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Zusammenfassung

v

Der Fallbericht zeigt einen ungewdhnlichen
Verlauf eines PRES bei einer 49-jdhrigen Frau
mit akuter Vigilanzminderung bei massiv aus-
geprdgtem vasogenen Hirnédem. Unter einer
konsequenten antihypertensiven Therapie kam
es klinisch und bildmorphologisch zu einer deut-
lichen Besserung. Das Fallbeispiel beschreibt die
klinische Manifestation und Therapie des PRES
im Kontext der aktuellen Literatur.

Abstract

v

We report here on an unusual case of posterior
reversible encephalopathy syndrome (PRES ) in a
49-year-old woman with who suffered an acute
episode of somnolence caused by massive vaso-
genic cerebral edema. Under intravenous antihy-
pertensive therapy, there was significant clinical
improvement associated with regressive MRI
findings. This case describes the clinical manifes-
tation and therapy of PRES in the context of the
current literature.

Einleitung

v

Das posteriore reversible Enzephalopathiesynd-
rom (PRES) wurde erstmalig von Hinchey und
Kollegen 1996 beschrieben und ist durch Symp-
tome wie Kopfschmerzen, Ubelkeit, Desorien-
tiertheit, epileptische Anfélle oder Sehstérungen
in Kombination mit typischen, meist reversiblen
bildgebenden Verdnderungen eines subkortika-
len vasogenen Odems mit Pridilektionsstellen
parietal und occipital gekennzeichnet [1]. Auf-
grund atypischer Manifestationen mit Lisionen
in den frontalen oder temporalen Hirnabschnit-
ten sowie einer gelegentlichen kortikalen Mitbe-
teiligung werden z.T. allgemein gehaltene Syno-
nyme wie reversible Leukenzephalopathie oder
hypertensive Enzephalopathie benutzt [2,3]. Die
genaue Inzidenz oder Pravalenz der Erkrankung
ebenso wie die Pathophysiologie der Erkrankung
sind unklar. Gingige Vorstellungen der Entste-
hung des vasogenen Odems reichen von der The-
orie der zerebralen Hyperperfusion im Rahmen
von hypertensiven Krisen mit Dekompensation
der zerebralen Autoregulation hin zur Vorstel-
lung einer zerebralen Hypoperfusion im Rahmen
einer zerebralen Vasokonstriktion. Alternativ
wird eine endotheliale Dysfunktion der GefdRe
durch Toxine bei z.B. Sepsis, Autoimmunerkran-
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kungen, Kontrastmittelgabe und Praklampsie
diskutiert (¢ Tab. 1) [2,4].

Kasuistik

v

Die Aufnahme einer 49-jdhrigen Frau erfolgte
aufgrund einer akuten Vigilanzminderung.
Fremdanamnestisch sei sie zuvor wesensveran-
dert und lethargisch gewesen und habe iiber
starke Kopfschmerzen geklagt. Bis auf eine
Praklampsie vor 18 Jahren waren keine Vorer-
krankungen bekannt.

Neurologischer Befund

v

Bei der Aufnahme zeigte sich eine somnolente,
zwischenzeitlich auch agitierte Patientin mit ge-
zielter Abwehr aller Extremitdten auf Schmerz-
reiz. Keine sprachlichen AuRerungen, Aufforde-
rungen kam die Patientin nicht nach, keine pa-
thologischen Reflexe. Zudem fand sich eine neu
aufgetretene Abducensparese links, eine homo-
nyme Hemianopsie nach links sowie ein Strabis-
mus convergens. Zum Aufnahmezeitpunkt be-
stand eine hypertensive Krise mit systolischen
Blutdruckwerten von 250 mmHg.
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Tab. 1 Auswahl an haufigen Ursachen des PRES, modifiziert nach [2].

haufige Ursachen des PRES Besonderheiten

arterielle Hypertonie
Nierenfunktionsstorung
Praklampsie/Eklampsie
immunsuppressive Medikamente
Transplantation

akut oder toxisch
oft Erstgebédrende

Autoimmunerkrankungen
Infektionen

Abb. 1 aInitiales cCT mit ausgepragter Leukenzephalopathie und mas-
sivem Hirnédem mit nahezu aufgebrauchten Liquorreserverdumen und
Darstellung einer Mikroblutung im Thalamus links. Die Mark-Rinden-Grenze
kann differenziert werden. b cMRT mit fluid-attenuated inversion recovery
(FLAIR) — Wichtung 2 Tage nach Aufnahme mit flaichenhaften, subkortika-
len Marklagerédem ohne Diffusionsstorung c1 Die Thalamusblutung links
zeigt sich hypointens in der DWI. c2 Korrespondierendes ADC-Parameter-

