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Epileptischer Anfall — akute Erblindung: Das posteriore
reversible enzephalopathische Syndrom:
Zwei Fallberichte

A. Pirker', D. Prayer?, B. Voller', E. Auff!

Aus den Universitatskliniken fiir 'Neurologie und Radiologie, Medizinische Universitat Wien

Wir berichten iiber zwei Patientinnen mit einem posterioren
reversiblen enzephalopathischen Syndrom (PRES). Ursache,
Verlauf, Therapie und Komplikationen werden anhand dieser
beiden typischen Fille vorgestellt und diskutiert.

Einleitung

Das posteriore enzephalopathische Syndrom (PRES) wurde
erstmals 1997 von Hinchey et al. beschrieben: Gemeinsam
mit der klinischen Symptomatik in Form von verinderter Be-
wusstseinslage, Kopfschmerzen, epileptischen Anfillen und
Sehstorungen treten typische Veridnderungen in der Bildge-
bung auf: Radiologisch besteht das klassische Bild aus sym-
metrischen okzipitalen Hyperintensititen auf T2/FLAIR-
Sequenzen im MRT und Hypodensititen in der CCT [1].
Atypische Lokalisationen (Hirnstamm, unilaterales Auftre-
ten) konnen die Diagnose erschweren [2]. Als Ursachen sind
rasch einsetzende Hypertonie, Eklampsie, Zytostatika, Im-
munsuppressiva, Bluttransfusionen und Transplantationen
beschrieben [3]. Der Verlauf ist meist benigne, bei Behebung
der zugrundeliegenden Ursache (Absetzen des Medikaments,
Korrektur des Blutdruckes, Sectio etc.) kommt es nach Tagen
bis Wochen zu einer meist kompletten Riickbildung der Symp-
tome, es konnen aber Residuen (Visusstorungen, Anfalls-
bereitschaft) bleiben oder Riickfille auftreten [4]. Schwer-
wiegende Komplikationen sind Einblutungen in das Hirn-
parenchym sowie das Auftreten eines Status epilepticus [5].
Als Entstehungsmechanismus wird derzeit einerseits eine ge-
storte zerebrale Autoregulation bei hypertonen Episoden mit
Hyperperfusion, erhohter Gefdpermeabilitdt und vasogenem
Odem diskutiert, alternativ auch ein zytotoxisches Odem bei
Vasospasmus und Ischidmie [7, 8].

Fallbericht 1

Anamnese

Eine 57-jihrige Patientin wurde wegen zunehmender Ubel-
keit und akut aufgetretener Erblindung in die Notfallauf-
nahme gebracht. Im Rettungswagen erlitt sie erstmals einen
generalisierten tonisch-klonischen Anfall. Anamnestisch war
bei der Patientin seit einem Jahr ein Plattenepithelkarzinom
der Bronchien im Bereich des linken Hilus bekannt mit St. p.
Radiatio und laufender Chemotherapie mit Vinorelbin. Die
Applikation des letzten Zyklus war am Tag zuvor erfolgt.

Klinisch-neurologische Untersuchung und er-
hobene Befunde

Im neurologischen Status war die Patientin bis auf eine beid-
seitige Amaurose mit erhaltener direkter und indirekter Licht-
reaktion unauffillig. Der Blutdruck lag mit 120/80 mmHg im
Normbereich. Im Routinelabor fanden sich eine Hyponatri-

84 JNEUROL NEURQCHIR PSYCHIATR 2009; 10 (2)

dmie und Hypokaliimie. Das EEG ergab einen Herdbefund
okzipital mit Hinweisen auf eine erhohte zerebrale Erregungs-
bereitschaft in diesem Bereich. Der Liquorbefund war unauf-
fallig. Im MRT zeigten sich bilateral okzipital hyperintense
Signalalterationen (Abb. 1a—c). Eine paraneoplastische Reti-
nopathie konnte ausgeschlossen werden (Anti-Recoverin-Ak-
negativ).

