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Epidemiologie

Etwa 5 % aller Schlaganfälle treten bei Patienten unter
45 Jahren auf, dies bedeutet eine Inzidenz von ca. 10/
100.000 Einwohner [1–3]. Bei der afroamerikanischen
(25/100.000) und hispanischen (26/100.000) Bevölkerung
liegen die Inzidenzdaten nach einer amerikanischen
Untersuchung [4] noch deutlich höher. Bereits ab dem
35. Lebensjahr läßt sich eine Zunahme im Auftreten von
Schlaganfällen finden, parallel dazu steigt der Anteil an
atherothrombotisch verursachten Insulten.

Ätiologie

Beim älteren Patienten sind 40–70 % der Schlaganfälle auf
Atherosklerose in großen und kleinen Gefäßen zurückzu-
führen [5], während beim Patienten unter 45 Jahren ledig-
lich bei ca. 25 % atherosklerotische Veränderungen gefun-
den werden können, und dieser Prozentsatz ist bei Patien-
ten unter 35 Jahren noch deutlich geringer. Der Anteil
kardioembolischer Insulte liegt bei ca. 24 % [6, 7]. Bei
weiteren 20 % sind andere Ursachen zu finden, und bei
einem Drittel der Patienten bleibt trotz ausgedehnter Ab-
klärung die Ursache für den Insult unklar. Betrachtet man
die Patienten mit ungeklärtem Pathomechanismus, finden
sich aber auch bei diesen in über 80 % insultassoziierte
Risikofaktoren, die im weiteren modifizierbar wären [8].

Die hier dargestellte ätiologische Einteilung versucht die
wichtigsten Ursachen anzuführen und erhebt keinen An-

spruch auf Vollständigkeit. Bezüglich ausführlicher Litera-
tur zu diesem Thema sei auf Bücher wie „Cerebrovascular
Disease“ von J. Bogousslavsky und M. Ginsberg [9] und
„Uncommon Causes of Stroke“ von J. Bogousslavsky und
L. Caplan [10] verwiesen.

I. Atherosklerotische Erkrankungen
Atherosklerotische Gefäßwandveränderungen sind insge-
samt eher ab dem 35. Lebensjahr zu finden. Junge Erwach-
sene mit Atherosklerose (ASKL) haben meistens mehrere
Risikofaktoren wie zum Beispiel arterielle Hypertonie,
Diabetes mellitus und Nikotinabusus. Die Rolle der Hy-
perlipidämie ist beim ischämischen Insult im Gegensatz
zu kardiovaskulären Erkrankungen noch unsicher. Homo-
zysteinurie ist mit einem frühen Atheroskleroserisiko ver-
bunden.

Der typische, junge ASKL-Schlaganfallpatient ist über
30 Jahre alt, männlich, hypertensiv, raucht und hat ein
metabolisches Syndrom sowie oft schon andere vaskuläre
Erkrankungen in seiner Krankengeschichte [9].

Diagnostik und Behandlung von jungen Schlaganfallpatien-
ten auf Basis einer Atherosklerose unterscheiden sich nicht
von älteren Patienten. Nach entsprechender klinischer,
radiodiagnostischer und labormedizinischer Abklärung
besteht die sekundärprophylaktische Behandlung in der
Modifikation der Risikofaktoren und in der Gabe von
Thrombozytenaggregationshemmern. Die Indikation zur
Intervention bei hochgradiger Karotisstenose entspricht den
gängigen Richtlinien.

II. Kardiale Erkrankungen
Je nach Untersuchung sind 6–35 % der juvenilen Insulte
kardioembolischer Genese. Ein sehr kleiner Teil ist im
Anschluß an herzchirurgische oder katheterinterventio-
nelle Eingriffe zu beobachten. Neben einem embolischen
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ist auch ein hämodynamischer Pathomechanismus im
Zuge eines Perfusionsdefizits denkbar.

1. Erworbene Herzerkrankungen
Erwähnenswert ist die rheumatische Herzklappenerkran-
kung nach rheumatischem Fieber, die v. a. die Mitralklap-
pe betrifft [9]. Besteht zusätzlich zur Klappenpathologie
ein Vorhofflimmern, muß mit einem bis zu 17fach erhöh-
ten Risiko für Embolien gerechnet werden. Diagnostisch
ist hier die Durchführung einer transösophagealen Echo-
kardiographie (TEE) notwendig, um neben einer exakten
Klappenevaluation intrakardiale Thromben darstellen zu
können. Bei gleichzeitig bestehendem VH-Flimmern ist
eine Langzeitantikoagulation notwendig.

