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Horner-Syndrom: Neuroanatomie,
pathophysiologische Grundlagen und
diagnostische Verfahren

Kurzfassung: Die Namensgebung des Horner-
Syndroms erfolgte durch Friedrich Horner im
Jahre 1869; es stellt eine charakteristische Trias
aus Miosis, Ptosis und Enopthalmus dar. In unter-
schiedlichem Ausmall kommt es hierbei auch zu
einer Storung der Schweil8sekretion, abhangig
von der Lokalisation der Schadigung. Grundséatz-
lich handelt es sich um eine sympathische De-
nervierung des Auges, wobei eine zentrale von
einer peripheren Ursache unterschieden werden
muss. Das Syndrom als solches ist zwar bekannt,
es wird aber in der lokalisationsdiagnostischen
Aussagekraft oft nicht differenziert genug beur-
teilt. Die klinische Bedeutung kann sehr unter-
schiedlich sein, ihr akutes Auftreten stellt
zumeist einen neurologischen Notfall dar. Die
Kenntnis der genauen anatomischen Bahnen ist
daher fiir das weitere diagnostische Procedere
entscheidend. Ursachen, die eine unmittelbare
Intervention erfordern, stellen in erster Linie die

M. Sawires, K. Berek

Karotisdissektion, Hirnstammischamie (Wallen-
berg-Syndrom) oder auch entziindliche Erkran-
kungen (Abszess, Myelitis) dar. Der vorliegende
Ubersichtsartikel soll die Kenntnis tiber das klini-
sche Bild, die genauen anatomischen Verhaltnis-
se, Differenzierung unterschiedlicher Ursachen
sowie diagnostische Mafnahmen vermitteln.

Schliisselworter: Horner-Syndrom, Harlekin-
Syndrom, Pourfour-du-Petit-Syndrom, Anhidro-
sis, Heterochromie, Ptose, Miose

Abstract: Horner Syndrome: Neuroana-
tomy, Pathophysiology, and Diagnosis. The
Horner syndrome was named after Friedrich
Horner in 1869. He described the classic clinical
triad of miosis, ptosis, and enopthalmus.
Besides, a variable unilateral anhidrosis can
occur depending on the site of the lesion. Basi-

cally, it is caused by a sympathetic denervation
which can be either central or peripheral. The
syndrome itself is widely known but its
evaluation regarding the site of the lesion has
not been given sufficient consideration. An acute
occurrence could be life-threatening, therefore
knowledge of the anatomical structure is
important to initiate an immediate diagnostic
procedure. Causes that require immediate
treatment are dissection of the internal carotid
artery, ischemia of the medulla oblongata, or an
inflammatory disease (abscess, myelitis). This
article focuses on clinical features, anatomical
structures, possible causes, and diagnostic
procedures. J Neurol Neurochir Psychiatr
2012; 13(3): 126-33.

Key words: Horner syndrome, Harlequin sign,
Pourfour du Petit syndrome, anhidrosis, hetero-
chromia, ptosis, miosis

Einleitung

Die erste Beschreibung der heute unter dem Namen ,,Horner-
Syndrom* bekannten Trias geht wahrscheinlich auf Pourfour
du Petit (1664—-1741) aus dem Jahre 1727 zuriick, in der er
Beeintriachtigungen der sympathischen Innervation ex-
perimentell an Hunden ausloste und diese auch richtig deutete
[1]. Der franzosische Namensgeber Claude Bernard (1813—
1878) im Jahre 1852 und der Schweizer Friedrich Horner
(1831-1886) im Jahre 1869 prigten jedoch seine Bedeutung
(Horner-Syndrom bzw. Claude-Bernard-Horner-Syndrom)

[2].

Das Horner-Syndrom wird durch eine zentrale oder periphere
sympathische Denervierung des Auges verursacht, welche zu
einer ipsilateralen Ptose, Miosis und Enopthalmus fiihrt (Abb.
1) [2]. Ursache der Miosis ist ein Uberwiegen des parasympa-
thisch innervierten M. sphincter pupillae bei Ausfall des sym-
pathisch innervierten M. dilatator pupillae. Durch De-
nervation des sympathisch innervierten Miiller-Muskels (M.
tarsalis superior) kommt es zu einer Ptose. Wihrend im
Durchschnitt die Anisokorie 0,92 mm betrdgt und 2,4 mm
nicht bersteigt, betrigt das Ausmall der Ptose meist um
2,3 mm — in ca. 10-15 % der Fille fehlt diese iiberhaupt [3].
Ein Enopthalmus wird nur aufgrund einer engeren Lidspalte
vorgetduscht, da es durch sympathische Denervation des im
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unteren Augenlid befindlichen M. tarsalis inferior zu einer
Hebung des Unterlids kommt [4]. Dieses Phidnomen wird
auch als ,,upside-down ptosis“ bezeichnet. Zusétzlich findet
man in Abhingigkeit von der Lokalisation der Schidigung
sudomotorischer Fasern eine Storung der Schweil3sekretion
unterschiedlichen AusmafBes. Somit ist zu der Trias des
Horner-Syndroms eigentlich nicht der Enophthalmus, son-
dern vielmehr die Hypohydrosis zu zihlen.

