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Fallbeschreibung

Ein 63-jahriger Patient wird Anfang Méarz 2010 mit
Verdacht auf einen subakuten Schlaganfall dem Neuro-
logischen Notfall des Inselspitals Bern zugewiesen, bei
gemiss Angaben des zuweisenden Arztes seit sechs
Tagen bestehender progredienter motorischer Hemi-
symptomatik links.

Bei Ankunft im Inselspital berichtet der Patient, er habe
in den letzten Tagen unter Fieber, Erbrechen und Un-
wohlsein gelitten. Dabei entwickelte er zunehmend eine
Gangunsicherheit und Doppelbilder. Fremdanamnes-
tisch (Tochter) ist zu erfahren, dass der Patient wegen
einer Zunahme einer aufgrund eines Hirninfarktes seit
12/2007 vorbestehenden Schwiche der linken Korper-
seite an einer Gangunsicherheit leide. Zudem wirke er
teilweise verwirrt und wolle z.B. Dinge erledigen, wel-
che in Wirklichkeit nicht geplant seien.

Vorgeschichte

In der personlichen Anamnese sind ein zerebrovasku-
larer ischdmischer Insult im Mediastromgebiet rechts
mit erfolgreicher intraarterieller Lysetherapie 12/2007
und eine chronische Alkoholkrankheit zu erwédhnen.
Beziiglich des Schlaganfalls im Jahre 2007 hat sich der
Patient nach Abschluss der ambulanten neuropsycho-
logischen Rehabilitation bis auf ein leichtgradiges mo-
torisches Hemisyndrom (M4-Paresen der linksseitigen
Extremitdten) und eine leichte Storung der Aufmerk-
samkeit gut erholt. Hinsichtlich der chronischen Alko-
holkrankheit erfolgte im Friihjahr 2009 ein stationédrer
Alkoholentzug. Nach eigenen Angaben konsumierte er
einige Wochen vor der aktuellen Notfallkonsultation
wiederum einen Liter Wein pro Woche. Bis zum jetzi-
gen Zeitpunkt wohnte er alleine und war nicht auf Hilfs-
mittel angewiesen.

Untersuchungsresultate

Wahrend der notfallmédssigen Erhebung des NIHSS
(National Institute of Health Stroke Scale)-Scores zur
Abschitzung der neurologischen Defizite fallen als Leit-
symptome eine schwere beidseitige horizontale Blick-
parese, ein Blickrichtungsnystagmus, eine Extremi-
tdtenataxie, eine fluktuierende ortliche, zeitliche und
situative Desorientiertheit sowie eine psychomotori-
sche Verlangsamung auf (in der Nachuntersuchung zu-
dem eine ausgeprédgte Stand- und Gangataxie). Zum

Zeitpunkt der Untersuchung bestehen keine Hinweise
auf neu aufgetretene fokale Muskelparesen oder sen-
sible Defizite. Es bestehen keine Anhaltspunkte fiir eine
qualitative Bewusstseinsstorung. Die Vitalzeichen bei
Eintritt sind normal. Der kardiopulmonale Auskula-
tionsbefund ist ohne pathologischen Befund und abdo-
minal besteht keine Druckdolenz.

Die Routinelaboruntersuchung fordert ein makrozy-
tdres hyperchromes Blutbild, eine leichtgradige CRP-
Erhohung und deutlich erhohte Leber- und Pankreas-
werte zutage: MCV 107 (80-98 fI), MCH 36 (27-33 pg),
CRP 12 (<5 mg/dl), ASAT 85 (10-41 U/l), ALAT 121
(5-41 U/D), GGT 329 (<60 U/]), Pankreas-Amylase 258
(13-53 U/l) und Lipase 939 (7-60 U/1). Vor der Durch-
fihrung der notfallmédssigen Schéddel-MRI-Unter-
suchung wird bereits eine i.v.-Vitamin-Substitutionsthe-
rapie (s.u.) appliziert.

Diagnose

Die klinisch prasentierte Symptomatik entspricht nicht
dem typischen Bild eines ischdmischen zerebrovasku-
laren Insultes, allerdings muss eine subakute Ischdmie
im vertebrobasiliren Stromgebiet, inshesondere eine
pontine Lision, in die Differentialdiagnose einbezogen
werden. Die durchgefiihrte zerebrale Kernspintomo-
graphie kann eine zerebrovaskulidre Genese der Sto-
rung weitgehend ausschliessen; es findet sich keine ter-
ritorial oder lakundr angeordnete Diffusionsstorung
(Abb. 1 ).

Die personliche Anamnese zusammen mit der klinisch
prasentierten klassischen Symptomtrias (Gangstorung,
Bewusstseinsstorung und Ophthalmoplegie) implizieren
die klinische Verdachtsdiagnose einer Wernicke-Enze-
phalopathie, weshalb bereits bei Eintritt mit einer Thi-
amintherapie begonnen wurde. Dieser Verdacht wurde
anschliessend durch die kernspintomographischen
Befunde in eindriicklicher Weise bestétigt (Abb. 1).

