auch fiir das Er-
leiden einer SAB. Zusitzlich dazu wird auch bei Patienten mit
autosomal-dominant vererbter polyzystischer Nierenerkran-
kung, die jedoch nur 2% aller SAB Patienten ausmachen, ein
erhohtes Risiko beschrieben.

Trotz der bekannten Risikofaktoren ist {iber die eigent-
liche Genese der Entstehung der Aneurysmen wenig bekannt.
Es wird vermutet, dass es durch Schiden in der Gefifiwand
(Tunica elastica interna und muscularis) und durch himody-
namische Effekte zur Gefiflaussackung kommt. Dabei schei-
nen unterschiedliche pulsatile Driicke, wie sie an Gefif3bifur-
kationen und an den konvexen Seiten der Gefiflbiegungen
héufig vorkommen, eine entscheidende Rolle zu spielen. Ein
zusatzlich erhohter arterieller Druck beschleunigt die Veran-
derungen.

Ahnliche Effekte lassen sich auch bei Patienten mit einer
karotikobasildren Anastomose iiber eine persistierende A. tri-
gemini primitiva nachweisen. Dies stellt aber eine Raritit dar.

=m Symptomatik

Die Ruptur eines Aneurysmas fithrt zu einer plotzlichen Ein-
blutung in den Subarachnoidalraum. Das Blutungsereignis
kann aus volliger Ruhe heraus, ohne Warnsymptome auftre-
ten oder aber bei korperlicher Anstrengung mit Steigerung
des intrakraniellen Drucks, wie beim Heben von schweren
Gegenstanden, beim Geschlechtsverkehr oder Stuhlgang etc.
Selten beschreiben Patienten ein Kopfschmerzereignis gefolgt
von Meningismus einige Tage vor der eigentlichen Blutung.
Dies ist als Initialblutung zu werten.

Das typische klinische Bild einer SAB ist durch ein starkes
Kopfschmerzereignis charakterisiert. Patienten beschreiben
einen Vernichtungskopfschmerz, die »schlimmsten Schmer-
zen, die sie jemals hatten«. Assoziiert ist dieser Kopfscherz mit
Zeichen des erhohten intrakraniellen Drucks, wie Ubelkeit
und Erbrechen sowie z. T. einem starker Meningismus, der
durch eine meningeale Reizung ausgelost wird und sich
manchmal {iber Stunden entwickelt.

Je nach Schweregrad der Blutung zeigen die Patienten eine
Vigilanzstérung, die von Unruhe und Agitiertheit und Licht-
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scheue bis zum Koma reichen kann. Epileptische Krampfan-
falle treten in 10% der Fille und bei nach temporal gerichteten
Aneurysmen der A. cerebri media oder A. communicans pos-
terior auf.

o Fokalneurologische Defizite, wie Paresen oder eine
Sprachstorung, finden sich bei Patienten mit einer
leichten SAB normalerweise nicht, konnen jedoch
Hinweis auf eine intrazerebrale Einblutung (ICB)
sein.

Das Aneurysma selbst kann auch zu blutungsunabhingigen
Lokalphanomenen mit Ausfall von Hirnnerven fithren. Ein
grofles Aneurysma der A. communicans anterior kann zur
monookuldren Erblindung fithren. Ein weiteres prominentes
Beispiel ist ein Aneurysma der A. com. posterior am Abgang
der A. carotis interna. Dies kann durch Affektion des N. oku-
lomotorius zur Mydriasis bei unter Umsténden sonst volligem
Wohlergehen des Patienten fiihren.

Bei etwa 5-25% der Patienten mit einer SAB kommt es zur
oftmals beidseitigen Einblutung in den Glaskérper (Terson-
Syndrom). Dieses hat eine gute Prognose.

Haufige Symptome der SAB
Kopfschmerzen
Meningismus (66%)
Bewusstseinstribung (50%)
Ubelkeit und Erbrechen
Motorische Lahmungen
Schluckstérungen
Intraokuldre Blutungen
Anisokorie

0 Cave

Patienten mit Verdacht auf eine SAB miissen notfall-
maBig in eine neurochirurgische Klinik eingewiesen
werden.

Um den Schweregrad der Blutung und den Zustand des Pa-
tienten sowie die Prognose einzuschitzen, wurden eine
Gradierung nach Hunt & Hess und spéter der WENS-Score
(World Federation of Neurological Surgeons) eingefiihrt
(B Tab.2.2). Dem WENS-Score liegt die Einteilung gemaf dem
GCS (B Abb. 2.1) mit Einbeziehung der motorischen Defizite
zugrunde.

mm Diagnostik

Neben der klinischen Untersuchung spielt die neuroradiolo-
gische Diagnostik eine entscheidende Rolle. Der 1. Schritt ist
dabei die Durchfithrung eines Computertomogramms. Dies
ist eine sensitive Untersuchung fiir Blut in der Frithphase der
SAB. Thre Sensitivitit nimmt aber nach 5 Tagen (85% Nach-
weis) bzw. 2 Wochen (30% Nachweis) deutlich ab. Dabei kann
eine SAB als Zone erhohter Dichte im Subarachnoidalraum
erkannt werden. Es konnen nicht nur die basalen Zisternen,
sondern auch die Sylvische Fissur Zeichen einer subarachno-
idalen Einblutung aufweisen. Nach der Verteilung des Blutes
in den basalen Zisternen und/oder zusitzlichen intrazere-
bralen Himatomen, kann man die Seite und Lokalisation des
Aneurysmas vermuten (8 Abb. 2.43). Computertomografisch
werden auch intrazerebrale Himatome und Einblutungen in
das Ventrikelsystem und ein dadurch bedingter Hydrozepha-
lus erkannt. Das Ausmaf3 der Blutung, das mit der Schwere der
SAB, dem Verlauf und der Prognose korreliert, wird gemaf3
dem Fisher-Score abgeschitzt (B Tab. 2.3, 8 Abb. 2.44).

o Bei unauffalliger CT-/MRT-Untersuchung muss zum
Nachweis/Ausschluss einer SAB bei klinischem oder
anamnestischem Verdacht eine Lumbalpunktion
durchgefiihrt werden (betrifft 2% der SAB-Patienten).

Ein wasserklarer Liquor schlief3t dabei eine SAB innerhalb der
letzten 2-3 Wochen aus. Bei blutig tangiertem Liquor muss
ein artifiziell durch die Punktion blutig entstandener Liquor
in Betracht gezogen werden, der auch durch eine sog. 3-Gla-
ser-Probe nicht sicher auszuschlieflen ist. Sicherer, aber eben-
so wenig spezifisch fiir eine SAB ist eine xanthochrome Ver-

B Tab. 2.2 Hunt & Hess und WFNS-Score zur Einteilung des Schweregrades der Subarachnoidalblutung

WFNS-Grad Klinik GCS Hunt & Hess
Asymptomatisches, inzidentielles Aneurysma 15 0
Leichter Kopfschmerz und/oder Meningismus, keine 15 1
neurologischen Ausfélle 1a (keine meningeale Reizung, aber
neurologisches Defizit)
Il MéBiger bis schwerer Kopfschmerz/Meningismus, keine 13-14 2
neurologischen Ausfalle auBer Hirnnervenstérungen, keine
Bewusstseinsverminderung
1] Somnolenz oder Verwirrtheit und/oder neurologische Ausfalle 13-14 3
[\ Sopor, schwere neurologische Ausfille, vegetative Storungen 7-12 4
\Y Koma, Strecksynergismen, moribunder Patient 3-6 5
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B Abb. 2.43 Subarachnoidalblutung ohne Nachweis eines Hydro-
zephalus (CCT). Auf Grund der Lokalisation, besonders der zusatz-

lichen intrazerebralen Blutung ist dies suggestiv fiir eine Ruptur
eines Aneurysmas der A. cerebri media rechts als Blutungsursache

B Abb. 2.44 Verteilung von intrakraniellem Blut im CCT im Rahmen einer Subarachnoidalblutung gemaR dem Fisher Score: Grad 1 (links) -
Grad 4 (rechts)

farbung (Gelbfiarbung) des Liquors. Dies geschieht durch die
Umwandlung von Hiamoglobin in Bilirubin und Oxyhamo-
globin im Liquor in den ersten Stunden nach einer SAB.

Nach Kontrastmittelgabe und Durchfiihrung einer CT-
Angiografie (CT-A) mit 3D-Rekonstruktion kann das Aneu-
rysma und assoziierte Gefiflabgange im 3-dimensionalen
Raum dargestellt werden (8 Abb. 2.45). Die Sensitivitit zur
Detektion eines Aneurysmas variiert und liegt bei 0,77-0,97
mit einer Spezifitit von 0,87-1, sinkt jedoch bei kleinen
Aneurysmen unter 3 mm auf 0,4-0,9.

Die MRT spielt in der Akutdiagnostik nicht die primére
Rolle. Es ist jedoch ein sehr sensitives Verfahren, um Blut
1-2 Wochen nach dem eigentlichen Blutungsereignis nachzu-
weisen und darin dem CT sicher tiberlegen. Des Weiteren
spielt es eine wichtige Rolle als nichtinvasive Verlaufskontrol-
le von Patienten nach Coiling eines Aneurysmas. Nach Clip-
ping hat die MRT aufgrund von Metallartefakten jedoch nur
eine deutlich eingeschrinkte Aussagekraft.

Die zerebrale Angiografie in DSA Technik (digitale Sub-
traktionsangiografie) ist der Goldstandard zur Detektion,
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Darstellung und Lokalisation der Blutungsquelle (8 Abb.

O Tab. 2.3 Fisher-Score zur Beurteilung der Menge von sub- 2.52).Weitere Hinweise aus der Angiographie gewinnt man
arachnoidalem Blut und/oder zusétzlicher intrazerebraler oder beziiglich Anomalien des Circulus Willisi, der kollateralen
intraventrikulérer Blutclots bei Patienten mit SAB Blutversorgung und bereits initial bestehender Vasospasmen.

Aufgrund der Moglichkeit des Vorliegens mehrerer Aneurys-
men muss immer eine Panangiografie mit selektiver Darstel-
lung aller 4 hirnversorgenden Geféfle durchgefiihrt werden.

Fisher-Grad Befund in der CT

1 Kein Blut sichtbar
2 Diffus Blut sichtbar oder lokalisierte Blutclots o Gelingt es nicht, trotz nachgewiesener SAB (Klinik,
von <1 mm in Inselzisterne, Cisterna ambiens, CT, LP), ein Aneurysma als Blutungsursache in der
Interhemisphérenspalt DSA oder CT-A darzustellen, sollte diese Untersu-
i chung in 1-2 Wochen wiederholt werden, da das
3 Blutclots >1 mm Dicke

Aneurysma thrombosiert sein konnte. Es nimmt
4 Intrazerebrale oder intraventrikulare Blutclots dann kein Kontrastmittel auf.
mit und ohne SAB

Kann kein Aneurysma nachgewiesen werden, muss eine peri-
mesenzephale SAB ohne Aneurysmanachweis in Erwagung
gezogen werden.

== Komplikationen

Rezidivblutung Das Nachblutungsrisiko ist am 1. Tag un-
mittelbar nach der SAB mit 15% am grofiten. Patienten, die
den 1. Tag iiberleben, haben bei unversorgtem Aneurysma
ein kumulatives Blutungsrisiko von fast 40% in den ersten
4 Wochen. Dies ist mit einer priméren Mortalititsrate von
40% vergesellschaftet. Nach den ersten 4 Wochen sinkt das
Blutungsrisiko wieder, bleibt aber im Vergleich zu Patienten
ohne SAB mit 3%/Jahr erh6ht.

Hydrozephalus Bei fast 20% aller Patienten tritt im Laufe der
Behandlung ein Hydrozephalus auf. Man unterscheidet dabei
zwischen einem akuten und einem chronischen, erst im Ver-
lauf der Therapie auftretenden Hydrozephalus.

Bei der akuten Form des Hydrozephalus kommt es durch
die Einblutung in das Ventrikelsystem zur akuten Liquorzir-
kulationsstérung und zum Aufstau von Liquor. Dadurch steigt
der intrakranielle Druck an und der Patient wird symptoma-
tisch durch Kopfschmerzen, Ubelkeit und Erbrechen. Nimmt
der intrakranielle Druck weiter zu, kann der Patient eine aus-

B Abb. 2.45 CT-Angiografie eines Aneurysmas an der Bifurkation
von M1 und M2 der A. cerebri media links

B Abb. 2.46 a Digitale Subtraktionsangiografie mit b 3D-Rekonstruktion: Aneurysma der A. cerebri media links im Bereich der Bifurkation
M1/M2



2.11 - Intrakranielle Aneurysmen und Subarachnoidalblutungen (SAB)

251

B Abb. 2.47 Digitale Subtraktionsangiografie (DSA): im Verlauf mit Zunahme des Vasospasmus v. a. der A. cerebri anterior (A1) und A. me-

dia (M1) bei SAB Il mit Fisher Grad IV eines Basilarisaneurysmas

geprégte Vigilanzstérung, die das Stadium des Komas errei-
chen kann, entwickeln, die zur oftmals todlichen Einklem-
mung des Mesenzephlon in den Tentoriumschlitz fithren
kann. Die Patienten fallen dann mit beidseits {iberweiten,
lichtstarren Pupillen auf.

o Patienten mit akutem Hydrozephalus miissen
schnellstmdglich mit einer externen Ventrikel-
drainage (EVD) versorgt werden.