2. Künstliche Herzklappen
Bei Patienten mit Bioklappen, die nicht unter oraler Anti-
koagulation (OAK) stehen, ist die Emboliefrequenz mit
2–4 % pro Jahr anzunehmen. Klappen in Mitralposition
sind risikoreicher als Klappen in Aortenposition. Eine
Langzeitantikoagulation ist deswegen auch bei Bioklap-
pen zu empfehlen, wenn eine Embolieanamnese, ein VH-
Flimmern oder eine Vergrößerung des linken Vorhofs be-
stehen.

3. Endokarditis
Bei septischen Endokarditiden findet sich ein Schlaganfall-
risiko bis 20 %. Eine Vielfalt von verursachenden Keimen
muß in Betracht gezogen werden. Neben septischen und
nichtseptischen Embolien kann es zu einer Arteriitis oder
zur Ausbildung mykotischer Aneurysmen kommen.

Bei jedem Schlaganfallpatienten mit Fieber, Anämie,
Herzgeräuschen oder peripheren Embolien sollte eine TEE
durchgeführt werden, um Vegetationen auszuschließen.
Bestätigt sich der Verdacht auf eine Endokarditis, muß um-
gehend mit einer antibiotischen Therapie begonnen werden;
eine Antikoagulation darf nicht erfolgen, außer es handelt
sich um Kunstklappen, wobei auch hier die Vorgehens-
weise umstritten ist.

4. Mitralklappenprolaps
Diese Veränderung findet sich mit einer Prävalenz von
6–8 % (häufiger bei jungen Frauen). Insgesamt ist das
Schlaganfallrisiko bei Patienten mit Mitralklappenprolaps
nicht höher als bei Gesunden einzustufen, als Ursache
darf es im Ausnahmefall nur nach Ausschluß sämtlicher
anderer Möglichkeiten herangezogen werden, insbeson-
dere, wenn die Klappe weitere Veränderungen zeigt.

5. Arrhythmien
VH-Flimmern und Sick-Sinus-Syndrom sind die zwei
Rhythmusstörungen, die am häufigsten mit einem Schlag-
anfall assoziiert sind. Das VH-Flimmern tritt bei jungen
Erwachsenen mit einer Prävalenz von 0,4 % selten auf und
wenn, ist es meistens mit anderen Erkrankungen verge-
sellschaftet (rheumatische Herzerkrankungen, Re-entry-

Tachykardien, Hyperthyreoidismus). Auch das Sick-Sinus-
Syndrom findet sich bei jungen Erwachsenen selten, aber
gelegentlich in Verbindung mit anderen Erkrankungen
(Friedreich-Ataxie, Muskeldystrophien, Amyloidose, Hä-
mochromatose etc.). Eine Kombination aus Tachy-Brady-
Syndrom und VH-Flimmern stellt das höchste Schlagan-
fallrisiko dar. Während in den übrigen Konstellationen
eine OAK die Therapie der Wahl darstellt, ist in diesem
Fall eine zusätzliche Schrittmacherversorgung bei gleich-
zeitiger medikamentöser Frequenzkontrolle zu überlegen.

6. Kardiomyopathien
Unterschieden werden dilatative, restriktive und hypertro-
phe Kardiomyopathien. Die Embolierate liegt jährlich bei
ca. 4 % und resultiert aus multifaktoriellen Mechanismen.
Therapeutisch muß oft eine OAK vorgenommen werden.
Eine Aufstellung der möglichen Grunderkrankungen findet
sich in Tabelle 1.

7. Myokardinfarkt
In 1–5 % der Myokardinfarkte ist ein Schlaganfall als Kom-
plikation zu erwarten. Das höchste Risiko besteht im ers-
ten Monat nach dem Infarkt. Entwickeln sich ein Herz-
wandaneurysma, Wandbewegungsstörungen oder ein VH-
Flimmern, dann erhöht sich das Embolierisiko. Eine OAK
für drei bis sechs Monate wird empfohlen, anschließend
muß die Situation neu evaluiert werden.

8. Offenes Foramen ovale (PFO)
Ein PFO findet sich mit einer Prävalenz von ca. 30 % in
der Bevölkerung, bei Schlaganfallpatienten mit unklarer
Ätiologie ist in 40 % ein offenes Foramen ovale darzustel-
len. Besteht gleichzeitig ein Vorhofseptumaneurysma, er-
höht sich das Embolierisiko, wobei in diesem Fall nicht
nur paradoxe Embolien aus dem venösen Kreislauf, son-
dern auch kardiale Embolien vom VH-Septum möglich
sind. Seltene Ursachen für paradoxe Embolien stellen
auch pulmonale AV-Shunts dar (z. B. bei hereditären
hämorrhagischen Teleangiektasien Osler-Weber-Rendu).
Diagnostisch sollte neben einer TEE zur Shuntsuche auch
ein transkranieller Doppler mit Shuntdetektion sowie eine
Suche nach Thrombosen in den UE erfolgen. Läßt sich
kein PFO darstellen, muß mittels Thorax-CT nach pulmo-
nalen Shunts geforscht werden. Therapeutisch ergeben
sich verschiedene Optionen mit Thrombozytenaggrega-
tionshemmern, OAK oder katheterinterventionellem Ver-
schluß des PFO. Welche Option am besten ist, ist nach
wie vor Thema wissenschaftlicher Untersuchungen. Bei
pulmonalen Shunts kann eine Embolisation dieser Kurz-
schlüsse vorgenommen werden.

