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Hamosiderose des Zentralnervensystems
aufgrund rezidivierender Subarachnoidal-
blutungen bei myxopapillirem Ependymom

der Cauda equina

Die Hdmosiderose des Zentralnerven-
systems ist eine seltene Erkrankung mit
weltweit bislang weniger als 150 Fall-
beschreibungen. Die Diagnose stiitzt
sich zuerst auf die klinische Symptoma-
tik mit bilateralem Horverlust, zerebel-
ldrer Gang- und Standataxie, Pyramiden-
bahnzeichen sowie der spidteren Ent-
wicklung einer Demenz. Versuche an
Hunden, in denen durch wiederholte
Injektionen von Blut oder Eisen in den
Subarachnoidalraum eine Siderose des
ZNS erzeugt werden konnte, sowie Li-
quorbefunde bei betroffenen Patienten
stiitzen die Theorie rezidivierender SAB’s
als Erkrankungsursache (Iwanowski et
al. ] Neuropathol Exp Neurol 1960;
19:433).

Zerebrale Himosiderosen konnen unter-
schieden werden in idiopathische Fille,
d.h. Himosiderosen ohne Nachweis ei-
ner ursdchlichen Erkrankung, sowie in
sekunddre Formen mit diagnostizierter

Blutungsquelle. Conus- bzw. Cauda-
equina-Ependymome gehoéren zu den
hdufigeren Befunden bei sekundiren
Hamosiderosen (weltweit ca. 10 Fille).
An unserem Patienten ist von besonde-
rer Bedeutung, dass kernspintomogra-
phisch wie auch histopathologisch Ein-
blutungen in den intraduralen Tumor
nachweisbar waren und somit die Atio-
logie der Himosiderose belegten.

Fallbeschreibung

Die stationdre Aufnahme des 61-jdhri-
gen Patienten erfolgte aufgrund einer
seit Dezember 1999 bestehenden und
langsam progredienten Parese des rech-
ten Beines mit Hypdsthesie und Hypal-
gesie. Ferner klagte er iiber zunehmende
Konzentrations- und Geddchtnisstérun-
gen. Seit mehreren Jahren bestanden
eine Anakusis rechts sowie eine aus-
geprdgte Hypakusis links. In der Klini-
schen Untersuchung zeigten sich zudem
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Abb.1 (a)Axiale T,-gew. FLASH 2D-Sequenz
(TR 1134.0 ms/TE 40.0 ms): Die Hamosideri-
nablagerungen stellen sich als ausge-pragte
Suszeptibilitdtsartefakte vor allem in der
Oberwurmzisterne, perimesencephal und

Abb.2 (a) Gd-DTPAangehobene T;-gew. SE-
Sequenz (TR 500.0 ms, TE 12.0 ms) in sagitta-
ler Schichtfiihrung: Dorsal von LWK 5/ SWK 1
gelegene intradurale nativ hypointense (nicht
gezeigt) und nach i.v. KM-Gabe hyperintense
Cauda-equina-Ependymome. (b) Saumartige

eine zerebelldre Ataxie und Pyramiden-
bahnzeichen.

In der Kernspintomographie des Scha-
dels fanden sich in den T,*-gewichteten
Gradientenecho-Sequenzen bandférmi-
ge Hypointensititen als Ausdruck von
Suszeptibilitdtsartefaktenim Bereich der
duBeren Liquorrdume, vor allem in der
Oberwurmzisterne und um den Hirn-

temporomesial wie auch in den Mediazister-
nen dar. (b) Ausgeprdgte Suszeptibilitdtsarte-
fakte um die Medulla oblongata und die
basalen Kleinhirnhemisphdren.

KM-Anreicherung um das distale thorakale
Myelon und den Conus medullaris als Aus-
druck der aseptischen Meningitis. Dorsal von
LWK 3/4 und LWK 5/ SWK 1 finden sich KM
anreichernde Cauda-equina-Ependymome.

stamm (Abb.1). Als Ursache der supra-
tentoriell aufgeweiteten Liquorrdume
fand sich - bei durchgingigem Aquadukt
- ein Hydrocephalus malresorptivus.
MR-angiographisch konnte intrakraniell
kein Aneurysma nachgewiesen werden.

