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Abbildung 1.

Axiales T,-gewichtetes MRI mit
fehlendem Flow-void-Signal im
rechten (Pfeil) Karotissiphon.

Eine bis anhin gesunde 18jidhrige Frau wurde
wegen bilateraler Sehstérung und Sensibi-
litdtsstorungen der linken Korperseite notfall-
maéssig zugewiesen. Diese Symptome ent-
wickelten sich im Rahmen eines febrilen Infek-
tes mit Kopfschmerzen und Schwindel, der im
Anschluss an einen Papageienbiss aufgetreten
war.

Bei Eintritt bestand ein Visus von 0,5 rechts und
0,6 links sowie eine Hyposensibilitit der linken
Korperseite inklusive Gesicht und Rumpf fiir
Beriihrung mehr als fiir Schmerz. Intermittie-
rend zeigten sich sakkadierte horizontale Fol-
gebewegungen mit Angabe von Doppelbildern,
die Papillen waren beidseits unauffallig. In der
automatischen Perimetrie fanden sich kleine
parazentrale Ausfille, die visuell evozierten Po-
tentiale zeigten eine diskrete Latenzverzoge-
rung (119 ms bds., Normwert <113). Normal
waren die motorisch und sensibel evozierten
Potentiale, die Liquoruntersuchung inklusive
isoelektrische Fokussierung und die Laborun-
tersuchung inklusive Chlamydienserologie. Das
MRI des Kopfes zeigte ein unauffilliges Hirn-
parenchym ohne fassbare Signalstérungen der
Nn. optici.

Unter der Verdachtsdiagnose einer bilateralen
Retrobulbdrneuritis erfolgte eine hochdosierte
Methylprednisolontherapie, welche zur Nor-
malisierung des Visus fiihrte. Nach dem Spital-
austritt persistierten bitemporale stechende
Kopfschmerzen, so dass drei Monate nach Ent-
lassung ein Kontroll-MRI durchgefiihrt wurde.
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Hierbei fiel ein fehlendes Flow-void-Signal im
Bereich der A. carotis interna (ACI) rechts im
Siphonbereich auf (Abb. 1). Bei Durchsicht des
fritheren MRI war dieser Befund bereits damals
zu erheben. Es erfolgten weitere Untersuchun-
gen, um die Bedeutung dieses Befundes beson-
ders auch im Hinblick auf die Sehstérung und
die Kopfschmerzen nidher abzuklidren. Die neu-
rovaskuldre Ultraschalluntersuchung zeigte
eine deutliche Asymmetrie des Durchmessers
(links 7,1 mm versus 4,0 mm rechts) und der
maximalen systolischen Blutflussgeschwin-
digkeiten (links 119 cm/s versus 79 rechts;
Abb. 2a, 2b) der A. carotis communis (ACC) und
des maximalen Durchmessers der ACI (links
5,7 mm versus 2,6 mm rechts).

Die Wandmorphologie im B-Bild war unauffal-
lig, die extrakranielle ACI war aber auch rechts
sicher durchgéngig (Abb. 2c, d). Intrakraniell
fand sich eine klare Flussgeschwindigkeits-
asymmetrie der A. cerebri media (maximale sy-
stolische Flussgeschwindigkeit links 131 cm/s
versus 77 rechts), es erfolgte eine Kollaterali-
sation iiber die A. communicans posterior
rechts. Im MRI des Aortenbogens bestand ein
abnormer Abgang der schméchtigen ACC
rechts aus dem Truncus brachiocephalicus
(Abb. 3). Das Feinschicht-CT der Schidelbasis
zeigte eine Hypoplasie des knéchernen Karo-
tiskanals auf der rechten Seite (4 mm rechts
versus 9 mm links; Abb. 4). Es konnte somit die
Diagnose einer Hypoplasie der ACC und ACI
rechts mit abnormem Abgang der ACC aus dem
Truncus brachiocephalicus gestellt werden. Da
es sich hierbei um eine frithembryonal erwor-
bene Entwicklungsstorung handelt, folgten
keine weiteren diagnostischen oder therapeu-
tischen Konsequenzen. An der urspriinglichen
Diagnose einer parainfektiosen bilateralen Re-
trobulbérneuritis ergab sich keine Anderung,
die Kopfschmerzen wurden als postinfektios
beurteilt, die Karotishypoplasie als asympto-
matisch und somit irrelevant fiir die Sehstérung
(kein Hinweis fiir ein ischdmisches Chiasma-
syndrom).

Kommentar

Die Hypoplasie (offenes aber unterentwickeltes
Gefdss) der A. carotis gilt ebenso wie die Apla-
sie (angelegtes, aber nicht durchgingiges Ge-



Abbildungen 2a und 2b.
Dopplerflusskurve der ACC

(A. carotis communis) links (2a)

und rechts (2b).