9. Seltene kardiale Ursachen
Zu den seltenen Kardialen Ursachen siehe Tabelle 2.

III. Andere Ursachen
1. Zervikozephale Dissektion
Bei bis zu 24 % der jungen Patienten mit Schlaganfall ist
eine Dissektion als Ursache verantwortlich zu machen.

Tabelle 1: Kardiomyopathien (CMP) und juveniler Insult

Erkrankungen, die mit einer Ursachen für erworbene CMP
CMP vergesellschaftet sind

M. Fabry Alkoholabusus
M. Refsum Virale Infekte
Muskeldystrophien Chagas-Krankheit
Friedreich-Ataxie
Mukopolysaccharidosen
Lipidspeicherkrankheiten

Tabelle 2: Seltene Ursachen für kardiale Embolien

Marantische Endokarditis (selten bei Patienten mit Neoplasmen)
Libman-Sacks-Endokarditis
Mitralringverkalkung
Kongenitale biskuspide Aortenklappe
Aortenklappenstenose
Kardiale Tumoren: Myxome, Fibroelastome, Rhabdomyome
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Der Großteil der Dissektionen tritt im Karotisstromgebiet
auf, seltener sind sie im hinteren Strombahngebiet und in-
trakraniell zu finden. Im Vorfeld sind oft Traumen zu ex-
plorieren (siehe Abb. 1), die mitunter nur banal sein kön-
nen, gleichermaßen gibt es aber auch spontane Dissek-
tionen. Bei beidseitigen Dissektionen muß der Verdacht
auf eine Begleiterkrankung gelenkt werden (siehe Tab. 3).
Der Insult kann direkt über die Stenosierung oder den Ver-
schluß des disseziierten Gefäßes oder über athero-arteriel-
le Embolien entstehen. Außerdem können sich Pseudo-
aneurysmen ausbilden.

Diagnostisch kann das Wandhämatom des Dissektats im
MRT mit fettunterdrückten, T1-gewichteten Sequenzen
dargestellt werden. In der MRA können der Grad der Ste-
nosierung und eventuelle Aneurysmen gezeigt werden. In
Ausnahmefällen ist noch eine konventionelle Angiogra-
phie (DSA) erforderlich. Ultraschalluntersuchungen sind
insbesondere bezüglich Hämodynamik und im Verlauf
wertvoll, die Dissektion selbst ist im Ultraschall oft nicht
darstellbar.

Was die Therapie bei Dissektionen anbelangt, sind die
Richtlinien uneinheitlich, große prospektive Studien feh-
len. Vielerorts wird nach wie vor initial vollheparinisiert,
um dann über drei bis sechs Monate mit OAK weiterzu-
behandeln und anschließend auf Thrombozytenaggrega-
tionshemmer (TAH) umzustellen. Auch ein direktes Ein-
stellen auf TAH wird teilweise praktiziert. Endovaskuläre
oder gefäßchirurgische Eingriffe werden nur bei Aneurys-
men oder rezidivierender Symptomatik empfohlen, wobei
auch hier die Datenlage noch mangelhaft ist. Eine Dis-
sektion stellt nach den derzeitigen Richtlinien keine Kon-
traindikation für eine Thrombolyse dar [11].

Erwähnenswert in diesem Zusammenhang ist die Beob-
achtung, daß der Spontanverlauf von Dissektionen gut zu
sein scheint und auch das Rezidivrisiko als sehr gering ein-
zustufen ist.