Vasodilatatorische Fasern verlaufen mit den sudomotorischen
Fasern und sind fiir die Thermoregulation zustidndig. Dies
kann beim kongenitalen Horner-Syndrom zu einem Fehlen
der emotionalen und thermoregulatorischen Gesichtsrotung
auf der betroffenen Seite fithren. Beim Erwachsenen kommt
es nach sportlicher Aktivitit, emotionalen Reizen und
Wirmeexposition zu einer asymmetrischen Flush-Sympto-
matik mit einseitigem Schwitzen und Gesichtsrotung auf der
nicht betroffenen Seite. Diese Erscheinung wird auch als Har-
lekin-Syndrom bezeichnet und ist Folge der Stérung der sym-
pathischen Innervation. Gepridgt wurde das Syndrom von
Lance und Drummond, welche 5 Fille von einseitigem
Schwitzen und einer begleitenden Flush-Symptomatik be-

Abbildung 1: Horner-Syndrom links im Rahmen eines Wallenberg-Syndroms.
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schrieben [5] und diese Erscheinung nach einer alten italieni-
schen Theaterfigur benannten (,,arleccino® = Harlekin) [6].

Das akut auftretende Horner-Syndrom stellt zumeist eine
lebensbedrohliche neurologische Situation dar. Da eine beste-
hende Anisokorie oder Ptose selbst von vielen nicht wahrge-
nommen wird und sich Patienten zumeist aufgrund anderer
zusitzlicher Symptome édrztlich vorstellen, soll eine Befra-
gung der Angehorigen oder auch ein Vergleich mit Fotos er-
folgen, um diese von einer physiologischen Anisokorie oder
einer senilen Ptose abzugrenzen. Klinischer Hinweis auf eine
neu aufgetretene Symptomatik ist die Rotung des betroffenen
Auges, welche gelegentlich als Konjunktivitis fehlinter-
pretiert werden kann. Sie kommt durch eine Hyperdamie der
Konjunktiven aufgrund des plotzlichen Uberwiegens der pa-
rasympathischen Innervation zustande [7].

Zeichen einer ldnger bestehenden sympathischen De-
nervation ist die Irisheterochromie. Hierbei ist das betroffene
Auge durch eine fehlende Pigmentation zumeist abgeblasst.
Sie ist Ausdruck einer kongenitalen bzw. seit der frithen Kind-
heit bestehenden Symptomatik mit Storung der Melanin-
pigmentation der Melanozyten in der Iris [8, 9].

Neuroanatomie

Beim Horner-Syndrom handelt es sich um eine Storung der
sympathischen Innervation des Auges, die sowohl Ausdruck
einer Lidsion von zentralen als auch von pri- sowie post-
gangliondren Neuronen sein kann. Der okulosympathische
Weg nimmt dabei seinen Ausgang vom Hypothalamus und
endet am Auge.

Zentrale praganglionéare Fasern

Die zentralen priganglionidren Fasern ziehen vom postero-
lateralen Hypothalamus in den Hirnstamm, wo sie lateral des
Nucleus n. trochlearis verlaufen [10, 11]. Nagy et al. konnten
nachweisen, dass auch der insulidre Kortex ein Bestandteil der
zentralen Bahn sein muss, nachdem eine isolierte ipsilaterale
Lision ein Horner-Syndrom ausloste [12]. Dies konnte expe-
rimentell bestétigt werden, als durch Stimulation des insu-
lairen Kortex eine Pupillenerweiterung infolge eines
sympathikotonen Effekts auftrat [12]. Am Ubergang der Pons
in die Medulla oblongata ziehen die Fasern weiter nach vent-
ral, wo sie vor dem Locus coeruleus und dem Nucleus olivaris
inferior gelegen sind [12]. Das gehéufte Auftreten bei Patien-
ten mit einem Wallenberg-Syndrom (ischdmische Hirn-
stammldsion) spricht auch fiir eine Beteiligung der dorso-
lateralen Medulla oblongata an der zentralen sympathischen
Bahn [12]. Im Riickenmark verlaufen die Fasern im Funiculus
lateralis und enden im Nucleus intermediolateralis in Hohe
von C8-Th2, dem so genannten Centrum ciliospinale.

Pragangliondre Neurone zweiter Ordnung

Prigangliondre Neurone zweiter Ordnung, die vermutlich
iber adrenerge und glutaminerge sympathische Fasern stimu-
liert werden, treten auf Hohe C8-Th2 aus dem Riickenmark
aus und verlaufen mit den ventralen Anteilen der Nerven-
wurzeln. In den Rami communicantes albi steigen sie zum
sympathischen Grenzstrang auf und enden am Ganglion

cervicale superius. Hier erfolgt die Umschaltung auf die
postgangliondren Neurone [13].