Abb. 2a

Abb. 2b
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fass) und die Agenesie (fehlende Gefidssanlage)
als sehr seltene Storung mit einer geschétzten
Prédvalenz von 0,01% [1]. Da es sich hierbei —
wie bei unserer Patientin — meist um asympto-
matische Zufallsbefunde handelt, ist die genaue
Héufigkeit nicht sicher bekannt. Die diagno-
stisch beweisende Untersuchung ist das Fein-
schicht-CT der Schéddelbasis, welches die Ent-
wicklungsstorung des knochernen Karotiska-
nals nachzuweisen vermag [2]. Als patholo-
gisch gilt hierbei eine Ratio der Durchmesser
von >2. Da die ACI als Leitstruktur fiir die Aus-
bildung des knochernen Kanals in der Schadel-
basis bereits in der vierten Embryonalwoche
angelegt wird, handelt es sich um eine friithem-
bryonal erworbene Entwicklungsstorung, {iber
deren Atiologie nur spekuliert werden kann.
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Das zusétzliche Vorliegen einer Aortenbogen-
anomalie spricht fiir eine komplexere Stérung,
als deren Folge sich auch die intrakranielle Kol-
lateralisation entsprechend ausgebildet haben
diirfte (A. cerebri media rechts vom posterioren
Stromgebiet versorgt, A. cerebri anterior rechts
von der linken Seite versorgt). Interessanter-
weise wies die Patientin bei deutlich reduzier-
ten Flussgeschwindigkeiten in der rechten A.
cerebri media keine zerebrale Hemiatrophie
rechts auf. Diese Befunde — insbesondere die
normale Gefasswandmorphologie im Ultra-
schall — erlauben somit auch den Ausschluss
einer erworbenen Karotispathologie im Sinne
einer Dissektion, einer Arteritis oder einer
Atherosklerose [1]. Das fehlende Flow-void-Si-
gnalim MRIist hingegen bekanntermassen nicht



Abbildungen 2¢ und 2d.
Farbduplex der Karotisstrom-
bahn links (2c) und rechts (2d)
mit erhaltenem orthogradem
(rotem) Flusssignal auch in der
ACI (A. carotis interna) rechts.

Abb. 2¢

Abb. 2d
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ganz spezifisch fiir das Vorliegen eines ACI-
Verschlusses, da das Gefdss auch bei unserer
Patientin im Ultraschall sicher offen war (ein
intrakranieller Verschluss des Gefédsses [z.B.
distal des Abganges der A. ophthalmica] kann
aber ohne zerebrale Angiographie nicht sicher
ausgeschlossen werden) [3].

Klinisch bedeutsam ist eine Karotisanlage-
storung vor allem durch die deutlich gehdufte
Inzidenz von Aneurysmen der Hirnbasisarte-
rien, die in Folge der begleitenden Anomalien
des Circulus arteriosus Willisii auftreten [1, 4].
Durch die abnorme Beanspruchung der Kolla-
teralkreisldufe kommt es in ungefihr einem
Viertel dieser Patienten zur Ausbildung von
Aneurysmen, was somit zehnfach hdufiger ist
als in der Allgemeinbevélkerung [5]. Speziell
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bei unserer sehr jungen Patientin stellt sich
somit die Frage nach dem weiteren Prozedere,
um die Entwicklung und gegebenenfalls recht-
zeitige Ausschaltung eines Aneurysmas der
Hirnbasisarterien nicht zu verpassen. Bei feh-
lenden Hinweisen in der Literatur diesbeziig-
lich haben wir uns fiir eine Verlaufskontrolle
mittels MR-Angiographie der Hirnbasisarte-
rien alle 4 Jahre entschlossen.

Konklusion

Die Karotishypoplasie ist eine Anlagestorung
des knochernen Karotiskanals mit unbekann-
ter Haufigkeit, die durch das Feinschicht-CT
der Schéddelbasis bewiesen werden kann. Die



Abbildung 3.

MR-Angiogramm des Aorten-
bogens mit abnormem Abgang
der ACC (A. carotis communis)
rechts (Pfeil) aus dem Truncus
brachiocephalicus statt wie
normalerweise direkt aus dem
Aortenbogen.

Abbildung 4.

Feinschicht-CT durch die Schadel-
basis mit deutlicher Asymmetrie
des Durchmessers des kndcher-
nen Karotiskanals zu Ungunsten
von rechts (Pfeil).

klinisch-diagnostische Bedeutung dieser An-
omalie liegt einerseits in der Abgrenzung von
erworbenen Pathologien der Karotis. Ande-
rerseits stellt die Karotishypoplasie aufgrund
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der abnormen Perfusion des Circulus arterio-
sus Willisii einen Risikofaktor fiir die Ausbil-
dung von Aneurysmen der Hirnbasisarterien
dar.

Abb. 3
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