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Fallbericht

Anamnese
Eine 62-jährige Patientin stellte sich notfallmässig vor 
bei neu aufgetretener Schwäche im rechten Bein. Vor 
etwa zwei  Wochen seien zunächst Schmerzen im 
 Bereich der rechten Leiste aufgetreten, im Verlauf habe 
sie Kribbelparästhesien an der Oberschenkelstreck-
seite verspürt, die sich dann über den Unterschenkel 
bis zum Fuss ausgebreitet hätten. Die Schmerzen im 
Bereich der Leiste seien nach wenigen Tagen regre-
dient gewesen, stattdessen seien vor allem beim Sitzen 
Schmerzen im Bereich des rechten Gesässes aufgetre-
ten, keine Schmerzen jedoch beim Gehen oder Stehen. 
Seit dem Morgen des Vorstellungstages bestünde eine 
Schwäche des rechten Beins, so dass die Patientin nicht 
mehr aus dem Bett habe aufstehen können. Am Vortag 
sei die Patientin noch normal gelaufen. Ein Trauma sei 
nicht erinnerlich. 
Anamnestisch bestand eine im Jahr 2005 im Rahmen 
einer zerebralen Kavernomatose stattgehabte Hirnblu-
tung ohne Residuen. Die Patientin habe keine weiteren 
Vorerkrankungen, Medikamente nehme sie keine ein. 

Status und Befunde
In der klinischen Untersuchung fiel ein verminderter 
Tonus des rechten Beins auf, der Positionsversuch der 
rechten unteren Extremität war nicht möglich. Die 
Kraftprüfung des rechten Beines ergab Kraftgrade pro-
ximal von M3–4, distal von M1–2. Der Patellarsehnen-
reflex rechts war nicht auslösbar, der Achillessehnen-
reflex rechts war im direkten Vergleich abgeschwächt, 
der Babinski negativ. Das Berührungsempfinden am 
rechten Bein wurde als diffus vermindert angegeben, 
ein Dermatom war nicht klar abzugrenzen. Der rektale 
Sphinktertonus war leicht reduziert, das Gangbild 
nicht prüfbar. 
Laboranalytisch zeigten sich keine Auffälligkeiten. 
Bei zunächst nicht klar einzugrenzendem neurologi-
schem Defizit wurden eine native Computertomogra-
phie (CT) des Neurokraniums, der Lendenwirbelsäurel 
(LWS) und des Beckens durchgeführt. Zerebral zeigten 
sich multiple, hyperdense Signalalterationen parieto-
temporal rechts, temporal links und im Bereich der Co-
rona radiata rechts sowie infratentoriell paravermal 
links, den bekannten Kavernomen entsprechend. In 

der Bildgebung der LWS und des Beckens liessen sich 
keine Pathologien darstellen. 
Zur weiteren Abklärung wurde eine Magnetresonanz-
tomographie (MRT) des Schädels ergänzt und mit den 
vor Kurzem extern angefertigten Bildern abgeglichen. 
Die beschriebenen multiplen, supra- und infratento-
riellen, zum Teil auch in der Medulla oblongata gelege-
nen Mikrohämorrhagien und die subakuten sowie 
chronischen Kavernome zeigten im direkten Vergleich 
keine deutliche Progredienz (Abb. 1).
Bei weiterhin nicht klar zuordenbarer Symptomatik 
wurde zur Komplettierung der Diagnostik eine Wirbel-
säulen-MRT durchgeführt. Dieses zeigte multiple, in-
tramedulläre Kavernome im Bereich der Halswirbel-
säule (HWS) ohne Ödem im Myelon und ohne Hinweis 
auf eine kürzlich stattgefundene Einblutung. In der 
Brustwirbelsäule (BWS) fanden sich ebenso multiple 
Kavernome, das grösste auf Höhe Brustwirbelkörper 
(BWK) 11 mit Zeichen einer erst kürzlich stattgefunde-
nen Einblutung und ausgeprägtem Ödem im Myelon, 
beginnend auf Höhe BWK 9 und bis BWK 12 reichend  
(Abb. 2).
Im Bereich der LWS ergaben sich keine relevanten Pa-
thologien.
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Abbildung 1:  Schädel SWI («susceptibility-weighted imaging»): 

