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Ein 20jähriger Maurer wurde wegen akut auf-
getretener linksseitiger Kopfschmerzen und
Sehstörung notfallmässig hospitalisiert. In-
spektorisch fielen ein Naevus flammeus im Be-
reich des ersten und zweiten Trigeminusastes
links nebst zusätzlichen Naevi an der rechten
Thoraxhälfte und beiden Beinen auf. Der Pa-
tient war psychomotorisch verlangsamt und
zeigte eine rezeptive und expressive apha-
sische Störung, Apraxie sowie eine homonyme
Hemianopsie nach rechts, die perimetrisch be-
stätigt wurde (Abb. 1A). Ein Meningismus be-
stand nicht; die Liquoruntersuchung war un-
auffällig. Ein Glaukom wurde ausgeschlossen.
Eine Gadolinium-verstärkte MR-Tomographie
des Schädels zeigte ein leptomeningeales Kon-
trastmittelenhancement temporo-parieto-okzi-
pital links (Abb. 2); eine Mikrogyrie oder
okuläre Anomalien lagen nicht vor. Die CT-Un-
tersuchung des Schädels war normal. Die Dia-
gnose eines Sturge-Weber-Syndroms wurde ge-
stellt. Wegen eines erstmaligen, fokal motori-

schen Anfalls im Bereich des rechten Mund-
winkels und Fusses wurde eine Therapie mit
Carbamazepin etabliert. Bei Demissio nach elf
Tagen persistierten neuropsychologische Defi-
zite und eine residuelle Aphasie. 17 Tage nach
Eintritt hatte sich das Gesichtsfeld vollständig
normalisiert (Abb. 1B).
Das Sturge-Weber-Syndrom (OMIM Nr.
185300) ist eine seltene, sporadisch auftre-
tende neurokutane Angiomatose, die beide Ge-
schlechter etwa gleich häufig betrifft. Leitsym-
ptom sind epileptische Anfälle, die sich auf-
grund von zerebraler Hypoperfusion und kon-
sekutiven Parenchymverkalkungen oder -atro-
phien meist schon im Kleinkindesalter manife-
stieren [1]; das Alter bei Auftreten der Anfälle
korreliert invers mit dem Schweregrad von psy-
chomotorischen Defiziten und intellektuellen
Entwicklungsstörungen der Patienten. Die
Prävalenz von Glaukomen, bedingt durch cho-
rioidale Hämangiome, wurde mit etwa 50% [1],
die von migräneartigen Kopfschmerzen mit
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Abbildung 1.
Quantitative Perimetrie. Bei Eintritt
(A) homonyme Hemianopsie nach
rechts (L: linkes, R: rechtes Ge-
sichtsfeld); 17 Tage später (B) beid-
seits intakte Gesichtsfelder. Die
grauen Flächen entsprechen dem
blinden Fleck. Es sind Messungen
mit zwei Isopteren dargestellt; 
blau: grössere Lichtquelle (V/4), 
rot: kleinere Lichtquelle (I/4).
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etwa 30% angegeben [2]. Auch Hemianopsien
oder Hemiparesen werden beobachtet; diese
Symptome können transient sein und werden
in solchen Fällen auf eine transitorische Min-
derperfusion des subangiomatösen Hirnparen-
chyms zurückgeführt. Die bildgebende Me-
thode der Wahl zur Darstellung der Angiome ist
die kontrastmittelverstärkte MR-Tomographie.

Bei therapieresistenten Epilepsien können
chirurgische Interventionen dramatischer
Natur (Hemisphärektomie) durchgeführt wer-
den. Zur Prävention der progredienten neuro-
logischen Manifestationen wurden Plättchen-
aggregationshemmer empfohlen [3]. Prospek-
tive Studien zu diesem Therapiesansatz gibt es
allerdings nicht. 
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Abbildung 2.
Axiale, Gadolinium-DTPA-
verstärkte, T1-gewichtete 
MR-Tomographie des Schädels.
Die leptomeningeale Angioma-
tose kommt links temporo-
parieto-okzipital zur Darstellung.
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