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Hirnschlag und Hautflecken
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Fallbeschreibung

Eine 57jahrige Patientin wird wegen akut auf-
getretener Falltendenz nach links und einem
diskreten sensomotorischen Hemisyndrom der
linken oberen und unteren Extremitit notfall-
maéssig hospitalisiert. Anamnestisch besteht
seit iiber einem Jahr eine arterielle Hypertonie,
immer wiederkehrende Cephalgien und ein
praktisch andauernd bestehender Schwindel.
Bei der Untersuchung préasentiert sich eine
normalgewichtige Nichtraucherin, welche ihre
neurologischen Ausfille erst bemerkt, als sie
aufgefordert wird, ihre linke Seite zu bewegen
(Anosognosie). Nebst der Hemiparese der linken
Extremitdten findet sich eine diskrete Hemian-
opsie links. An beiden Oberschenkeln fallen
persistierende netzartige, blaurote Flecken auf,
die fiir eine Livedo racemosa typisch sind
(Abb. 1 EX).

Abbildung 1.
Rechter Oberschenkel mit Livedo racemosa.

In der Familienanamnese der Patientin ist be-
merkenswert, dass ein Bruder im Alter von 55
Jahren und die Mutter mit 72 Jahren einen
Hirnschlag erlitten haben. Im Schéddel-MRI
findet sich eine extern betonte Hirnatrophie,
ein ca. 3 cm grosser alter Hirnsubstanzdefekt
rechts parietookzipital und multiple weitere
kleine alte ischdmische, teils lakunére Lasionen
in beiden Grosshirnlagern, zerebelldr und in der
Pons. Frische ischdmische Lédsionen finden sich
rechts frontal im Bereich des Sulcus centralis,
sowie kleine kortikale Ischdmieherde entlang
des Grenzstromgebietes zwischen A. cerebri
anterior und media (Abb. 2 EX).

Da der genaue Zeitpunkt des Insultbeginns nicht
bekannt ist, wird keine Lysetherapie durchge-
fithrt. Nach einer anfinglichen Uberwachung

Abbildung 2.

Multiple alte und frische Infarkte im MRI des Neuro-
kraniums. Das linke Teilbild zeigt einen grosseren alten
Hirninfarkt rechts parietookzipital (1) und alte
Ischamien im Grosshirnmarklager (2). Das rechte
Teilbild ist diffusionsgewichtet, welches eine frische
kortikale Ischamie rechts hoch frontoparietal darstellt
(3). Diese Lasion erklart die am Vortag neu aufgetre-
tene beinbetonte Hemisymptomatik links.

auf der Intensivstation wird die Patientin auf
die Normalstation verlegt. In der transdsopha-
gealen Doppler-Echokardiographie findet sich
eine konzentrische linksventrikuldre Herzhyper-
trophie und eine leichte Aortenstenose. Das
Foramen ovale ist verschlossen, die Aorta ohne
relevante Plaques. Das 24-Stunden-EKG zeigt
keine Rhythmusstérungen. In der transkraniel-
len Duplexsonographie der zufithrenden Hirn-
gefdsse werden Stenosen und Dissektionen aus-
geschlossen. Die Vaskulitisparameter (ANA,
ANCA, Komplement C3/C4) und Antiphospholi-
pid-Antikérper (aPL) sind normal. Eine ausfiihr-
liche Evaluierung prothrombotischer Faktoren
(Antithrombin III, Protein C, Protein S, APC-Re-
sistenz, Faktor V, Prothrombin, Homocystein,
antithrombozytidre Antikorper) ist bis auf eine
geringgradige Homocysteinerhohung und eine
heterozygote Prothrombinmutation ohne patho-
logische Auffilligkeiten. Eine entnommene Haut-
biopsie zeigt histopathologisch sowohl in der
mittleren als auch in der tiefen Dermis Arte-
riolen mit Intima- und Mediaverdickungen. An
einer Stelle ist das Lumen fast vollstdndig oblite-
riert, eine weitere Stelle zeigt eine Endothelitis
(Abb. 3 EX).

Aufgrund des jungen Alters, der Multiplizitéit
der Hirninfarkte verschiedenen Alters und der
Livedo racemosa wird die Diagnose eines Sned-
don-Syndroms (SNS) gestellt. In unserem Fall
besteht zusitzlich eine positive Familienana-
mnese. Die Patientin wird antikoaguliert (INR
2,5-3,0) und intensiv physiotherapeutisch be-
handelt. Die Hemisymptomatik ist rasch regre-
dient, so dass die Patientin zwei Wochen spéter
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Abbildung 3.

