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Rubrik: Fallbericht

Hintergrund

Das Fossa Posterior-Syndrom (FPS) ist in der Literatur als
eine Kombination von cerebellärem Mutismus (CM) und
Verhaltensveränderungen bekannt. Mutismus nach Resektion
eines Medulloblastoms wurde erstmals von Hirsch et al. [1]
1979 erwähnt. 1985 wurde von Rekate et al. [2] sowie
Yonemasu [3] der Begriff des CM geprägt. Seither sind über
300 Krankheitsfälle beschrieben worden.

CM, definiert als völliges Unvermögen zur Lautäußerung
bei unbeeinträchtigtem Sprachverständnis, ist ein transientes
Ereignis unterschiedlich langer Dauer. Die Latenz bis zum
Auftreten der Störung ist variabel.

Dokumentiert sind auch vielfältige neuropsychologische Stö-
rungen wie Verhaltensauffälligkeiten (Ängstlichkeit, Rück-
zug, autistisches Verhaltensmuster) und Persönlichkeitsänder-
ungen [4–9] sowie kognitive Beeinträchtigungen [8, 10].

In erster Linie sind pädiatrische Patienten (Durchschnittsalter
6,4 Jahre [11]) nach Tumoroperationen im Bereich der hinte-
ren Schädelgrube betroffen. Selten wurden jedoch auch Fall-
berichte über erkrankte Jugendliche oder Erwachsene publi-
ziert. Die erste Fallbeschreibung eines betroffenen Erwachse-
nen fand 1991 durch Salvati et al. [12] statt. Bislang wurden erst
15 Fallberichte über adulte Patienten [11, 13] veröffentlicht.

Die Ätiologie dieses seltenen Syndroms wird in der bislang
publizierten Literatur kontroversiell diskutiert.

Fallbericht

Ein 15-jähriger, bislang gesunder Patient wurde im Sommer
2006 mittels Notarzttransport bereits intubiert an die LNK
Wagner-Jauregg Linz transferiert. Anamnestisch ging hervor,
dass der Knabe nach einer akuten Kopfschmerzattacke be-
wusstlos zusammengesackt sei. In der erstversorgenden
Klinik wurde mittels kranieller Computertomographie (CCT)
eine linksseitige Kleinhirnblutung mit Ventrikeleinbruch fest-
gestellt (Abb. 1).

An unserer Klinik zeigte sich in der akut durchgeführten
Magnetresonanztomographie des Cerebrums (MRT) eine
> 5 cm im Durchmesser haltende linkscerebelläre Blutung in
unterschiedlichen Sedimentationsstadien mit kompressivem
Effekt auf den Hirnstamm und Ventrikeleinbruch. Der linke
Kleinhirnstiel war beteiligt, eine diskrete Ödemkomponente
wurde beschrieben. Befundet wurde auch eine beginnende
Aufspreizung des supratentoriellen Ventrikelsystems mit ver-
einzelten subarachnoidalen Blutauflagerungen in den Okzipi-

tallappen beidseits. In der Magnetresonanzangiographie
(MRA) des basalen arteriellen Gefäßkranzes zeigte sich aus-
gehend von der linken Arteria cerebelli superior ein zartes
Gefäßkonvolut, hochgradig suspekt auf das Vorliegen eines
Mikroangioms (Abb. 2).

Aufgrund der beginnenden Liquorabflussstörung erfolgte
eine akute osteoplastische Kraniotomie links subokzipital
paramedian. Die Dura wurde ×-förmig geöffnet, nach einer
Kortikotomie wurde in ca. 5 mm Tiefe eine Massenblutung
abgesaugt. Die Blutungsquelle konnte zum Operationszeit-
punkt nicht festgestellt werden. Der Eingriff wurde komplika-
tionslos durchgeführt, der jugendliche Patient wurde im
Anschluss auf der neuroanästhesiologischen Intensivstation
betreut.