Zellkorper der postgangliondren Neurone drit-
ter Ordnung

Die Zellkorper der postgangliondren Neurone dritter Ord-
nung liegen im Ganglion cervicale superius auf Hohe des
zweiten und dritten Halswirbelkorpers zwischen der A.
carotis interna und dem M. longus capitis mit einer Lingen-
ausdehnung von ca. 2,5 cm. Wihrend die sudo- und vasomo-
torischen Fasern des Gesichts mit der A. carotis externa ver-
laufen, bilden weitere Axone den Plexus caroticus und verlau-
fen in der Adventitia mit der A. carotis interna. Diese Fasern
erreichen iiber den Canalis caroticus die Schidelbasis und
gelangen mit der Arterie in den Sinus cavernosus. Medial des
Ganglion trigeminale angekommen zweigen pupillodila-
torische Fasern ab, passieren den N. abducens und verlaufen
mit dem N. trigeminus, um als Nn. ciliares longi die Iris zu
erreichen [13]. Im Sinus cavernosus zweigen auch Fasern
zum N. oculomotorius, N. trochlearis, N. ophthalmicus und
N. abducens ab, unter anderem zur Innervation des
M. tarsalis.

Je nach Lokalisation der Schddigung kommt es zu einem un-
terschiedlichen Ausmaf} der Stérung der Schweiflsekretion.
Sind die zentralen Bahnen betroffen, fiihrt dies zu einer
ipsilateralen Hypohidrosis mit begleitender Storung der
Vasomotorik. Findet sich hingegen eine Lédsion der pri-
gangliondren Neurone, so zeigt sich eine Schweillsekretions-
storung des Gesichts und Halses, bei weiter proximal gelege-
ner Lision bis zum Ganglion cervicale inferius reichend auch
Oberkorper, Arme und Hinde betreffend (Quadranten-
hypohydrosis). Eine direkte Schiddigung des Ganglion cer-
vicale superius fiihrt zu einer Hypohidrose des Gesichts,
wohingegen es zu keiner wesentlichen Beeintrichtigung
kommt (ausgenommen der medialen Stirn), wenn die Lésion
distal der Karotisbifurkation gelegen ist [13].

Eine Stérung der Schweillsekretion und Thermoregulation als
Ausdruck einer sympathischen Schidigung kann aber auch
ohne begleitendes Horner-Syndrom auftreten. In diesem Fall
muss nach einer pri- oder postganglionédren Lision der sym-
pathischen Fasern der 2. und 3. thorakalen Nervenwurzel vor
dem Ganglion cervicale inferius gesucht werden, da die sym-
pathischen Fasern des Auges vom ersten thorakalen Segment
abgehen [14]. Diese Storung der autonomen Innervation
wird, wie eingangs erwihnt, als Harlekin-Syndrom bezeich-
net. Es findet sich in bis zu 46 % der Fille auch ein begleiten-
des Horner-Syndrom [15].

Differenzialdiagnose

Die Ursachen eines Horner-Syndroms sind zahlreich, eine
echte Differenzialdiagnose stellt jedoch nur die physiologi-
sche Anisokorie dar. Sehr selten kann aber auch eine einseiti-
ge Mydriasis, Hyperhidrosis und Anhebung des Augenlids als
Horner-Syndrom des anderen, vermeintlich gesunden Auges
fehlinterpretiert werden. In diesem Fall spricht man vom
Pourfour-du-Petit-Syndrom, dem Spiegelbild des Horner-
Syndroms [1, 16]. Ursache ist eine Irritation sympathischer
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Fasern unterschiedlichster Atiologie, z. B. intrakranielle An-
eurysmen, Schilddriisenkarzinom, posttraumatische Syringo-
myelie und andere.

Atiologie

Neben der Differenzierung akuter von chronischen sowie
erworbenen und angeborenen Ursachen muss auch eine
dtiologische Zuordnung zu zentralen, prid- sowie post-
ganglionédren Lisionen getroffen werden (Tab. 1). In einer
Fallstudie von Maloney et al. fand sich in 13 % eine Schéadi-
gung des zentralen Neurons, wihrend 44 % prigangliondr
und 43 % postganglionir lokalisiert waren [10]. In 40 % der
450 Patienten war eine Lokalisation der Schiddigung nicht
moglich.

Lisionen des zentralen Neurons fiihren nur selten zum isolier-
ten Horner-Syndrom aufgrund der engen anatomischen Ge-
gebenheiten des sympathischen Trakts zur Pyramidenbahn
und zu den Hirnnerven im Hirnstamm. Zu den hiufigsten Ur-
sachen zdhlt der laterale Medulla-oblongata-Infarkt, besser
bekannt unter dem Namen Wallenberg-Syndrom (Abb. 2)
[17]. Hierbei kommt es durch Verschluss der Arteria cerebelli
inferior posterior oder der distalen A. vertebralis zu einer be-
gleitenden kontralateralen dissoziierten Gefiihlsstorung, ei-

