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EINLEITUNG

Eine Dissektion hirnversorgender Ar-
terien ist die zweithdufigste Ursache
fur Hirninfarkte im jliingeren Lebens-
alter [1]. Mit den Fortschritten der
apparativen Diagnostik in den letzten
Jahren hat der Anteil diagnostizierter
spontaner Dissektionen zugenom-
men. Jedoch wird noch immer eine
hohe Dunkelziffer oligo- und asym-
ptomatischer Patienten angenom-
men, die in die derzeitigen Angaben
einer Inzidenz von ca. 2,6/100.000
Einwohnern nicht einflieBen [2].
Umstritten ist die Assoziation zu
chronischen Infektionen, Hypertonie
sowie zu Bagatelltraumen oder chi-
ropraktischen MaBnahmen. Patho-
genetisch wird eine zumeist heredi-
tare Bindegewebsschwdache postu-
liert, die Uber eine systemische
Arteriopathie zur Dissektion pradis-
poniert [3]. Uber einen moglichen
Zusammenhang erworbener Binde-
gewebsverdnderungen und Dissek-
tionen ist dagegen wenig bekannt.
Insbesondere sind vaskuldre Kompli-
kationen durch Medikamente mit
Einfluf auf den Bindegewebsstoff-
wechsel bisher kaum beschrieben
[41.
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Wir berichten lber eine 37jdhrige
Patientin, die mit spontaner Dissek-
tion der A. carotis interna in die Neu-
rologische Universitdtsklinik Leipzig
aufgenommen wurde. Eigenanamne-
stisch ist bei der Patientin seit 16 Jah-
ren ein Morbus Wilson mit neuro-
logischer Verlaufsform bekannt. Eine
progrediente zerebelldre Symptoma-
tik mit Dysarthrie und Tremor fiihrten
damals zur Diagnose, welche mit
einem intravensen Radiokupfertest
gesichert wurde [5]. Unter der medi-
kamentdsen Therapie mit D-Penizill-
amin hatten sich die neurologischen
Symptome innerhalb der ersten zwei

Jahre bis auf eine Dysarthrie sowie
einen erhdhten Speichelflufs zuriick-
gebildet. Die Patientin befand sich
seit der Diagnosestellung bei uns in
regelméliger neurologischer Kon-
trolle mit stationdren Verlaufsuntersu-
chungen in einem ein- bis zweijahri-
gen Intervall. Die Therapie war bis-
her ohne Nebenwirkungen verlau-
fen, wenn auch seit ca. einem Jahr
liber eine erhohte Hautfragilitdt be-
richtet wurde. Unter dem Verdacht
eines Hirninfarktes kam die Patientin
dann mit akut aufgetretenen Wort-
findungsstorungen und einer Schwa-
che im rechten Arm zur Aufnahme.
Vorausgegangen waren linksseitige
Halsschmerzen. Im Aufnahmebefund
zeigte sich neu zur vorbestehenden
Dysarthrie

eine expres-
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stationdren Aufenthaltes nahezu
komplett zuriick. Bei Wiederauf-
nahme zur Verlaufskontrolle wur-
den lediglich noch eine verstdrkte
Sprachanstrengung sowie ein ein-
geschrankter Wortschatz im Sinne
einer latenten expressiven Aphasie
angegeben. Da ein Zusammenhang
zwischen D-Penizillaminbehand-
lung und Karotisdissektion nicht
sicher ist, wurde die bisherige The-
rapie mit dem Chelatbildner unver-
andert fortgefiihrt. Eine Kontroll-
MRA ein Jahr nach dem Akutereig-
nis zeigte eine vollstindige Rekana-
lisation der linken ACI, wobei im
Bereich knapp unterhalb der Scha-
delbasis eine Gefdlschleife auffillig
war (Abb. 2).