Mittels transfemoraler cerebraler Panangiographie wurde am
8. Tag nach Blutungsereignis eine kleine, am lateromesence-
phalen Kompartment lokalisierte arteriovenöse Malformation
(AVM) nachgewiesen (Abb. 3).

Fossa Posterior-Syndrom: Cerebellärer Mutismus nach
Kleinhirnblutung – Fallbericht und Literaturübersicht

E. Knapitsch1, M. Hamberger1, K. Nußbaumer2, T. Narovec3, H-P. Haring1, R. Pichler4, F. Aichner1

aus der 1Abteilung für Neurologie, dem 2Institut für Radiologie, der 3Abteilung für Neurochirurgie und
dem 4Institut für Nuklearmedizin, Landesnervenklinik Wagner-Jauregg, Linz

Abbildung 2: Initiale Magnet-
resonanzangiographie (MRA):
Hinweis auf eine arteriovenöse
Malformation (AVM) der Arte-
ria cerebelli superior links.

Abbildung 1: Kranielle
Computertomographie (CCT):
linkscerebelläre Blutung
(Durchmesser 5 cm)
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Am 10. postoperativen Tag konnte unser Patient vom Respira-
tor entwöhnt werden. Nach der Aufwachphase zeigte der
Knabe ein mutistisches Zustandsbild, Vigilanzstörungen und
orale Automatismen. Komplizierend entwickelte der Patient
bei hochfieberhaftem Infekt eine Pankreatitis, welche antibio-
tisch behandelt werden musste, und eine pseudomembranöse
Colitis mit Subileus.

Nach Stabilisierung der Vitalparameter konnte der Knabe
schließlich nach 3 Wochen Intensivaufenthalt auf die Stroke
Unit verlegt werden. Klinisch-neurologisch wurden ein anhal-
tend mutistisches Zustandsbild bei gutem Sprachverständnis,
ausgeprägte Kleinhirnzeichen (Nystagmus, Rumpf- und Ex-
tremitätenataxie), eine Abducensparese links und inkonstant
positive Pyramidenbahnzeichen rechts befundet. Aufgrund
von Dysphagie wurde zur enteralen Ernährung eine perkutane
endoskopische Gastrostomie (PEG) durchgeführt. Der Patient
erhielt intensiviert frührehabilitative Maßnahmen in Form
von Physio- und Ergotherapie sowie Logopädie. Ein Monat
nach dem Ereignis wurden erste Lautäußerungen dokumen-
tiert, mittels Buchstabentafel sowie Tastaturaufsatz zur Com-
puterbedienung wurde die Kommunikation ermöglicht.

Der jugendliche Patient wurde in weiterer Folge auf unse-
rer Akutnachsorgestation betreut. Durch weitere inten-
sive logopädische und neuropsychologische Unterstützung

sowie Musiktherapie konnte die Sprach- und Schluckfunk-
tion sukzessive verbessert werden. Zum Entlassungszeitpunkt
in eine auswärtige Rehabilitationsklinik nach 4 Monaten war
eine Verständigung trotz ausgeprägter Dysarthrie gegeben.

Im Rahmen der bildgebenden Abklärung erfolgten auch
nuklearmedizinische Untersuchungen des Gehirns: Fluoro-
deoxyglucose Positron Emission Tomography (FDG-PET) und
Single Photon Emission Computed Tomography- (SPECT-)
Szintigraphie (Abb. 4, 5). Hierbei ergaben sich keine Hin-
weise auf zusätzliche pathologische Veränderungen.

Weitere Kontrollen wurden an unserer Klinik durchgeführt. In
einer MRA 6 Monate nach dem Blutungsereignis konnte die
AVM deutlich dargestellt werden (Abb. 6). Eine Embolisation
der AVM erfolgte geplant im Frühling 2007.

Diskussion

Ursache

Das FPS wird in erster Linie nach Resektionen von malignen
Tumoren im Bereich der hinteren Schädelgrube im Kleinkind-
alter beobachtet. Somit ist dieses seltene Syndrom überwie-
gend auf pädiatrischen oder neurochirurgischen Abteilungen
vorzufinden.