2. Moya-Moya-Krankheit
Diese in Japan häufigere Erkrankung hat zwei Altersgipfel,
nämlich in der 1. und in der 4. Lebensdekade. Es handelt
sich um eine chronische nichtinflammatorische, stenosie-
rende Vaskulopathie mit folgenden Gefäßpathologien:
– Stenosen oder Verschlüsse im ACI-Bereich und im pro-

ximalen ACA- und ACM-Bereich
– Netzartige („wolkige“) Kollateralen vom Circulus arte-

riosus Willisii ausgehend
– Häufig beidseitige Veränderungen, bei einseitigen Ver-

änderungen wird vom Moya-Moya-Syndrom gesprochen
– Die Veränderungen beschränken sich auf die zerebra-

len Gefäße

Bei Erwachsenen treten häufiger hämorrhagische Insulte,
Subarachnoidalblutungen (SAB), intrazerebrale Blutungen
(ICB) und intraventrikuläre Blutungen auf. Bei Kindern ste-
hen ischämische Ereignisse im Vordergrund.

Als diagnostischer Standard ist die DSA zu nennen, even-
tuell auch, um Pseudoaneurysmen zu finden, im MRT fin-
den sich meistens zahlreiche vaskuläre Läsionen.

Die therapeutischen Optionen sind problematisch, übli-
cherweise werden Thrombozytenaggregationshemmer
verwendet, wegen der Möglichkeit intrazerebraler Blutun-
gen kommen Antikoagulantien und Thrombolytika nicht
in Frage. Gelegentlich muß die Indikation zur Externa-
Interna-Anastomose gestellt werden. Im Vordergrund ste-
hen Bemühungen, stabile Kreislaufverhältnisse zu erhalten
und Sekundärkomplikationen zu vermeiden [12].

3. Fibromuskuläre Dysplasie (FMD)
Die FMD ist eine seltene, nichtinflammatorische, nicht-
atheromatöse Gefäßerkrankung unklarer Genese, die vor-
wiegend bei jungen kaukasischen Erwachsenen auftritt.
Sie betrifft vorwiegend die mittleren und kleinen Arterien,
die distale ACI ist aber oft mitinvolviert. Häufig finden sich
beidseitige Karotisveränderungen, eine Beteiligung von
Karotis und Vertebralis ist eher selten.

Es können thromboembolische Komplikationen (vorwie-
gend über Dissektionen), SABs oder ICBs auftreten, außer-
dem können sich Pseudoaneurysmen ausbilden. Wenn
gleichzeitig eine arterielle Hypertonie besteht, sollte nach
einer renalen FMD gesucht werden.

Die Diagnose erfolgt über die konventionelle Angiogra-
phie oder MR-Angiographie, wobei sich perlschnurartige
Kaliberschwankungen im Gefäßverlauf finden.

Therapeutisch werden üblicherweise TAH gegeben, eine
OAK darf erst nach Ausschluß intrakranieller Aneurysmen
durchgeführt werden. Chirurgische Interventionen sind
wie bei Dissektionen erst nach wiederholter Klinik zu
überlegen. Die Vorgehensweise bei Aneurysmen ist eher
eine aktive.

4. Zerebrale Vaskulitis
Bei wiederholten zerebrovaskulär ischämischen Ereignis-
sen, Entwicklung einer Enzephalopathie, begleitendem
Fieber, erhöhter Blutsenkungsgeschwindigkeit sowie Haut-
veränderungen oder Nierenbeteiligung sollte eine Vaskuli-
tis ausgeschlossen werden. Tabelle 4 gibt einen Überblick
über die verschiedenen Erkrankungen, die mit einer zere-
bralen Vaskulitis einhergehen können. Von einer isolierten
zerebralen Vaskulitis darf erst nach Ausschluß sämtlicher
anderen Möglichkeiten gesprochen werden.

Abbildung 1: 45jährige Patientin nach bds. Dissektion der Arteria carotis
interna nach einem Trauma

Tabelle 3: Krankheiten mit Neigung zu Dissektionen

Fibromuskuläre Dysplasie
Marfan-Syndrom
Ehlers-Danlos-Syndrom
Moya-Moya-Erkrankung
Luetische Arteriitis
Zystische Mediadegeneration
Pharyngeale Infektionen (selten)
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Die Diagnose einer isolierten zerebralen Vaskulitis gelingt
oft nur über eine Hirnbiopsie, wobei auch diese bei lokali-
sierten Prozessen negativ sein kann. Neben labormedizi-
nischen Untersuchungen, immunologischer Diagnostik
und Liquordiagnostik können eine MRT mit MRA oder auch
eine DSA hilfreich sein. Mitunter ist eine Muskelbiopsie
zur differentialdiagnostischen Sicherung notwendig. The-
rapeutisch kommen Kortikosteroide und Immunsuppres-
siva in Frage, bei erregerbedingten Vaskulitiden entspre-
chende chemotherapeutische Maßnahmen.