Hautbiopsie Oberschenkel: Um ein kleines Gefass
ist ein lymphobhistiozytares Infiltrat angeordnet
und die Endothelzellen sind angeschwollen
(«Endothelitis»), EVG 400 X.

in die Rehabilitation entlassen werden kann.
Nach acht Monaten oraler Antikoagulation sind
bei der Patientin zwischenzeitlich keine neuen
Ereignisse aufgetreten. Die Livedo ist weiterhin
persistierend.

Kommentar

Das Sneddon-Syndrom (SNS) ist eine syste-
mische, mikrovaskuldre Verschlusskrankheit,
die sich vorwiegend in den mittelgrossen Arte-
rien bis Arteriolen von Gehirn und Haut abspielt.
Eine Diagnose wird zusammen mit dem typi-
schen Hautbefund und den neuroradiologischen
Verdnderungen gestellt und kann durch histo-
pathologische Befunde untermauert werden [1].
Leitsymptome sind multiple Hirninfarkte klei-
nerer bis mittelgrosser Ausdehnung und eine
Livedo racemosa. Eine familidre Hiufung kann
vorkommen [1]. Die Inzidenz betrédgt 4 pro 1 Mil-
lion pro Jahr und betrifft {iberwiegend Frauen
[1]. Im 4. Lebensjahrzehnt werden die meisten
Félle diagnostiziert, es kommen aber auch spé-
tere Manifestationen des SNS vor [1].

Die Pathogenese ist nicht einheitlich. Histologi-
sche und einige laborchemische Befunde weisen
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auf eine entziindliche Genese hin, wobei die
Abgrenzung zu einem primér thrombotischen
Geschehen nicht einfach ist [1]. Aufgrund der
Histologiebefunde der Haut liegt den arteriellen
und arterioldren Verschliissen ein Prozess zu-
grunde, bei dem je nach Stadium obliterierende
Endothelverdickungen mit Nachweis einer
Endothelitis mit lymphohistiozytdrem Infiltrat,
subendotheliale Zellproliferationen und Fibrose
im Zentrum stehen [2]. Haufig (50-70%) finden
sich Gefdssverdnderungen auch in extrakutanen
oder extrazerebralen Stromgebieten wie z.B.
Niere, Herz und Augenfundus; sie bleiben aber
asymptomatisch [2]. So berichtete Sneddon
selbst das gemeinsame Auftreten von aus-
gedehnter Livedo reticularis, neurologischen
Symptomen, arterieller Hypertonie und Nieren-
funktionsstorung [3]. In vielen Féllen gelang es,
Autoantikorper gegen Endothelzellen nachzu-
weisen [4]. Ungefdhr 40% der SNS-Félle wurden
in Kombination mit Antiphospholipid-Anti-
korper gesehen [1, 4]. Auch andere prothrombo-
tische Faktoren wie z.B. ein Antithrombin-III-
Mangel wurden beobachtet [4]. Bei der oben be-
schriebenen Patientin sind ein leicht erhohtes
Homocystein und eine heterozygote Prothrom-
binmutation gefunden worden.

Wéhrend die Hautbefunde in der Regel kaum
bedrohlich sind, bestimmt der Prozess in den
Hirngefissen die Prognose. Cephalgien und
Schwindel (in ca. 80%) sind beim SNS sehr hédu-
fig [2]. Da der Prozess nur kleinere Arterien
befillt, kommen repetitive ischdmisch-lakunére
Hirninfarkte oder eine progressive Leukenze-
phalopathie hédufiger vor als Territorialinfarkte
[5]. Ungeklért ist, ob zur Prophylaxe weiterer
Gefdssverschliisse bei einem aPL-negativen SNS
die orale Antikoagulation einer Thrombozyten-
aggregation liberlegen ist. Aufgrund der Selten-
heit der Erkrankung sind die beiden antithrom-
botischen Therapien aber nie in einer grossen
Studie miteinander verglichen worden.
Zusammenfassend war es in unserem Falle
das ungewohnlich junge Alter der Patientin, die
multiplen kleinen Hirninfarkte unterschied-
lichen Alters und der aufféllige Hautbefund, der
die Diagnose eines SNS stellen liess.
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