eine genetische Disposition zu Arterioskle-
rose festgestellt wurde [Keller et al. Nature
Communications 2012; 3: 698]. Tatsach-
lich kommen ahnliche Verkalkungen auch
an anderen Kdrperregionen zur Darstel-
lung, in denen GefdRverkalkungen héufig
beobachtet werden: im mutmaRlichen
Bereich der Aortengabel, laterozervikal
beidseits in Hohe des 6. Halswirbels
(» Abb. 4a) und endokranial am Karotis-
syphon (> Abb. 4b). Auch eine fettreiche
Erndhrung konnte eine Rolle gespielt ha-
ben. Die Analyse des Mageninhaltes ergab,
dass der Fettanteil der letzten Mahlzeit
des Mannes hoch war [Rollo et al. Proc
Natl Acad Sci USA 2002; 99: 12594] und
in seiner Gallenblase befinden sich drei
Konkremente.

Schlussfolgerung

Arteriosklerose und insbesondere die Koro-
narsklerose werden allgemein als typische
Zivilisationskrankheiten des modernen
Menschen aufgefasst, Folge des modernen
Lebensstils und ungesunder Ernahrung. Mit-
hilfe der CT konnte aber Arteriosklerose bei
zahlreichen Mumien vergangener Jahrtau-
sende nachgewiesen werden [Thompson et
al. The Lancet 2013; 381: 1211], die dlteste
davon findet sich beim ,Mann aus dem Eis*.
Bei ihm wurde die genetische Disposition
daflir nachgewiesen, die vielleicht der wich-
tigste auslosende Faktor ist.
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Das reversible zerebrale Vasokonstriktionssyndrom (RZVS) - Ausschlussdiagnose bei
Thunderclap-Kopfschmerz und Subarachnoidalblutung (SAB)

Einleitung

Beim RZVS handelt es sich um ein Krank-
heitsbild, welches mit multifokalen, im
Verlauf reversiblen Vasokonstriktionen
der hirnversorgenden Arterien einher-
geht und sich klinisch durch starken bzw.
~Thunderclap“- (Vernichtungs-) Kopf-
schmerz mit moglichen fokalen neurolo-
gischen Ausfillen, selten Krampfanfillen,
duRert. Bildgebend kénnen beim RZVS
zerebrale Ischdmien, seltener auch eine
SAB sichtbar sein. Die Diagnostik des
RZVS ist herausfordernd und stellt bei
Patienten mit Vernichtungskopfschmerz
und SAB eine Ausschlussdiagnose dar.

Fallbeschreibung

Ein 34-jdhriger Patient wurde mit nach
korperlicher Belastung plotzlich aufge-
tretenen schweren, temporal betonten
Kopfschmerzen in unserer Notaufnahme
vorstellig. Die durchgefiihrte cCT war
unauffallig. Bei rezidivierenden, progre-
dienten holozephalen Kopfschmerzen mit

64

begleitender Ubelkeit erfolgte 11 Tage
spdter die stationdre Aufnahme. Zu die-
sem Zeitpunkt war der Patient wach, ori-
entiert und ohne neurologische Defizite.
Der Liquor war sanguinolent, aber nicht
entzlindlich. Die erneute cCT und cMRT
zeigten eine geringe subarachnoidale Blu-

tung beidseits in den frontalen und parie-
talen parafalxialen Sulci (» Abb. 1). Die
CT-Angiografie blieb ohne Aneurysma-
nachweis und es fanden sich keine Hinwei-
se auf eine Sinus- oder Hirnvenenthrom-
bose in der cMRT. Bei Konvexitdts-SAB
ohne nicht invasiven Nachweis eines Ge-

> Abb. 1 a Der axiale Schnitt der cCT zeigt linksbetonte subarachnoidale, sulcale Blutungen
parafalxial, frontal und parietal mit b in der FLAIR-Sequenz der cMRT hohem Signal in den
korrespondierenden Sulci.
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> Abb. 2 Diei.a. zerebrale Panangiografie der linken ACI zeigt in seitlicher Projektion (AusschnittvergroRerung) a multisegmentale Engstellungen
(Pfeilspitzen) der intrakraniellen Arterien, insbesondere der Aste der A. cerebri anterior, die b im kurzfristigen Verlauf eine regrediente und ¢ nach
sechs Monaten eine vollstdndige Riickbildung zeigen.

féRBprozesses erfolgte eine Panangiografie
der HirngefdRe, welche multisegmentale
Kaliberschwankungen in allen drei GefaR-
territorien mit Betonung der Aste der A.
cerebri anterior nachwies (» Abb. 2a). Ein
Aneurysma oder eine durale arteriovendse
Fistel als Ursache der SAB konnten ausge-
schlossen werden. Die morphologischen
Verdnderungen lieBen in erster Linie an
eine zerebrale Vaskulitis oder ein RZVS
denken, wobei sekunddre Vasospasmen
nach einer SAB fiir weniger wahrscheinlich
erachtet wurden, da die GefdRBveranderun-
gen ubiquitdr und auch in gréBerer Dis-
tanz zu den Blutungen zu beobachten
waren.