Die Diagnostik des Spinalkanals wies
mehrere bis zu 3,5 cm groRe, intradural
gelegene, krdftig KM-aufnehmende

Raumforderungen lumbo-sakral nach
(Abb. 2). In der T,*-gewichteten FLASH
2D- und TSE-Sequenz zeigten die Tumo-
ren wie auch der Conus medullaris und
die Cauda equina teilweise ausgeprigte
Signalminderungen (Abb. 3 und 4).

Die Histologie der lumbal und sakral
gelegenen Tumoren ergab ein myxopa-
pillires Ependymom WHO Grad I mit
zahlreichen frischen Einblutungen und
fokalen Residuen dlterer Himorrhagien
in Form von Hamosiderinpigmentabla-
gerungen.

Postoperativ war der Patient mit Hilfe
eines Rollators wieder voll steh- und
gehfdhig.

Der Liquorbefund bei Entlassung war
normal, insbesondere hatte sich der
Eisenwert im Liquor von prdoperativ
56 ng/dl auf postoperativ 8 pg/dl ernied-
rigt.

Diskussion

Die umfangreichste Einzelarbeit zur ze-
rebralen Himosiderose erfasst lediglich
8 Patienten. In einer Ubersicht, die Fall-
beschreibungen aus 41 Publikationen
analysierte (Fearnley et al, Brain
1995;118:1051-1066), fand sich eine
Blutungsquelle bei lediglich 34 von ins-
gesamt 63 Patienten (54%). Bei 20 dieser
34 Patienten lag die Blutungsquelle
intrakraniell (59%). Hierbei handelte es
sich vor allem um Patienten mit ver-
schiedenen hirneigenen Tumoren (n=7),
mit Komplikationen nach Hemispherek-
tomie wegen therapierefraktdrer Epilep-
sie (n=5) sowie um Patienten mit
GefiaRRerkrankungen (n=3). Mit einem
Anteil von ca. 21% folgten Erkrankungen
des zervikalen Myelons, wobei in 5 von 7
Fillen ein Nervenwurzelausriss vorlag.
Eine Blutungsquelle im thorakalen Spi-
nalkanal wurde lediglich bei einem Pa-
tienten gefunden (arteriovendse Mal-
formation). Erkrankungen des lumbalen
Spinalkanals lagen in 7 Fdllen (21%)
vor, wobei Cauda-equina-Ependymome
5-mal nachweisbar waren. Trotz einer
nur madRigen Vaskularisation weisen
diese Tumoren oft Einblutungen und
zystische Veranderungen auf. Bedingt
durch die rezidivierenden Einblutungen,
die auch auf den Subarachnoidalraum
iibergreifen kénnen, zeigen myxopapil-
lire Ependymome in T,-gewichteten
Sequenzen randstdndig oft hypointense
Areale. Bei unserem Patienten lief3en sich
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Abb.3 Axiale T,-gew. FLASH 2D-Sequenz
(TR 969.0 ms, TE 22.0 ms): Dorsal von LWK5/
SWKT1 gelegenes, sich ins rechte Foramen
intervertebrale vorwolbende Cauda-equina-
Ependymom mit zentralen punktférmigen
Suszeptibilitdtsartefakten durch Hamoside-
rinablagerung infolge der Tumoreinblutung.

Abb.4 Postoperatives MRT. Sagittale T,-
gew. TSE-Sequenz (TR 4000 ms, TE 128 ms):
Saumartige Signalintensitdtsminderungenum
den Conus medullaris und um die Caudafasern
durch Hamosiderinablagerungen.

die Residuen der Einblutungen mit
FLASH-Sequenzen nachweisen.

