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Fallbeschreibung

Ein bis anhin gesunder 42jidhriger Schweizer
mit unauffilliger Familienanamnese erscheint
am Montag nicht wie gewohnt an seinem
Arbeitsplatz. Am Abend wird bei ihm in der
Wohnung nachgesehen und es wird ein schléfri-
ger, schwer weckbarer, dann verwirrter Patient
gefunden. Er wird unverziiglich ins Spital ein-
gewiesen. Seit drei Wochen fallen ein erhohtes
Schlafbediirfnis und eine Miidigkeit auf. Fiir das
vergangene Wochenende besteht eine Amnesie.
Ausser der Schléfrigkeit, welche am Tag nach
der Hospitalisation verschwunden ist, finden
sich keine weiteren Auffélligkeiten; die Freundin
schildert den Patienten jedoch etwas distanzlos
und logorrhoisch. In der Anamnese erwidhnens-
wert ist eine rezidivierende monokuldre Uveitis
am rechten Auge ohne Aphthen oder Fieber
und ein gelegentlicher Alkoholiiberkonsum. Der
Liquor ist pathologisch mit einer leicht erhoh-

ten Zellzahl von 18 Zellen/ml (normal bis 5)
und einem deutlich erhohten Eiweissgehalt von
0,95 g/Liter (normal bis 0,45). Das Kernspinto-
mogramm des Gehirns zeigt verschiedene Auf-
falligkeiten (Abbildung 1 D-F EX). Wir erkldrten
die Somnolenz als sekunddre Hypersomnie be-
dingt durch die beidseitige Lasion im hinteren,
lateralen Hypothalamus im Ubergang zum Mit-
telhirn (Abb. 1 D, F). Die Genese dieser Ldsion
zusammen mit einer diffusen Leukoenzephalo-
pathie musste trotz ausgiebiger Abkldrungen
und differentialdiagnostischer Uberlegungen vor-
erst offen gelassen werden, wobei hier ledig-
lich uveo-meningo-enzephalitische Syndrome,
ein M. Behcet und eine Epitheliopathie «en pla-
que» erwahnt werden sollen. Fiinf Monate spé-
ter meldet sich der Patient wieder mit itber Nacht
aufgetretenen Doppelbildern, Ubelkeit und einer
Gangstorung. Es findet sich eine ausgepragte
rechtsseitige internukledre Ophthalmoplegie mit
vertikaler Divergenzstellung der Augen («skew

Abbildung 1.

Kernspintomographie (KST) mit T,-gewichteten axialen (A, B, D, E) und T;-gewichteten sagittalen (C, F) Aufnah-
men. D-F: Kleine Hyperdensitaten im Hypothalamus beidseits (Pfeile in D, sowie F) beim Erstereignis. A-C:
Wahrend Zweitereignis funf Monate spater ist die hypothalamische Lasion noch auf der rechte Seite diskret nach-
weisbar (A), es kommen jedoch neue Lasionen im Hirnstamm (Pfeil in B und C) und im Bereiche des medialen
Langsbiindels rechts zur Darstellung. Weiterhin, wie schon in Aufnahmen D und F, sind diffuse Veranderungen in
der weissen Substanz beidseits (Pfeilkdpfe in A) sowie im Balkenbereich als Ausdruck einer Leukoenzephalopathie

(nicht gezeigt) nachweisbar.
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deviation») und einem monokuldren Spontan-
nystagmus nach oben lateral des ipsilateralen
Auges (INO-Plus). Das Kernspintomogramm
wurde wiederholt (Abb. 1 A-C). Unter hochdo-
sierter parenteraler Steroidtherapie ist die INO-
Plus innerhalb von vier Tagen vollstindig regre-
dient. Es wird nun die Diagnose einer Multiplen
Sklerose (MS) gestellt.

Kommentar

Eine Multiple Sklerose (MS) kann sich auch mit
den ausgefallensten Symptomen prasentieren.
Kiirzlich berichteten wir iiber eine Patientin mit
einer Hyperekplexie, was einem durch Emotio-
nen — wie Ansprechen von hinten — induzierten
Tonusverlust der Muskulatur mit konsekutiver
momentaner beidseitiger Beinschwiche ent-
spricht [1]. Eine rasche regrediente Hypersom-
nie als Erstmanifestation einer MS ist ausser-
gewoOhnlich [2]. Im Alter unseres Patienten sind
fiir derartige somnolente bis komatdse Zustande
héufiger ischdamische Ereignisse bei einem Basi-
laris-Spitzen-Syndrom oder ein Hypothalamus-
tumor verantwortlich [3].
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Bei priméren Schlafstorungen mit Hypersomnie
wie der Narkolepsie ist eine verminderte bis feh-
lende Konzentration des Peptids Hypocretin-1
im Liquor (jedoch nicht im Serum) gefunden
worden [4]. Hypocretin wird von Neuronen
im posterolateralen Hypothalamus synthetisiert
und diese Neurone projizieren auch in Zellen
des aszendierenden aktivierenden retikuldren
Systems [5, 6]. Enzephalopathien sind sehr hdu-
fig von Vigilanzverminderung, reichend von der
Somnolenz bis zum tiefen Koma, begleitet. Es
besteht durchaus die Moglichkeit, dass solche
Vigilanzverminderungen durch eine vermin-
derte Hypocretin-Sekretion hypothalamischer
Neurone bedingt sind, wie dies fiir Patienten mit
einer Hashimoto-Enzephalopathie oder mit der
primér-axonalen Form des Guillain-Barré-Syn-
droms beschrieben worden ist [7, 8]. Die Hypo-
these besteht, dass auch bei unserem Patienten
mit entziindlichen Verdnderungen im posterio-
ren Hypothalamus eine verminderte Hypocretin-
Sekretion zum somnolenten Zustand gefiihrt hat
[8]. Wir haben jedoch bei ihm wegen der Kiirze
der Hypersomnie die Hypocretin-Konzentration
im Liquor nicht bestimmt.
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