sive Aphasie
und arm-
betonte Hemi-
parese rechts.
Bildgebend
bestatigte sich
in der MRT/
MRA und in
der digitalen
Subtraktions-
angiographie
eine Dissek-
tion der lin-
ken A. carotis
interna (ACI)
mit spitz aus-
laufendem
Gefallverschluf
und Territo-
rialinfarkt im
vorderen
Stromgebiet
der linken A.
cerebri media
(Abb. 1). Die
Symptomatik
bildete sich
unter einer
Heparinisie-
rung und
anschlielRen-
den oralen
Antikoagula-
tion bereits
wahrend des

Abbildung 1: Diffusionsgewichtete MR- sowie reprasentative
Angiographieaufnahme einer 37jahrigen Patientin mit Dis-
sektion der linken A. carotis interna (ACI) unter jahrelanger
Therapie mit D-Penizillamin bei Morbus Wilson. Die An-
giographie (a) zeigt einen spitz auslaufenden Verschluf
des proximalen GefdBabschnittes und die MRT (b, ¢) einen
Mediaterritorialinfarkt mit entsprechender Diffusionssto-
rung (DWI, B1000(trace] [b] und ADC-Map [c]).
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Abbildung 2: (a) Kontrastmittelgestiitzte MR-Angiographie
einer 37jahrigen Patientin mit Dissektion und Verschluf
der linken A. carotis interna (ACI) unter jahrelanger Thera-
pie mit D-Penizillamin bei Morbus Wilson. Die Verlaufs-
kontrolle nach einem Jahr (b) zeigt die Rekanalisation des
GefaBes und zusétzlich eine Schleife (Coiling) im Bereich
der Schadelbasis (Pfeil).

Einsatz von D-
Penizillamin
in der Behand-
lung von Bin-
degewebser-
krankungen

in der Derma-
tologie [9].
Jedoch wird
Uber diesbe-
zligliche Ne-
benwirkungen
und insbeson-
dere Uber vas-
kulare Kom-
plikationen

in der Lang-
zeitanwen-
dung wie bei
der Therapie
des Morbus
Wilson selten
berichtet [10].
Eine Karotis-
dissektion als
Komplikation
einer jahrelan-
gen D-Peni-
zillamin-Ein-
nahme ist in
der Literatur
bisher nicht
beschrieben,

DISKUSSION

Seit seiner Einflihrung ist D-Penizill-
amin Mittel der ersten Wahl zur Be-
handlung des Morbus Wilson [6].
Der Einsatz wird allerdings durch
Nebenwirkungen begrenzt, die sich
in initial auftretende Hypersensitivi-
tatsreaktionen und ernster zu neh-
mende autoimmunologische Phdno-
mene einteilen lassen. Seit langem
ist auch bekannt, dal’ D-Penizillamin
Uber eine Spaltung von Disulfidbriik-
ken eine verstarkte Loslichkeit von
Kollagen und anderen Proteinen der
Dermis bewirkt [7, 8]. Diese kolla-
genolytische Eigenschaft fiihrte zum

konnte aber
hier in kausa-
lem Zusammenhang zur Therapie mit
dem Chelatbildner stehen. Zusatzlich
konnte bei der Patientin eine schadel-
basisnahe Schleifenbildung der lin-
ken ACI ein Triggerfaktor gewesen
sein. Zumindest muf aber ein pra-
disponierender Einfluf® der Langzeit-
therapie mit D-Penizillamin auf die
Entstehung der spontanen Karotis-
dissektion vermutet werden. Da bei
der Behandlung mit D-Penizillamin
Nebenwirkungen insgesamt haufig
sind und selbst noch nach langer
Therapiedauer auftreten kénnen,
sollte dies in der Betreuung von Pati-
enten mit Morbus Wilson bertick-
sichtigt werden. Regelmafige Kon-
trollen miissen sich daher nicht nur
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auf die Uberpriifung der Therapie-
wirksamkeit sondern auch auf die
Kontrolle potentieller Nebenwirkun-
gen richten. Besonders fiir einen
Morbus Wilson untypische Sympto-
me im Verlauf der Erkrankung, wie
Paresen oder Sprachstérungen, soll-
ten immer zu einer Gefdldiagnostik
veranlassen.
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