multiple, diffus verteilte Signalauslöschungen im tiefen, 

 periventrikulären und subkortikalen Marklager, vereinbar mit 

Blutungsresiduen.
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Verlauf
Nach Diagnosestellung erfolgte die Verlegung auf die 
Neurochirurgie des Universitätsspitals Basel. In der 
klinischen Untersuchung fiel dort neu eine dissoziierte 
Sensibilitätsstörung sub Th11-Dermatom auf, einem 
Brown-Séquard-Syndrom entsprechend. Präoperativ 
erfolgte eine abschwellende Therapie mit Dexametha-
son. Eine Laminotomie BWK 11, mit einer mikrochirur-
gischen Entfernung des Kavernoms unter MEP(«motor 
evoked potentials»)- und SSEP(«somatosensory evoked 
potentials»)-Kontrolle wurde komplikationslos durch-
geführt und die Patientin konnte im weiteren Verlauf 
in die Rehabilitation verlegt werden.

Diskussion

Bei unserer Patientin war das Hauptsymptom der ka-
vernomatösen Malformation eine langsam progre-
diente Sensibilitätsstörung mit subakuter, innerhalb 
von Stunden aufgetretener, einseitiger Beinparese . 
Klinisch imponierte primär eine periphere Sympto-
matik mit Reflexabschwächung, fehlenden Pyrami-
denbahnzeichen sowie abgeschwächtem Muskeltonus. 
Aufgrund des Verteilungsmusters sowie bei initial 
langsam progredienter Symptomatik ist differential-
diagnostisch eine Plexusneuritis/ asymmetrische Po-
lyradikuloneuritis in Erwägung zu ziehen. Eine zen-
trale Läsion ist jedoch insbesondere aufgrund der 
Vorgeschichte wie auch aufgrund der diffusen Sensibi-
litätsstörung/Beinparese denkbar (insbesondere da 
die zentralen Zeichen in der Akutphase noch fehlen 
können). Die Entwicklung eines sensiblen Niveaus so-

wie die dissoziierte Sensibilitätsstörung war letztend-
lich der richtungsweisende Befund für die Symptom-
lokalisation spinal, neben der ebenso eindeutigen 
Bildgebung.

Definition, Lokalisation, Epidemiologie, 
 Pathogenese
Kavernöse Malformationen (Synonyma: kavernöses 
Angiom, kavernöses Hämangiom, kapilläres Häman-
giom oder einfach Kavernom) sind gutartige Gefäss-
fehlbildungen. Sie bestehen aus einer Ansammlung si-
nusartiger Gefässkanäle, die mit einer Einzelschicht 
von vaskulärem Endothel ausgekleidet sind. Kaver-
nome können eine Grösse von wenigen Millimetern 
bis mehreren Zentimetern aufweisen. Makroskopisch 
imponieren sie als dunkelrot bis lilafarben erschei-
nende multilobulierte Raumforderungen, die an 
Brombeeren erinnern. Im Unterschied zu den arterio-
venösen Malformationen liegt bei den Kavernomen 
kein Shunt vor.
Kavernome können im gesamten zentralen Nerven-
system auftreten (supratentoriell ca. 80%, infratento-
riell ca. 15%, medullär ca. 5%).
Die Prävalenz wird auf 0,16–0,5% geschätzt [1–3]. Die 
jährliche Entdeckungsrate beläuft sich auf ca. 0,56 
Fälle/100 000 Erwachsene [4]. Männer und Frauen sind 
gleichermassen betroffen. Die Erstsymptome treten 
am häufigsten in der 2.–4. Lebensdekade auf. Die fami-
liäre Häufung und die Beobachtung, dass die Präva-
lenz ethnischen und regionalen Unterschieden unter-
liegt, deuten auf einen genetischen Hintergrund in der 
Pathogenese. Drei Gene (CCM1, CCM2 und CCM3) und 

Abbildung 2: Magnetresonanztomographie. A) LWS T2 hemo: ausgedehnte Signalauslöschung im Myelon auf Höhe BWK 11 

durch Hämosiderin (Pfeil). B) LWS T2: subakut eingeblutetes Kavernom auf Höhe BWK 11 mit Hämosiderinsaum (Pfeil), leicht 

raumfordernder Wirkung und ausgeprägtem Begleitödem (BWK 9 bis LWK 1). LWS: Lendenwirbelsäule; BWK: Brustwirbelkörper; 

LWK: Lendenwirbelkörper.
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mehrere Varianten in diesen Genen konnten identifi-
ziert werden, die für die familiäre Form ursächlich 
sind. Jedoch müssen weitere Varianten in anderen Ge-
nen vermutet werden [5].