ner ipsilateralen Hemiataxie, Schwindel, Nystagmus sowie
einer Dysphagie und Dysarthrie. Nicht selten kann es dabei
durch kleine perforierende Aste auch zu Lisionen in der Pons
und im Zerebellum kommen (Abb. 2). Zudem kénnen auch
Infarkte im Bereich des Hypothalamus [11], der Inselregion
[12], intrazerebrale Hamatome, Tumoren sowie auch
demyelinisierende Erkrankungen ursédchlich sein. Eine be-
gleitende kontralaterale Lihmung des Musculus obliquus
superior infolge einer Lision des Nervus trochlearis wurde
unter anderem bei einer arteriovendsen Malformation beob-
achtet [18]. Da die Fasern des zentralen Neurons weiter im
zervikalen Myelon verlaufen, konnen sich bei Lisionen be-
gleitende Zeichen einer Myelopathie mit gesteigerten Mus-
keleigenreflexen, Paresen, Mastdarm- bzw. Blasenfunk-
tionsstorungen oder auch positive Pyramidenbahnzeichen
zeigen. Unter anderem fand sich ein ipsilaterales Horner-Syn-
drom als Folge von Tumoren, einer Syringomyelie [19], einer
arteriovendsen Malformation, von Traumata und demyeli-
nisierenden Erkrankungen, aber auch im Rahmen eines
Brown-Sequard-Syndrom [20, 21].

Eine Schiddigung prigangliondrer Fasern kann infolge von
Tumoren oder auch operativen Eingriffen im Bereich von
Hals und Thorax an Schilddriise und Geféf3en auftreten [10].
Klinisch kann sich ein Tumor der Lungenspitze mit Schmer-

Tabelle 1: Atiologie des HornerSyndroms nach topographischer Einteilung

Zentrales Horner-Syndrom

Préaganglionares Horner-
Syndrom

Postgangliondres Horner-
Syndrom

Hypothalamus/Inselregion
— Ischamien
— Neoplasien
— Blutungen

Hirnstamm (hauptsachlich Medulla

oblongata und Pons

— Wallenberg-Syndrom

— Neoplasien

— Entzlndliche Erkrankungen
- AVM

— Syringobulbie

Rickenmark

— Neoplasien

— Diskusprolaps

— Traumata

— Syringomyelie

— Entzlndliche Erkrankungen
— Spinale Ischdmie

Riickenmark (Ubergang Nucleus
intermediolateralis — Radix
anterior)

— Entzlndliche Erkrankungen

— Spinale Ischdmie

— Traumata

— Neoplasien

— Syringomyelie

— Epiduralanésthesie

— Diskusprolaps

Plexus brachialis

— Pancoast-Tumor

— Pancoast-Syndrom

— Infektionen

— Traumata (Geburtstrauma
[Klumpke-Ladhmungl)

Pleuraspitze

— Pancoast-Tumor, neurogene
Tumoren

— Metastasen

— Fisteln/Zysten der oberen
Thoraxapertur

— latrogen: Eingriffe an
Schilddriise und Karotiden,
.neck dissection’ Bypass-
operation, Sympathektomie

— Infektionen (apikale Thc)

Mediastinum / Grenzstrang

— Paravertebrale
Tumorinfiltration, mediastinale
Tumoren, Lymphadenopathie

— Halsrippe

— Halstraumata

— Aortenaneurysma

Ganglion cervicale

superior/Halsweichteile

— Neoplasien (Lymphom,
Epipharynxkarzinom)

— Vena-jugularis-Ektasie

— latrogen: Tonsillektomie

Arteria carotis interna

— Dissektion/Aneurysma

— Lymphom

— Tumoren der Schéadelbasis
latrogen: CEA/Stent

— Agenesie/Thrombose
Cluster-Kopfschmerz (u. a.
auch bei symptomatischen
Formen im Verlauf des Canalis
caroticus)

Sinus cavernosus

— Sinusvenenthrombose

— Kavernéses Angiom
Neoplasien/Metastasen

— Infektionen

— Raeder-Syndrom
Karotis-/Sinus-cavernosus-
Fistel

— Aneurysma

Orbita

— Orbitatumor

— Mukozele

— latrogen: Schiel- und Katarakt-
oP

— Traumata

AVM: arteriovendse Malformation; CEA: Karotisendarteriektomie
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Abbildung 2: Wallenberg-Syndrom rechts mit begleitendem Kleinhirninfarkt (DWI und Flair-Sequenz) bei Verschluss der Arteria vertebralis rechts und ihrer perforierenden
Aste. Mit freundlicher Genehmigung von Primar Univ.-Doz. Dr. R. Knapp, Radiologie, BKH Kufstein.

zen im Schulter-Arm-Bereich manifestieren und wird dann
als Pancoast-Tumor bezeichnet [22]. Iatrogen fand sich ein
Horner-Syndrom nach einer Epiduralanésthesie [23], Punk-
tion der V. subclavia und jugularis [24, 25], koronarer By-
passoperation [26] und Sympathektomie [27].