Therapie und Verlauf

Es erfolgte eine intravendse Elektrolytsubstitution mit Natri-
um und Kalium. Unter antikonvulsiver Therapie mit Levetir-
acetam 2x 1000 mg konnte Anfallsfreiheit erreicht werden.
Die Chemotherapie wurde nach Riicksprache mit dem Onko-
logen pausiert. Im Laufe der folgenden Woche kam es zu
einer allmihlichen Visusverbesserung, die MRT-Verinde-
rungen hatten sich in der Verlaufskontrolle 10 Tage spiter be-
reits weitgehend zuriickgebildet. Als Residuum besteht bei der
Patientin weiterhin eine beidseitige Visusreduktion auf 0,5.

Fallbericht 2

Anamnese

Eine 65-jdhrige Patientin befand sich wegen eines N. ovarii
mit multiplem Lymphknotenbefall zur medianen Laparo-
tomie, Hysterektomie, Omentektomie und Lymphknoten-
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1
4“ Abbildung 1: (a) Axiale FLAIR-Sequenz,
'_.""i (b) axiales Isotropiebild (diffusionsge-

{8 wichtet), (c) apparenter Diffusionskoef-
fizient: hyperintense Signalveranderun-
gen beidseits im okzipitalen Kortex. Das
MR-Erscheinungsbild auf den verschie-
denen Sequenzen spricht fiir das Vorlie-
gen eines vasogenen Odems.

For personal use only. Not to be reproduced without permission of Krause & Pachernegg GmbH.



Abbildung 2: Axiale Flair-Sequenz:
hyperintense Signalveranderungen
beidseits im okzipitalen Kortex, links
auch temporal.

resektion in stationédrer Behandlung. Unmittelbar postopera-
tiv erlebte die Patientin optische Sensationen, als ob sich das
Gesehene nach oben und unten bewege. Sie ignorierte die
Symptomatik jedoch. Wihrend der nichsten Tage war das
Sehvermogen unauffillig. Am siebten postoperativen Tag
entwickelte die Patientin eine Pulmonalembolie, welche eine
Vollheparinisierung notwendig machte. Wegen eines Himo-
globinabfalls < 8 mg/dl wurden am achten postoperativen
Tag zwei Erythrozytenkonserven verabreicht. Wegen zu
diesem Zeitpunkt erstmals deutlich hypertensiven Werten um
180/100 mmHg wurde auch eine Therapie mit einem ACE-
Hemmer begonnen. Am neunten postoperativen Tag bemerk-
te die Patientin erneut eine Visusstorung: Es kam innerhalb
weniger Stunden zu einem Visusverlust, lediglich Hell-Dun-
kel-Unterscheidung war noch moglich.

Klinisch-neurologische Untersuchung und
Befunde

Im neurologischen Status war die Patientin wach und orien-
tiert, der Visus war auf schemenhaftes Erkennen reduziert, die
Reflexe waren linksakzentuiert. Im CCT zeigte sich bilateral
okzipital eine deutliche Hypodensitit sowie eine Blutung
rechts temporo-okzipital. Die MRT, die unter der Verdachts-
diagnose eines PRES durchgefiihrt wurde, zeigte entspre-
chende Verdnderungen (Abb. 2). Im EEG fand sich eine er-
hohte Erregungsbereitschaft rechts temporal im Bereich der
Blutung.

Therapie und Verlauf

Es erfolgte eine konsequente antihypertensive Therapie-
einstellung, anfinglich mit Urapidil i.v., in weiterer Folge
Umstellung auf eine Vierfachtherapie mit Amlodipin, Valsar-
tan, Nifedipin und Reserpin. Die Vollheparinisierung wurde
initial aufgrund der paraneoplastischen Thromboseneigung
beibehalten. Obwohl wihrend des gesamten stationédren Auf-
enthalts kein Anfallsgeschehen beobachtet worden war, wur-
de die Patientin bei deutlicher zerebraler Erregungsbereit-
schaft im EEG in Anbetracht des erhohten Anfallsrisikos und
der Grundsituation auf Gabapentin 2x 300 mg eingestellt. Ob
die optischen Sensationen unmittelbar postoperativ einer epi-
leptischen Aura entsprachen, muss offen bleiben. Es kam in-
nerhalb von zehn Tagen zu einer deutlichen Visus-Verbesse-
rung auf 1,25 beidseits, sechs Monate spiter hatten sich auch
die Verdnderungen im MRT bis auf kleine Residuen infolge
der Einblutung komplett zuriickgebildet. Die Patientin ist bis

heute anfallsfrei. Mit einer zytostatischen Therapie wurde von
gynikologischer Seite nach Nutzen-Risiko-Abwigung be-
gonnen.