Abbildung 5: Single Photon
Emission Computed Tomogra-
phy- (SPECT-) Szintigraphie des
Gehirns 10 min. nach i.v.-Appli-
kation von 555 MBq 99m-Tc-
NEUROLITE): Inhomogen abge-
schwächte Anreicherung am
Großhirnkortex beidseits.

Abbildung 3: Transfemorale cerebrale Panangiographie am 8. postoperativen Tag:
Initialer Verdacht auf arteriovenöse Malformation (AVM) bestätigt.

Abbildung 4: Positronen-Emissions-Tomographie (PET) nach i.v.-Applikation von
370 MBq 18F-Fluor-Deoxyglykose (FDG): Substanzdefekt linkscerebellär.
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Als häufigste Tumorentität sind Medulloblastome [5–11, 14–
24], Astrozytome [5–7, 11, 14, 16–18, 20, 21, 23] und
Ependymome [5, 7, 16, 17, 20, 21, 23, 25] beschrieben.

Vereinzelt sind in der Literatur auch Fallberichte von FPS im
Erwachsenen- oder Jugendalter in Zusammenhang mit Tumo-
ren (z. B. Medulloblastome [11, 12], Astrozytome [11, 23],
Hämangioblastome [25, 26], raumfordernder Pinealistumor
[13], Plexus choroideus Papillom [27]), Metastasen [13, 26],
Gefäßmissbildungen (AVM [21, 28, 29] und Kavernom [30,
31]) oder einer Hypertonie-assoziierten intracerebralen Blu-
tung [32] zu finden. Selten wurden Fallberichte von CM nach
einem traumatischen Ereignis im Bereich des Kleinhirns ver-
öffentlicht [22].

Verlauf

CM tritt üblicherweise nicht unmittelbar nach dem operativen
Eingriff oder Blutungsereignis auf. Eine unterschiedlich lange
Latenz von 12 Stunden bis zu 7 Tagen ist bekannt [5, 6, 8, 9,
11, 13, 14, 16, 18, 20–26, 33, 34]. Diese Latenzperiode wird
mit einer postoperativen Ödemkomponente im Bereich des
Brachium pontis [5, 8, 11, 14, 23, 26, 30, 35] oder mit einer
durch Vasospasmus induzierten Ischämie in Verbindung ge-
bracht [8, 11, 13, 14, 21, 23, 28].

Eine unmittelbar postoperativ beobachtete Sprachstörung ist
häufig auf eine bulbäre Dysfunktion durch direktes operatives
Trauma (Hirnnerven- oder Hirnstammverletzung) zurückzu-
führen [8] und daher nicht als CM zu werten. Durch diese Feh-
lerquelle sind die in der Literatur stark schwankenden Anga-
ben bezüglich der Inzidenz (1,6 [22] bis 29 % [16]) nach kind-
lichen Tumoroperationen in der hinteren Schädelgrube erklär-
bar [8].

CM ist ein transientes Ereignis [2, 4–9, 11–41], die Dauer des
mutistischen Zustandes wird in der Literatur unterschiedlich
angegeben (von 24 Stunden [15, 21, 22] bis zu einem Jahr
[20]). Postmutistisch sind in bis zu 98,8 % der Fälle [36]
motorische Sprachstörungen zu erwarten. Riva et al. [6] konn-
ten zwei unterschiedliche Formen postmutistischer Sprach-
störungen nachweisen. Es wurde sowohl die Entwicklung
einer hochgradigen Dysarthrie als auch eine überwiegend
monotone Sprache mit Agrammatismus dokumentiert.

Alle Betroffenen sind während der mutistischen Phase bei
vollem Bewusstsein [11–17, 19, 24, 33, 37, 39, 41] und zeigen

ein intaktes Sprachverständnis [11, 15, 17, 23, 25, 32]. Orga-
nische Läsionen des Sprechapparates oder Hirnnervenausfälle
wurden in den meisten Publikationen nicht nachgewiesen [2,
12–14, 19, 22, 23, 32, 37].