Postganglionédre Storungen haben ein weites Spektrum an un-
terschiedlichen Ursachen, deren bedeutendste und hiufigste
die Dissektion der A. carotis interna darstellt (Abb. 3). Sie ist
zumeist Folge von Traumata und kann spontan beim Ehlers-
Danlos- oder Marfan-Syndrom, bei der fibromuskuldren Dys-
plasie sowie einer Syphilis im Rahmen einer Mesaortitis luica
auftreten. Kennzeichen einer Dissektion konnen neben Kopf-
und Nackenschmerzen auch eine Amaurosis fugax, der
Zentralarterienverschluss, die ischdmische Optikusneuro-
pathie, Hirnnervenldhmungen und in 50 % der Félle eben ein
Horner-Syndrom sein [28]. Die Thrombose der A. carotis
communis kann ebenfalls zu einem ipsilateralen Horner-Syn-
drom fiihren, da Aste der A. carotis externa fiir die Versor-
gung des Ganglion cervicale superior und Aste der A. carotis
interna fiir die des Plexus caroticus zustidndig sind. Geht diese
Thrombosierung mit einer zerebralen Ischiamie einher, findet
sich zudem eine kontralaterale Hemiparese [29]. Schmerz-
syndrome mit begleitendem Horner-Syndrom zeigen sich
nicht nur bei der Dissektion, sondern treten auch beim
Raeder-Syndrom und in %3 aller Fille beim Cluster-Kopf-
schmerz auf [30, 31]. Ursdchlich wird eine Lision sympathi-
scher Nervenfasern im Canalis caroticus angenommen. Eine
Mitbeteiligung der Hirnnerven III, IV, V und VI lédsst auf eine
Lision im Bereich des Sinus cavernosus oder der Fis-
sura supraorbitalis schlieBen [32]. Bei begleitender Ab-
ducensparese muss eine Raumforderung im posterioren Ab-

schnitt des Sinus cavernosus ausgeschlossen werden [33, 34].
Kommt es zusidtzlich zu einem isolierten Sehverlust, ist
differenzialdiagnostisch an einen Prozess in der Orbitaspitze
zu denken.

Bei Kindern werden erworbene von angeborenen Ursachen
abgegrenzt. In einer pédiatrischen Population fand sich in

Abbildung 3: Wandhdmatom der A. carotis interna links im zerebralen MRT in fett-
gesattigter T2-Gewichtung. Mit freundlicher Genehmigung von Primar Univ.-Doz.
Dr. R. Knapp, Radiologie, BKH Kufstein.
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42 % eine kongenitale Ursache, wihrend weitere 42 % nach
einer operativen Intervention und 15 % ohne Operation auf-
traten [35]. Am héufigsten sind die priaganglionédren Neurone
betroffen [36]. Insgesamt scheint der Anteil kongenitaler For-
men beim Horner-Syndrom 5 % zu betragen [37].

Kongenitale Formen finden sich hauptsidchlich bei der
Klumpke-Lahmung (untere Armplexuslahmung), welche im
Rahmen eines Geburtstraumas des Plexus brachialis auftritt
[9]. Dartiber hinaus sind das Neuroblastom [38, 39], kongeni-
tale Varizellen [40], Agenesie [41] und Thrombosen der
Arteria carotis, Aneurysmen der A. subclavia sowie naso-
pharyngeale Tumoren anzufiihren [42]. Zu den erworbenen
Ursachen zidhlen neben operativen Eingriffen [35, 37] und
Traumata [35, 39] auch vaskulire Malformationen [43],
Tumoren [35, 43] und Mittelohrentziindungen [44]. In bis zu
75 % der Fille sind keine Lisionen nachweisbar [39, 45], es
werden hierbei unter anderem mikrovaskuldre Malforma-
tionen sowie unentdeckte oder zuriickgebildete Neuroblasto-
me vermutet [39].

Gelegentlich kann es auch zu einem Auftreten eines beidseiti-
gen Horner-Syndroms kommen. Ursidchlich besteht zumeist
eine ausgeprigte autonome Neuropathie im Rahmen eines Dia-
betes mellitus, einer Amyloidose oder einer isolierten autono-
men Insuffizienz [46]. Zudem wurden auch ein Mangel an
Dopamin-Beta-Hydroxylase, die hereditire sensorische und
autonome Neuropathie (HSAN), die familidre Dysautonomie,
Multisystematrophie (MSA), das Anderson-Fabry-Syndrom,
eine Thrombose der Arteria spinalis anterior sowie die bilatera-
le zervikale Sympathektomie angefiihrt [46].

Das isolierte Auftreten eines Harlekin-Syndroms kann zum
einen durch einen Verschluss der Arteria radicularis anterior
des dritten thorakalen Segments nach starker korperlicher

Aktivitdt, wie durch Drehung des Thorax (z. B. beim
Squashspielen), verursacht werden [5]. Andererseits wurde es
beim mediastinalen Neurinom auf Hohe des dritten thoraka-
len Wirbelkorpersegments, nach Katheterisierung der V.
jugularis interna beim Erwachsenen und nach Sym-
pathektomie aufgrund einer Hyperhidrose des Gesichts be-
schrieben [6]. Findet sich keine strukturelle Lasion, ist
differenzialdiagnostisch auch an eine autonome Neuropathie
zu denken [6, 47].