Patienten mit einem subakuten Hydrozephalus nach SAB zei-
gen nach einer initialen neurologischen Besserung wieder
eine deutliche Verschlechterung, die mit einem Liquoraufstau
in der CT einhergeht. Diese Form beruht auf einer Liquor-
resorptionsstorung durch Verklebungen im Subarachnoidal-
raum durch Blutabbauprodukte.

Vasospasmus

Definition
Unter einem zerebralen Vasospasmus versteht man die
reversible Engstellung der zerebralen GefaRe.

Er beginnt ab dem 3. Tag nach Blutung und hat ihre maxima-
le Inzidenz zwischen dem 9. und 12. Tag nach Blutung.
Man definiert:
Vasospasmen, die durch Angiografie oder CT-A nachge-
wiesen werden, nennt man angiografischen Vasospas-
mus (B8 Abb. 2.47).
Wenn Patienten neurologische Defizite zeigen, die einem
angiografisch nachgewiesenem Vasospasmus zugeschrie-
ben werden konnen, so spricht man von einem sympto-
matischen Vasospasmus, »delayed ischemic neurological
deficit« (DIND). Die Patienten beklagen dabei vermehrt
Kopfschmerzen, konnen aber auch eine Hemiparese oder
Sprachstérungen sowie eine Vigilanzverschlechterung
entwickeln.

Wihrend sich bei 40-70% sich ein angiografischer Vasospas-
mus nachweisen ldsst, ist er nur bei ca. 15-35% der Patienten
symptomatisch, fithrt dann jedoch als alleinige Ursache zu
einer Mortalitit von 10% trotz intensiver Therapie.

o Cave

Infolge des Vasospasmus kommt es verzégert zu
neurologischen Ausfillen, die reversibel sein kon-
nen, aber in schweren Féllen zu ischdmischen Infark-
ten, schweren Behinderungen und zum Tod fiihren
kénnen.

Neben der klinischen Verschlechterung der Patienten, kann
sich eine Zunahme der Flussgeschwindigkeit in der transkra-

O Abb. 2.48 CCT-Perfusion: Perfusionsdefizit im hinteren Media-
stromgebiet rechts (hellgriin/gelb) im Vergleich zu links (dunkelgriin/
blau), sowie Perfusionsausloschungen rechts (schwarz), die ein-
geblutetem und infarziertem Hirngewebe entsprechen
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O Abb. 2.49 Clipversorgtes Aneurysma der A. cerebri media rechts.
Der Clip sitzt auf dem Hals des Aneurysmas und schlie3t dieses aus
der Zirkulation aus

niellen Dopplersonografie zeigen. Diese Untersuchung wird
standardmaflig bei allen Patienten mit einer SAB auf einer In-
tensiv- oder Uberwachungsstation durchgefiihrt. Die Aussa-
gekraft ist jedoch eingeschrankt und ungenau. Ein deutlicher
Anstieg im Verlauf ist aber verdéchtig auf das Vorliegen eines
Vasospasmus. Erginzend sollte dann eine CT Untersuchung
mit Perfusionsdarstellung durchgefiihrt werden. Darin las-
sen sich Perfusionsdefizite bei noch nicht manifesten Infark-
ten nachweisen (8 Abb. 2.48). Ebenso kann auch eine invasive
Darstellung mittels DSA durchgefithrt werden.

Eine spezifische Therapie gegen das Auftreten des Vaso-
spasmus gibt es nicht. Durch die orale Einnahme des Kalzi-
umantagonisten Nimodipin (60 mg/4 h/21 Tage) konnte eine
signifikante Verringerung fiir das Auftreten von neurologi-
schen Defiziten (DIND) verbunden mit einer verringerten
Anzahl von Patienten mit einem schlechten neurologischen
Outcome und zerebralen Ischdmien in der CT nachgewiesen
werden.

Bei nachgewiesenem symptomatischen Vasospasmus
kann durch eine Triple-H-Therapie versucht werden der Eng-
stellung und damit verbundenen Minderversorgung des
Hirngewebes entgegenzuwirken. Diese Therapie besteht aus
Hypertension, Hypervoldmie und Himodilution. Durch diese
aggressive Therapie konnen neurologische Defizite (DIND),
bevor es zur Manifestierung von Ischimien kommt, reversibel
sein.

o Cave

In Anbetracht der Risiken sollte eine Triple-H-Thera-
pie (Hypertension, Hypervolamie, Hdmodilution)
niemals prophylaktisch, sondern nur bei nachgewie-
senem symptomatischen Vasospasmus durchge-
fihrt werden.

Manifestiert sich trotz oben dargestellter Therapie der Vaso-
spasmus, kann auch durch endovaskuldre Verfahren versucht
werden, die spastischen Gefif3e zu 6ffnen. Durch Mikrokathe-

ter konnen Nimodipin oder Papaverin intravasal tiber 30—
60 min infundiert werden. Dadurch wird versucht, eine Dila-
tation der proximalen wie distalen Gefafabschnitte zu errei-
chen. Diese Dilatation ist aber temporar begrenzt. Nach weni-
gen Stunden kann es erneut zu einer Engstellung der Gefifle
kommen. Betrifft der Spasmus einen der proximalen, krafti-
gen Gefiflabschnitte (A. carotis interna, M1 der A. cerebri
media, Al der A. cerebri anterior) kann durch Angioplastie
versucht werden diesen zu dilatieren. Dabei wird tiber einen
Mikrokatheter ein Ballon tiber den spastischen Gefafab-
schnitt geschoben und aufgeblasen. Durch die Uberdehnung
der Muscularis der Gefifle sollten diese dauerhaft eroffnet
bleiben. Neben dem Risiko einer Gefidflverletzung (2%), eig-
net sich dieses Verfahren auch nicht zur Behandlung distal
gelegener Vasospasmen.

== Therapeutische Versorgung des Aneurysmas

Das primdre Behandlungsziel ist die Behandlung des Aneu-
rysmas und damit die Versorgung der Blutungsquelle, um
eine drohende Rezidivblutung zu verhindern. Prinzipiell kann
dies neurochirurgisch (Clipping) oder endovaskular (Coi-
ling) erreicht werden. Das Wrapping (Umwickelung mit Mus-
kulatur um die Wand zu stirken) oder Trapping des Aneurys-
mas (Verschluss der A. carotis interna) kommen heute nur
unter bestimmten Umstinden zum Einsatz.

— Praxisbox
Clipping
Prinzipiell ist jedes Aneurysma durch operatives Clipping
versorgbar (B Abb. 2.49). Beim operativen Clipping wird
nach Kraniotomie das Aneurysma dargestellt und durch
einen oder mehrere nicht magnetische Clips aus der Zir-
kulation ausgeschlossen. Gleichzeitig kann Blut aus dem
Subarachnoidalraum, das mal3geblich fir das Entstehen
von Vasospasmen mitverantwortlich ist, herausgespult
oder raumfordernde intrazerebrale Blutungen (ICB) eva-
kuiert werden. Neben der Einflihrung des Operations-
mikroskops haben auch die routinemaBige Anwendung
von intraoperativer ICG-Angiografie und die Verwendung
eines GefaBmikrodopplers zur deutlichen Verbesserung
der operativen Ergebnisse gefiihrt.

— Praxisbox
Coiling
Beim sog. Coiling (B Abb. 2.50) wird das Aneurysma von
intravasal mit Platincoils verschlossen. Des Weiteren wer-
den derzeit Coils mit hoherer Auskleidedichtigkeit er-
probt (Hydrogel). Ferner kommen Flow Diverter oder be-
schichtete Stents zum Einsatz, die es ermdglichen, auch
komplexe Aneurysmen endovaskuldr zu versorgen.

Beide Verfahren haben ihre Vor- und Nachteile. Ein Clipping
ist immer mit einer Kraniotomie verbunden, und z. T. trau-
matisierend fiir das bereits geschwollene Gehirn. Insbesonde-
re sind Aneurysmen der hinteren Zirkulation oft nur schwie-
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B Abb. 2.50 Aneurysma der A. communicans anterior a vor und b nach Coiling (roter Pfeil), Fiillung tiber die ACI links. Es liegt zudem eine
externe Ventrikeldrainage von rechts vor (EVD)

rig zu erreichen. Dafiir lassen sich jedoch selbst komplexe
Gefiflverhiltnisse auch unter Einsatz von mehreren Clips
oder Fensterclips rekonstruieren.

Das endovaskulédre Vorgehen hat sicher den Charme ohne
eine Operation das Aneurysma versorgen zu konnen. Beson-
ders Aneurysmen der hinteren Zirkulation sind endovaskular
besser zu erreichen. Schwierig ist es aber, weit distal gelegene
Aneurysmen oder komplex konfigurierte, mit Gefdflabgan-
gen im Bereich des Aneurysmas oder sehr breitbasigen Aneu-
rysmen zu versorgen. Zudem ist bei dem endovaskuldren
Verfahren oft die Einnahme von Antikoagulatien notwendig.
Des Weiteren wird beobachtet, dass sich die Coils komprimie-
ren konnen und so der Aneurysmahals wieder frei liegt (Coil-
compacting) oder Aneurysmen wieder revaskularisieren und
damit erneut eine Rupturgefahr besteht. Aufgrund dessen
muss eine regelmaflige Nachkontrolle (MR-A) erfolgen.

o Welches Verfahren (Clipping oder Coiling) fiir den
einzelnen Patienten das bessere ist, muss individuell
und interdisziplinar (Neurochirurgie und Neuro-
radiologie) entschieden werden.

o Cave

Unabhangig von der gewédhlten Therapieform sollte
das Aneurysma auf Grund des Risikos einer Rezidiv-
blutung und entstehender Infarkte moglichst
frihzeitig (innerhalb der ersten 72 h nach Blutung)
versorgt werden.

= m |ntensivmedizinisches Management

Prinzipiell sind alle Patienten mit einer aneurysmatischen
SAB in einem lebensbedrohlichen Zustand und sollten auf
einer Intensiv-oder Uberwachungsstation behandelt werden.

Bis zum Zeitpunkt der Aneurysmaversorgung sind die
Patienten vor allem durch eine Rezidivblutung oder einem
akuten Hydrozephalus gefihrdet. Daher steht die Kontrolle
des Blutdrucks, des GCS, der Pupillen und der Vigilanz
im Mittelpunkt. Stark agitierte Patienten miissen ggf. sediert
werden.

o Blutdruckschwankungen sind zu vermeiden - Rup-
turgefahr!

Patienten, die auf Grund der ausgeprégten Blutung oder auf
Grund eines akuten Hydrozephalus komatds sind (GCS
<8 Punkte), miissen zum einen intubiert und kontrolliert be-
atmet werden, zum anderen miissen sie mit einer externen
Ventrikeldrainage (EVD) versorgt werden.

Besonders Patienten, die nicht neurologisch beurteilbar
sind, benétigen in der Phase drohender Vasospasmen engma-
schige Untersuchungen (CT-Perfusion und ggf. DSA).

Des Weiteren konnen die Hirnsauerstoffsattigung
(ptiO,), der zerebrale Metabolismus (Mikrodialyse), der
zerebrale Blutfluss (CBF) oder die kortikale Aktivitit (ECoG)
iiberwacht werden. Diese Untersuchungen sind aber noch
nicht routinemiflig im klinischen Einsatz und z. T. experi-
mentell. Man erhofft sich dadurch frither pathologische
Verdnderungen zu erkennen und rechtzeitig therapeu-
tisch gegensteuern zu kénnen, bevor sich Infarkte manifes-
tieren.

mm Nachsorge

Patienten, die eine hohergradige SAB iiberleben, benétigen im
weiteren Verlauf meist eine neurorehabilitative Behandlung
auf Grund fokal-ischamischer oder neurokognitiver Defizite.
Bei vollstandig geclipptem Aneurysma ist mit keiner Rezi-
divblutung zu rechnen.
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Fallbeispiel

Als diensthabender Arzt der Intensivstation nehmen Sie
eine 38-jahrige Patientin auf. Sie wurde vom Notarzt bei
einem GCS von 7 intubiert. Die Pupillen sind isokor und
mittelweit. Laut Aussagen des Notarztes sei die Patientin
in der Toilette zu Hause zusammengebrochen und habe
das Bewusstsein verloren. Zuvor habe sie tiber heftigste
Kopfschmerzen geklagt. In dem bei der Aufnahme durch-
gefiihrten CCT zeigen sich eine ausgedehnte Subarach-
noidalblutung mit zusatzlicher intrazerebraler Blutung
mit Projektion auf die linke Sylvische Fissur sowie ein be-
reits beginnender Hydrozephalus.

Weiteres Vorgehen?

A. Die Patientin erlitt eine SAB welchen Schweregrades
(WFNS)?

B. Laut CCT ist die Blutungsquelle ein Aneurysma aus-
gehend von welchem Gefa3?

C. Welche MaBnahme wiirden Sie unmittelbar nach Aufnah-
me durchfiihren, um den Hydrozephalus zu behandeln?

D. Welche weitere Diagnostik sollte erfolgen?

E. Welche Therapiemdglichkeiten stehen prinzipiell zur
Verfligung und welche wiirden Sie in diesem konkreten
Fall empfehlen?

