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Mesodienzephale Raumforderung imitiert ein
Steele-Richardson-Olszewski-Syndrom

A. Bachhuber, W. Hermann

Neurologische Abteilung, Paracelsus-Klinik Zwickau

Einleitung

Das Steele-Richardson-Olszewski-Syndrom, auch progres-
sive supranukledre Ophthalmoplegie (PSP) genannt, wurde
erstmals von John Clifford Richardson 1955 in seiner Privat-
praxis bei einem Freund beobachtet, der iiber Unbeholfenheit,
Sehprobleme und Vergesslichkeit klagte [1]. Zusammen mit
John C. Steele und Jerzy Olszewski, die die Gehirne verstor-
bener Patienten mit dhnlichen Symptomen untersuchten, be-
schrieb er 1964 diese Befundkombination als klinisches Syn-
drom [1, 2].

Die Atiologie dieses zweithiufigsten Parkinsonsyndroms,
dessen Privalenz mit Werten zwischen 1,39:100.000 [3] und
6,4:100.000 [4] angegeben wird, ist bis heute nicht vollig
geklart. Es wurden familidre Héufungen beschrieben [5],
wobei der Erbgang vermutlich rezessiv ist [6]. Diese idio-
pathische PSP wird den Tauopathien zugeordnet [7, 8], jedoch
wurden auch Fille beschrieben, in denen dieses Protein als
Ursache ausgeschlossen wurde [5].

Eine vaskulidre Enzephalopathie mit radiologisch nachgewie-
senen Multiinfarkten kann dem klinischen Bild einer PSP ent-
sprechen und wird als sekundire Form bezeichnet [9].

Wir berichten hier von einer 59-jdhrigen Patientin, bei der
eine mittelliniennahe mesodienzephale Raumforderung das
PSP-Syndrom verursachte.

Kasuistik

Erste Visite

Seit einem Jahr klagte die Patientin {iber Schwindelgefiihl im
Stehen, parallel versetzte Doppelbilder sowie eine Fallnei-
gung nach hinten. Hinzu traten eine beginnende Harninkon-
tinenz und Dysphagie.

Als Vorerkrankungen sind essentielle Hypertonie, Adipositas
und Diabetes mellitus Typ 2b bekannt.

Bei der wachen, orientierten und kooperativen Patientin be-
standen eine inkomplette horizontale und beim Blick nach
unten komplette vertikale Blickparese sowie eine Konver-
genz- und Divergenzparese. Die noch eingeschrinkt erhaltene
horizontale Blickfolgebewegung war verlangsamt, sakkadiert
und neigte zur Riickdrift bei Seitblick. Ein Nackenrigor wurde
im Zusammenhang mit mimischer Starre (Hypomimie), ver-
langsamter Extremititenbewegung sowie dysrhythmisch ver-
langsamter Zungenmotilitdt als axial betontes, hypokineti-
sches rigides Parkinsonsyndrom gewertet. Die leichte Dys-
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arthrie und Dysphagie korrelierten mit einer Pseudobulbér-
paralyse. Dariiber hinaus bestanden eine Lidapraxie und ein
erstaunter Blick. Eine frontale Muskeliiberaktivitidt mit kuta-
ner Faltenbildung fehlte.

Die latente linksseitige zentrale Hemiparese umfasste einen
linksbetonten Tromner- und Fingerbeugereflex, das positive
Leri-Vorderarm-Zeichen, ein positives Striimpell-Zeichen so-
wie die linksseitige Reflexbetonung des Trizeps- und Achil-
lessehnenreflexes ohne klinisch nachweisbare Parese. Bei
der Gleichgewichtspriifung waren der Unterberger- und
Romberg-Stehversuch pathologisch mit Fallneigung bevor-
zugt nach hinten. Als weiteres neurodegeneratives Zeichen
fand sich ein nicht habituierender Glabellaklopfreflex.

Neurospychologisch fielen bei Exploration ein formal ver-
langsamtes Denken, verminderte Umstellfdhigkeit und eine
instruktive Apraxie auf.