In einer ausfiihrlichen pathologisch-ana-
tomischen Fallbeschreibung von 4 Pa-
tienten fiihrte Rosenthal die als
Markscheidendegeneration zu beobach-
tende Parenchymschddigung auf die to-
xische Wirkung des Eisens zuriick
(Rosenthal P, Dt Z Nervenheilk 1958;
178: 431 -472). Bevorzugt betroffen sind
daher Gebiete mit enger Beziehung zum
Subarachnoidalraum, besonders der
Hirnstamm, das Kleinhim und das Rii-

ckenmark. Da zerebelldr vor allem der
Oberwurm befallen ist, steht bei vielen
Patienten eine Gang- und Standataxie
mit ungerichteter Fallneigung im Rom-
bergschen Stehversuch klinisch im Vor-
dergrund.

Von den Hirnnerven ist der N. vestibulo-
cochlearis wahrscheinlich wegen seines
langen glialen Segments und seines
langen Verlaufs durch die pontine Zis-
terne mit héherem Liquorfluss und hier-
durch bedingten ausgedehnten Abla-
gerungen von Hdmosiderin bevorzugt
betroffen (Fearnley et al., Brain 1995;
118: 1051 -1066). Die auch bei unserem
Patienten seit Jahren bestehende Anaku-
sis rechts und Hypakusis links sind
Folgen einer vorwiegend axonalen Scha-
digung.

Infolge Befalls des Riickenmarks wird ein
myelopathisches Syndrom mit beidsei-
tigen Pyramidenbahnzeichen in 50% der
Patienten beobachtet. Gelegentlich wur-
de ein Hydrozephalus bei Verschluss der
basalen Foramina oder infolge einer
Obliteration des Subarachnoidalraumes
beschrieben (Fearnley et al., Brain 1995;
118: 1051 - 1066).

Das Schddel-CT kann lediglichin 20% der
Fdlle Himosiderinablagerungen um den
Hirnstamm nachweisen, die dann als
hyperdenser Ring imponieren (Bracchi
et al., AJNR 1993; 14: 227-236). Eine
Kleinhirnatrophie mit Maximum im Be-
reich des Oberwurms haben gut die
Hilfte aller Patienten (Fearnley et al.,
Brain 1995; 118: 1051 - 1066). Die Kern-
spintomographie ist heute unbestritten
die Methode der Wahl und vor allem bei
hoheren Feldstdrken durch die Verwen-
dung von T,*-gewichteten Gradienten-
echo-Sequenzen sehr sensitiv im Nach-
weis von Himosiderinablagerungen auf-
grund der Suszeptibilitdtsartefakte. Die
durch Magnetfeldinhomogenititen be-
dingten, saumartigen, leptomeningealen
Signalausléschungen um die befallenen
Hirnareale zeigen sich besonders ein-
drucksvoll am Hirnstamm. Eine teilwei-
se beobachtete, lepto-meningeale KM-
Anreicherung im MR ist bedingt durch
die Fibrose als Folge einer aseptischen
Meningitis nach chronischer SAB. Sie gilt
jedoch nicht als klassisches diagnosti-
sches Kriterium einer Himosiderose.

Um bei Patienten mit zerebraler Himo-
siderose eine Blutungsquelle zu lokali-
sieren, ist es unerldsslich, das gesamte
Hirn und Riickenmark abzukldren, was
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gegenwadrtig primdr mittels MRT erfolgt.
Sofern sich dabei keine pathologischen
Befunde ergeben, ist die Durchfiihrung
einer zerebralen Panangiographie sowie
auch selektiver spinaler Angiographien
erforderlich, um auch kleine Gefdf3miss-
bildungen sicher nachweisen oder aus-
schlieRen zu konnen. Das Auffinden und
die Ausschaltung solcher blutungsverur-
sachenden Gefifmalformationen oder
Tumoren stellen die einzige Therapieop-
tion dar, um die Progredienz der Er-
krankung zu stoppen. Medikamentds
kann durch Eisen-/ Kupfer-Chelatbildner
der Krankheitsverlauf in Einzelfédllen nur
fiir eine kurze Zeit verzdgert werden
(Fearnley et al., Brain 1995;118:1051 -
1066).
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