Zusatzbefunde

v

Die initiale kranielle Computertomografie (cCT) zeigte eine ausge-
pragte Leukenzephalopathie mit massivem Hirnédem (© Abb. 1a)
mit einer kleinen Mikroblutung im Thalamus links ohne Schran-
kenstérung oder Hinweise auf einen Hirninfarkt. Laborchemisch
fielen erhdhte Nierenretentionswerte mit einem Kreatinin von
2,1mg/dl (0,6-1,0mg/dl) und ein erhéhtes Troponin I mit
281 ng/l (<30ng/1) auf. In der Liquordiagnostik im Verlauf zeigte
sich bei normaler Zellzahl ein erhohtes Gesamteiweifd von
994 mg/l (<500 mg/1) und eine Schrankenstérung.

meist akute Dekompensation

v.a. Calcineurinhemmer (z. B. Tacrolimus), Chemotherapeutika (z.B. Cisplatin, Gemcitabine, Bevazizumab)
haufiger nach Knochenmarks-, oder Stammzelltransplantation, moglicherweise zusammen mit
immunsuppressiver Therapie

z.B. systemischer Lupus Erythematodes, M. Wegener, Polyarthritis nodosa, Psoriasis, M. Basedow
haufiger bei grampositiven Erregern

bild (apparent diffusion coefficient) mit beschleunigter Diffusion (hyperin-
tense Areale) als Ausdruck des vasogenen Odems d cMRT im Verlauf mit
echo planar T2 - Wichtung und Darstellung von weiteren linksbetonten
Mikroblutungen e cMRT im Verlauf mit FLAIR - und Diffusionswichtung f im
Vergleich zum vorherigen cCT und cMRT mit Riickbildung des Hirnddems
und deutlicher Riickbildung der Marklagerlasionen.

Verlauf

v

Die Patientin wurde bei weiter wechselnder Vigilanz auf unsere
Neurologische Uberwachungsstation aufgenommen und bei
Verdacht auf einen non konvulsiven Status epilepticus eine anti-
konvulsive Medikation mit Levetiracetam eingeleitet. Der Blut-
druck war weiter labil und konnte nur mittels Clonidin- und
Urapidil-Perfusoren auf systolische Spitzendriicke bis maximal
160mmHg eingestellt werden. Im Verlauf kam es unter konse-
quenter Blutdruckeinstellung innerhalb von 24 h zu einer lang-
samen Reorientierung der Patientin. Bildmorphologisch zeigte
sich im cMRT am dritten stationdren Tag eine deutliche, im
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Abb. 2 EEG in bipolarer Langsreihe mit mittelgradiger Allgemeinveran-
derung und einer intermittierenden rhythmischen Deltaaktivitat (IRDA).

Vergleich zur cCT aber insgesamt riickldufige Leukenzephalopa-
thie mit regredientem Hirnddem ohne Diffusionsstérungen
(© Abb. 1b c1, c2). Im EEG stellte sich eine mittelgradige Allge-
meinverdnderung sowie Zeichen einer subkortikalen Funktions-
stérung (© Abb. 2) dar. Die beginnende Niereninsuffizienz war
unter forcierter Diurese riickldufig. Hinweise auf eine zugrunde
liegende Nierenarterienstenose fanden sich nicht. Zusatzlich
zeigte sich kein Hinweis auf eine endokrine, rheumatologische,
toxische oder kardiale Erkrankung als Ursache einer sekunddren
Hypertonie. In der Untersuchung des Augenhintergrunds stellte
sich ein Fundus hypertonicus IV° mit geringen Einblutungen
dar. In der Verlaufsbildgebung mittels cMRT zeigte sich im
Vergleich eine weiter riickliufige Leukenzephalopathie
(© Abbs. 1d, e, f). Die Patientin konnte nach 12 Tagen in klinisch
neurologisch unauffilligem Status selbststindig nach Hause
entlassen werden.