Die neurophysiologische Diagnostik ergab Normalbefunde
fiir den Orbicularis-Oculi-Reflex (OOR), die motorisch-evo-
zierten Potentiale (MEP) zu Arm und Bein sowie die friihen
akustisch-evozierten Potentiale (FAEP). Verzogerte Poten-
tiale (P, rechts 126 ms, P, links 118 ms, P, Norm 108 ms)

100 100 100
lagen bei den visuell-evozierten Potentialen (VEP) vor.

Sowohl das 12-Kanal-EKG als auch das Holter-EKG sowie
der Schellong-Test waren unauffillig. In der 24-Stunden-
Blutdruckmessung konnten keine hypotonen Phasen gefun-
den werden.

Ein demenzielles Syndrom wurde anhand des DemTect-Test
(6 Punkte) diagnostiziert.

Die durchgefiihrte kranielle MRT (Abb. 1) zeigte eine genera-
lisiert frontal betonte Hirnatrophie mit konfluierenden De-
myelinisierungen im supratentoriellen peri- und paraventriku-

Abbildung 1: MRT bei der ersten Visite: (a) T2-Horizontalschnitt auf mesenzephaler
Ebene, geringe Mittelhirnatrophie; (b) T2/FLAIR-Horizontalschnitt auf dienzephaler
Ebene — vaskulére Lasionen (Demyelinisierungsherde) und frontal betonte Atrophie
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ldren Marklager. Die Stammganglien erschienen unauffillig,
im mesenzephalen Hirnstamm besteht eine leichte Atrophie.

In der Liquordiagnostik konnte bis auf eine Schrankenstorung
(Gesamteiweill 932 mg/l, Albumin 483 mg/l, erhohter Albu-
min-Quotient mit 12,45) bei normaler Zellzahl kein weiterer
pathologischer Befund nachgewiesen werden.

In Zusammenschau der vorliegenden Befunde wurde die Dia-
gnose einer sekundéren (vaskulér bedingten) PSP gestellt. Die
Blutdruckeinstellung mittels ACE-Hemmer, eine antithrom-
botische Therapie mit Clopidogrel sowie Piracetam verbes-
serten zunichst geringfiigig die Symptomatik.

Zweite Visite nach 4 Monaten

Die Kontrolluntersuchung nach 4 Monaten ergab ein fortge-
schrittenes hypokinetisch rigides Syndrom mit nun einge-
mauerten Bulbi und Lidapraxie. Das Pyramidenbahnsyndrom
erfasste alle Extremititen. Der Tromnerreflex, das Warten-
bergzeichen sowie der Babinskireflex waren beidseits positiv,
die Muskeleigenreflexe erschienen linksbetont gesteigert.
Inzwischen bestand eine Astasie mit Fallneigung nach hinten
und eine Abasie. Das vorangeschrittene hirnorganische
Psychosyndrom war durch eine demenzielle und delirante
Symptomatik gekennzeichnet.

Konform dazu bestand im EEG eine mittelschwere Allge-
meinverdnderung. Weiterhin fanden sich generalisierte Theta-
Delta-Paroxysmen (intermittierende rhythmische Delta-Akti-
vitit) als Ausdruck einer subkortikalen Funktionsstérung so-
wie eine mittelschwere frontotemporale Herdstorung rechts
mit eingelagerten epileptischen Graphoelementen. Sowohl
der OOR als auch die FAEP waren weiterhin unauffillig.

Die Verlaufskontrolle der kranialen MRT (Abb. 2) erbrachte
eine 4,5 x 2,7 x 4,0 cm grofle Kontrastmittel-aufnehmende
mesodienzephale Raumforderung im Bereich der rechts-
seitigen Stammganglien mit Infiltration des Balkens. Neben
einem perifokalen Odem kennzeichneten nekrotisch einge-
blutete Lédsionen diesen Prozess.