F. Welche Komplikationen konnen im weiteren Verlauf
haufig auftreten?

Antwort: Die Patientin erlitt eine SAB WFNS Grad IV. Die
mutmalliche Blutungsquelle ist ein Aneurysma der A. ce-
rebri media (MCA) links. Aufgrund der klinischen Sympto-
matik (komat6s) und dem Befund des CCTs (akute Liquor-
zirkulationsstérung bei SAB) muss umgehend die Anlage
einer externen Ventrikeldrainage (EVD) erfolgen, um eine
akute, oft todlich endende Einklemmung zu vermeiden.
Danach kann die weitere Diagnostik (DSA) erfolgen. Prin-
zipiell kann das Aneurysma durch Clipping oder Coiling
behandelt werden. Aufgrund der Lage (MCA) und einer
zuséatzlichen intrazerebralen Blutung wiirde man eine
Versorgung durch operatives Clipping mit gleichzeitiger
Hamatomevakuation empfehlen. Hauptkomplikation der
SAB ist das Auftreten von zerebralen Vasospasmen und
konsekutiven Infarkten sowie eines Hydrozephalus.

Intrakranielle Aneurysmen und Subarachnoidal-
blutungen (SAB)

Symptomatik: plotzlicher Vernichtungskopfschmerz,
Hydrozephalus, Ubelkeit, Erbrechen, Meningismus,
Vigilanzstérung bis hin zum Koma, fokalneurologische
Defizite.

Diagnostik: CT, zerebrale Panangiografie.
Komplikationen: Nachblutung, Hydrozephalus, Vaso-
spasmus.

Therapie: Intensiviiberwachung, EVD, Monitoring.
Aneurysmaversorgung (Clipping, Coiling).

2.12 Arteriovenose Malformation (AVM)

Definition

Arteriovenose Malformationen (AVM) des Gehirns sind kon-
genitale Prozesse, die in der 4.-8. Embryonalwoche entste-
hen und bedingt sind durch ein Persistieren der direkten
arteriovendsen Verbindungen in einem bestimmten Ge-
biet, ohne dass ein Kapillarbett dazwischengeschaltet ist.

== Pathogenese

Diese Malformation findet man im gesamten ZNS, wobei je-
doch etwa 80% der Verdnderungen supratentoriell vorkom-
men. Dabei ist als hauptversorgende Arterie (Feeder) am
haufigsten die A. cerebri media betroffen. Die Fiillung dieser
Malformationen kann entweder durch das kortikale Arterien-
netz erfolgen oder durch tiefe Arterien, die tiblicherweise den
Plexus und basale Strukturen versorgen.

0 Im drainierenden System unterscheidet man die ober-
flachliche Drainage liber die kortikalen epizerebralen
Venen und die tiefe Drainage zu den inneren Hirnvenen.

Die an der Fillung der Malformation beteiligten Arterien
werden im Laufe der Zeit durch den hohen Blutfluss passiv
dilatiert. Dieser ist vor allem durch den arteriovendsen Kurz-
schluss ohne grofleren peripheren Widerstand bedingt. Auch
das drainierende Venensystem erweitert sich zunehmend.
Sekundére Veranderungen sind die Atrophie des Gehirns
in diesem Bereich. Zudem entstehen in den zufithrenden
Arterien, wie auch in den Venen, hdufig sackférmige Aneu-
rysmen. Auch das durale Gefif3system, letztlich die A. carotis
externa, kann an der Fiillung einer arteriovenosen Malforma-
tion des Gehirns beteiligt sein.

AVM kommen bei Médnnern und Frauen gleich héufig vor
und werden oft um das Alter von 40 Jahren klinisch evident.

== Symptomatik
Patienten mit groflen AVM haben héufig als Erstsymptom ei-
nen zerebralen Krampfanfall, kleine AVM zeigen sich héu-
figer zuerst mit Blutungen. Arteriovendse Malformationen
sind wesentlich seltener als Aneurysmen und verursachen we-
niger als 1/10 der intrakraniellen Blutungen. Je nach Lokalisa-
tion und Konfiguration der AVM und der Blutung treten fo-
kalneurologische Defizite oder eine Vigilanzminderung auf.
Eine 3. Verlaufsform mit langsam zunehmenden neurolo-
gischen Ausfallen kommt gelegentlich vor und ist auf eine
zunehmende Minderversorgung der umgebenden Hirnpar-
tien durch den Stealmechanismus der AVM zuriickzufiihren.
Bei Kindern ist die Manifestation héaufiger initial eine Blu-
tung, es kann aber auch zu Linksherzversagen wegen der gro-
Ben haimodynamischen Belastung durch den arteriovenésen
Shunt kommen.

o Die Erstblutung verlauft in der Regel benigner als
bei aneurysmatischen Blutungen, die Mortalitat
liegt hier etwa bei 10%. Das Risiko der Rezidiv-
blutung liegt bei ca. 4% pro Jahr.
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B Abb. 2.51 a Arteriovendse Malformation (AVM) aus der rechten PICA und SUCA, Spetzler-Martin Grad V. b Z. n. Teilembolisation mit Onyx

== Diagnostik

Der 1. Schritt ist die radiologische Abkldrung durch CT
oder MRT. Das CT kann eine intrazerebrale Blutung nachwei-
sen. Wenn dabei Kontrastmittel-Enhancement beobachtet
wird, so ist das Vorliegen einer AVM wahrscheinlich. Als
nichstes wird eine selektive zerebrale Angiografie (DSA)
durchgefiihrt, um die Angiom-Feeder einzeln darzustellen
und auch das drainierende Venensystem genau abzuklaren
(8 Abb. 2.51).

mm Einteilung

Die AVM wird entsprechend dem Spetzler-Martin Score in
Grad I-V eingeteilt. Bestimmt wird der entsprechende Spetz-
ler-Martin Grad anhand der Grofle der AVM, der Lage und
dem Bezug zu eloquenten Arealen und der vendsen Drainage-
form. Entsprechend der Einteilung und dem Risikoprofil der
AVM wird versucht eine Therapieentscheidung abzuleiten.

== Therapie

In der Therapie der AVM stehen verschiedene Moglichkeiten
zur Verfiigung, die entsprechend der Konfiguration der AVM
(Spetzler-Martin Grad) und des klinischen Zustandes des
Patienten ihre Anwendung finden. Zu erwihnen sind dabei:
die mikrochirurgische Exstirpation, die Radiatio, die Radio-
chirurgie und die neurovaskuldre Embolisation.

Operative Therapie Die Stellung der Operationsindikation
hingt ganz entscheidend von der Graduierung der AVM ab,
die versucht, das operative Risiko fiir den Patienten abschitz-
bar zu machen:
Kleine AVMs, mit oberflachlicher vendser Drainage und
nicht eloquenter Lage (Grad I und II) konnen ohne grof3es
Risiko fir den Patienten operativ entfernt werden. Ziel ist
es, dabei den Nidus vollstindig zu exstirpieren, um den
arteriovenésen Shunt vollstandig auszuschalten.

AVMs Grad IIT haben bereits ein deutlich erhohtes OP-
Risiko: Sie haben entweder eine Gréfie von >6 cm oder
aber eine vendse Drainage zu den tiefen Hirnvenen oder
liegen in einem eloquenten Areal. Auf Grund der Variabi-
litat dieser Grad III AVMs wurden diese noch in Typ III A
(grof3) und III B (klein, aber eloquent) untergliedert. Fiir
die Typ III A AVMs wird vor allem eine Embolisation mit
anschlieflender OP, fiir Grad III B AVM:s die Radiochirur-
gie empfohlen. Das Vorgehen bei Grad III AVMs ist somit
multimodal.

Bei Grad IV und V AVMs hat die chirurgische Therapie
keine giinstigen Ergebnisse gezeigt. Diese Grade sind aber
auch schwierig durch Embolisation oder Radiochirurgie
zu behandeln.

Der Zeitpunkt der Operation muss ebenfalls individuell festge-
legt werden. Bei Patienten mit Krampfanfillen kann die Ope-
ration geplant werden, bei Patienten mit einer raumfordernden
Blutung ist sie dringlich. Auch bei diesen Patienten wird emp-
fohlen, wenn das mit der klinischen Gesamtsituation des Pa-

D Tab. 2.4 Spetzler-Martin Gradierung der AVM zur Beurtei-
lung des operativen Risikos. Die jeweiligen Punkte der 3 Kri-
terien werden addiert und bilden einen Gesamtpunktewert
von 1-5

GroBe des Nidus Klein (<3 cm) =1
Mittel (3-6 cm) =2
GroB (>6 cm) =3

Eloquente Lage Nicht eloquent =0

Eloquent =1

Oberflachlich =0
Tief=1

Venose Drainage
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B Abb. 2.52 Darstellung eines Kavernoms rechts frontal paraventrikuldr in a T1 mit KM, b T2 flair und ¢ T2 mit typischem Hamosiderinsaum

als indirekter Hinweis fir kleine Einblutungen (Blutabbauprodukt)

tienten vereinbar ist, zunachst konservativ zu behandeln, bis
sich die Blutung konsolidiert hat und das Gehirn wieder abge-
schwollen ist, und erst dann die Operation durchzufiihren.

Bei der Operation selbst wird eine zirkuldre Praparation
und Exzision angestrebt. Die grofen vendsen Drainagegefifle
sollten bis zum Ende der Operation erhalten werden, um gro-
lere intraoperative Blutungen zu vermeiden. In der Nachsor-
ge ist das Operationsergebnis durch eine Kontrollangiogra-
phie zu sichern und ggf. eine neurologische Rehabilitations-
therapie durchzufiihren.

Embolisation Die Embolisation durch selektive Katheteri-
sierung der Feeder-Arterien ist ein bedeutsames Hilfsmittel
in der Ausschaltung dieser Missbildungen geworden. Zwar
gelingt es selten, den gesamten Nidus einer grofien arteriove-
nosen Missbildung durch eine Embolisation auszuschalten,
doch kann eine schrittweise Reduzierung des Blutflusses er-
reicht werden. Je nach Lage der AVM wird diese Methode al-
leine oder zur Reduzierung des Shunt-Volumens vor einem
operativen Eingriff eingesetzt.

Radiochirurgie Auch stereotaktisch gezielte radiothera-
peutische Verfahren (Radiosurgery) sind in der Lage, einen
Angiomnidus auszuschalten. Diese Behandlung ist jedoch li-
mitiert auf eine Grofle des Angiomnidus von wenigen Zenti-
metern. Diese Behandlung wird eingesetzt bei kleineren, tief
liegenden AVM. Vom Zeitpunkt der Bestrahlung an dauert es
mindestens 9 Monate bis der Angiomnidus obliteriert ist.
Dies kann aber auch bis zu 2 Jahre dauern.

0 Welche Behandlungsform letztendlich fiir den einzel-
nen Patienten die beste ist, bleibt eine individuelle
Entscheidung. Grob zusammengefasst kann man
v

sagen, dass eine AVM Grad | und Il (nach Spetzler-
Martin) chirurgisch, Grad Ill multimodal, und Grad IV
und V durch Embolisation und/oder Strahlentherapie
behandelt werden sollten.

2.12.1 Andere Angiome

Zu den zerebralen vaskuldren Malformationen gehoren auch
die folgenden.

Kapillare Teleangiektasien

Diese bestehen aus Kapillaren mit dazwischenliegendem
Hirngewebe. Meistens bleiben diese Missbildungen klinisch
stumm und werden erst bei einer Autopsie identifiziert. Selten
verkalken diese Strukturen und werden dann auf dem Ront-
genbild sichtbar. Intrazerebrale Blutungen aus solch einer
Missbildung sind selten.

Venodse Angiome

Diese bestehen aus zahlreichen radial angeordneten Venen
und sitzen tief in der weiflen Substanz. Eine arterielle Zufuhr
ist nicht erkennbar. Meistens bleibt ein vendses Angiom
klinisch stumm und wird zufillig bei einer kontrastmittel-
verstarkten computer- oder kernspintomografischen Unter-
suchung entdeckt. Nur sehr selten verursacht ein venoses
Angiom Anfille oder eine Blutung und bedarf daher keiner
spezifischen Therapie, solange es asymptomatisch ist.

Kavernose Himangiome (Kavernome)

Histologisch bestehen Kavernome aus mittel- bis grofSlumigen
pathologischen Gefiflen, deren diinne Winde haufig exzent-
risch und fibrosiert erscheinen. Man kann keine eindeutige
Differenzierung in arterielle und vendse Gefifle nachweisen.
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Makroskopisch sind Kavernome in der Regel kugelige Gebilde,
die an eine Maulbeere erinnern. Um das Kavernom herum las-
sen sich oftmals Einblutungen nachweisen. Die Blutabbaupro-
dukte werden in der MRT als Himosiderinring nachgewiesen
und sind charakteristisch fiir Kavernome. Teilweise sind diese
auch thrombosiert oder verkalkt. Sie lassen sich {iberall im zent-
ralen Nervensystem nachweisen und konnen auch multipel
vorkommen. Sie messen meist ca. 2-3 cm im Durchmesser.

= m Symptomatik, Diagnostik

Meist bleiben Kavernome klinisch stumm und werden zufillig
im MRT entdeckt. Zufithrende Arterien und drainierende Ve-
nen sind sehr klein und lassen sich angiografisch in der Regel
nicht darstellen (B Abb. 2.52).

o Um Kavernome herum findet sich ein Himoside-
rinsaum als Hinweis auf rezidivierende kleine
Blutungen, die sich in der MRT charakteristisch
abbilden.

Gelegentlich ist das klinische Leitsymptom ein zerebraler
Krampfanfall. Raumfordernde Blutungen aus Kavernomen
kommen praktisch nicht vor. Anhaltende, schwer beeinfluss-
bare zerebrale Krampfanfille und zunehmende neurologische
Ausfille rechtfertigen die Indikation zur operativen Entfer-
nung des Kavernoms.