Diskussion

v

Wir beschreiben den klinischen und bildmorphologischen
Verlauf eines PRES bei einer 49-jdhrigen Frau. Ungew6hnlich an
unserem Fallbeispiel ist das massiv ausgeprdgte vasogene
Hirnédem mit aufgebrauchten Liquorrdiumen und Hirndruck-
zeichen. Diese seltene Verlaufsform des PRES ist in Einzelfdllen
beschrieben und kann einen fatalen Verlauf nehmen [5,6].
Wichtig ist die differenzialdiagnostische Einordnung der klini-
schen und bildmorphologischen Befunde mit unmittelbarer Ein-
leitung einer aggressiven intensivmedizinischen antihyperten-
siven sowie ggf. antiddematdsen Therapie [6]. Dabei kann eine
intrakranielle Druckmessung im Einzelfall sinnvoll sein [7]. Kli-
nisch manifestiert sich die Erkrankung initial durch Kopfschmer-
zen, Sehstérungen, Verwirrtheitszustinde, Ubelkeit oder epilep-
tische Anfélle. Die Symptome entwickeln sich meist innerhalb
von Stunden und bilden sich in einem Zeitraum von einer bis
selten mehreren Wochen zuriick. Es werden aber auch irreversi-
ble und atypische Verldufe beschrieben [2,3]. Kinder und Er-
wachsene kénnen betroffen sein [8]. Selten kommt es zu Prodro-
malsymptomen wie einer allgemeinen Erschépfung, Miidigkeit
oder Schmerzen [2].

Die Diagnose kann initial, wie in unserem Fall, schwierig sein, da
PRES-typische Ldsionen in nur ca. 50% der Fdlle im cCT darge-
stellt werden kénnen [2].

Bildgebung: Typischerweise finden sich im cCT fldchige Hypo-
densitdten occipital beidseits. Dabei kann die Differenzierung zu
ischdmischen Ldsionen problematisch sein, da die Mark-Rin-
den-Grenze nicht immer sicher beurteilbar ist. Die bei PRES-
Ldsionen nicht eingehaltenen territorialen Grenzen der GefdR3-
versorgungen koénnen zur Differenzierung hilfreich sein [1,2].
Domdne fiir den PRES-Nachweis bleibt die cMRT, die bei
Verdacht auf, PRES moglichst rasch anzustreben ist. In der cMRT
stellt sich das PRES typischerweise mit Hyperintensitdten in den
T2- und in den fluid-attenuated inversion recovery (FLAIR) ge-
wichteten Sequenzen in den parieto-occipitalen Regionen dar
[4,9]. Dabei zeigt sich charakteristisch eine relativ symmetrische,
flachige Schddigung im subkortikalen Marklager und partiell
auch im angrenzenden Kortex [1,2,9,10]. Einseitige Ldsions-
muster sowie ein isoliertes Auftreten von atypischen Lasions-
mustern stellen die Ausnahme dar [2,9,11]. Bei einem Drittel
der Patienten konnen Ldsionen in den Basalganglien, Kleinhirn
oder Hirnstamm gefunden werden [1,2]. Einblutungen stellen
sich am besten in der ,,echo planar T2*“ oder der suszeptibilitats-
gewichteten (SWI) Sequenz dar. Dabei scheint das Auftreten der
Blutung unabhdngig vom Blutdruck zu sein. Vielmehr scheinen
Gerinnungsstorungen, Transplantationen oder eine Immunsup-
pression eine Rolle zu spielen. [2, 12]. Es kommen intraparenchy-
matdse sowie meist kortikale subarachnoidale Blutungen mit
einer Inzidenz von 15% bei Patienten mit PRES vor. [12] Die dif-
fusionsgewichtete Epi-Sequenz und dabei insbesondere der ap-
parent diffusion coefficient (ADC) kann Hinweise zur Differen-
zierung zwischen einem vasogenen oder zytotoxischen Odem
geben. Ein vasogenes Odem ist das typische Bild bei einem PRES.
Zytotoxische Odeme kénnen im Rahmen eines PRES auftreten,
sind jedoch nicht ,klassisch“ mit einem PRES vergesellschaftet.
Das zytotoxische Odem, wie z.B. beim ischdmischen Schlagan-
fall zeigt sich in der DWI-Sequenz deutlich hyperintens mit
einer Signalabsenkung in der korrespondierenden ADC-Wich-
tung. Im Gegensatz dazu zeigt sich ein vasogenes Odem in der
Regel in der DWI-Wichtung isointens bis minimal hyperintens
bei fehlender Signalabsenkung in der ADC-Wichtung [2,3,9].
Eine Kontrastmittelgabe fiihrt in der Regel zu keinem Informa-
tionsgewinn [3,9]. Der beste Zeitpunkt zur weiteren Verlaufsun-
tersuchung und Darstellung der Reversibilitdt ist unklar [9]. Er
liegt im Allgemeinen zwischen einigen Tagen und mehreren
Wochen und kann im Bedarfsfall wiederholte bildgebende
Untersuchungen mittels cMRT notwendig machen.