Sieben Tage nach der erneuten Aufnahme kam es zu einem
fokal-motorischen Anfall links. Komplizierend war eine ent-
ziindliche Konstellation bei Verdacht auf Pneumonie hinzuge-
treten. Am Folgetag verstarb die Patientin.
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Abbildung 2: MRT bei der zweiten Visite mit mittelliniennaher mesodienzephaler
Raumforderung rechts: (a) T2/Flair-Horizontalschnitt auf dienzephaler Ebene; (b) T2-
Sagittalschnitt mit mesodienzephalem Tumorédem

Diskussion

Die vorliegende klinische Symptomatik zu Beginn des ersten
Aufenthaltes liel die Verdachtsdiagnose einer PSP zu. Sie
basierte auf dem axial betonten hypokinetisch rigiden
Parkinson-Syndrom, Befunden, die einer supranukledren
Ophthalmoplegie zuzuordnen sind, einer Fallneigung nach
hinten und dem hirnorganischen Psychosyndrom. Weitere
okulomotorische Befunde wie sakkadische Intrusionen in
Form makrosakkadischer Oszillationen oder Gegenrucken
(,,square-wave jerks) finden sich bei der idiopathischen PSP
selbst nach mehrjdhriger Krankheitsgeschichte bei nur etwa
80 % der Patienten [10, 11]. Im vorliegenden Fall konnten
diese Befunde aufgrund der raschen Progredienz der horizon-
talen und vertikalen Blickparese sowie der Grundkrankheit
selbst nicht beobachtet werden.

Schwindel ist kein typischer Befund einer PSP. Die initial ge-
klagte Schwindelsymptomatik im Stehen kann als subjektive
Interpretation der Patientin fiir die Fallneigung nach hinten
gedeutet werden, zumal weitere Symptome des vestibuldren
Systems nicht vorlagen.

Eine Einschrinkung in der lateralen Augenbewegung erklrt
Doppelbilder und wurde in mehreren Fillen einer PSP er-
wihnt [12].

Zentrale Paresen, im vorliegenden Fall eine Hemiparese links
mit Entwicklung zu einer Tetraparese, gelten als seltenes
Symptom der PSP und wurden ebenfalls in einigen Fillen in
der Literatur beschrieben [12].

Zu den Leitsymptomen einer PSP gehort die neuropsycho-
logische Beeintrichtigung im Sinne einer subkortikalen
Demenz [13-15]. Bei unserer Patientin konnte eine Demenz
mit dem DemTect-Test bestitigt werden. Sie ist auch fiir die
Harninkontinenz wie bei Morbus Alzheimer mit verantwort-
lich und konnte auf eine Detrusorhyperreflexie infolge Sto-
rung des kortikalen Blasenzentrums zuriickzufiihren sein
[16].

Zu der dtiologischen Verdachtsdiagnose einer sekundiren
Form der PSP fiihrten die vaskuldren Risikofaktoren Hyper-
tonie und Diabetes mellitus Typ 2b im Zusammenhang mit
dem MRT-Befund. Das fiir die idiopathische PSP typische
,Mickey-Mouse-Zeichen* war im mesenzephalen MRT nur
angedeutet erkennbar (Abb. 2) und stiitzte so die dtiologische
Vermutung einer sekunddren Genese. Unter der Diagnose
einer sekundéren PSP liefen sich die neurologischen Befunde
zunichst erkldren. Letztendlich ist die klinische Symptomatik
einer PSP nicht regelmifBig vollstindig ausgeprigt, sodass die
endgiiltige Diagnosesicherung erst autoptisch gelingt [17].

Neben charakteristischen makroskopisch erkennbaren Befun-
den einer frontal betonten GroBhirn- und Mittelhirnatrophie,
einer pallidalen Atrophie sowie Depigmentation der Substan-
tia nigra finden sich mikroskopisch weitere Neuronen-
verluste. Bedeutend sind diese in der Pars compacta der
Substantia nigra, im Nucleus (Nc) subthalamicus, Striatum,
Thalamus, Nc. ruber, Locus coeruleus und der Oliva inferior.
Diese Lisionen beeintrichtigen die zentrale Motorik und er-
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kldren das Parkinsonsyndrom. Seltenere zerebellidre Befunde
werden durch eine Degeneration des Nc. dentatus und Nc.
cuneiformis verursacht. Insgesamt ldsst sich aus diesem kom-
plexen Lasionsmuster die facettenreiche extrapyramidal-mo-
torische Symptomatik erkldren [10, 11, 18, 19].