5. Anlageanomalien, Coiling und Kinking
Agenesien oder Hypoplasien sind im Karotisbereich sehr
selten, im Vertebralisbereich etwas häufiger. Im hinteren
Strombahngebiet verursachen sie durch entsprechende
Kollateralen selten Probleme. Elongationen, Coilings oder
Kinkings sind Anlagevarianten, die wahrscheinlich zu kei-
nem erhöhten Schlaganfallrisiko führen, erst Knicksteno-
sen im Verlauf einer atherosklerotischen Entwicklung kön-
nen problematisch werden.

6. Metabolische Erkrankungen
Verschiedenste metabolische Erkrankungen können zu
zerebrovaskulär ischämischen Problemen führen. Erwäh-
nenswert ist der M. Fabry als x-chromosomal rezessive Er-
krankung, bei der ein Mangel an α-Galaktosidase besteht
und dadurch eine Anhäufung von Sphingolipiden im Ge-
webe, speziell in der Niere und im vaskulären Endotheli-
um, entsteht.

Neben frühen renalen Komplikationen kommt es zum Auf-
treten von Schlaganfällen (auch hämorrhagische und
SABs). Zusätzlich entwickeln die Patienten eine arterielle
Hypertonie, Korneaveränderungen, kardiovaskuläre Pro-
bleme, Hautveränderungen und bereits früh eine schmerz-
hafte Polyneuropathie. Frauen sind asymptomatische Trä-
ger oder haben mildere Symptome. Bei frühzeitiger Dia-
gnose (fluorimetrische Bestimmung der Enzymaktivität des
Enzyms α-Galaktosidase) kann eine Enzymersatztherapie
Komplikationen verhindern.

7. Migräne
In Anbetracht der Häufigkeit der Erkrankung ist der Schlag-
anfall eine sehr seltene Komplikation, weshalb von einem
migräneassoziierten Insult nur bei genau definierten Be-
dingungen und nach Ausschluß anderer Ursachen gespro-
chen werden sollte. Nicht selten finden sich bei Migräne-
patienten mit Schlaganfall andere Risikofaktoren, sodaß
eine klare Zuordnung dann schwer möglich ist.

Ein migräneassoziierter Insult paßt in der Lokalisation und
Klinik zu früheren Attacken. Allerdings gibt es auch Be-

richte von migräneassoziierten Schlaganfällen bei Patien-
ten ohne Aura. Vasospasmen durch exzessiven Gebrauch
von Ergotaminen sollten ausgeschlossen werden. Die
Rezidivrate bei Migräneinsulten ist niedrig.

8. Hämatologische Erkrankungen
Sind verantwortlich für 2–7 % der juvenilen Insulte.

Hämoglobinopathien:
Zu erwähnen sind die Sichelzellanämie und die Thalass-
ämie (häufiger bei der afrikanischen und afroamerikani-
schen Bevölkerung); abgesehen von einer Austauschtrans-
fusion gibt es keine gesicherte Therapie.

Koagulopathien:
– AT-III-Mangel: Es handelt sich um eine autosomal domi-

nant vererbte Erkrankung mit einer Häufigkeit von ca.
1/2000–1/5000, außerdem kann ein AT-III-Mangel im
Verlauf verschiedener Erkrankungen erworben sein:
Lebererkrankungen, akute Thrombosen, disseminierte
intravasale Koagulopathie (DIC), nephrotisches Syn-
drom etc. Das thrombotische Risiko betrifft hauptsäch-
lich den venösen Schenkel. Therapeutisch muß der Pa-
tient bei gleichzeitiger Substitution von AT-III (wenn der
Spiegel sehr niedrig ist) antikoaguliert werden

– Protein-C-Mangel: Der Erbgang ist autosomal domi-
nant, heterozygote Träger haben eine erhöhte Neigung
zu venösen Thrombosen im jugendlichen Alter. Die
Resistenz gegen aktiviertes Protein C (APC) und der
prothrombotische Status sind im Zusammenhang mit
einer Mutation am Faktor V (Leiden) zu sehen, der
durch die Mutation resistent gegen die Spaltung durch
APC wird und wodurch der Stillstand eines eingeleite-
ten Gerinnungsvorganges nicht normal ablaufen kann.
Daneben gibt es erworbene Protein-C-Mangelzustände
bei Lebererkrankungen, postoperativ, bei Sepsis und bei
der DIC. Therapeutisch muß antikoaguliert werden,
allerdings darf die orale Antikoagulation nur langsam
erfolgen, da sonst Hautnekrosen befürchtet werden
müssen.

– Protein-S-Mangel: Der Erbgang verläuft autosomal
dominant. Auch hier gibt es erworbene Situationen
bei Lebererkrankungen, der DIC, Vitamin-K-Mangel,
Sichelzellanämie, in der Schwangerschaft, bei der Ein-
nahme oraler Kontrazeptiva, beim systemischem Lupus
erythematodes (SLE) und beim nephrotischen Syndrom.
Beim Protein-S-Mangel treten venöse und arterielle
Thrombosen auf, neben Schlaganfällen werden auch
zerebrale Venenthrombosen beobachtet. Auch hier ist
eine Therapie mit Antikoagulantien bei symptomati-
schen Patienten indiziert.

