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Abbildung 1a.

Die 46jdhrige, bisher gesunde Lehrerin, er-
krankte im Herbst an einem grippalen Infekt
mit Abgeschlagenheit, Kopf- und Glieder-
schmerzen, leichtem Husten und Schnupfen
sowie subfebrilen Temperaturen. Im Verlauf
kamen ein unsystematischer Schwankschwin-
del und Ubelkeit hinzu. Einige Tage nach Be-
ginn der Symptome fiel ihr beim Telefonieren
eine allméhlich auftretende beidseitige Horver-
minderung auf und ein nicht pulssynchrones
intermittierendes Ohrgerdusch, welches ihr
als mittelfrequentes «Motorengerdusch» impo-
nierte. Der HNO-Spezialist stellte zwei Wochen
nach Beginn der Horstorung eine beidseitige
Innenohrschwerhérigkeit fest und wies die
Patientin noch gleichentags, mit der Frage nach
der Ursache der Horstorung und der persistie-
renden Kopfschmerzen, zur stationdren Ab-
kldrung unserer Klinik zu.

Bei Eintritt hatten sich die grippalen Symptome

Audiometrie 14 Tage nach Beginn der Symptome. Nahezu pankochleare
Innenohrschwerhorigkeit mit einem Defizit von 30-40 dB. Luftleitung linkes Ohr (x),
rechtes Ohr (o), Knochenleitung linkes Ohr (<), rechtes Ohr (>).
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nahezu vollstdndig zuriickgebildet. Subjektiv
verstiarkt hatten sich hingegen die diffusen
Kopfschmerzen, welche inzwischen eine deut-
liche Lageabhéngigkeit aufwiesen, indem sie
im Stehen und Sitzen zunahmen, wihrend sie
im Liegen praktisch nicht vorhanden waren.
Objektiv war das Horvermdogen beidseits deut-
lich eingeschrédnkt; die Fliisterzahlen wurden
aus maximal zwei Metern erkannt. Die Schall-
leitung war bei positivem Rinne-Versuch nor-
mal. Im Weber-Versuch zeigte sich keine Late-
ralisation. Die restliche klinisch-neurologische
Untersuchung fiel normal aus. Audiometrisch
zeigte sich eine nahezu pankochledre Schall-
empfindungsstorung beidseits von 30-40 dB
mit fehlendem Stapediusreflex (Abb. 1a). Im
Schidel-MRI (Abb. 2a, 2b) trat eine diffuse Ver-
dickung der Meningen mit einem kriftigen En-
hancement um beide Hirnhemisphéren zutage,
welche sich insbesondere auch in den Meatus
acusticus internus beidseits ausdehnte. Die Li-
quoruntersuchung zeigte eine leicht erhohte
Zellzahl mit neun Monozyten/mm?, einen nor-
malen Protein- (0,36 g/I.) und Glukosegehalt
(2,9 mmol/L) und eine isoelektrische Fokusie-
rung, welche auf eine leichte, nicht liquorspe-
zifische Schrankenstérung hinwies. Der Li-
quordruck lag mit 6 cm H»0 im unteren Norm-
bereich. Die Blutsenkungsreaktion war auf 30
mm/h erhoht. Der CRP-Wert lag bei 17 mg/L;
die Eiweisselektrophorese ergab eine grenz-
wertig erniedrigte Albuminfraktion und eine
leicht erhohte y-Globulinfraktion. Die Ab-
klirungen ergaben insbesondere keine Hin-
weise fiir eine Sarkoidose (fehlende ACE-Er-
hohung im Serum, unauffillige Thoraxcompu-
tertomographie), Tuberkulose (negative Poly-
merasekettenreaktion im Liquor und Sputum),
Lues (negativer TPHA-Test) oder Borreliose
(negative Liquorserologie). Es fanden sich auch
keine humoralen Zeichen einer Autoimmun-
erkrankung (negative Immunserologien fiir
dsDNA, SS-A, SS-B, c-ANCA, p-ANCA, Rheuma-
faktor, ANA).

Das Leitsymptom der orthostatischen Kopf-
schmerzen und das typische meningeale En-
hancement im Schédel-MRI mit nur leichter
Pleozytose fiihrten schliesslich zur Verdachts-
diagnose eines Hypoliquorrhoe-Syndroms. Bei
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Abbildung 1b.

unserer Patientin kam es unter strikter Bett-
ruhe wéhrend einigen Tagen zu einem sponta-
nen und vollstindigen Abklingen der Kopf-
schmerzen und zu einer praktisch vollstandi-
gen Erholung des Horvermégens, was die Dia-
gnose endgiiltig bestétigte. Die Besserung des
Horvermogens konnte audiometrisch nach 14
Tagen dokumentiert werden (Abb. 1b). Einem
erneuten Schidel-MRI wollte sich die be-
schwerdefreie Patientin nach vier Wochen
nicht mehr unterziehen.