Diagnostik

Das Erkennen eines Horner-Syndroms fillt dem neurologisch
geschulten Auge meist nicht schwer. Bei bestehendem Zwei-
fel soll die Untersuchung der Pupillenweite am besten 4 Sek.
nach Aufenthalt im Dunkeln erfolgen, da hier die Dilatation
der miotischen Pupille geringer ausfillt als beim nicht betrof-
fenen Auge und somit die Anisokorie am grofiten ist [48].
Diese Erscheinung wird als Dilatationsverzégerung (,,dilation
lag*) bezeichnet (Abb. 4). Im Licht bzw. nach langerem Auf-
enthalt im Dunkeln (bereits nach 10-12 Sek.) ist der Unter-
schied der Anisokorie wieder geringer. Diese Untersuchungs-
methode dient auch der Unterscheidung der einfachen
Anisokorie. Allerdings findet sich nach einmaliger Testung in
nicht einmal 50 % der Patienten mit einem Horner-Syndrom
eine Dilatationsverzégerung, wihrend nach 4-maliger Durch-
fithrung 83 % positiv auf diesen Test ansprachen [50]. Da die-
ser Effekt bei der physiologischen Anisokorie nie auftritt,
weist der Test eine hohe Spezifitit bei jedoch niedriger Sensi-
tivitdt auf [50]. Die weiteren Schwierigkeiten ergeben sich
aus der Lokalisation der Schidigung, wenn Begleitsymptome
fehlen bzw. die Anamnese keine weiteren Informationen lie-
fert. Hierfiir stehen unterstiitzend sowohl pharmakologische
als auch bildgebende Untersuchungen sowie der Schweiltest
zur Verfiligung.

Abbildung siehe Printversion!

Abbildung 4: Diagnostische Unterschiede zwischen dem Horner-Syndrom und einer physiologischen Anisokorie rechtsseitig: Das Eintropfen einer Kokainlgsung fiihrt im gesun-
den Auge zu einer Mydriasis, wahrend dieser Effekt bei einer Lasion der sympathischen Bahn ausbleibt. Ein weiterer Bestatigungstest fiir das Vorliegen eines Horner-Syndroms
ist das Ausmal$ der Pupillenweite nach 4 Sek. im Dunkeln. Beim miotischen Auge ist die Erweiterung geringer ausgepragt als beim gesunden und wird daher als , dilation lag”
bezeichnet. Nach lédngerem Aufenthalt im Dunkeln bzw. im Licht geht dieser Effekt verloren und der Unterschied der Pupillenweite ist wieder geringer. Der
Hydroxyamphetamintest kann weiters zwischen einer postgangliondren und einer praganglionaren/zentralen Ursache unterscheiden, da aufgrund der fehlenden Freisetzung von
Noradrenalin bei einer postgangliondren Lasion eine Mydriasis ausbleibt. Mod. nach [49].
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Pharmakologische Pupillentestung

Ob es sich bei dem klinischen Bild einer Miosis auch wirklich
um ein Horner-Syndrom handelt und wo die Lésion im Be-
reich der sympathischen Bahn lokalisiert ist, 1dsst sich mithilfe
von pharmakologischen Tests objektivieren. Hierbei kann die
Diagnose eines Horner-Syndroms durch den Kokaintest erfol-
gen, wihrend die Zuordnung zum Ort der Lasion durch den
Hydroxyamphetaminhydrochlorid- oder Pholedrintest erfolgt
(Abb. 4). Weitere pharmakologische Testverfahren haben kei-
nen Eingang in die klinische Routinediagnostik gefunden.

Durch Eintropfen einer 4-10%igen Kokain-Losung (1-2
Tropfen) in den Konjunktivalsack kommt es zu einer Hem-
mung der Wiederaufnahme von Noradrenalin im synaptischen
Spalt. Dies fiihrt im gesunden Auge zu einer Mydriasis. Liegt
eine Lision der sympathischen Bahnen vor, insbesondere der
pra- und postgangliondren Neurone, bleibt dieser Effekt
aus. Eine diskrete Pupillenerweiterung findet sich bei zen-
tralen Lidsionen, da nicht alle sympathischen Fasern im
Verlauf geschidigt sind. Zu beachten ist, dass Kokain-
Metabolite bis zu 2 Tage nach dem Test im Urin nachweisbar
sind [51].

Hydroxyamphetaminhydrochlorid ~ (1-%-Losung)  oder
Pholedrin (5-%-Losung) fiihren beim Gesunden zu einer
Freisetzung von Noradrenalin. Liegt eine postganglionére Li-
sion vor, bleibt aufgrund der fehlenden Transmitterfreisetzung
eine Dilatation aus. Bei Schiddigung der zentralen sowie
pragangliondren Fasern findet sich hingegen eine Mydriasis,
da die postgangliondren Fasern weiterhin in der Lage sind,
Noradrenalin zu produzieren. Beim akuten Horner-Syndrom
kann es zu falsch-negativen Resultaten kommen, da die
Noradrenalinspeicher in den postganglionédren Neuronen noch
nicht ginzlich entleert sind [52, 53]. Zu beachten ist, das
Kokain die Aufnahme von Hydroxyamphetamin hemmt und
dieser Test daher nicht am selben Tag durchgefiihrt werden
darf.