– Heparin-Kofaktor-II-Mangel und Fibrinolysepathologien
sind weitere seltene Ätiologien für thromboembolische
Komplikationen.

– Antiphospholipid-Antikörper-Syndrom: Antiphospholipid-
AK beinhalten das Lupus-Antikoagulans und die Anti-
kardiolipin-AK. Dieses Syndrom wurde bei verschie-
denen Erkrankungen, als Medikamentennebenwirkung
(siehe Tab. 5), aber auch bei sonst gesunden Personen
beschrieben. Die Erkrankung ist assoziiert mit einer
Thrombozytopenie, einem falsch positivem VDRL-Test,
Schwangerschaftskomplikationen und Livedo reticula-
ris. Thromboembolische Ereignisse sind häufig. Um
vom Antiphospholipid-AK-Syndrom sprechen zu kön-
nen, müssen aber die in Tabelle 6 beschriebenen Krite-
rien erfüllt sein. Asymptomatische Patienten benötigen
keine Therapie, nach ischämischen Ereignissen emp-
fehlen manche Autoren eine OAK.

Tabelle 4: Mit zerebraler Vaskulitis assoziierte Erkrankungen

Infektiöse Vaskulitiden Bakterielle und virale Erreger, Pilze,
Parasiten

Drogen Amphetamine, Kokain, Heroin, LSD etc.
Systemische Vaskulitiden z. B. Panarteriitis nodosa, Wegener-Gra-

nulomatose etc.
Kollagenosen Systemischer Lupus erythematodes,

Sjögren-Syndrom
Sarkoidose
M. Behçet Zusätzlich Schleimhautaphten, Iritis
Degos-Syndrom
Colitis ulcerosa
Takayasu-Arteriitis Betrifft vorwiegend Frauen mit Betonung

der Aorta und ihrer Äste
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– Heparininduzierte Thrombopenie (HIT): Für thrombo-
embolische Ereignisse ist die HIT-II relevant, bei der es
unter Heparingabe nach ca. 6–14 Tagen zur Entwick-
lung einer Thrombopenie bei gleichzeitig erhöhten
plättchenassoziierten IgG-Levels kommt. Erhält ein Pa-
tient mit einer HIT-II noch einmal Heparin, entwickelt
sich die Thrombopenie wesentlich rascher. Im Vorder-
grund stehen schwere arterielle und venöse Thrombo-
sen, Blutungskomplikationen sind im Vergleich dazu
seltener. Die Diagnose erfolgt laborchemisch mittels
Nachweis der Antikörper. Therapeutisch muß vor allem
schon bei Verdacht das Heparin abgesetzt werden, die
Thrombozyten müssen engmaschig kontrolliert und
eventuell – allerdings erst bei schwersten Thrombo-
penien oder Blutungskomplikationen – substituiert wer-
den. Eine Umstellung auf Danaparoid oder Lepirodin ist
oft notwendig, um Thrombosekomplikationen hintan-
zuhalten.

– Myeloproliferative Erkrankungen: Neben der Polyzyt-
hämia vera, die nur selten bei jungen Erwachsenen auf-
tritt, sind die essentielle Thrombozythämie und die
thrombotisch thrombozytopenische Purpura zu erwäh-
nen.

– Neoplasmen: Bei zahlreichen malignen Erkrankungen
kommt es zu Veränderungen im Gerinnungsstatus, was
wiederum zu thromboembolischen Komplikationen im
ZNS führen kann. Die Therapie der zugrundeliegenden
Erkrankung hat Vorrang, Thrombozytenaggregations-
hemmer und OAK sind von untergeordneter Bedeutung.

9. Endokrine und hormonelle Veränderungen
Unter Hormontherapie wie auch bei Einnahme oraler Kon-
trazeptiva steigt das Risiko, einen ischämischen Hirnin-
farkt zu erleiden. Das Risiko erhöht sich bei jahrelanger
Einnahme, höherem Östrogenanteil im Präparat, Nikotin-
abusus und Alter über 35 Jahre. Zusätzliche Erkrankungen
wie Diabetes mellitus und arterielle Hypertonie ver-
schlechtern die Situation weiter. Unter anderem findet
man erniedrigte Protein-C- und Protein-S-Spiegel, ernied-
rigte AT-III-Spiegel sowie verminderte Faktor-VII- und Fak-
tor-X-Aktivität.