Angiographisch stumme vaskulare
Missbildungen

Atypische (nicht in Stammganglien und innerer Kapsel gele-
gene) spontane intrazerebrale Himatome bei jiingeren Pati-
enten ohne Bluthochdruckvorgeschichte konnen durch kleine
arteriovendse Missbildungen verursacht sein. Diese Missbil-
dungen bleiben manchmal angiographisch stumm und werden
erst als pathologisches Gefafknduel im Operationspréparat
oder bei der Obduktion gefunden. Ursache der Nichtdarstel-
lung im Angiogramm kann eine Teilthrombosierung oder eine
starke Zusammenpressung der Missbildung auf Grund eines
Begleithamatoms, aber auch durch zu kleine Prozesse unterhalb
der Auflosungsfihigkeit des Angiogramms (>200 pm) sein.

Arteriovendse Missbildungen (AVM)

Arterielle Feeder und vendse Drainage, Spetzler-Martin

Gradierung |-V.

Symptomatik: zerebraler Krampfanfall, Blutungen,

neurologische Ausfalle.

Diagnostik: CT, MRT, selektive zerebrale Angiographie.

Therapie: Therapie gemaR Einteilung nach Spetzler-Martin:

== Grad | und Il: operative Resektion

== Grad lll: multimodal (Katheterembolisation/OP/
Radiochirurgie)

== Grad IV und V: Katheterembolisation/Radiochirurgie

Andere Angiome: kapilldre Teleangiektasien, venose
Angiome, Kavernome.
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B Abb. 2.53 a CCT mit links zerebelldrer Blutung auf Grund einer
Blutung aus einer duralen arteriovenosen Fistel. b Die digitale Sub-
traktionsangiografie (DSA) zeigt die Konfiguration der Fistel und
deren Fullung aus der A. carotis externa

2.13 Arteriovenose Fisteln

2.13.1 Durale arteriovendse Fisteln

Definition

Durale arteriovendse Fisteln sind Ldsionen, die sich
als multiple Verbindungen zwischen erweiterten
Duraarterien und den Wanden der duralen Sinus dar-
stellen.

Es findet sich kein zwischengeschalteter Nidus wie bei den
zerebralen AVM (B Abb. 2.53). Diese Lisionen werden be-
nannt nach den beteiligten Sinus, wobei héufige Lokalisa-
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tionen Fisteln im Bereich des Sinus cavernosus, des Sinus pe-
trosus superior und inferior und des Sinus transversus und
sigmoideus sind. Man nimmt an, dass diese arteriovendsen
Fisteln fast immer erworbene Prozesse sind. Es liegt ein Zu-
sammenhang von primérer Sinusvenenthrombose, nachfol-
gender Rekanalisation und Eréffnung von Kurzschliissen in
der Sinuswand vor.

=m Symptomatik

Héufigste Symptome dieser arteriovendsen Fisteln sind Kopf-
schmerzen und ein subjektives, manchmal auch objektiv aus-
kultierbares pulssynchrones Gerdusch. Es kann zu subarach-
noidalen, subduralen oder sehr selten zu intrazerebralen Blu-
tungen kommen.

mm Therapie

Bei der Therapie muss beriicksichtigt werden, dass kleinere
Fisteln auch spontan zum Verschluss kommen kénnen. Die
Behandlung besteht heute in einer Kombination von Eingrif-
fen der interventionellen Neuroradiologie und der Neurochi-
rurgie. Bei groflen arteriovendsen Fisteln kénnen zahlreiche
Feeder durch Embolisation ausgeschaltet werden. Oft bleiben
dennoch Feeder bestehen oder werden rekanalisiert, so dass
auf chirurgischem Wege die Sinus isoliert und die arteriellen
Feeder ausgeschaltet werden miissen.

2.13.2 Karotis-Sinus-cavernosus-Fisteln

=m Pathogenese
Karotis-Sinus-cavernosus-Fisteln konnen spontan oder trau-
matisch auftreten:

Die traumatische Fistel kann direkt durch eine perforie-
rende Verletzung zustande kommen oder durch ein schweres
gedecktes Schidel-Hirn-Trauma. Dabei ist der Mechanismus
der Fistelentstehung nicht bekannt. Es konnte sich um einen
Abriss von intrakavernésen Karotisisten oder um eine
Ruptur eines vorbestehenden intrakaverndsen Aneurysmas
handeln.

Fiir die Entstehung spontaner Fisteln wird auch das Plat-
zen intrakavernoser Aneurysmen oder perikaverndser du-
raler arteriovendser Fisteln genannt. Dies wiirde auch die
héufige Beteiligung der Aa. carotis externa an der Fistelfiil-
lung erkldren.

=m Symptomatik

Das klinische Zeichen fiir die Karotis-Sinus-cavernosus-Fistel
ist der pulsierende, progrediente Exophthalmus. Subjektiv,
oft auch auskultierbar, findet sich ein pulssynchrones Ge-
rausch. Das Auge ist gerdtet und durch die massive Stauung
u. U. immobilisiert. Im weiteren Verlauf treten Sehstérungen
auf. Selten kommt es zu profundem Nasenbluten und sub-
arachnoidalen Blutungen.

== Diagnostik
Der Ort der Fistel wird durch eine ausgedehnte angio-
graphische Untersuchung entdeckt. Diese muss beide Karo-

tiden, auch die Externae und die A. vertebrales beidseits um-
fassen.

mm Therapie, Prognose

Die meisten Karotis-Sinus-cavernosus-Fisteln konnen heute
durch Embolisation auf endovaskuldrem Wege ausgeschaltet
werden.

Der operative direkte Zugang zum Sinus cavernosus mit
Herbeifithrung eines venésen Verschlusses kommt nur bei
speziellen Indikationen in Frage:

bei rezidivierender Fistelfilllung und vorhergehenden

interventionellen Mafinahmen,

bei duflerst kleinen Fisteln, die nicht spontan thrombosie-

ren und

bei solchen Fisteln, bei denen auch der Ballonverschluss

der Karotis selbst nicht angezeigt ist, da ein ischdmisches

Defizit wegen des ungeniigenden Kollateralkreislaufes zu

erwarten ist.

In letzterem Falle ist die Alternative das Anlegen von einem
extra-intrakraniellen Bypass zur Sicherung der Kollateral-
versorgung mit anschliefSendem Fistelverschluss durch Liga-
tur der zufithrenden A. carotis interna.

Nach Ausschaltung der Fistel ist die Prognose giinstig,
Hirnnervenstérungen und Protrusio bulbi gehen zuriick, das
listige Gefidflgerausch ist verschwunden.

Arteriovendse Fisteln

Durale arteriovendse Fisteln: Kopfschmerzen, puls-
synchrones Gerdusch.

Therapie: Embolisation, seltener Operationen.
Karotis-Sinus-cavernosus-Fisteln: pulsierender,
progredienter Exophthalmus.

Therapie: Embolisation. Operativer direkter Zugang bei
speziellen Indikationen (rezidivierende Fistelfillung,
aulerst kleine Fisteln, ungentigender Kollateralkreislauf).

2.14 Spontane intrazerebrale Himatome

Definition
Spontane intrazerebrale Hdmatome sind Folge von
Blutungen in das Gehirn ohne vorausgehendes Trauma.

== Pathogenese

Intrazerebrale Himatome kommen bei élteren Hypertoni-
kern und bei antikoagulierten Patienten vor, doch kann das
gleiche Krankheitsbild auch bei jiingeren Patienten auftreten,
wobei dtiologisch dann arteriovenose Missbildungen in Frage
kommen, die nicht immer angiographisch darstellbar sein
miissen. Das Krankheitsbild ist meist apoplektiform. Etwa
10% der Schlaganfille sind durch spontane intrazerebrale Hi-
matome bedingt.
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0 Mehr als die Hilfte dieser apoplektiformen
Blutungen sind todlich.

Die typische hypertensive Blutung entsteht nach einer Hyali-
nose der Gefifiwand mit oder ohne Bildung von Mikroaneu-
rysmen, der Ort ist meist das Knie der lentikulostridren Aste.
So breitet sich die hypertensive Massenblutung zunachst in den
Basalganglien aus, speziell im Putamen, dann in der inneren
Kapsel. Atypische Lokalisationen der spontanen intrazere-
bralen Hdmatome sind der Frontal-, Temporal- oder Okzipital-
lappen. Die spontane intrazerebrale Blutung ist hdufiger supra-
tentoriell (4/5 der Fille). Ventrikeleinbriiche solcher Blutungen
sind sehr haufig und treten bei fast der Halfte der Flle auf.

Haufige Koagulopathien und Vaskulopathien, die intra-
zerebrale Blutungen verursachen, sind: Zustinde bei Anti-
koagulation als Therapie, Erkrankungen mit Thrombozyto-
penie, Hamophilie und Leukdmie. Patienten mit Amyloid-
angiopathie haben eine Neigung zu rezidivierenden intrazere-
bralen Himatomen.

== Symptomatik

Die klinischen Zeichen einer spontanen intrazerebralen Blu-
tung sind Bewusstseinstriitbung und abrupt auftretende neuro-
logische Ausfille, bei 2/3 der Patienten eine Hemiplegie. Blu-
tungen, entfernt von den Stammganglien, in die Frontal-, Tem-
poral- oder Okzipitalregion, sind seltener mit Bewusstseins-
trilbung verkniipft. Grofle pontine Blutungen gehen mit
Bewusstlosigkeit einher. Dies ist auch der Fall bei Ventrikelein-
bruch der Blutung, wobei auch sekundir eine Bewusstseinstrii-
bung auf Grund des Hydrozephalus eintreten kann. Zerebel-
lare Blutungen zeigen oft sekundére Bewusstseinstriibungen.

mm Diagnostik

Als initiale Diagnostik erfolgt eine CT. Hier zeigen sich frische
Blutungen als hyperdense Zonen, die in ihrer Ausdehnung
genau iiberblickt werden konnen (8 Abb. 2.54). Zusitzlich
werden Komplikationen wie Ventrikeleinbruch und Hydroze-
phalus erkannt. Eine nach dem Nativscan durchgefiihrte kon-
trastmittelverstirkte Untersuchung weist auf ungewdhnliche
Blutungsursachen wie arteriovendse Malformationen oder
Tumoren hin.

Bei atypischer Lokalisation der Blutung sollte eine zere-
brale Angiografie erfolgen, um Blutungsursachen zu erken-
nen und gezielt behandeln zu konnen. Bei Verdacht auf eine
eingeblutete Raumforderung (Tumor) kann auch eine MRT
mit Kontrastmittel hilfreich sein.

=m Therapie

Einig ist man sich, dass ein Hydrozephalus auf Grund einer
Blutung mit Ventrikeleinbruch durch Anlage einer exter-
nen Ventrikeldrainage (EVD) behandelt werden muss. Im
weiteren Verlauf kann auch die Anlage einer dauerhaften Li-
quordrainage iiber einen Shunt notwendig sein. Dieser sollte
jedoch erst implantiert werden, wenn zum einen eine dauer-
hafte Drainagepflichtigkeit nachgewiesen und zum anderen
die frischen Blutanteile resorbiert sind, die anderenfalls zu
einem Verkleben der Shuntventile fithren kénnen.
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B Abb. 2.54 CCT mit Darstellung einer hypertensiven Stammgang-
lienblutung rechts mit Kompression des Seitenventrikels und gerin-
ger Mittellinienverlagerung

Ob, im Vergleich zur konservativen Therapie, die opera-
tive Evakuation der Blutung einen Vorteil fiir das Uberleben
und das neurologische Outcome des Patienten bringt, wird in
der Literatur kontrovers diskutiert. Auf Grund des Mangels an
robusten Daten wurde die STICH Studie (Surgical Trial in In-
traerebral Haemorrhage) initiiert. Diese bislang grofite Studie
(1.033 Patienten) zeigte keinen signifikanten Vorteil fiir Pati-
enten, die in den operativen Arm randomisiert wurden. Kri-
tisch sind der z. T. spite Zeitpunkt der Operation und eine
sehr tiefe Lage der Blutung zu werten.

Unabhiéngig von der oben erwéhnten Studie, wird derzeit
bei Patienten mit zunehmenden neurologischen Ausféllen im
Hinblick auf die Verringerung der zu erwartenden Morbiditit,
das Himatom operativ entlastet. Je nach Grofle des Himatoms
kann dies gezielt endoskopisch oder auch offen durch eine
Kraniotomie durchgefiihrt werden.

Bei neurologisch stabilen oder asymptomatischen Pa-
tienten mit nicht raumfordernden Blutungen ist eher zur
konservativen Therapie zu raten.

mm Prognose, Nachsorge

Morbiditdtund Mortalitdt der intrazerebralen spontanen Hima-
tome bleiben weiterhin, trotz Einsatz der modernen diagnos-
tischen Verfahren (CT, Angiographie) und mikrochirurgischer
Operationsverfahren hoch. Noch ungiinstiger ist die Erwartung
bei Himatomen mit Ventrikeleinbruch. Auch bei Uberleben
und optimaler Neurorehabilitation bleibt die Morbiditat hoch
und die Zahl der Patienten, die wieder in ihre normale Umwelt
bzw. sogar in ihren Beruf zuriickkehren konnen, ist gering.
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Spontane intrazerebrale Himatome

Apoplektiform, Schlaganfall: oft dltere hypertone, antiko-
agulierte Patienten.

Symptomatik: Bewusstseinstriibung, abrupt auftretende
neurologische Ausfille, bei 2/3 der Patienten Hemiplegie.
Diagnostik: CT, zerebrale Angiografie.

