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Spinale arteriovenose Malformationen:
Seltene Ursache einer Subarachnoidalblutung

A. Alimohammadi'®, H. Eskandari'*, C. Sherif!, R. Karaic2, M. Grassberger3, G. Kleinpeter

Aus der'Neurochirurgischen Abteilung, dem ?Zentralréntgen — Diagnostische und Interventionelle Radiologie und
dem ®Institut fir Pathologie und Mikrobiologie, Krankenanstalt Rudolfstiftung, Wien

Subarachnoidalblutung und spinale arte-
riovenose Malformationen

Mit der Inzidenz von etwa 9/100.000 Patienten pro Jahr ist die
Subarachnoidalblutung (SAB) relativ selten. Die Inzidenz
aller Schlaganfille (ischdmisch, hamorrhagisch, SAB) betrigt
vergleichsweise 200/100.000/Jahr [1]. Die Gesamtmortalitit
der SAB ist mit 35-60 % trotz aller modernen medizinischen
Therapien weiterhin hoch. In ca. 85 % der Fille ist die Blu-
tungsquelle ein Aneurysma. In ca. 10 % der Fille, typischer-
weise mit einer auf die Cisterna interpedunkularis begrenzten
Blutungsausdehnung, wird keine Blutungsursache gefunden.
In den restlichen 5 % konnen verschiedene andere Blutungs-
quellen identifiziert werden: intrakranielle arteriovendse Mal-
formationen (AVM), durale arteriovendse Fisteln, arterielle
Dissektionen, septische oder so genannte mykotische Aneu-
rysmen, Kokainmissbrauch, Hypophysenapoplexie oder eben
spinale AVM [2].

AVM sind komplexe GefiaBmissbildungen, bei denen Arterien
ohne Kapillarbett direkt in vendse Gefidl3e miinden. Sie treten
hauptséchlich intrakraniell (Inzidenz ca. 1/100.000/Jahr) und
selten spinal auf (Inzidenz ca. 0,2/100.000/Jahr) [3]. Derzeit
gibt es keine einheitliche Klassifizierung der spinalen AVM
[3, 4]. In der rezenten neurochirurgischen Literatur am wei-
testen verbreitet und mehrfach von Spetzler et al. [4] zusam-
mengefasst und modifiziert, werden grob 4 Typen unterschie-
den: Typ I, mit ca. 80 % der spinalen AVM der hiufigste Typ
[5], ist die spinale durale arteriovenose Fistel: Sie ist ein
Kurzschluss zwischen einer duraversorgenden radikulo-
meningealen Arterie und den riickenmarkdrainierenden
Oberfldchenvenen, hauptsichlich thorakal lokalisiert. Sehr
selten findet man die restlichen Typen: Typ I, die glomerulire
AVM, Typ III, die extensive juvenile AVM, und Typ IV, die
intradurale perimedulldre Fistel, letztere mit der weiteren
Subtypisierung (a, b, c¢) je nach Anzahl der Fiillungsgefilie
(,,feeder*) und der Fistelausdehnung.

Symptome, Diagnose und Therapie von
spinalen AVMs

Typische Symptome sind bei 85 % der Patienten langsam pro-
grediente neurologische Defizite (Riickenschmerzen, Quer-
schnittssymptome) oft auch iiber mehrere Jahre. Manchmal
kommt es im Verlauf zu einer akuten Verschlechterung der
meist chronischen Symptomatik, dem so genannten Foix-

* Equally contributing authors

Alajouanie-Syndrom [6], erstmals 1922 beschrieben. Bei
ca. 20 % der Patienten kommt es zu einer Blutung mit typi-
scherweise akut einsetzenden massiven Riickenschmerzen
und Querschnittssymptomen, dem so genannten ,,Coup de
Poignard de Michon®. In sehr seltenen Féllen kann die Blu-
tung einer zervikal gelegenen spinalen AVM auch typische
klinische Symptome und CT-graphische Charakteristika einer
aneurysmatischen intrakraniellen SAB zeigen (Abb. 1). Da-
her sollte bei fehlender intrakranieller Blutungsquelle die
differenzialdiagnostische Moglichkeit der spinalen AVM mit-
bedacht werden.

Fiir die Diagnostik bei langsam progredienten Symptomen ist
eine genaue Anamneseerhebung und ein priziser neurologi-
scher Status entscheidend, um den Patienten weiter abkldren
zu konnen. Bei akut einsetzenden Symptomen ist die rasche
Durchfiihrung einer spinalen MR-Untersuchung wesentlich:
Bei Zeichen dilatierter Gefdllkonvolute typischerweise auf
T2-gewichteten Bildern und/oder intraspinaler Blutung sollte
der Patient so rasch wie moglich an eine neurochirurgische
Spezialklinik mit mikrochirurgischer und endovaskulédrer Ex-
pertise transferiert werden. Eine spinale digitale Subtrak-
tionsangiographie (DSA) stellt dort den Goldstandard fiir das
weitere therapeutische Vorgehen dar. Sowohl mikrochirurgi-
sche als auch endovaskuldre Therapien haben schlieBlich die
Ausschaltung (Exzision, Dekonnektion bzw. Embolisation)
der Missbildung zum Ziel.