Läsionsort

Die Angaben zum prädisponierenden Läsionsort variieren:
Einige Autoren [2, 9, 15, 17, 22, 42] veröffentlichten Fall-
berichte über CM nach Läsion der Nuclei dentati, wobei
die Bilateralität von Bedeutung sei. Fraioli und Guidetti
[42] berichteten beispielsweise über das Auftreten von Mutis-
mus nach beidseitiger stereotaktischer Läsion der Nuclei
dentati im Rahmen einer invasiven Behandlung bei Dys-
kinesien.

Andere Autoren [7, 11, 14, 23, 33, 37] hingegen halten eine
Läsion des Vermis für ausschlaggebend (Vermisläsion bei
Kindern in 91,5 %, bei Erwachsenen in 69,2 % [11]).

Im Gegensatz dazu berichten auch viele Autoren über ein
Auftreten von CM nach Hirnstammläsionen [7, 20, 31, 34]. In
der bislang größten prospektiven Studie (450 Kinder) von
Robertson et al. [8], welche die Inzidenz und den Schwere-
grad von CM nach operativer Sanierung von Medulloblasto-
men bei Kindern beschreibt, wird eine Hirnstammbeteiligung
als singulärer signifikanter Risikofaktor bezüglich des Auf-
tretens von CM interpretiert.

Dailey et al. [23] postulieren ein erhöhtes Auftreten von CM
in Abhängigkeit des operativen Zuganges. Dailey empfiehlt
ein Verschonen des Vermis inferior, d. h. die Schnittlänge im
Bereich des Vermis inferior im Rahmen von Tumorresektio-
nen soll < 1 cm sein.

Catsman-Berrevoets et al. [16] konnten in einer prospektiven
Studie mit 42 Kindern eine signifikante Assoziation von post-
operativen CM bei ausgedehnten Medulloblastomen (Durch-
messer > 5 cm) mit Lokalisation in der Mittellinie und nach
Inzision des Vermis feststellen.

Andere Autoren [5, 34] hingegen konnten weder einen Zu-
sammenhang mit der Tumorgröße noch mit der Schnittlänge
im Bereich des Vermis finden. Allein durch die Tatsache, dass
CM erst nach einer stunden- bis tagelangen Latenzperiode
auftritt, erscheint die Assoziation mit der Operationstechnik
unwahrscheinlich [5]. Darüber hinaus gibt es auch Fall-

Abbildung 6: Magnetreso-
nanztomographie- (MRT-) Kon-
trolle nach 6 Monaten: Nach
Blutungsresorption arterio-
venöse Malformation (AVM)
sichtbar.
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beschreibungen von CM nach supratentoriellen Operations-
zugängen [13, 31, 41] sowie nach Blutungsereignissen durch
Ruptur einer AVM im Bereich des Vermis ohne folgenden
operativen Eingriff [4, 28].

Pathophysiologie

In Zusammenschau der Literatur konnten die genaue Patho-
physiologie und die zugrundeliegenden anatomischen Struk-
turen bislang nicht geklärt werden.

Das Kleinhirn wird bislang in erster Linie als Koordinations-
zentrum für die (Sprech-) Motorik (u. a. für Rhythmus und
Artikulation verantwortlich) betrachtet [21]. Somit kann CM
als die Maximalvariante einer ataktischen Dysarthrie (und so-
mit als ataktische Anarthrie) [7, 9, 11, 13, 14, 21, 22, 25, 30,
32, 34] oder oropharyngealen Apraxie [23, 25, 30] interpre-
tiert werden. Diese Theorie wird durch die Beobachtung un-
terstützt, dass der Großteil der Patienten in der Erholungs-
phase eine dysarthrische Sprache (80 % der Betroffenen [21])
aufweist. Aufgrund der postmutistischen Dysarthrie wird das
Syndrom auch von vielen Autoren als „CM mit konsekutiver
Dysarthrie“ [16, 29, 35, 36] bezeichnet.