Verlauf

Die bereits bei Eintritt etablierte Thiamintherapie
wurde ausgebaut und in einer Dosierung von 3x500 mg
i.v. pro Tag appliziert. Ferner erfolgten weitere Ab-
klarungen hinsichtlich der erhéhten Leber- und Pan-
kreaswerte. Innert einer Woche erholte sich der Patient
beinahe vollstindig; es konnten nur noch ein Blickrich-
tungsnystagmus ohne Ophthalmoplegie und eine deut-
lich regrediente Ataxie sowie Verwirrtheit objektiviert
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Kommentar

«Verdacht auf CVI (zerebrovaskuldrer Insult)» lautet
einer der hdufigsten Zuweisungsgriinde in unsere Neu-
rologische Notfallstation. Ca. 10-15% der mit dieser
Verdachtsdiagnose zugewiesenen Patienten erhalten
im Anschluss an die Notfallkonsultation und nach Ab-
schluss der weiterfithrenden Abkldrungen eine anders-
lautende Diagnose. Mogliche sogenannte Stroke mimics
sind der iktale oder postiktale Zustand im Rahmen
eines epileptischen Anfalls, die Hypoglykdmie oder an-
dere metabolische Storungen, ein infektioses Gesche-
hen (z.B. ein Hirnabszess), psychogene Stérungen oder
Tumoren.

In der Notfallsituation braucht es zur Bestdtigung der
Diagnose «Hirnschlag» und zum Ausschluss einer Hirn-
blutung sowie zum Nachweis allfdlliger Stroke mimics
eine kraniale Bildgebung mittels Computer- oder Kern-
spintomographie. Im Anschluss wird iiber die Indika-
tion einer intravenodsen Lyse- oder intraarteriellen In-
tervention entschieden.

Die Wernicke-Enzephalopathie (WE) stellt eine lebens-
bedrohliche Folge eines Thiaminmangels in spezifi-

schen Hirnregionen dar. Der natiirliche Verlauf der WE
ist dramatisch. 20% der Patienten versterben und 75%
erleiden ein erhebliches neurologisches Defizit, meist in
Form einer persistierenden Storung des Kurzzeitge-

Abbildung 1

A: Diffusionsgewichtete Sequenz ohne Nachweis einer akuten Ischamie. B: Punktférmige
Kontrastmittelaufnahme im Bereich der Corpora mamillaria beidseits (Pfeile). C: FLAIR-
Sequenz mit hyperintensem Signal im Bereich des medialen Thalamus beidseits (Pfeile)
und der Corpora mamillaria (D, Pfeile).

FLAIR-Sequenz mit im Vergleich zu Abb. 1 deutlich regredienter Signalstérung im Bereich
des medialen Thalamus (A) und der Corpora mamillaria (B).

werden. Das eine Woche nach Symptombeginn durch-
gefiihrte Schidel-MRI zeigte eine praktisch vollstdndige
Regredienz der Befunde (Abb. 2 EX). Die Pankreas- und
Leberwerte waren im Verlauf und auch ohne Nah-
rungskarenz spontan deutlich regredient. Klinisch und
bildgebend (Abdomen-Sonographie und -CT) présen-
tierte der Patient nicht das klassische Bild einer Pan-
kreatitis. Allerdings wurde computertomographisch
eine leichte 6dematdse Auftreibung des Pankreas-
schwanzes beschrieben, weshalb trotzdem von einer
milden dtyhltoxischen Pankreatitis ausgegangen wurde.
Der Patient wurde nach 15-tdgiger Hospitalisation in
eine Neurologische Rehabilitationsklinik verlegt.

dédchtnisses im Rahmen eines Korsakoff-Syndroms [1].
Die komplette klinische oben genannte Symptomtrias
findet sich nur in ca. 10% der WE-Patienten [2]. Als Ur-
sache der WE kommen neben dem Alkoholismus u.a.
auch gastrointestinale Erkrankungen, parenterale Er-
nidhrung und Essstorungen in Betracht. Der tégliche
Thiaminbedarf betrdgt ca. 1-2 mg. Die Speichervorrite
des Korpers betragen 30-50 mg, sodass eine Thiamin-
depletion innerhalb von wenigen Wochen mdglich ist.
Sowohl ein chronischer Alkoholkonsum als auch eine
Malnutrition kénnen zu einem Thiaminmangel fiihren
und interferieren mit der enteralen Thiaminabsorption.
Als typisches Frithsymptom eines Thiaminmangels
kommt es, wie im vorliegenden Fall, zu Appetitlosig-
keit, Nausea, Vomitus, Miidigkeit und erst im weiteren
Verlauf zu Doppelbildern, Ataxie sowie zu neuropsych-
iatrischen Symptomen [3]. Weit haufiger als eine voll-
stindig ausgepréagte Ophthalmoplegie findet sich ledig-
lich ein Nystagmus.