Schweilitests

Die topographische Zuordnung zum Ort der Lision ist durch
das Verteilungsmuster des hypohidrotischen Areals mdoglich.
Verschiedene Testanordnungen dienen dem Nachweis der
Schweif3sekretionsstorung und erleichtern damit die genaue
Einordnung in zentrale, pri- oder postgangliondre Schidi-

gung.

Bei der Jod-Stirke-Reaktion nach Minor wird die Haut mit ei-
ner Jodlosung bestrichen. Nach Auftragen des Stiarkepuders
kommt es zu einer schwarzblauen Verfirbung, wohingegen
sich Areale mit ausbleibender Schweil3produktion nicht an-
farben [54]. Die Testung mittels Indikatorpulver fiihrt zu einer
orangen Firbung der trockenen Haut [55]. Der Ninhydrintest
beruht auf der Fihigkeit des Nachweises von im Schweil} ab-
gesonderten Aminosduren mit dadurch bedingter bldulicher
Verfiarbung [56].

Radiologische Untersuchung: Neuroimaging

Die Indikation zur umfassenden bildgebenden Diagnostik
sollte grofBziigig gestellt werden, um lebensbedrohliche
behandelbare Ursachen rasch zu erkennen. Untersuchungs-

techniken umfassen primir das zerebrale CT und MRT,
gegebenenfalls auch mit Kontrastmittel, sowie die Gefal3-
darstellung mittels CTA und MRA.

Ist eine zentrale Lision anzunehmen, muss mittels zerebra-
lem CT z. B. eine Blutung, Infarkt oder Tumor ausgeschlos-
sen werden. Bei fehlendem Nachweis einer Ursache sollte er-
ginzend ein zerebrales MRT veranlasst werden, um kleinere
Infarkte, z. B. Hirnstammischédmien (Wallenberg-Syndrom),
demyelinisierende Erkrankungen oder auch Tumoren nach-
zuweisen. Bestehen zusitzlich Zeichen einer Myelopathie,
ist ein MRT der Halswirbelsédule und der oberen Brustwirbel-
sdule notwendig.

Bei Hinweisen auf eine Lision priaganglionirer Fasern sollte
ein CT mit Kontrastmittel des Thorax erfolgen, um
insbesondere die Lungenspitze (Pancoast-Tumor) sowie die
paravertebrale Region zu untersuchen [57]. Ein MRT des
Plexus brachialis ist bei gleichzeitigem Verdacht auf eine
Lidsion des unteren Armplexus mit Parese der langen Fin-
gerbeuger sowie der kleinen Handmuskeln angezeigt,
da die priganglionidren Fasern zusammen mit den Nerven-
wurzeln C8 und Thl das Foramen intervertebrale ver-
lassen.

Postganglionire Lisionen werden hidufig durch Pathologien
der A. carotis interna, der Schidelbasis, des Sinus cavernosus
und der Orbitaspitze verursacht. Aufgrund der fehlenden
Invasivitdt und ziigigen Untersuchungstechnik ist die Ultra-
schalldiagnostik der hirnversorgenden Gefidle zum Aus-
schluss einer Dissektion initial zu empfehlen. Limitierende
Faktoren sind neben der untersucherabhingigen Beurteilung
auch GefdBanomalien sowie die fehlende direkte Darstell-
barkeit des distalen GefdBabschnitts. In diesem Zusammen-
hang konnte gezeigt werden, dass sich bei isoliertem Auftre-
ten eines Horner-Syndroms im Rahmen einer Dissektion der
A. carotis interna in 31 % ein unauffilliger Ultraschallbefund
zeigte, was einer Sensitivitdt von 69 % entspricht [58]. Dies-
beziigliche Angaben sind in der Literatur jedoch heterogen
und auch abhingig von Zusatzsymptomen und der Erfahrung
des Untersuchers, sodass im Zweifelsfall eine bildgebende
Abkldrung sinnvoll ist in Relation zu moglichen gesundheit-
lichen Konsequenzen. Friiher war die Angiographie die Stan-
darduntersuchung zum Nachweis der Karotisdissektion.
Aufgrund der technischen Weiterentwicklung mit zuneh-
mend besserer Auflosung sowie moglicher neurologischer
Komplikationen der Angiographie (in ca. 4,0 % TIA oder
zerebrale Ischdmien) [59] wurde sie durch das MRT und die
MRA abgelost. Ein erginzendes T1-gewichtetes axiales
MRT des Nackens mit fettsupprimierten Schichtungen kann
das Wandh@matom gut darstellen (Abb. 3) [60]. Alternativ ist
auch die Durchfiihrung einer CT-Angiographie moglich, die
den Vorteil der weiten Verfiigbarkeit sowie der schnelleren
Untersuchungszeit bei allerdings bestehender Strahlen-
exposition bietet. Hinsichtlich der Wahl der bildgebenden
Untersuchungstechnik sind individuelle Faktoren ausschlag-
gebend (Erfahrung des Untersuchers, Verfiigbarkeit, Strah-
lenexposition), da sich Sensitivitit und Spezifitit nicht signi-
fikant zwischen der CTA und der kombinierten MRA mit
MRT unterscheiden und in der Literatur mit bis zu jeweils
100 % angegeben werden [61].
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Besondere Aspekte