Während der Schwangerschaft kommt es zu komplexen
Veränderungen in der Gerinnung und Hämostase. Die
Faktoren VI/VIII/IX/X sind erhöht, ebenso finden sich eine
gesteigerte Plättchenaggregation, eine erhöhte Fibrinakti-
vität und verminderte Protein-S-Spiegel. Eine erhöhte Ge-

fahr für einen Schlaganfall ergibt sich vor allem bei zusätz-
lichen Risikofaktoren, sodaß bei entsprechender Disposi-
tion ein engmaschigeres Monitoring notwendig ist.

Bei Patientinnen mit Präeklampsie oder Eklampsie findet
sich, abgesehen von den bekannten neurologischen Kom-
plikationen, wie Kopfschmerzen, Delir oder epileptische
Anfälle, auch eine erhöhte Inzidenz für einen ischämi-
schen Insult oder eine intrazerebrale Hämorrhagie. Be-
sonders im letzten Trimenon und in der postpartalen Phase
steigt die Gefahr für ein derartiges Ereignis. Differential-
diagnostisch muß immer eine Sinusvenenthrombose aus-
geschlossen werden, da sich in diesem Fall das therapeuti-
sche Management unterscheidet [14].

In einer französischen Studie [15] an 441 Frauen mit der
Anamnese einer zerebrovaskulären Erkrankung konnte ge-
zeigt werden, daß das Insultrisiko während einer späteren
Schwangerschaft bzw. der postpartalen Phase nur gering
erhöht ist. Schwangerschaftskomplikationen waren bei
diesen Frauen nicht häufiger zu beobachten als bei Frauen
ohne Insultanamnese. Die teilweise übliche Praxis, daß
juvenilen Schlaganfallpatientinnen von einer Schwanger-
schaft abgeraten wird, ist sicher nicht rechtfertigbar, eine
interdisziplinäre Zusammenarbeit zwischen Gynäkologen
und Neurologen aber wertvoll.

10. Seltene andere Erkrankungen
– CADASIL (Cerebrale autosomal dominante Arteriopa-

thie mit subkortikalen Infarkten und Leukenzephalo-
pathie): Diese Erkrankung fällt durch rezidivierende In-
sulte und TIAs mit kleinen subkortikalen Infarkten und
Entwicklung einer Demenz auf. Außerdem findet man
bei diesen Patienten häufig eine Migräneanamnese.
Das MRT ist oft auch bei asymptomatischen Familien-
mitgliedern auffällig. Ein genetischer Nachweis am
Chromosom 19q12 ist möglich, die Therapie erfolgt
symptomatisch.

– Susac-Syndrom: Bei dieser Erkrankung zeigt sich die
Trias Verschluß der Retinaarterien, Enzephalopathie
und Taubheit. Im Gefäßstatus läßt sich eine Mikroangio-
pathie darstellen, der therapeutische Ansatz ist unklar,
Kortikosteroide waren ohne Nutzen.

– MELAS (Mitochondriale Myopathie, Enzephalopathie,
Laktazidose und schlaganfallähnliche Episoden): Die
Erkrankung ist durch eine Mutation in der mitochon-
drialen DNA verursacht, maternale Vererbung wie auch
spontane Formen sind beschrieben. Nach normaler
frühkindlicher Entwicklung kommt es zu einer Wachs-
tumsretardierung, epileptischen Anfällen (fokal und ge-
neralisiert) und wiederholten Episoden, die TIAs oder
Insulten gleichen. Teilweise treten epileptische Anfälle
im Vorfeld auf. Eine Enzephalopathie kann sich im
Laufe der Zeit entwickeln. Gelegentlich kommt es zu
migräneartigen Kopfschmerzen. Radiodiagnostisch fin-
den sich kortikale und knapp subkortikale Läsionen. In
der Muskelbiopsie sind „ragged red fibers“ nachzuwei-
sen, eine klinisch faßbare Muskelschwäche zeigt sich
nur selten.

Management juveniler Insultpatienten

Die herkömmliche Vorgehensweise, insbesondere auch
die Diagnostik, die für eine Thrombolyseentscheidung
notwendig ist, bleibt auch beim jungen Erwachsenen mit
Symptomen eines akuten Schlaganfalls unverändert. Eine
möglichst rasche Erstabklärung ist damit unerläßlich.