Diskussion

Die beiden hier vorgestellten Patientinnen sind typische Fille
eines PRES. Atiologisch ist (wie bei Patientin 2) eine rasch
einsetzende arterielle Hypertonie einer der hiufigsten Aus-
loser, weiters eine Transfusion von Erythrozytenkonserven
(Patientin 2), Eklampsie, immunsuppressive oder zytostati-
sche Therapie bei Transplantationen, immunologischen oder
neoplastischen Grunderkrankungen (Patientin 1) [3]. Auch im
Rahmen von intensivmedizinischen Aufenthalten tritt das
PRES gehiuft auf [7]. Ob es sich hierbei um einen direkten
zytotoxischen Effekt auf das Endothel oder um einen im Rah-
men der Grundsituation immunmediierten Prozess handelt, ist
derzeit Gegenstand der Diskussion [8, 9], ebenso das bevor-
zugte Auftreten im posterioren Stromgebiet. Zugrundelie-
gend diirfte hier eine verminderte sympathische Innervation
dieser Gefille sein, welche eine geringere Fihigkeit zur Auto-
regulation und so eine verminderte Toleranz hinsichtlich
hypertensiver Episoden vermittelt [10-12].

Ob die gelegentlich beobachteten Elektrolytentgleisungen in
der Pathogenese des PRES eine Rolle spielen, ist derzeit noch
nicht bekannt [13]. Eine Assoziation mit Hypomagnesidmie
wurde in einem Einzelfall allerdings beschrieben [14]. Ob-
wohl der Verlauf meist benigne ist, konnen verschiedene
Komplikationen, wie beispielsweise die Einblutung bei Pati-
entin 2, das weitere Procedere entscheidend beeinflussen. Vor
allem PRES, welche unter Antikoagulation oder Vollhepari-
nisierung auftreten, und hier vor allem die Hypertonie-assozi-
ierten, sind oft mit einer Einblutung verbunden [6]. Die Indi-
kation zur Antikoagulation sollte bei PRES deswegen eher
streng gestellt werden. Epileptische Anfille treten hdufig auf,
komplizierend kann es im Verlauf oder als Erstmanifestation
auch zu einem Status epilepticus kommen, welcher eine inten-
sivmedizinische Behandlung erforderlich macht [5, 7]. Die
Indikation zur antiepileptischen Prophylaxe kann — wie bei
Patientin 2 — in Anbetracht der belastenden Grundsituation
bei erhohter Erregungsbereitschaft im EEG groBziigig gestellt
werden. Bleibende Visusstorugen kommen vor, die diesbe-
ziigliche Prognose kann aber durch konsequente Therapie ent-
scheidend verbessert werden. Differenzialdiagnostisch kom-
men neben den oben erwihnten &tiologischen Faktoren (In-
farkt, paraneoplastische Retinopathie) je nach Grunderkran-
kung und Lokalisation Enzephalitiden, eine hypertensive
Enzephalopathie oder Neoplasien in Frage und je nach Pra-
sentation auch akute Psychosen (optische Auren versus opti-
sche Halluzinationen, Patientin 2).

Eine schnelle Diagnosestellung ist wichtig, um nicht not-
wendige, invasivere diagnostische Schritte zu verhindern
(Lumbalpunktion, Hirnbiopsie) und rasch ein konsequen-
tes Management zu ermoglichen: Eine sofortige antihyper-
tensive Therapie (angestrebt werden sollten normotensive
Werte < 140 mmHg systolisch), Elektrolytsubstitution, even-
tuell eine antikonvulsive Einstellung sowie Uberdenken von
Antikoagulation und Zytostatika sind fiir die Prognose essen-
ziell.
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