Therapie: EVD, operative Evakuation des Hdmatoms bei
sekundarer Verschlechterung, ggf. endoskopisch friihzei-
tige Entlastung bei zerebellaren Himatomen.

2.15 Verschlusskrankheiten der Hirngefa3e
(zerebrovaskularer Insult)

Beztiglich der ausfithrlichen Pathophysiologie, Diagnostik
und konservativen Therapie von Patienten mit zerebrovasku-
ldren Insulten diirfen wir auf die Lehrbiicher der Neurologie
verweisen.

== Pathogenese

Die Unterbrechung des zerebralen Blutflusses geschieht
komplett oder inkomplett durch Thromben oder Embolien.
Vendse Verschlusskrankheiten miissen sehr ausgedehnt sein,
um Infarkte zu produzieren. Hiufiger sind arterielle zere-
brale Durchblutungsstérungen. Nach nicht regulierbarer
Storung des arteriellen Blutflusses kommt es zunéchst zu
funktionellen, neurophysiologisch (mit dem EEG oder Per-
fusions-CT/MRT) erfassbaren Storungen. Bei weiterer Ab-
nahme der Durchblutung sterben nicht notwendigerweise
alle Neurone im ischimischen Bereich. Erst die schwere,
anhaltende Ischdmie erzeugt den Infarkt. In der Initialphase
(bis 24 h) beobachtet man eine Hirnschwellung auf Grund
eines intrazelluliren Odems. Die spitere massive Hirnschwel-
lung ist bedingt durch eine extrazelluldre Fliissigkeitseinla-
gerung.

== Symptomatik

Dem zerebralen Insult als Folge einer Zirkulationsstorung ge-

hen haufig kiirzer dauernde, kortikale Ausfille voraus, die

nach dem klinischen Bild unterschieden werden:
Transiente ischamische Attacken (TIA): Weniger als 24 h
dauernde Ereignisse mit herdneurologischen Ausfillen.
Es kann sich um Hemiparesen, Aphasien oder Amaurosis
fugax bei Durchblutungsstorung der A. carotis interna
handeln. Vertebrobasildre TIA machen sich durch moto-
rische Defekte bis zur Tetraplegie, Visusverluste, homo-
nyme Hemianopsien, Ataxie, Vertigo, Diplopie, Dyspha-
gie und Kombinationen dieser Symptome bemerkbar.
PRIND (prologiert reversible ischamische neurologische
Defizite): linger als 24 h anhaltende fokale neurologische
Ausfille mit Riickbildungstendenz innerhalb von 3 Wo-
chen.
Progressiver Schlaganfall: progressive, fokal-ischdmische
Symptome iiber einige Stunden. Dies stellt die prognos-
tisch ungiinstige Verlaufsform dar.
Kompletter Schlaganfall (completed stroke, CS): Zere-
brovaskuldrer Insult mit pl6tzlich aufgetretenem und an-
haltendem neurologischem Ausfall. Die Ausprdgung der
Symptome ist abhingig von dem betroffenen Gefafl und
seinem Versorgungsgebiet.

== Diagnostik

Dopplersonografie der zerebralen Gefifle und CT erlauben
schnell die Unterscheidung, ob dem Schlaganfall eine intraze-
rebrale Blutung oder ein Gefaf3verschluss zugrunde liegt.

o Als Standard gilt heute die MRT mit Diffusions- und
Perfusionswichtung, die Infarkte eindeutig nachweisen
kann, auch wenn diese sich in der CT noch nicht oder
nur als Friihzeichen darstellen lassen (8 Abb. 2.55).

Neben der zerebralen Diagnostik ist stets auch eine kardiale
Abklarung sowie eine Untersuchung der Karotiden indiziert,
da ein Teil der zerebralen Durchblutungsstérungen aus kar-
dialen Embolien resultiert. Parallel zur Behandlung des

B Abb. 2.55a CCT 1 h nach Schlaganfall mit Darstellung von In-
farktfriihzeichen (positives Mediazeichen rechts). b In der diffusions-

gewichteten MRT-Darstellung kommen die betroffenen Areale des
rechtsseitigen Mediaterritoriums bereits hyperintens zur Darstellung
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B Abb. 2.56 MRT mit Darstellung der GroBenausdehnung des
Schlaganfalls bei Patienten mit sog. malignem Stroke von Tag 1-5

zerebralen Insults muss die Behandlung der Ursache mit ein-
bezogen werden (z. B. Vorhofflimmern, Karotisstenose etc.).

mm Therapie

Der zerebrale Schlaganfall ist eine Notfallsituation und sollte
auf einer neurologischen Intensivstation oder speziellen
Schlaganfallstation behandelt werden. Neben der allgemeinen
Intensivtherapie (Kreislauf, Beatmung) steht vor allem die Be-
handlung des Hirn6dems im Mittelpunkt.

o Neben einer systemischen Antikoagulation wird
versucht, durch Lysetherapie (rt-PA) den GefaBver-
schluss wieder zu ero6ffnen.

Diese kann aber nur in einem Zeitfenster von maximal 4 h
nach Stroke und nach Ausschluss von intrazerebralen Blu-
tungen erfolgen.

Bei Feststellung einer himodynamisch wirksamen Gefif3-
stenose oder eines Gefifiverschlusses bei Patienten mit fliich-
tigen, reversiblen oder teilreversiblen neurologischen Herd-
symptomen konnen eine endovaskuldre Versorgung mit
Stents oder desobliterierende gefdfichirurgische Mafinahmen

mit schlieBlich erheblicher Raumforderung (Ventrikelkompression
und Mittellinienverschiebung)

(Thrombendarteriektomie) indiziert sein. Die zerebrale
Bypasschirurgie hat sich nach Auswertung neuer Daten fiir
ischamische Schlaganfille als nicht prognostisch giinstig er-
wiesen und ist nur eine individuelle Therapiemoglichkeit.

Bei raumfordernden, sog. malignen Infarkten (B Abb.
2.56) mit Beteiligung von mindestens 2/3 des Mediaterrito-
riums oder Beteiligung von 2 arteriellen Stromgebieten unter-
schiedlicher Gefifle, hat sich eine friihzeitige Entlastungs-
kraniektomie prognostisch als giinstig erwiesen (DESTINY I,
HAMLET, DECIMAL). Auf Grund der erheblichen Grofle
und raumfordernden Wirkung dieser Infarkte ist der intrakra-
nielle Druck meist deutlich erhéht und durch konservative
Mafinahmen alleine nicht zu kontrollieren. Durch die opera-
tive Dekompression in Form einer Hemikraniektomie mit
Duraerweiterungsplastik, kann sowohl die Mortalitit wie die
Morbiditit reduziert werden.
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Verschlusskrankheiten der HirngefaBe
(zerebrovaskularer Insult)

Geféalverschluss durch Thromben oder Embolien.
Symptomatik: TIA, PRIND, progressiver Schlaganfall,
sog. completed stroke.

Diagnostik: Dopplersonographie, CT, MRT (Diffusion/
Perfusion).

Therapie: symptomatische Therapie (Intensivmedizin,
Hirnddemtherapie). Thrombolyse (rt-PA, endovaskulare
Stents). Dauermedikation mit Thrombozytenaggrega-
tionshemmern. Friihzeitige Kraniektomie bei malignem
Mediainfarkt.

2.16 Schmerzchirurgie

2.16.1 Grundlagen

2.16.2 Methoden der Schmerzchirurgie

Nach Art des Vorgehens in der Schmerzbehandlung unter-
scheidet man neuroablative, neurostimulatorische und lokal
pharmakologische Mafinahmen:
Durch neuroablative Mafinahmen versucht man, die
Schmerzleitung und Schmerzempfindung auf verschie-
denen Niveaus zu unterbrechen (Rhizotomie, Chordoto-
mie, Thalamotomie).
Durch neurostimulatorische Mafinahmen wird auf die
Schmerzmodulation auf transkutanem, spinalem oder
thalamischem Wege eingewirkt.
Temporir erfolgversprechende Methoden bei schweren
Schmerzsyndromen sind die spinale und intraventriku-
lire Anwendung von Opiaten iiber Katheter und Reser-
voire.

2.16.3 Chronische Schmerzen und
multidisziplindre Schmerzklinik

Traditionell wird die freie Nervenendigung als Rezeptor des
Schmerzes betrachtet. Der sog. schnelle Schmerz wird iiber
das A-Delta-System, der sog. langsame Schmerz tiber das C-
Faser-System geleitet. Letzterer ist diffus, wenig lokalisiert
und geht mit einer unangenehmen psychischen Sensation ein-
her. Die Zellkérper der A-Delta- und C-Fasern liegen im spi-
nalen Ganglion. Von dort fithren Zellfortsitze zur Hinter-
wurzel und zum Hinterhorn. Die Mehrzahl der afferenten
Fasern wird unter Kreuzung in der vorderen Kommissur zum
gegenseitigen lateralen Quadranten des Riickenmarks geleitet
und bildet den lateralen spinothalamischen Trakt.

Viele der Neuronen im Hinterhorn enthalten Enkepha-
line, eine groflere Zahl enthdlt auch Substanz P, die der
Haupttransmitter der Afferenz ist. Zu diesem afferenten
System kommen im Hinterhorn efferente Fasern (charakte-
risiert durch Serotonin und Norepinephrin). Diese fithren zu
einer Beeinflussung der Schmerzmodulation. Der Tractus
spinothalamicus teilt sich auf Hohe des Dienzephalons in eine
mediale und eine laterale Portion. Der laterale Teil fiihrt
zum posterolateralen Thalamuskern und hat sein kortikales
Projektionsfeld in der Postzentralregion (Area 1). Der medi-
ale Anteil der spinothalamischen Bahn hat seine Verbin-
dungen zum Hirnstamm und medialen Thalamus mit
weiteren Konnektionen zu Hypothalamus und limbischem
System.

Nachhaltig beeinflusst wurde das Schmerzverstiandnis,
und damit der therapeutische Ansatz der Schmerzchirurgie,
durch den Nachweis von Opiatrezeptoren im Zentralnerven-
system und durch die Betrachtung von Schmerzen als Stérung
eines postulierten Gate-control-Systems. Diese Theorie des
Schmerzgeschehens berticksichtigt biologische Regelkreise,
die Einfliisse auch der efferenten Bahnen und die Schmerz-
modulation. So werden auch Vorgénge wie Schmerzkontrolle
iber Stimulation und Deafferenzierungsschmerzen, d.h.
Schmerzen, die sich trotz unterbrochener Schmerzleitung be-
merkbar machen, verstiandlich.

Definition

Von chronischen Schmerzen spricht man bei einem
Patienten, der téglich Schmerzen liber eine Periode von
mehr als 6 Monaten hat.

Es gehen in der Regel viele Untersuchungen beziiglich der Ur-
sache der Schmerzen und Behandlungsmisserfolge voraus.
Bei diesem chronischen Schmerzsyndrom finden sich dann
Schlafstorungen, Appetitmangel, Libidoverlust, Konzentrati-
onsstorungen, Abgeschlagenheit und Reizbarkeit. Es liegt eine
Schmerzkrankheit vor, die in ihrer Symptomatik der Depres-
sion dhnlich ist.

In dieser Situation ist eine multidisziplindre Abkldrung
und Behandlung im Sinne einer sog. Schmerzklinik oder
Schmerzkonferenz sinnvoll, um nicht nur die Ursachen zu
behandeln, sondern auch deren Folgen und deren entspre-
chende Therapie unter Einbeziehung psychotherapeutischer
und psychopharmakologischer Mittel zu entsprechen. Die
Teilnehmer miissen ein spezielles Interesse und spezielle Er-
fahrungen mit chronischen Schmerzen haben. Jeder Teilneh-
mer sollte spezialisierte Verfahren zur Schmerzbeeinflussung
einbringen kénnen. Die Gruppe setzt sich in der Regel zusam-
men aus einem Anisthesiologen, einem Neurologen, einem
Psychiater und einem Neurochirurgen.

2.16.4 Chirurgie einzelner Schmerzsyndrome

Trigeminusneuralgie

mm Pathogenese, Epidemiologie

Die Ursache der idiopathischen Trigeminusneuralgie ist wei-
ter umstritten. Oftmals wird ein Gefaf3-Nerven-Konflikt pos-
tuliert: Durch die Pulsation einer kleinen Arterie an der Wur-
zel des N. trigeminus soll es zur Auslésung der Schmerzen im
Dermatom des N. trigeminus kommen.
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Die Trigeminusneuralgie ist ein charakteristisches Syn-
drom, das héufiger bei Frauen (2:1) und bei alteren Menschen
(70% der Patienten sind >50 Jahre) auftritt.

== Differenzialdiagnose
Die Trigeminusneuralgie ist differenzialdiagnostisch abzu-
grenzen von zahlreichen anderen kraniofazialen Schmerz-
syndromen:
Glossopharyngeusneuralgie
Ophthalmischen Schmerzen bei Glaukom
Schmerzen bei Zahnerkrankungen
Zustinden nach Nervenverletzungen
Vaskuldren Schmerzsyndromen wie Migrane
Schmerzen bei Riesenzellarteritis
Sinusitis
Symptomatische Schmerzen im Trigeminusbereich bei
Druck auf die Trigeminuswurzel durch benigne oder
maligne Tumoren oder Gefifimissbildungen

== Symptomatik, Diagnostik
Das uniforme klinische Bild besteht in blitzartig einseitig
einschieBenden Gesichtsschmerzen im 2. und 3. Trigemi-
nusast. Solche Attacken dauern nur Sekunden und treten in
unterschiedlicher Haufigkeit auf. Die Schmerzen sind héufig
im betroffenen Trigeminusgebiet auslosbar (Triggerzone) und
zwar durch Berithrung, Druck, Kélte und schieflen spontan
beim Sprechen und Essen ein. Die Krankheitssymptome tre-
ten haufiger im Frithjahr und Herbst auf, sind duflerst quélend
und konnen wegen der Heftigkeit Suizidabsichten bedingen.
Der neurologische Status ist bei der idiopathischen Tri-
geminusneuralgie unauffillig.