Tabelle 6: Definition des Antiphospholipid-AK-Syndroms

Kriterien, die beim Antiphospholipid-Antikörper-Syndrom erfüllt sein
müssen – jeweils ein klinisches und ein laborchemisches [13]

Klinisch Thrombose
Komplikationen in der Schwangerschaft

Laborchemisch Antikardiolipin-AK
Lupus-Antikoagulans

Tabelle 5: Antiphospholipid-AK-Syndrom und assoziierte Erkrankungen

Systemischer Lupus erythematodes
Sneddon-Syndrom
Tumoren
Akute und chronische Infektionen einschließlich HIV-Infektion
Medikamente:

– Phenytoin
– Procainamid
– Hydralazin
– Chlorpromazin
– Penicillin
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Ebenso ist es unbedingt notwendig, den Patienten an einer
Stroke Unit zu monitieren.

Da es bei jungen Patienten mit großem Schlaganfall häufi-
ger zur Entwicklung einer Hirndrucksymptomatik kommt,
ist auch die Entscheidung, ob der Patient auf eine Intensiv-
station verlegt wird oder eine Kraniotomie bei raumfor-
derndem Mediainsult in Erwägung gezogen wird, früh zu
stellen, um die Prognose günstig zu beeinflussen.

Was elektive Untersuchungen anbelangt, wird man aber in
Anbetracht der varianten Ätiologien anders vorgehen als
bei älteren Insultpatienten. Durch die Vielfalt der Erkran-
kungen, die im jungen Erwachsenenalter einen Schlagan-
fall verursachen können, ist es sinnvoll, in Form eines Stu-
fenplans die Diagnostik zu erweitern.

Entsprechend der Häufigkeit ist vor allem eine exakte kar-
diologische Abklärung mit großzügiger Indikationsstellung
für eine TEE, aber auch eine 24-Stunden-Blutdruck- und
EKG-Untersuchung notwendig.

Außerdem wird eine detaillierte Radiodiagnostik mit MRT,
MRA, speziellen Ultraschalluntersuchungen (z. B. TCD
mit Shuntdetektion) und im Einzelfall auch DSA häufiger
durchzuführen sein.

Nach Ausschluß der häufigen Ursachen sollte dann schritt-
weise nach seltenen Insultätiologien gesucht werden.

Da in der Akutphase des Schlaganfalls einige Parameter
der Thrombophiliediagnostik (z. B. Protein C oder Faktor
VIII) falsch positive Ergebnisse bringen können, ist es sinn-
voller, diese Untersuchung erst nach ca. zwei Wochen
durchzuführen.

Prognose und Langzeitverlauf

Insgesamt ist die Prognose bei jungen Schlaganfallpatien-
ten besser als bei älteren Menschen mit Schlaganfall, aber
deutlich schlechter als in einer gleichaltrigen Vergleichs-
bevölkerung und überdies mit einer wesentlich höheren
Mortalität verbunden [15]. Verschiedene Untersuchungen
zum Thema Prognose und Langzeitverlauf beim jungen
Schlaganfallpatienten sind bereits veröffentlich worden.
Die Mortalität im ersten Jahr nach einem Schlaganfall, die
jedoch wiederum ätiologieabhängig ist, wird bei ca. 5 %
beschrieben, danach liegt sie bei ca. 1 % pro Jahr [8, 14].
Das Risiko, neuerlich einen Schlaganfall zu erleiden, liegt
im ersten Jahr zwischen 1,4 % und 3,6 % und sinkt dann
auf ca. 1 % [7, 8, 14]. Patienten mit TIAs und Schlaganfall
in der Anamnese haben ein deutlich höheres Risiko für ein
Rezidivereignis [7]. Prädiktoren für ein schlechtes Out-
come waren in einer Untersuchung ein schweres Defizit am
Anfang, große Insulte im vorderen Kreislauf und Diabetes
mellitus [7]. In einer anderen Studie ergaben kardiovasku-

läre Risikofaktoren, männliches Geschlecht, Alter über 35
Jahre und große Insulte im Karotisterritorium eine progno-
stisch ungünstige Situation für den Langzeitverlauf [14].

Obwohl 70–90 % der überlebenden jungen Patienten mit
Schlaganfall als unabhängig in ihren täglichen Aktivitäten
beschrieben werden, können nur ca. 50–70 % wieder in
den Arbeitsprozeß eingegliedert werden, 10–30 % davon
benötigen eine Adaptierung des Arbeitsplatzes oder eine
Umschulung [5, 8, 14].

Der juvenile Insult ist keine seltene Erkrankung in unseren
Breiten und erfordert besondere Aufmerksamkeit, da er
sich vom Insult des älteren Menschen in zahlreichen
Details unterscheidet. Neben der Notwendigkeit eines
raschen Akutmanagements ist eine möglichst exakte Ab-
klärung für den Patienten entscheidend. Damit kann durch
individuelle sekundärprophylaktische Maßnahmen der
Langzeitverlauf in vielen Fällen günstig beeinflußt werden.
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