Mit dieser Theorie können jedoch die im Rahmen des FPS
beschriebenen nicht-motorischen (überwiegend kognitiven)
Defizite nicht erklärt werden.

In den letzten Jahren wurde wiederholt ein Zusammenhang
von vaskulären Läsionen im Kleinhirn mit höhergeordneten
Defiziten im Bereich der Sprachproduktion wie Agrammatis-
mus, amnestische oder transkortikale motorische Aphasie
dokumentiert [38]. Eine Sprachfunktionsstörung auf höherer
Ebene wird auch beim CM vermutet [5–9, 11, 38]. Acker-
mann et al. [38] konnten in einer rezenten Studie mittels funk-
tioneller Bildgebung ein Netzwerk zwischen dem sprach-
dominanten Frontallappen linksseitig und dem kontralatera-
len Kleinhirnlappen rechtsseitig nachweisen. Durch diese
Verbindung sind auch weitere Defizite des FPS wie die Stö-
rung von Exekutivfunktionen und kognitive Beeinträchtigun-
gen erklärbar.

In früheren Perfusionsstudien [14, 39, 40] wurde eine cere-
bro-cerebelläre Diaschisis beschrieben. Es handelte sich um
Fallberichte bei bekanntem CM nach einer Operation im
Bereich der hinteren Schädelgrube. In einer rezenten prospek-
tiven Studie [34], welche mit einer Kontrollgruppe durch-
geführt wurde, wurden die Ergebnisse jedoch als unspezifisch
interpretiert.

Bei unserem Patienten erfolgte ebenso eine Perfusionsszinti-
graphie (Abb. 5). Hierbei zeigte sich ein kleinfleckig inhomo-
gen abgeschwächtes Anreicherungsmuster ubiquitär im Be-
reich des Großhirnkortex beidseits. Ein Rückschluss auf den
zugrundeliegenden Pathomechanismus ist durch dieses Er-
gebnis nicht möglich.

Von zahlreichen Autoren wird der Tractus dentatothalamo-
corticalis [5, 8, 13, 16, 21, 23, 30, 31, 33, 37, 41] sowie der
Tractus dentatorubrothalamicus [13, 14, 26, 31, 33] als ver-
antwortliche anatomische Struktur interpretiert. Hierbei han-

delt sich um Verbindungen, welche vom Nucleus dentatus
ausgehen, im Bereich des Pedunculus cerebellaris superior
kreuzen und weiter über den Hirnstamm bzw. Nucleus ruber
zum kontralateralen ventrolateralen Thalamuskern ziehen.
Nach Verschaltung im Thalamus werden die Fasern zur sup-
plementär motorischen Area (SMA) projiziert. Die SMA ist
zuständig für die Initiierung von motorischen Fertigkeiten,
unter anderem der Sprechmotorik [25, 39]. In einzelnen Fall-
berichten [5] wird unabhängig vom CM auch eine erschwerte
Bewegungsinitiierung, unter anderem bei der Lidöffnung be-
schrieben.

Selten wurde auch Mutismus nach Läsionen weiter distal im
Bereich des Tractus dentatothalamocorticalis beobachtet.
Frim et al. [31] berichteten über CM nach operativer Resek-
tion eines Kavernoms im Pons über einen supratentoriellen
Zugang, Crutchfield et al. [41] publizierten einen Fall von
Mutismus nach parasagittaler Menigeomresektion im Bereich
der SMA.

In einigen Studien [18, 21, 22, 35] wurde auch ein Zusammen-
hang von CM mit der Entwicklung eines Hydrocephalus ver-
mutet. Dies konnte jedoch in rezenteren Berichten [16, 17, 23,
33, 34] nicht bestätigt werden.