0 Cave

Findet man Ausfélle im Trigeminusgebiet, z. B. eine ab-
geschwachte Korneasensibilitat, so ist nach Ursachen
(z. B. Neoplasmen im Bereich Trigeminuswurzel) fiir
diese symptomatische Trigeminusneuralgie zu suchen.

mm Therapie

Analgetika haben wenig Einfluss auf die Trigeminusneuralgie.
Durch eine Therapie mit Antikonvulsiva (Carbamazepin, Gaba-
pentin) ist eine Schmerzfreiheit tiber lingere Zeit erreichbar.

o Bei Versagen dieser Medikamente sollen chirurgische
MaBnahmen vorgeschlagen werden.

Da oftmals ein Gefaf3-Nerven-Konflikt am Eingang des N. tri-
geminus in den Hirnstamm als Ursache nachgewiesen werden
kann (neurovaskuldres Kompressionssyndrom), stellt die
Operation nach Janetta eine gute Therapieoption dar. Dabei
werden iiber einen retrosigmoidalen Zugang der Abgang des
N. trigeminus aus dem Hirnstamm und ein oder mehrere ar-
terielle Gefaf3e mit dargestellt. Im Weiteren wird der Nerv zu
dem Gefaf3 hin abgepolstert, z. B. durch Goretex.

Gelingt es jedoch nicht, dadurch eine suffiziente Schmerz-
reduktion zu erreichen, kann versucht werden, durch eine ge-
zielte Ausschaltung des N. trigeminus mittels einer perkutanen
Thermokoagulation Schmerzlinderung zu erreichen. Uber
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eine Punktion im Bereich des Cavum Meckeli wird ver-
sucht, die Trigeminuswurzel zu erreichen und durch Elektro-,
oder feiner und selektiver durch Thermokoagulation, auszu-
schalten.

Schmerzen bei malignen Tumoren

Rhizotomien (chirurgische Durchtrennungen) der Hinter-
wurzeln am Riickenmark werden nur noch selten vorgenom-
men, weil die Erfolgschancen gering sind, die Durchtrennung
in mehreren Segmenten durchgefiithrt werden muss und da-
mit auch die Blutversorgung des Riickenmarks gefdhrdet ist.

Aufgrund einer deutlich verbesserten systemischen
Schmerztherapie mit Schmerzpflastern oder auch Schmerz-
pumpen wird dieses Verfahren nur noch in Ausnahmefillen
Verwendung finden.

Schmerzen nach spinalem Trauma

Einige Schmerzsyndrome bei paraplegischen Patienten konn-
ten durch Eingriffe im Bereich der »dorsal root entry zone«
(DREZ) beeinflusst werden. Dabei werden die gestorten deaf-
ferenzierten spinalen Modulationszentren, die von inhibito-
rischen Mechanismen befreit sind, ausgeschaltet. In Einzelfil-
len gelang es so, mit den Nachteilen des Deafferenzierungs-
schmerzes beim Querschnittsgelahmten zurecht zu kommen.
Eingriffe zur chirurgischen Ausschaltung solcher Modula-
tionszentren im Riickenmark wird man allerdings nur bei
gestorter Riickenmarkfunktion, also beim bereits gelahmten
Patienten mit chronischen, medikament6s nicht zu therapie-
renden Schmerzen durchfithren. Auch fiir diesen Problem-
kreis kommen heute mehr Opiate zur Anwendung, die iiber
spinale oder zentrale Katheter und Reservoire direkt an die
Rezeptoren herangebracht werden.

Radikulopathien nach Verletzung,
Bandscheibenvorfall oder Operation

Die ursdchliche Behandlung ist zunachst die Dekompression
der Nervenwurzel, womit meist auch eine Schmerzbeseiti-
gung erreicht wird. Im spéteren Verlauf nach einer Operation
oder nach rezidivierenden Bandscheibenvorfillen kann es je-
doch zu andauernden Schmerzen und zum Postnukleoto-
mie-Syndrom kommen.

Es ist ein Schmerzsyndrom entstanden, das nicht mehr
nur ursachlich betrachtet werden kann, z. B. im Sinne, dass ein
Bandscheibenvorfall auf eine Nervenwurzel driickt, sondern
nun als eigenstindige Schmerzkrankheit zu werten ist. In die-
sen Fillen kann versucht werden, die Schmerzleitung oder die
Schmerzmodulation chirurgisch zu beeinflussen.

Bei der Neurostimulation wird versucht, in den Regel-
kreis solcher Schmerzsyndrome einzugreifen und so die
Schmerzhemmung zu stimulieren.

Praxisbox
Riickenmarkstimulation

Bei der Riickenmarkstimulation (»spinal cord stimula-
tiong, SCS) werden epidurale Elektroden eingelegt, Gber
v
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die eine Dauerstimulation tiber einen Impulsgeber er-
folgt, die der Patient als angenehmes Kribbeln Giber dem
Schmerzareal empfindet. Das Schmerzsignal zum Gehirn
wird somit unterdriickt und der Schmerz als solches nicht
mehr empfunden. Der Patient erhalt einen Handpro-
grammierer und ist so in der Lage, durch Einstellung ge-
wisser Parameter (Stromstarke, Frequenz, Impulsbreite)
die Nervenstimulation selbstandig durchzufiihren und in
ihrer Intensitat zu variieren.

Schmerzchirurgie

Neuroablative oder neurostimulatorische MaBnahmen,
Medikation mit Opiaten, multidisziplindare Schmerzklinik.
Trigeminusneuralgie: blitzartig einseitig einschieBende
Gesichtsschmerzen.

Therapie: Antikonvulsiva, OP nach Janetta, perkutane
Thermokoagulation.

Schmerzen bei malignen Tumoren: systemische
Schmerztherapie.

Schmerzen nach spinalem Trauma: Eingriffe im Bereich
der »dorsal root entry zone« (DREZ).

Radikulopathien nach Verletzung, Bandscheibenvorfall
oder Operation: Dekompression der Nervenwurzel,
Neurostimulation (SCS).

2.17 Stereotaktische Hirnoperationen
und funktionelle Neurochirurgie

2.17.1 Grundlagen

— Definition
Stereotaxie beschreibt eine minimalinvasive operative
Behandlungsmethode, die es dem Neurochirurgen er-
laubt, mittels bildgesteuerter (MRT/CT), computerassis-
tierter Berechnung, mit Hilfe eines Zielgerates, jeden
beliebigen Punkt innerhalb des Gehirns im Submilli-
meterbereich unter Verwendung des Kartesischen Ko-
ordinatensystems zu erreichen.

Um diese Genauigkeit zu erreichen, wird ein Ring auf dem
Kopf des Patienten fest verankert, auf dem das Zielgert (Ziel-
bogen) rigide fixiert/justiert werden kann und iiber den ent-
sprechende Instrumente/Sonden gefithrt an ihren Zielort ge-
bracht werden kénnen.

Dieses stereotaktische Vorgehen ist zunichst bei der neu-
rophysiologischen Arbeitsweise am Tier angewendet worden.
Konstante geometrische Relationen zwischen Hirnstruktur
und Schidelknochen erlauben es, dort exakt Zielpunkte auf-
zusuchen. Aber erst mit der Methode von Spiegel und Wycis
(1950) war es moglich, Zielpunkte im menschlichen Gehirn

genau zu treffen. Sie verwendeten als Referenz das Ventrikel-
system, das sie mit Kontrastmittel darstellten.

0 Das stereotaktische Vorgehen ist heute durch die
exakte Visualisierung der Zielregionen mittels
computerassistierter Bildfusionen (MRT, CT) hoch-
prézise und sicher (8 Abb. 2.57).

Bevor der Zielpunkt am Patienten angegangen wird, er-
folgt eine Uberpriifung des Zielbogens hinsichtlich seiner
korrekten Einstellung am Zielpunktsimulator (»Phantoms,
O Abb. 2.58).

2.17.2 Indikationen

Die stereotaktische Biopsie von Tumoren, vor allem bei tiefer
und eloquenter Lage, die somit keiner chirurgischen Exstirpa-
tion zuginglich sind, hat sich zur Diagnosesicherung vor einer
Radio- und/oder Chemotherapie als Standard etabliert.

Durch funktionelle stereotaktische Eingriffe werden Re-
gelkreise des Gehirns, die bei bestimmten Erkrankungen ge-
stort sind, normalisiert. Hierfiir werden stereotaktisch FElek-
troden in spezifische Hirnregionen platziert tiber die kontinu-
ierliche Stromimpulse abgegeben werden (tiefe Hirnstimula-
tion, THS; engl. deep brain stimulation, DBS), die diese in
ihrer elektrischen Aktivitit verdndern. Bewegungsstorungen,
wie z. B. Morbus Parkinson, essentieller Tremor und Dystonie
werden somit positiv beeinflusst.

Klassische Zielgebiete bei THS
Nucleus subthalamicus (STN): M. Parkinson
Ventralis intermedius, Thalamus: essentieller Tremor
Globus pallidus internus (GPi): Dystonie

Die stereotaktisch positionierten Elektroden werden, dhnlich
wie bei einem Herzschrittmacher, mit einem subkutanen Sti-
mulator (Steuereinheit mit Batterie) verbunden. Entspre-
chende typische Stimulationsorte bei Bewegungsstérungen
sind der Globus pallidus internus (GPi) bei Dystonie, der Nuc-
leus subthalamicus (STN) bei M. Parkinson und der Ventralis
intermedius (Vim) des Thalamus bei essentiellem Tremor.

Die Indikation fiir die THS wird heute beim Parkinson-
Patienten v. a. beim Versagen der medikamentdsen Therapie
(L-Dopa) gestellt. Dabei werden die 3 Kardinalsymptome Ri-
gor, Tremor und Akinese (Bewegungsarmut) positiv beein-
flusst. Weitere Indikationen fiir THS sind der essentielle Tre-
mor und die Dystonie. Die THS ist jiingst auch fiir bestimmte
Formen der Epilepsie zugelassen worden.

Derzeit wird intensiv an weiteren Indikationen fiir die
THS, v. a. bei psychiatrischen Storungen, gearbeitet.
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B Abb. 2.57 Matching der MRT-Bilder (T1-T2) zur Visualisierung des Nucleus subthalamicus zur Elektrodenanlage (»Tiefe Hirnstimulation«)

bei Morbus Parkinson

B Abb. 2.58 Uberpriifung der stereotaktischen Koordinaten am
Zielpunktsimulator (»Phantomc)

2.18 Wurzelkompressionssyndrome

2.18.1 Grundlagen

Die Funktion der Wirbelsiule ist ein biomechanisches Zu-
sammenspiel aus Flexion und Extension (v.a. lumbal) und
zusatzlicher Rotation (v. a. zervikal).

Bandscheiben sind widerstandsfahig gegen akute Druckbe-
lastung. Es kommt daher selten durch ein einzelnes Trauma zu
Diskusruptur und zum Bandscheibenvorfall. Haufige starke
Belastung (Mikrotraumen) im Laufe der natiirlichen Alterung
bedingen aber das Auftreten degenerativer Veranderungen.

o Es ist wichtig zu wissen, dass im Sitzen eine wesent-
lich hohere Druckbelastung (140%) auf die Band-
scheibe auftritt, als beim Stehen (100%). Die Druck-
belastung kann bei Anheben von schweren Gegen-
standen das 4-Fache des Korpergewichtes erreichen.

2.18.2 Zervikaler Bandscheibenvorfall

mm Pathogenese

Reduzierung des Wassergehaltes der Bandscheibe und Dege-
neration des Nukleusanteiles geschehen im Laufe der Alte-
rung. Die Hohe der Bandscheibe nimmt ab. Dadurch sind die
Facetten der Wirbelgelenke mehr belastet. Osteophyten ent-
stehen im Bereich der Deckplatten und der Gelenkfacetten
und engen den Spinalkanal und die Foramina intervertebralia
ein.

o Im Extremfall kdnnen préavertebrale Osteophyten zu
Schluckstérungen fiihren oder laterale das Lumen
der A. vertebralis schmalern.