Fallbericht

Wir berichten iiber einen 51 Jahre alten Mann mit einer intra-
duralen extramedulliren AVM des kraniozervikalen Uber-
gangs, die hauptsichlich von der Arteria cerebelli inferior
posterior (PICA) gespeist wurde. Zusitzlich hatte sich an der
PICA ein flussassoziiertes Aneurysma gebildet (Abb. 2a).
Dieser Fall ist deshalb interessant, da AVM im oberen zervi-
kalen Bereich extrem selten sind, noch seltener ist ein Haupt-
zufluss aus einem intrakraniellen Gefaf.

Der Patient wurde aufgrund von blutigem Erbrechen auf einer
allgemeinen internistischen Abteilung aufgenommen. Bei
ansonsten blander Voranamnese berichtete er liber mehrere
Tage andauernde rezidivierende Kopfschmerzattacken.

Klinisch-neurologisch war der Patient zum Zeitpunkt der
Aufnahme wach, ansprechbar und zeigte kein neurologisches
Defizit, insbesondere auch keinen Meningismus. Von inter-
nistischer Seite her war er kardiorespiratorisch stabil bei
grenzwertig normalem Hb-Wert (13,8 g/dl).
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Abbildung 1: Initiales kranielles CT: Es zeigt sich eine symmetrische, posterior be-
tonte, basale Subarachnoidalblutung mit erweiterten Ventrikeln (Temporalhdrmer
und I1l. Ventrikel) als Zeichen eines fortgeschrittenen Liquoraufstaus.

Aufgrund von nochmaligem Erbrechen wurde eine Gastro-
skopie durchgefiihrt. Diese zeigte 2 Mallory-Weiss-Risse am
gastrodsophagealen Ubergang, welche erfolgreich geklippt
wurden. Am nidchsten Morgen wurde der Patient bewusstlos
mit einem Wert auf der ,,Glasgow Coma Scale” (GCS) von 3
im Bett vorgefunden, die Pupillen beidseits mittelweit, beid-
seits negative Lichtreaktion sowie schwimmende Bulbi, also
klinisch ,,Hunt-and-Hess“-Grad 4-5. Im akut durchgefiihrten
kraniellen CT zeigte sich eine massive, posterior betonte ba-
sale SAB mit Ventrikeleinbruch. Der Patient wurde intubiert
und an unsere Abteilung transferiert.

Sofort nach Eintreffen an unserer Abteilung zeigte der Patient
rechts eine weite Pupille. NotfallmédBig wurde eine externe
Ventrikeldrainage gesetzt und der Patient sofort einer DSA
zugefiihrt. Diese zeigte eine intradural extramedullédr gelege-
ne AVM am dorsalen kraniozervikalen Ubergang (Abb. 2b).

Die primire Versorgung erfolgte durch die PICA, an der sich
zusitzlich ein flussassoziiertes Aneurysma gebildet hatte.
Aufgrund des klinisch zusehends instabilen Zustandes des
Patienten wurde von einer akuten Embolisation abgesehen
und die vitale Indikation zur neurochirurgischen Entlastung
der hinteren Schidelgrube gestellt. Noch bevor neurochirur-
gisch interveniert werden konnte, entgleiste der Patient trotz
maximaler Ausschopfung aller intensivmedizinschen MaB-
nahmen sowohl hirndruckméBig als auch kardiorespiratorisch
und verstarb.

Zusammenfassung

Die spinale AVM stellen eine sehr seltene, aber sehr gefihrli-
che Ursache einer akuten intrakraniellen SAB dar. Vor allem
bei angiographisch negativem intrakraniellem Befund sollte
sie differenzialdiagnostisch beriicksichtigt werden. Bei chro-
nischem Verlauf und langsam progredienten Querschnitts-
symptomen stellt sie ebenfalls eine wichtige Differenzial-
diagnose dar. Hierbei sind neben einer spinalen MRT in erster
Linie eine sorgfiltige Anamnese und ein priziser Neurostatus
essenziell, um eine in der klinischen Praxis oft beobachtete
verzogerte Diagnose zu vermeiden. Bei Verdacht sollten die
Patienten unverziiglich einer neurochirurgischen Abteilung
vorgestellt werden.

Factbox

— Spinale arterioventse Malformationen treten mit einer
sehr geringen Inzidenz von ca. 0,2/100.000/Jahr auf
und werden in 4 Typen unterteilt.

— Bei angiographisch negativer intrakranieller SAB ist
die spinale arteriovendse Malformation eine wichtige
Differenzialdiagnose.

— Sie konnen sowohl zu chronischen, langsam progredien-
ten als auch zu akuten Querschnittssymptomen fiihren.

— In beiden Fillen ist eine rasche Erstdiagnose fiir ein
gutes Outcome essenziell.

— Bei Verdacht sollten die Patienten an ein neurochirurgi-
sches Zentrum mit chirurgischer und endovaskulidrer
Expertise transferiert werden.

Abbildung 2: Selektive digitale Subtraktionsangiographie der rechten A. vertebralis in anteriorer-posteriorer Projektion: (a) spéte arterielle Phase: Es zeigt sich das fluss-
assoziierte PICA-Aneurysma; (b) Ubergang arterielle-vendse Phase: Es zeigt sich ein ausgedehntes arterialisiertes Venenkonvolut am kraniozervikalen Ubergang; (c) vendse

Phase: Man sieht die Drainage der AVM (iber die spinalen Venen.
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