Thiamin ist ein Kofaktor mehrerer Schliisselenzyme im
Krebs- und im Pentosephosphat-Zyklus und spielt
damit eine wichtige Rolle im zerebralen Energiemeta-
bolismus. Neben einer Storung desselben werden als
Ursache der Neurotoxizitit des Thiaminmangels eine
Vielzahl von Mechanismen diskutiert, u.a. eine fokale
Laktatakkumulation, eine Stérung der Blut-Hirnschranke,
eine vermehrte Produktion von freien Radikalen und
Stickstoffoxid sowie eine N-Methyl-D-Aspartat-(NMDA-)
Rezeptor vermittelte Toxizitédt. Die erhohte Vulnerabilitit
gewisser Hirnregionen bleibt unklar. Die hier demons-
trierten MRI-Befunde zeigen exemplarisch die bei WE
typischerweise betroffenen Hirnregionen (Abb. 1). Dies
sind der dorsomediale Thalamus, die periventrikuldren
Regionen des dritten und vierten Ventrikels, die Corpora
mamillaria sowie das Tectum [4]. Ferner kann oft auch
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eine Affektion der Fornices, der Colliculi superiores und
inferiores, septaler Regionen, der motorischen Augen-
muskelkerne, der Vestibulariskerne, des Cerebellums
und des Hippocampus nachgewiesen werden.

Die Prognose einer WE héngt unmittelbar von der La-
tenz der korrekten Diagnosestellung und des Beginns
der intravendsen hochdosierten Thiaminsubstitution
ab. Beziiglich der Dosis und Dauer der Vitamingabe
existiert derzeit kein Konsens; keine randomisierte ver-
blindete Multizenterstudie hat sich diesem Thema an-
genommen. Aufgrund der Halbwertszeit des Thiamins
(ca. 1,5 h) empfiehlt sich eine Applikationsfrequenz von
2-3/die in einer Dosierung von je 100 bis 500 mg. Die
Diagnose kann rein klinisch und somit ohne aufwen-
dige Zusatzdiagnostik wie Messung des Thiaminpyro-
phosphatspiegels oder Schédel-MRI gestellt werden.
Bei suggestiver Anamnese, klinisch jedoch eher gerin-
gem Verdacht auf das Vorliegen einer WE empfiehlt es
sich, Thiamin in einer Dosierung von 100 mg/die intra-
vends zu verabreichen. Relevante Nebenwirkungen der
Thiamintherapie sind selten. Zu einer anaphylakti-
schen Reaktion kommt es in ca. 1:250000 Gaben [5].
Durch friihzeitiges Etablieren der hochdosierten Thia-
mintherapie wird die Uberlebensrate entscheidend ver-
bessert und der Ubergang in eine Korsakoff-Psychose
kann meistens verhindert werden.

Nach erfolgreicher Thiaminsubstitution bessern sich in
der Regel zuerst die Augenmotilititsstorung, die Ataxie
und die Verwirrtheit, als Letztes normalisiert sich die
Gedéchtnisstorung. Bei unserem Patienten kommt als
Ursache fiir die gastrointestinalen Symptome und das
Fieber neben einer milden Pankreatitis allenfalls zu-
sitzlich auch eine zentrale Affektion im Rahmen der
WE in Betracht. Allerdings wird im Rahmen zentraler
Thermoregulationsstorungen bei WE weit hdufiger eine
Hypothermie beobachtet.

Bei rascher Entwicklung einer Bewusstseinsstorung in
Kombination mit den oben dargestellten kernspintomo-
graphischen Befunden muss als Differentialdiagnose
auch ein Verschluss der Percheron-Arterie (thalomoper-
forante Arterie) einbezogen werden. Die Differential-
diagnose bilateraler Thalamusldsionen beinhaltet des
Weiteren infektiose und entziindliche Ursachen sowie
die Creutzfeldt-Jakob-Erkrankung. Die kernspintomo-
graphischen Befunde gingen jedoch bei unserem Patien-
ten iiber das Versorgungsgebiet der Arteria thalamo-
perforata hinaus.

DER BESONDERE FALL

Fazit

Die Wernicke-Enzephalopathie ist eine hdufige, lebens-
bedrohliche, jedoch unterdiagnostizierte Folge eines
Thiaminmangels. Prédisponierend hierfiir ist neben
dem chronischen Alkoholkonsum auch eine Malnutri-
tion. Im akuten Stadium ist die Erkrankung h&ufig
monosymptomatisch, und die klassische klinische
Symptomtrias wird selten beobachtet. Bei diagnosti-
scher Unsicherheit kdnnen Zusatzuntersuchungen wie
Schidel-MRI und Messung des Thiaminpyrophosphat-
spiegels weiterhelfen. Aufgrund der ungiinstigen Pro-
gnose bei verzogertem Therapiebeginn sollte bei ent-
sprechendem klinischem Verdacht unverziiglich eine
parenterale Thiaminsubstitutionstherapie eingeleitet
werden. Uber die genaue Dosierung besteht kein
Konsens. Die meisten Autoren empfehlen in den ersten
Tagen eine Dosierung von 3x500 mg/die. Die friih-
zeitige Thiamintherapie hat einen positiven Einfluss
auf das Uberleben und kann persistierende neuro-
psychologische Defizite verhindern.
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