Die Ruptur eines zervikalen Diskus geschieht haufig durch
eine akute Hyperflexion oder Rotation. Der Anulus fibrosus
und evtl. auch das Lig. longitudinale posterius reifSen. Wegen
spezieller Schwachstellen geschieht die Ruptur hiufig lateral
zum Foramen intervertebrale hin. Entsprechend folgt eine
Waurzelkompression, bei mediolateraler Ausdehnung auch die
Markkompression. Echte Bandscheibenvorfille (Soft-disc)
sind selten bei Patienten tiber 50 Jahren. Hier kommen hau-
figer foraminale und medulldre Kompressionen auf osteo-
phytéirer Grundlage vor (Hard-disc).
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B Tab. 2.5 Haufige radikuldre Symptome bei zervikalen Diskushernien

Diskushernie Komprimierte

Wurzel sensible Ausfalle
HWK 5/6 Cc6 Oberarm, Radialseite Vorderarm bis
Daumen
HWK 6/7 c7 Oberarm und Unterarm 2.-4. Finger

HWK7/TH 1 cs8

== Symptomatik

Durch eine heftige Bewegung treten lokal Nackenschmerzen
auf, die den Patienten zwingen, die entsprechende Wirbelsdu-
lenpartie steif zu halten (vertebrale Symptomatik). Bei Kom-
pression der Wurzel C6 reichen die Schmerzen, Parésthesien
und Sensibilititsausfalle bis zum Daumen, bei Wurzelkom-
pression C7 zu den mittleren Fingern und bei Kompression
der Wurzel C8 bis zum Kleinfinger. Die Beschwerden werden
durch Flexion des Kopfes zur erkrankten Seite verstérkt. Peri-
phere Lahmungen betreffen den M. biceps (C6), den M. tri-
ceps (C7) und die kleinen Handmuskeln (C8). Bei medialen
oder mediolateralen Diskushernien treten Zeichen der me-
dullaren Kompression auf (8 Tab. 2.5)

Haufig beobachtet man inkomplette Querschnittssyn-
drome, die aber bei akutem Massenvorfall die vollstindige
Querschnittsldhmung erreichen kénnen. Zur Tetraparese
kommen Sensibilitats-, Blasen- und Mastdarmstorungen hin-
zu. Speziell dabei beobachtete Ausfallssyndrome sind das
Brown-Séquard-Phanomen sowie das Central-cord-Syndrom
und das Spinalis-anterior-Syndrom:

Das Central-cord-Syndrom ist gekennzeichnet durch eine

Schwiche der oberen Extremitéten bei erhaltener Kraft in

den Beinen, kombiniert mit einem Verlust des Schmerz-

und Temperaturempfindens in den Armen und Hénden.

Beim Spinalis-anterior-Syndrom, der akuten Kompres-

sion der A. spinalis anterior, beobachtet man den Verlust

aller motorischen und sensiblen Funktionen unterhalb des

Lasionsniveaus, wobei die Funktion der Hinterstrédnge aus-

gespart ist. Wahrend der Soft-disc zu einer akuten Sympto-

matik fithrt, duflern sich spondylotische Osteophyten in
einer langsam progredienten Symptomatik. Ein durch de-
generative Verdnderungen sekundir enger zervikaler Spi-
nalkanal fithrt zur zervikalen Myelopathie. Die Sympto-
matik entspricht der beschriebenen medulldren Kompres-
sion, doch ist der Verlauf chronisch, evtl. auch episodisch.

mm Diagnostik
Die Diagnostikverfahren der Wahl sind heute CT und MRT. In
der CT kommen besonders gut die osteophytiren Knochen-
anbauten und die degenerativen Verdnderungen zur Darstel-
lung (B Abb. 2.59), wihrend in der MRT besonders gut die
Bandscheibe, der weiche Vorfall (Soft-disc-Prolaps) sowie das
Riickenmark selbst abgebildet werden (8 Abb. 2.60).

Selten findet noch die zervikale Myelografie Anwendung,
bei der mit wasserloslichen Kontrastmitteln die Mark- und

Schmerzausstrahlung, Parasthesien,

Oberarm, ulnarseitig bis Kleinfinger

Paresen Reflexausfalle

Flexion im Ellbogen (Bizeps) Bizepssehnenreflex

Extension Ellbogen (Trizeps) Trizepssehnenreflex

Finger spreizen und extendieren
(kleine Handmuskeln)

Waurzelkompression nachgewiesen werden konnen. Dies
kommt vor allem bei Patienten mit multiplen Voroperationen
oder nach zervikaler Stabilisierung zum Einsatz.

= » Differenzialdiagnose
Die Differenzialdiagnosen der zervikalen Myelopathie und
Radikulopathie bediirfen einer sorgfiltigen neurologischen
Abklarung, evtl. mit Hilfe der Elektromyographie (EMG).
Manche Diagnose kann erst aus dem Verlauf und der Zusatz-
diagnostik gestellt werden:
Bei der zervikalen Myelopathie kommen spinale Tumo-
ren, demyelinisierende Erkrankungen und die amyotro-
phe Lateralsklerose in Betracht.
Radikulopathien sind gegen Plexusldsionen und Lisio-
nen peripherer Nerven abzugrenzen.

mm Therapie

Zervikale Radikulopathien haben haufig einen glinstigen
Spontanverlauf. Unterstiitzend werden Analgetika, Muskelre-
laxanzien und Physiotherapie verordnet. Versagt die genannte
Therapie und bestehen nach 6 Wochen anhaltende, unbeein-

B Abb. 2.59 Patient mit zervikalem Bandscheibenvorfall HWK 5/6.
In der CT der HWS zeigen sich auBerdem ausgedehnte Osteophyten
(Pfeil), die den Spinalkanal einengen und das Myelon komprimieren
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B Abb. 2.60 a Sagittale und b axiale MRT mit Darstellung eines zer-
vikalen Bandscheibenvorfalls auf Hohe HWK 5/6 mediolateral rechts
und Myelopathiesignal als Zeichen einer Myelonschadigung (hyper-
intens in T2 intramedullar)

flussbare radikuldre Schmerzen oder/und zunehmende radi-
kuldre Ausfille und ist die Wurzelkompression radiologisch
bewiesen, so kommt die operative Entlastung in Frage.

0 Cave

Zeichen einer akuten Riickenmarkkompression
zwingen zur sofortigen operativen Entlastung.

Dazu zihlen héhergradige Paresen ab Kraftgrad 3/5, ein be-
ginnendes oder fortschreitendes Querschnittsyndrom, Zei-
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O Abb. 2.61 Postoperative Rontgenkontrolle mit Darstellung eines
Titan-Cages als Interponat auf Hohe HWK 5/6

chen langer Bahnen, nicht medikamentds zu kontrollierende
Schmerzen oder ein in der MRT nachgewiesenes Myelopa-
thiesignal als Zeichen einer Schadigung des Riickenmarks.

Je nach Lage des Bandscheibenvorfalls und Auspragung
der osteophytdren Verdnderungen kommen 2 operative Zu-
gange in Frage:

zum einen die anteriore Diskektomie mit ventraler Fusion,

zum anderen die dorsale Foraminotomie mit Dekom-

pression der Nervenwurzel durch Sequesterektomie.
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O Abb. 2.62 Postoperative Rontgenkontrolle mit Darstellung einer
Bandscheibenprothese in a Inklination und b Reklinationsstellung
nach ventraler Diskektomie und Entfernung eines zervikalen Band-

Letzte findet vor allem Anwendung bei lateralen, sequestrier-
ten Bandscheibenvorfillen, die isoliert Druck auf eine Ner-
venwurzel ausiiben. Nach Foraminotomie kann der seques-
trierte Bandscheibenvorfall geborgen werden und die Wurzel
ist frei.

Bei Vorfillen, die vor allem medial liegen oder bei Patien-
ten mit groflen osteophytiren Anbauten und einer dadurch
bedingten Einengung des Spinalkanals sollte eine anteriore
Diskektomie durchgefiihrt werden. Nach mikrochirurgischer
Entfernung der Bandscheibe werden die dorsalen Osteophyten
abgetragen, das hintere Langsband er6ffnet und prolabiertes
Bandscheibengewebe entfernt, so dass das Myelon und beide
Nervenwurzeln vollstindig frei sind. Im Anschluss wird der
Bandscheibenraum durch einen Cage aus Titan oder Peek Ma-
terial ausgefiillt (8 Abb. 2.61). Ein Beckenkammspann wird auf
Grund der oft heftigen postoperativen Beckenschmerzen heu-
te nicht mehr verwendet. Innerhalb von 1-2 Jahren fiihrt dies
zur Fusion der angrenzenden Wirbelkorper.

In Einzelfillen kann anstelle eines Cage auch eine kiinst-
liche Bandscheibe implantiert werden, die die Funktionalitét
des betroffenen Segments erhlt (B Abb. 2.62). Die zervikale
Bandscheibenprothese eignet sich jedoch nur fiir jingere
Patienten (<60 Jahre) ohne wesentliche osteophytaren Veran-
derungen.

scheibenvorfalls. Durch die Verwendung einer Prothese wird ver-
sucht, die Bewegung in entsprechendem Segment zu erhalten

2.18.3 Lumbaler Bandscheibenvorfall

== Pathogenese, Epidemiologie

80% der Einwohner in unserem Zivilisationskreis erleiden min-
destens eine schwere Lumbago (Riickenschmerzen) in ihrem
Leben. Diese heilt in der Regel unter Analgetika und Physiothe-
rapie ab. Nur ca. 35% dieser Patienten bekommen zusitzlich
Ischialgien (radikuldre Ausstrahlung der Schmerzen).

Die Diskusprotrusion entsteht in Folge chronischer
Strukturveranderungen der Bandscheibe mit Fliissigkeits-
und Néhrstoffmangel und Gewebedegeneration. Es kommt
dadurch zur Vorwolbung der Bandscheibe in Richtung intra-
spinal.

Reifdt schlieSlich der Anulus fibrosus ein, kann Gewebe
des Nucleus pulposus durch den Riss gleiten, es entsteht ein
Diskusprolaps. Wenn das Lig. longitudinale posterius reif3t,
kann ein freier Sequester den Spinalkanal verlegen.

Etwa 90% der lumbalen Bandscheibenvorfille gehen von
den Bandscheiben auf Hshe LWK 4/5 und LWK 5/SWK 1 aus.
Meist kommt es nach einer heftigen Bewegung oder Anreiflen
von Lasten zu dem klassischen Erstsymptom, dem sog. He-
xenschuss und einer schmerzbedingten Verspannung der
paraspinalen Muskulatur.

B Tab. 2.6 Haufige radikuldre Symptome bei lumbalen Diskushernien

Diskushernie  Kompri-

mierte Wurzel  sensible Ausfalle

LWK 3/4 L4

LWK 4/5 L5
FuBrist bis Grozehe

LWK5/SWK1  S1

3.-5.Zehe

Schmerzausstrahlung, Parasthesien,

Ventraler Oberschenkel bis unterhalb des Knies

Gesal, lateraler Ober- und Unterschenkel,

GesalB, (latero-)dorsaler Ober- und Unter-
schenkel, lateraler FuBRrand, FuBsohle bis

Paresen Reflexausfalle

Extension Kniegelenk Patellarsehnenreflex

Dorsalflexion FuB,
insbesondere GroRRzehe

Tibialis-posterior-Reflex
(im Seitenvergleich)

Plantarflexion Fuf3, Achillessehnenreflex

Beckenfixation
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B Abb. 2.63 Lumbaler Bandscheibenvorfall LWK 4/5 mediolateral links mit Kompression der Nervenwurzel L5 im Recessus (Pfeil):

a MRT T2 sagittal und b axial

== Symptomatik

Radikuldre Kompression Die Bandscheibenerkrankung ver-
lauft schubweise mit freien Intervallen zwischen Schmerzat-
tacken. Hat ein Prolaps eine Grofle erreicht, bei der er die
Nervenwurzel in ihrem Verlauf zum Foramen intervertebrale
bedringt, so treten zu den vertebralen auch radikuldre Symp-
tome gemifd der betroffenen Nervenwurzel auf (B Tab. 2.6).
Diese konnen Paridsthesien und Sensibilitatsstorungen,
Schmerzen, aber auch eine Parese beinhalten. Durch Husten,
Niesen und Pressen erhoht sich der intradurale Druck und die
Schmerzen werden meist akzentuiert.

Grofle Diskushernien komprimieren nicht nur die Ner-
venwurzel, die auf diesem Niveau den Spinalkanal verlasst,
sondern auch die nachstuntere, die sich noch im Duralsack
befindet. Wird das im Knie gestreckte Bein im Hiiftgelenk ge-
beugt, so bereitet der Zug an den komprimierten Wurzeln
Schmerzen, die zum N. ischiadicus ziehen (Zeichen nach
Laségue).

Die radikuldre Kompression kann zu einer peripheren Pa-
rese fithren. Wird die Wurzel L5 betroffen, so ist die Dorsal-
flexion der Grof3zehe oder des ganzen Fuf3es in der Kraft re-
duziert. Bei schwerer L5-Parese kann die Beckenstabilisierung
mitbetroffen sein (sog. Trendelenburg-Phdnomen bei Glu-
taeus-medius-Parese).

Wenn die 1. Sakralwurzel komprimiert wird, ist die Plan-
tarflexion des Fufles reduziert. Sofern die Schmerzen des Pa-
tienten dies zulassen, sollte der Patient zur Priifung der rohen
Kraft aus dem Bett kommen, da sich die Fuf$schwichen am
deutlichsten beim Zehen- und Fersengang und eine Glutéal-
parese beim Einbeinstand (Trendelenburg-Versuch) mani-
festieren.

Bei Kompression der Wurzel S1 ist aufSerdem der Achil-
lessehnenreflex meist abgeschwicht oder aufgehoben. Der
nur im Seitenvergleich verwertbare Tibialis-posterior-Reflex
fehlt bei Kompression der Wurzel L5. Der Patellarsehnenre-

flex ist alteriert, wenn die Diskushernie bei L3-1L4 oder L2-L3
liegt. In solchen Fillen verlduft die Schmerzausstrahlung auf
der Vorderseite des Oberschenkels, und meist sind Kraft und
Volumen des M. quadriceps femoris reduziert. Dann ist das
Lasegue-Zeichen negativ, das umgekehrte Laségue-Zeichen
(auch Femoralisdehnungsschmerz genannt) in Bauchlage po-
sitiv.