Fir die Augenbewegungsstorungen konnen degenerative
Veridnderungen im Colliculus superior, periaquiduktalen
Hohlengrau, pritektalen Gebiet und rostralen interstitiellen
Kern des Fasciculus longitudinalis medialis (Nc. interstitialis
Cajal, riMLF) verantwortlich gemacht werden. Die tauhaltige
Degeneration subkortikal und im Hirnstamm (Ncc. pontes
und Pyramidenzellen) verursacht klinisch eine Pseudo- und
Bulbirparalyse der idiopathischen PSP [11, 20].

Durch mikrovaskulidre Lisionen dieser Strukturen kann auch
im Rahmen einer vaskuldren Enzephalopathie eine Schidi-
gung der Basalganglien und ihrer Verbindungen eintreten. Im
vorliegenden ersten MRT-Befund (Abb. 1) sind neben einer
frontal betonten Hirnatrophie peri- und paraventrikulédre
Marklagerverdnderungen vaskulidrer Genese erkennbar. Eine
antithrombotische Therapie sollte mikrovaskuldre Lésionen
bei vorliegenden Risikofaktoren beeinflussen. Moglicher-
weise bestanden zu diesem Zeitpunkt bereits tumordse Mikro-
lasionen, die innerhalb von 4 Monaten zu einer raschen Be-
fundverschlechterung fiihrten.

Dafiir spricht die im Kontroll-MRT erkannte mittelliniennahe
Raumforderung. IThre exponierte Lage mit Beziehung zur
rostralen mesenzephalen Formatio reticularis und dem Oculo-
motorius-Kerngebiet (Abb. 2b) begriindet im Verlauf die
supranukledre und auch nukleére Blickparese. Durch das peri-
fokale Odem kann von einer funktionellen Beeintriichtigung
iiber die Tumorgrenzen hinaus ausgegangen werden. Dement-
sprechend werden in kaudaler Ausdehnung das vertikale
Blickzentrum mit dem riMLF und auf dienzephaler Ebene
motorische Thalamuskerne erfasst.

In lateraler Syntopie wird mesodienzephal die Pyramidenbahn
rechts betont erreicht, sodass eine zentrale Tetraparese entsteht.
Die funktionelle Beeintrichtigung basalganglionirer Bahnen,
insbesondere der Substantia nigra, durch das Odem und lokale
vaskuldre Storungen sowie den Tumor selbst kann ein sym-
metrisches axial betontes Parkinsonsyndrom begriinden.

Im Verlauf resultiert die Verschlechterung der zentralen Pare-
se durch progressive Beeintrichtigung des Tractus cortico-
spinalis in den Crura cerebri.

In dieser Hinsicht ist das klinische Bild einer sekundédren PSP
nicht alleinig auf vaskuldre Léisionen zuriickzufiihren.
Insbesondere fiir die rasche Progredienz muss die entdeckte
maligne Raumforderung angeschuldet werden. Ihre meso-
dienzephale Lage und Syntopie korrespondiert mit der vorlie-
genden Symptomatik.

Es gibt vereinzelte Fallbeschreibungen, bei denen ein Parkin-
sonsyndrom paraneoplastisch bei verschiedenen anderen
Tumoren beschrieben wurde [7, 21-24]. Diese gingen jedoch
ohne eine mesodienzephale Raumforderung einher. Fall-
berichte, in denen eine strukturelle Lision im Mittelhirn als
Ursache identifiziert werden konnte, sind hingegen sehr sel-
ten [18, 25, 26]. Besonders zu erwihnen ist die Beschreibung
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von Symptomen einer PSP durch Posey im Jahr 1904 [25].
Wihrend man zuerst dachte, dass ihm der Ruhm der Erstbe-
schreibung zufalle, stellte sich spéter heraus, dass sein Patient
einen mesenzephalen Tumor hatte, und hier somit kein prima-
res Steele-Richardson-Olszewski-Syndrom vorlag.

Der vorliegende Fall ist unseres Wissens erst die zweite Fall-
beschreibung eines sekundiren PSP aufgrund einer mittel-

liniennahen mesodienzephalen Raumforderung.

Relevanz fiir die Praxis

Die Atiologie der sekundiren PSP ist weiter zu fassen und
kann iiber eine hdufige vaskulédr bedingte Storung hinaus-
gehen. Insbesondere bei einer raschen Progredienz muss
auch an eine maligne Raumforderung im mesodienzepha-
len Hirnstamm gedacht werden.
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