Die Diagnosestellung des beidseitigen Horner-Syndroms ge-
staltet sich erschwert, zumal keine wesentliche Anisokorie zu
erwarten ist und auch die pharmakologische Testung mittels
Kokaintropfen uneinheitlich erscheint [46]. Andererseits
kann die Symptomatik auch seitendifferent ausgeprigt sein.
Hier soll der so genannte ,,Redilation-lag*-Test Abhilfe schaf-
fen, indem die Pupillenweite im Dunkeln gemessen und das
Auge anschlieffend einer Lichtquelle ausgesetzt wird. Nach
Entfernen der Lichtquelle wird die Zeit bis zum Erreichen von
% der urspriinglichen Pupillenweite im Dunkeln abgewartet.
Diese ist beim beidseitigen Horner-Syndrom verléngert [46].
Dieser Test beruht auf dem Wissen, dass die Dilatation der
Pupille in der Erholungsphase des Lichtreflexes durch das
periphere sympathische System bedingt ist [62].

Beim angeborenen Horner-Syndrom scheint die Lokalisation
der Ldsion mittels pharmakologischer Testung schwierig und
weniger verlésslich [10, 37, 63]. Klinische Kennzeichen einer
kongenitalen Form sind die Irisheterochromie [9] und das
Harlekin-Zeichen. Bestrebungen hinsichtlich der Entwick-
lung eines standardisierten Protokolls zur diagnostischen Ab-
kldrung wurden bereits von mehreren Autoren unternommen.
Empfehlungen zufolge sollte ein MRT des Kopfes, Halses
und Thorax inklusive Kontrastmittelgabe durchgefiihrt wer-
den [39]. Erginzend sollte der Harn auf die Katecholamin-
metabolite Homovanillinsdure und Vanillinmandelsidure un-
tersucht werden, welche von einem Neuroblastom produziert
werden konnen [64].

Schlussfolgerung

In einer retrospektiven Kohortenstudie zeigte sich, das nahezu
*/3 aller Fille mit einem Horner-Syndrom nach erstmaliger
Vorstellung in einer neuro-ophthalmologischen Klinik kon-
kret zugeordnet werden konnten [65]. Klinische Informatio-
nen lieBen in weiteren 21 % eine gezielte bildgebende Diag-
nostik zu, wihrend bei fehlenden zusitzlichen Symptomen in
17 % eine ausgedehnte Abklarung erfolgte, die allerdings nur
selten eine dtiologische Zuteilung erlaubte. Daher ist bei be-
stehender okulosympathischer Denervation nach begleiten-
den Symptomen wie Sehstorungen, Hirnnervenausfillen, Pa-
resen, Myelopathiezeichen, Chemosis oder auch Kopf-
schmerzen zu suchen bzw. fragen, um eine rasche Diagnose
zu erhalten bzw. eine gezielte Abkldrung in die Wege leiten zu
konnen. Bei Auftreten eines isolierten Horner-Syndroms
ohne begleitende klinische Auffilligkeiten ist in den meisten
Fillen von einer postgangliondren Lésion auszugehen [57].
Hinsichtlich der moglichen klinischen Relevanz sollte eine
umfassende Abkldrung erfolgen. Neurologische Ursachen,
die einer unmittelbaren Intervention bediirfen, stellen in ers-
ter Linie die Dissektionen der A. carotis interna oder auch der
A. vertebralis dar, sowie der Schlaganfall und entziindliche
Erkrankungen. In seltenen Féllen ist aufgrund der in unseren
Breitengraden endemisch vorkommenden Borreliose auch
eine Lumbalpunktion in Erwédgung zu ziehen, wenn neben
einem neu diagnostizierten Horner-Syndrom auch beglei-
tend eine Hautr6tung, Miidigkeit oder Fieber wihrend der
Sommermonate auftritt, um eine Radikulitis auszuschlielen
[66-68].
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Relevanz fiir die Praxis

Neben einer neurologischen und ophthalmologischen kli-
nischen Beurteilung sowie Durchfiihrung von pharmako-
logischen Funktionstests und einer Ultraschallunter-
suchung sollte je nach Verfiigbarkeit eine bildgebende
Abkldrung mittels zerebralem CT und CT-Angiographie
sowie zerebraler MRT und MR-Angiographie erfolgen.
Bei weiterhin unklarer Ursache ist auch ein MRT der
Halswirbelsidule und der oberen Brustwirbelsiule, des Ple-
xus brachialis sowie ein CT des Thorax durchzufiihren.
Bei Kindern sollte zusitzlich die Bestimmung der Kate-
cholaminmetaboliten Homovanillinsdure und Vanillin-

mandelsdure erfolgen.
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