Kaudakompression Ein medialer lumbaler Massenvorfall
komprimiert die Cauda equina. In diesem Fall tritt eine
Schmerzausstrahlung in beide Beine auf. Die Cauda equina
kann jedoch innerhalb kiirzester Zeit so vollstaindig kompri-
miert werden, dass die Wurzeln nicht mehr fihig sind,
Schmerzen zu leiten. Im Vordergrund stehen dann beidseitige
motorische (Fuf3- und Geséif8paresen) und sensible (Gefiihl-
losigkeit von Gesdfl und Damm, Reithosenanésthesie) Aus-
fille der untersten Lumbal- und Sakralwurzeln. Gleichzeitig
sind Miktion und Defdkation gestért und zwar in Form einer
Retention.

o Cave

Mit Auftreten einer Kaudakompression wird eine
lumbale Diskushernie zu einem dringenden Notfall.

== Diagnostik
Die ersten diagnostischen Mafinahmen sind CT und/oder
MRT (8 Abb. 2.63). In den meisten Fallen liefert die MRT die
aussagekriftigeren Bilder mit Darstellung des Prolaps, des
komprimierten Duralschlauchs und auch der Nervenwurzeln.
Die elektromyographische Untersuchung (EMG) spielt
fiir differenzialdiagnostische Probleme und Verlaufsbeobach-
tungen in unklaren Féllen eine Rolle.
Eine Rontgenaufnahme in Flexions- und Retroflexions-
stellung der Wirbelsdule ist zum Ausschluss einer mobilen
Listhese (Wirbelgleiten) hilfreich.
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mm Therapie

Abhingig von der klinischen Symptomatik konnen Patienten
mit einem lumbalen Bandscheibenvorfall konservativ oder
operativ behandelt werden.

Notfallindikation fiir eine operative Therapie
bei lumbalem Bandscheibenvorfall
Kaudasyndrom
Isolierte Blasen-Mastdarmstérung
Hochgradige Paresen mit Kraftegrad <3/5

Bei Patienten mit o. g. Symptomatik muss umgehend die ope-
rative Entlastung durchgefiihrt werden, um einen Schaden der
nervalen Strukturen durch die bestehende Kompression zu
vermeiden.

Bei Patienten mit nur geringer Symptomatik, d. h. gut me-
dikamentos einstellbaren radikuldren Schmerzen, Dysdsthe-
sien oder einer Parese des Kraftgrades von schlechtestens 4/5
sollten zunichst eine konservative Therapie erhalten. Diese
umfasst neben einer suffizienten Analgesie auch physiothera-
peutische Ubungen und Erholungsphasen. Sollte sich inner-
halb von 6 Wochen keine signifikante Besserung oder gar eine
neurologische Verschlechterung einstellen, besteht die Indi-
kation zu operativen Behandlung.

Operationsmethoden Eine Laminektomie ist selten notwen-
dig, da man durch interlaminére Fenestration fast immer zur
Hernie vorstoflen und die Wurzel dekomprimieren kann.
Nach Entlastung der Nervenwurzel kann der Bandscheiben-
sequester iiber eine Sequestektomie geborgen werden. Um
einem Rezidivprolaps vorzubeugen, wird im Anschluss tiber
eine Nucleotomie der degenerierte Nucleus pulposus in der
Regel entfernt. In wenigen Fillen (<8%), namlich bei vollig
freiem Sequester und makroskopisch vollig intaktem Liga-
mentum dorsale ist eine alleinige Sequestektomie ausrei-
chend. Alternativ zur mikrochirurgischen Technik kann dies,
unter besonderen Umstdnden auch endoskopisch durchge-
fithrt werden.

Daneben gibt es noch weitere Therapiemdglichkeiten, fiir
die jedoch die medizinische Evidenz fehlt und vor allem wirt-
schaftliche Interessen im Vordergrund stehen. Dazu zihlen
diverse Lasertechniken und andere.

mm Komplikationen

Als operative Komplikationen kommen Verletzungen pra-
lumbaler grofler Gefafle und Wurzelverletzungen mit entspre-
chenden neurologischen Ausfillen, sowie v. a. der Dura mit
Bildung einer Liquorfistel vor.

An Komplikationen im weiteren Verlauf sind die Spondy-
lodiszitis und die adhisive Arachnoiditis zu erwidhnen. Bei
entziindlicher postoperativer Verdnderung im Bandscheiben-
raum besteht ein heftiger lokaler Schmerz, der durch Druck
und Klopfen ausgelost werden kann. Dazu kommen erhéhte
Temperaturen und laborchemische Infektparameter. Die MRT
lasst die entziindliche Destruktion an den angrenzenden
Deckplatten erkennen.

Die adhésive Arachnoiditis (Arachnoidalfibrose) unter-
halt die radikuldre Schmerzsymptomatik. Sie ist die Hauptur-
sache des sog. Failed-back-Syndroms, das sich in einem chro-
nischen lumbalen und radikuldren Schmerzsyndrom zeigt,
das allein durch die wiederholte Wurzeldekompression und
Losung der Narbenstrukturen nicht zu beherrschen ist.

Bei chronischen Schmerzsyndromen haben schmerzchi-
rurgische Verfahren wie die elektrische Stimulationsbehand-
lung ihre Bedeutung.

== Prognose

Die Prognose nach Diskushernienchirurgie ist fiir Léh-
mungen, Sensibilititsausfille und Miktionsstdrungen umso
besser, je rascher die Nervenwurzeln dekomprimiert werden.
Man erreicht bei ca. 80% der Patienten eine Befreiung von
radikuldren Symptomen. Die Rezidivhiufigkeit ist bei 5-10%,
wobei es sich entweder um wahre Rezidive am gleichen Ort
oder Pseudorezidive mit Betreffen der anderen Seite oder
einer anderen Hohe handeln kann.

mm Differenzialdiagnose

Eine lumbale Diskushernie ist bei typischer Symptomatik und
Vorgeschichte leicht zu diagnostizieren. Differenzialdiagnos-
tisch wird man an Wirbeldestruktionen durch Metastasen
denken miissen. Seltener kommen epidurale Abszesse oder
Blutungen in Betracht. Auch diese Verinderungen werden
durch die radiologischen Zusatzuntersuchungen erfasst.

Die Spondylolisthesis (Wirbelgleiten bei angeborener
Bogenunterbrechung) hat meist nur eine vertebrale Symp-
tomatik. Bestehen jedoch auch Wurzelkompressionserschei-
nungen, so liegt haufig zusitzlich eine Diskushernie im be-
nachbarten Bandscheibenraum vor.

2.18.4 Spinalkanalstenose

Definition

Eine Spinalkanalstenose (SKS) liegt dann vor, wenn der
Durchmesser des Spinalkanales kongenital oder sekundar
auf Grund degenerativer Verdnderungen reduziert ist.

Die SKS ist eine typische degenerative Erkrankung mit Band-
scheibenprotrusion, Facettengelenks- und Ligamenta-flava-
Hypertrophie und dadurch bedingte Einengung des Spinalka-
nals. Auch Tumoren oder Blutungen konnen vergleichbare
Symptome auslosen und miissen bildgebend ausgeschlossen
werden.

== Symptomatik
Das klassische Symptom der SKS ist die Claudicatio spinalis
mit einer Reduktion der schmerzfreien Gehstrecke. Bei Ky-
phosierung der Wirbelsaule, z. B. beim Fahrradfahren, be-
richten Patienten iiber eine Besserung der Beschwerdesymp-
tomatik.

Bei zusitzlicher Einengung der Neuroforamina kann es
aber auch zu radikulér ausstrahlenden Schmerzen oder Pare-
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O Abb. 2.64 a, c Kernspintomografische und b computertomogra-
fische Darstellung eines Patienten mit degenerativer Lendenwirbel-
saule und multisegmentaler Spinalkanalstenose. Durch Bandschei-

sen kommen. Ist die SKS zervikal lokalisiert, kénnen eine
Tetraparese, radikulére Defizite, Zeichen langer Bahnen, eine
spinale Ataxie sowie eine Blasen-Mastdarmstorung auftreten.

== Diagnostik

Bereits in der CT zeigen sich z. T. massive osteophytire Kno-
chenanbauten und eine Gelenkshypertrophie. In der MRT
wird besonders die Hypertrophie der Ligamenta und die
Kompression der nervalen Strukturen, sowie ggf. bereits
eine Riickenmarksschiadigung als Myelopathiesignal deutlich
(B Abb. 2.64). In seltenen Fillen ist auch eine Myelografie mit
Darstellung des intraduralen Kontrastmittelflusses, dem Ab-
gang der Nervenwurzel und ggf. einem Kontrastmittelstop als
Hinweis fiir eine Enge hilfreich. Zusitzliche Rontgenaufnah-
men in Flexion- oder Retroflexion kénnen ein Wirbelgeleiten
bei Verdacht auf eine zusitzliche Listhese nachweisen.

=m Therapie

Je nach klinischem Befund und radiologischer Ursache kann
eine zervikale Spinalkanalstenose durch eine ventrale Fusion
oder einen Wirbelkorperersatz von ventral (bei ventraler os-
teophytdrer Degeneration) oder durch eine dorsale Dekom-
pression mit und ohne Stabilisierung versorgt werden.

Bei der lumbalen Wirbelsidule werden die beidseitige in-
terlamindre Fensterung oder die Laminektomie als einfache
Therapieverfahren favorisiert. Eine zusatzliche dorsale Stabi-
lisierung ist nur bei langstreckiger Dekompression oder bei
einer bereits praoperativ bestehenden Instabilitdt indiziert,
z. B. bei Patienten mit Listhesen. Dabei kann diese als PLIF
(posterior lumbal intervertebral fusion, 8 Abb. 2.65), TLIF
(transforaminal lumbal intervertebral fusion) oder ALIF (an-
teriorlumbal intervertebral fusion) erfolgen.

benprotrusionen, Facettengelenks- und Ligamenta-flava-Hypertro-
phie kommt es zur Einengung des Spinalkanals und Kompression
des Duralschlauchs

Fallbeispiel

Ein 42-jahriger Patient stellt sich am Wochenende in der
Notfallambulanz vor. Der Patient, der als LKW-Fahrer ar-
beitet, berichtet, dass er seit mehreren Wochen unter pro-
gredienten Schmerzen leidet, die von der lumbalen Wir-
belsdule ausgehen und dorsal in den rechten Ober- und
Unterschenkel ausstrahlen. Er sei mehrfach tiber den
rechten Ful3 gestolpert. Zudem beklagt er Dysdsthesien
im Bereich des dorsalen Unterschenkels und des lateralen
FuBrandes. Seit wenigen Stunden seien die Schmerzen
nun vollkommen verschwunden. Gleichzeitig seien je-
doch eine hochgradige Fu3senkerparese und Miktions-
probleme hinzugetreten.

Weiteres Vorgehen?

A.Welche Verdachtsdiagnose stellen Sie?

B. Welche Diagnostik wiirden Sie veranlassen?

C. Welche Therapie empfehlen Sie und wann sollte diese
durchgefiihrt werden?

Antwort: MutmalBlich handelt es sich bei der beschrie-
benen Symptomatik um einen akuten Wurzeltod bei lum-
bosakralem Bandscheibenvorfall. Bei dem Patienten muss
umgehend eine Bildgebung der Wirbelsaule (MRT/CT) so-
wie eine Restharnbestimmung erfolgen. Bei dem Patien-
ten muss notfallméaBig eine chirurgische Entfernung des
Bandscheibenvorfalls erfolgen, um den komprimierten
Duralschlauch zu entlasten. Ein akuter Wurzeltod ist eine
absolute Notfallindikation!
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B Abb. 2.65 a Myelografische Darstellung einer degenerativen, mul-

tisegmentalen lumbalen SKS mit mobiler Spondylolisthesis.

Wurzelkompressionssyndrome
Zervikaler Bandscheibenvorfall

Symptomatik: Zeichen der radikularen oder medulldren
Kompression, Ausfallssyndrome, Central-cord-Syndrom.

Diagnostik: MRT, CT, Myelografie.
Therapie: anteriore Diskektomie mit ventraler Fusion,
dorsale Foraminotomie.

Lumbaler Bandscheibenvorfall: Bandscheibenprotrusion,

Bandscheibenvorfall, freier Sequester.

Symptomatik: radikuldre Lumboischialgien, Paresen, sen-
sible Defizite. Notfall: Kaudasyndrom, akuter Querschnitt,

hochgradige Parese, therapierefraktdare Schmerzen.
Diagnostik: MRT, CT, EMG.

Therapie: mikrochirurgische interlaminare Fensterung,
Sequestion- und Nukleotomie. Konservative Therapie.

v

b Rontgen LWS bei Z.n. operativer Entlastung tGber eine Laminekto-
mie von LW 3, 4 und 5 sowie dorsaler Stabilisierung (PLIF) von LWK2-5

Spinalkanalstenose: degenerative Einengung des Spinal-

kanals.

== Zervikal: Zeichen langer Bahnen, pathologische
Reflexe, Tetraparese, Blasen-/Mastdarmstorung,
Claudicatio spinalis.
Therapie: operativ je nach Lokalisation und klinischer
Symptomatik: ventrale Fusion oder Wirbelkorperer-
satz. Dorsal: Laminektomie mit und ohne Stabilisie-
rung, Foraminotomie.

== | umbal: Claudicatio-spinalis-Symptomatik mit Besse-
rung bei Kyphosierung, z. T. Lumbago und radikulare
Symptome.
Therapie: Laminektomie oder beidseitige interlami-
nare Fensterung, Stabilisierung bei Instabilitat (PLIF,
TLIF, ALIF)
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