Manche Autoren [7, 11, 14, 17] diskutieren auch eine psycho-
logische Komponente. Mutismus als Stressreaktion auf die
(operative) Belastung wird als „elektiver Mutismus“ bezeich-
net. Von dieser Hypothese wird in rezenten Studien jedoch
Abstand genommen, da einige Faktoren wie die postoperative
Latenzperiode und die Erholung erst nach Überwindung einer
Dysarthrie dagegen sprechen.

Die höhere Prävalenz von FPS im Kindesalter ist wahrschein-
lich auf das häufigere Auftreten von Tumoren im Bereich des
hinteren Schädelgrube bei pädiatrischen Patienten zurückzu-
führen [11, 13, 14]. Manche Autoren [11, 24] postulieren auch
einen Zusammenhang mit der Unreife des kindlichen Gehirns
bzw. der noch unvollständigen Entwicklung der cerebro-cere-
bellären Verbindungen.

Konklusion

Zusammenfassend kann bei unserem Patienten bezüglich der
häufig dokumentierten Latenzperiode bis zum Auftreten des
FPS keine Aussage getroffen werden, da der Knabe postope-
rativ 10 Tage lang sediert war. Nach der Aufwachphase wur-
den zusätzlich zu dem mutistischen Zustandsbild auch orale
Automatismen beobachtet. Die Zuordnung der oralen Auto-
matismen erschien schwierig, ein epileptisches Geschehen
wurde ausgeschlossen. Möglicherweise können diese Auto-
matismen jedoch mit Verhaltensstörungen, wie sie bei autisti-
schen Zuständen beobachtet werden, in Zusammenhang ge-
bracht werden.

Bildgebend zeigte sich in der Akutphase eine Hirnstamm-
kompression, welche auch klinisch in Form einer Abducens-
parese links festzustellen war. MRtomographisch wurde ini-
tial ein Ödem im Bereich des Kleinhirnstiels links nachgewie-
sen, MRangiographisch zeigte sich nach Blutungsresorption
ein Restnidus in diesem Bereich.
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Nach Überwindung des Mutismus wies der Patient eine
ausgeprägte Dysarthrie mit monotoner Prosodie auf. Neuro-
psychologisch zeigte sich im weiteren Verlauf eine leichte
Störung der exekutiven Funktionen (beim Sequenzieren von
mehrgliedrigen Handlungssträngen), sonst war der Knabe
motiviert und zeigte sehr gute Erfolge bei den rehabilitativen
Maßnahmen. Kognitive Beeinträchtigungen waren nicht
nachweisbar.

In Zusammenschau der Literatur existieren zwei unterschied-
liche plausible Erklärungsmodelle des FPS:
• Einerseits kann eine absolute Sprechunfähigkeit als Folge

einer Störung der Sprachinitiierung und -planung durch die
cerebro-cerebelläre Diaschisis interpretiert werden. Diese
Hypothese wird durch die Tatsache unterstützt, dass im
Rahmen des FPS oftmals neuropsychologische Verände-
rungen beobachtet werden.

• Andererseits kann Mutismus auch als Maximalvariante der
ataktischen Dysarthrie, somit als ataktische Anarthrie, ge-
wertet werden. Dieser Denkansatz wurde überwiegend in
früheren Publikationen vertreten. Hierfür verantwortlich
erscheint sicherlich die lang bekannte Hauptrolle des
Kleinhirns als Koordinationszentrum. Dennoch sollte diese
Hypothese nicht unbeachtet bleiben, da dadurch die post-
mutistische Dysarthrie erklärbar wird.

Bei unserem Patienten wird aufgrund der Blutungslokalisa-
tion und des klinischen Erscheinungsbildes die Läsion des
Tractus dentatothalamocorticalis und die damit verbundene
cerebro-cerebelläre Diaschisis als zugrundeliegende Patho-
physiologie interpretiert.

Unabhängig von der Ätiologie sollte eine intensive multidis-
ziplinäre Frührehabilitation durchgeführt werden. Auch wenn
nach Überwindung des Mutismus langanhaltende Sprach-
defizite zu erwarten sind, kann die Kommunikation und somit
auch die Lebensqualität deutlich verbessert werden.
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