Audiometrie nach 7 Tagen Bettruhe. Die Perzeptionsschwerhorigkeit hat sich beidseits
praktisch vollstandig erholt. Luftleitung linkes Ohr (x), rechtes Ohr (o), Knochenleitung

linkes Ohr (<), rechtes Ohr (>).
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Abbildung 2a und 2b.

MRI des Schadels mit Kontrast-
mittel. Das axiale (a) und koro-
nare (b) Schadel-MRI (T,-ge-
wichtete Sequenzen nach Gado-
linium) zeigen ein Enhancement
um beide Hirnhemispharen und
im Interhemisphérenspalt, auf
dem Tentorium und um das
Kleinhirn prapontin bis in den
Meatus acusticus internus und

das Foramen magnum reichend.

Abb. 2a
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Das spontane Hypoliquorrhoe-Syndrom (SHS,
auch spontane intrakranielle Hypotension gen-
nant) ist 1938 von Schaltenbrand erstmals be-
schrieben worden und stellt ein relativ seltenes
Syndrom dar, welches wahrscheinlich unter-
diagnostiziert ist. Leitsymptom ist ein diffuser
(holokranieller) Kopfschmerz, welcher typi-
scherweise im Stehen ausgeprigter ist und
im Liegen abnimmt oder sogar verschwindet
(posturale bzw. orthostatische Kopfschmerzen
[1-3]). Weitere mogliche Symptome sind Pho-
tophobie, voriibergehende visuelle Obskuratio-
nen und Doppelbilder, sowie kochleovesti-
buldre Storungen. Ein Meningismus und eine
uni- oder bilaterale Abduzensparese konnen
manchmal klinisch nachgewiesen werden.
Eine Hypakusis, wie bei unserer Patientin, ge-
legentlich auch mit vestibuldren Symptomen
assoziiert (Tinnitus, Schwindel und Nausea),
stellt ein hdufiges Symptom vom spontanen Hy-
poliquorrhoe-Syndrom dar. Diese ist meist
mild und transient, weswegen sie selten regi-
striert wird. Als pathogenetischer Mechanis-
mus wird eine perilymphatische Hypotonie dis-
kutiert [4].

Die Diagnose eines SHS wird durch den Nach-
weis eines erniedrigten Liquordrucks (<5 cm
H»0) unterstiitzt. In der Literatur, sowie auch
bei unserer Patientin, sind allerdings Patienten
beschrieben, welche bei klinisch typischem
Bild eines SHS normale (bzw. tiefnormale) Li-
quordruckwerte hatten. Eine lymphozytére Li-
quorpleozytose (meist um 10-20, selten bis
100-200 Zellen/mm?®) und eine Eiweisser-
hohung (bis zu >1 g/L) sind moglich. Typisch
und oft entscheidend fiir die Diagnose des SHS
ist ein zartes (nicht-nodulédres), diffuses (supra-
und infratentorielles) meningeales Enhance-
ment im Schédel-MRI [5-6]. Weitere MRI-Zei-
chen sind eine Abnahme der Ventrikelgrosse,

Abb. 2b
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eine Abflachung und nach unten Verlagerung
des Chiasma opticum, ein Verschwinden der
perichiasmatischen und prapontinen Zisternen
und eine Vergriosserung der Hypophyse (wel-
che eine Hyperplasie bzw. Adenom vortdu-
schen kann [6]).

Als Komplikationen des SHS kénnen subdurale
Hamatome und Hygrome beobachtet werden,
welche sich mit lageunabhédngigen (kontinuier-
lichen) Kopfschmerzen manifestieren. Seltener
kommt es zu einer kaudalen Verlagerung des
Gehirns (mit Herniation durch das Tentorium
und gar Foramen magnum) mit Abduzenspa-
rese, binasale Hemianopsie und Somnolenz/
Sopor [7].

Pathogenetisch werden Liquorverluste durch
okkulte Risse der Dura, oft im Bereich der zer-
vikalen oder zervikothorakalen spinalen Wur-
zeln angenommen, welche gelegentlich durch
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banale Traumen (z.B. unter starkem Husten,
Sturz) entstehen konnen und selten durch eine
Radionukleid-Zysternographie nachgewiesen
werden kdnnen.

Therapeutisch reicht meist eine konsequente
Bettruhe mit grossziigiger Hydrierung aus. Bei
persistierender Klinik konnen i.v.-NaCl-Infu-
sionen, epidurale Injektionen von NaCl oder
20-30 ml Blut («epidural blood patch») weiter
helfen. Ein chirurgisches Vorgehen mit Ver-
schluss des Lecks ist nur in seltenen Féllen not-
wendig.
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