Daraufhin wurde eine orale Therapie
mit dem Kalziumkanalblocker Nimodipin
eingeleitet mit nachfolgender Besserung
der Kopfschmerzsymptomatik.

Laborchemisch fanden sich weiterhin
keine Entziindungszeichen. Die umfas-
sende serologische Vaskulitisdiagnostik
blieb negativ. In der Kontroll-cCT war die
SAB deutlich riicklaufig. Die nach sechs
Tagen erneut durchgefiihrte DSA zeigte
bereits eine Abnahme der Vasospasmen
(» Abb. 2b). In der transkraniellen Dopp-
lersonografie waren die Stromungsverhdlt-
nisse unauffallig.

In Zusammenschau der Befunde wurde
ein RZVS mit nicht aneurysmatischer Kon-
vexitdts-SAB als komplizierendem Epiphé-
nomen diagnostiziert.

Nach stationdrer Rehabilitation konnte
die Therapie mit Nimodipin ausschlei-
chend abgesetzt werden.

Die sechs Monate nach der stationdren
Aufnahme durchgefiihrte Kontroll-DSA
zeigte eine vollstindige Normalisierung

der GefaRkaliber (» Abb. 2c). Zu diesem
Zeitpunkt war der Patient symptomfrei.

Diskussion

Der Begriff RZVS wurde 2007 von Calab-
rese et al. vorgeschlagen und subsum-
miert diverse, friiher als eigene Krank-
heitsentitdten verstandene Syndrome,
die durch Engstellungen der intrakraniel-
len Arterien und Kopfschmerz gekenn-
zeichnet sind, wie beispielsweise das Call-
Fleming-Syndrom oder die postpartale
Angiopathie (Calabrese LH et al. Ann
Intern Med 2007; 146: 34).

Die genaue Inzidenz und die Pathophy-
siologie sind bislang nicht hinreichend
geklart. Diskutiert wird eine transiente
Stérung der endothelialen Reqgulation des
GefaRtonus (Ducros A. Lancet Neurol
2012; 11: 906). Zu den zahlreichen endo-
und exogenen Risikofaktoren fiir ein RZVS
zdhlen zum Beispiel kérperliche Belastung,
vasoaktive Substanzen, arterieller Hyper-
tonus, Eklampsie sowie katecholaminpro-
duzierende Tumoren.

Diagnostisch wegweisend ist neben der
typischen Klinik der angiografische Nach-
weis von multifokalen, segmentalen Eng-
stellungen der hirnversorgenden intrakra-
niellen Arterien mit moglichem ,string of
beads-sign“. Dieser kann mittels CTA,
MRA oder DSA erfolgen, wobei letztere
die hochste Sensitivitdt aufweist. Ein an-
giografisches Ansprechen der Spasmen
auf die intraarterielle Gabe von Nimodipin
kann richtungsweisend fiir die Diagnose-
stellung sein (Linn ] et al. Cephalalgia
2011;31: 1074). Eine vollstandige Rickbil-
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dung der GefdRveranderungen innerhalb
von drei Monaten bestdtigt die Diagnose.

Differenzialdiagnosen stellen Vaskuli-
tiden, insbesondere die primdre Angiitis
des ZNS (PACNS), Dissektionen sowie Va-
sospasmen nach SAB anderer Genese dar.
Klinisch und pathophysiologisch finden
sich auRerdem Uberschneidungen mit
dem posterioren reversiblen Enzephalopa-
thiesyndrom.

Die native cCT und cMRT sind in der
Mehrzahl der Félle unaufféllig und dienen
dem Nachweis von Komplikationen wie
intrakranieller Blutungen oder einer aku-
ten Ischdmie. Eine assoziierte SAB ist -
wie im vorliegenden Fall - typischerweise
an der Konvexitdt lokalisiert. Der Aus-
schluss einer GefaBmalformation ist dann
zwingend erforderlich.

Die Liquoruntersuchung ist beim RCVS
im Gegensatz zur PACNS in der Regel un-
auffallig.

Die Prognose ist in der Mehrzahl der
Félle gut, wobei sich die Symptome meis-
tens vollstandig zurtickbilden. In 5-10%
der Fille tritt ein schwerer Verlauf mit per-
sistierenden neurologischen Ausféllen bis
hin zum Tod ein (Miller TR et al. Am ] Neu-
roradiol 2015; 36: 1392).

Evidenzbasierte Leitlinien zur Therapie
eines RCVS fehlen bislang. Dennoch ist
die frithzeitige Diagnostik von entschei-
dender Bedeutung, um rechtzeitig eine
symptomatische Therapie einleiten zu
konnen, welche aus intravendser bzw. ora-
ler Gabe von Kalziumantagonisten sowie
der Vermeidung triggernder Faktoren, wie
z.B. kérperlicher Anstrengung, besteht.
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KERNAUSSAGEN

Das RCVS ist klinisch durch starke
Kopfschmerzen gekennzeichnet.
Diagnostisch wegweisend ist der
angiografische Nachweis multi-
pler, segmentaler Vasokonstrik-
tionen der hirnversorgenden
Arterien, welche innerhalb von
drei Monaten reversibel sind.

Bei Patienten mit SAB ohne
Nachweis einer GefdBmalforma-
tion sollte der Radiologe auch an
ein RCVS denken.
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