Einige Fdlle von rezidivierenden PRES Episoden sind beschrie-
ben [9].

EEG: Im EEG finden sich unspezifische Verinderungen mit ei-
ner diffusen Verlangsamung und fokalen Delta-Herden. Bei Pa-
tienten mit einem Status Epilepticus und PRES finden sich meist
rhythmische Deltawellen und sharp-wave-Komplexe in parieto-
occipitaler Lokalisation, wobei hdufig fokale Anfallsstatus mit
sekunddrer Generalisation auftreten [2, 13]. Die Labordiagnostik
inklusive Liquor ist unspezifisch und dient der Ausschluss- bzw.
Differenzialdiagnostik. Bei Bestehen eines Hirnddems kann eine
Lumbalpuktion initial kontraindiziert sein. Der Nachweis von
hypertensiv bedingten Endorganschdden kann die dtiologische
Zuordnung vereinfachen. In unserem Fallbeispiel gehen wir auf-
grund der Endorganschdden der Niere, der Augen und der ana-
mnestisch bestehenden Praeklampsie von einer dekompensier-
ten vorbestehenden arteriellen Hypertonie als Ursache des PRES
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aus. Zu den Differenzialdiagnosen des PRES zdhlen das rever-
sible zerebrale Vasokonstriktionssyndrom, der ischdmische
Schlaganfall v.a. im hinteren Stromgebiet, die Enzephalitis, eine
Sinusvenenthrombose und die primare zerebrale Vaskulitis [2].
Gerade die initiale Abgrenzung zum reversiblen zerebralen Va-
sokonstriktionssyndrom ist schwierig. Dieses beginnt oft mit
einem Donnerschlag-Kopfschmerz und entwickelt sich klinisch
langsamer. In der Angiografie zeigen sich ,string of beads“-Mus-
ter, welche jedoch selten auch beim PRES vorkommen kdnnen.
Die weitere Abgrenzung bringt die Bildgebung mittels cMRT, da
beim reversiblen Vasokonstriktionssyndrom in der Regel keine
bilateralen parieto-occipitalen Lasionen wie beim PRES auftre-
ten [2].

Die Therapie der arteriellen Hypertonie mit intravendsen Anti-
hypertensiva steht beim PRES im Vordergrund. Roth und Kolle-
gen empfehlen dabei einen systolischen Blutdruck von unter
160 mmHg, welcher bei unserer Patientin nur durch 2 kontinu-
ierlich intravends applizierte Antihypertensiva erreicht werden
konnte. Eine Behandlung mit Nitroglycerin scheint das Krank-
heitsbild eher zu verschlechtern und sollte nicht als Medika-
ment der ersten Wahl eingesetzt werden. Die Rolle von Cortico-
steroiden ist unklar. Beim Auftreten von epileptischen Anfillen
sollten diese mit Antikonvulsiva behandelt werden. Dabei
scheint ein Zeitraum von 3 Monaten fiir die antikonvulsive
Medikation bei nachfolgender Anfallsfreiheit und fehlenden
epilepsietypischen Aktivitdten im EEG ausreichend [2,13].
Zusammenfassend zeigt der Fallbericht eine dufBerst schwere
Form des PRES mit massivem Hirnédem und Hirndruckzeichen
mit regredientem Verlauf unter intravendser antihypertensiver
Therapie. Die schnelle Einordnung der Symptome und eine kon-
sequente, aggressive Einstellung des Blutdrucks sind fiir die er-
folgreiche Therapie entscheidend. In unserem Fall spielte die
Blutdruckentgleisung mit nachfolgendem ,breakthrough of au-
toregulation® sicher eine entscheidende Rolle [8,14]. Es bedarf
weiterer Studien um zu kldren, welche pathophysiologische
Grundlagen sonst noch dem klinischen Bild des PRES ohne arte-
rieller Hypertonie zugrunde liegen und ob diese unterschiedli-
che Therapien nach sich ziehen.
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