Klinik und Prognose
Das Spektrum der klinischen Manifestation ist sehr 
variabel und abhängig von der Lokalisation sowie der 
Grösse des Kavernoms. Das klinische Bild reicht vom 
asymptomatischen Verlauf (20% stumme Kavernome) 
bis hin zu schweren neurologischen Ausfallerschei-
nungen. Die Symptome können sich langsam oder ab-
rupt entwickeln, wobei ein akuter «onset» in der Regel 
durch eine Einblutung verursacht wird.
Die supratentoriellen Kavernome präsentieren sich 
mehrheitlich mit epileptischen Anfällen (50%) infra-
tentorielle dagegen mit Einblutungen (25%) und foka-
len neurologischen Defiziten (25%), wobei die Klinik 
bei beiden Formen variabel sein kann.
Die häufigste klinische Manifestationsform beider En-
titäten ist der epileptische Anfall, mehrheitlich genera-
lisiert. Die ausgeprägte epileptogene Wirkung liegt 
nicht nur an dem raumfordernden Effekt der Kaver-
nome, sondern insbesondere an den Blutabbaupro-
dukten (Hämosiderinablagerungen), die durch häufige 
Mikroblutungen entstehen. Typisch bei relevanter Blu-
tung ist das akute Auftreten von Kopfschmerzen, das 
von neurologischen Defiziten (z.B. Hemiparesen, sen-
sorische Ausfälle, Ataxie, Schwindel, Nystagmus, Dip-
lopie) und Veränderung der Bewusstseinslage begleitet 
sein kann.
Die jährliche Rate von intraparenchymatösen Blutun-
gen wird zwischen 0,25–6% bei sporadischen und zwi-
schen 0,7–1,1% bei familiären respektive multiplen Ka-
vernomen geschätzt [5], wobei die infratentorielle 
Lokalisation ein diesbezügliches bis zu 30-fach erhöh-
tes Risiko aufweist [7] . Die Gefahr einer Rezidivblutung 
bei einer bereits stattgehabten Blutung variiert zwi-
schen 4,5 und 22,9% [7, 8]. 

Diagnostik
Die Methode der Wahl ist die MRT. Sie ermöglicht prä-
zise Aussagen über Morphologie, Lokalisation, Aus-
dehnung und raumfordernde Wirkung der Kaver-
nome. Die Klassifikation nach Zabramski unterscheidet 
vier Entitäten (Tab. 1). 
Am häufigsten findet sich der Typ 2. Die unterschiedli-
chen Signalintensitäten reflektieren die chronischen 
hämodynamischen Veränderungen innerhalb des Ka-
vernoms (Thrombosen, Einblutungen und Kalzifizie-
rungen). Die CT ist zwar sensitiv, ergibt für das 
Kavernom aber keine spezifischen Befunde. Bei akuten 
Blutungen ist es häufig anhand der CT-Aufnahmen 

nicht möglich, ein Kavernom als Blutungsursache zu 
sichern. Dieses wird erst nach Resorption der Blutung 
sichtbar. Angiographisch sind Kavernome in der Regel 
nicht darstellbar.

Therapie
Bei asymptomatischen Patienten mit diskreten Be-
schwerden, ohne neurologische Symptomatik, mit einer 
oder mehreren Läsionen werden Verlaufskontrollen 
im Sinne einer «watch and wait»-Strategie (Intervall 
von 6–12  Monaten mittels MRT) empfohlen. Dies gilt 
besonders bei Kavernomen, die in operativ schlecht 
zugänglichen oder funktionell wichtigen Hirn arealen 
lokalisiert sind, so dass mit einem hohen Komplikati-
onsrisiko zu rechnen ist.
Die wesentlichen Behandlungsindikationen bei sym-
ptomatischen Kavernomen sind deren drei: epilepti-
sche Anfälle, relevante Blutungen oder Progression der 
neurologischen Defizite.
Die gut zugänglichen, symptomatischen, supratentoriel-
len Läsionen sollten reseziert werden [10, 11]. Die alleinige 
mikrochirurgische Exstirpation ist bei oberflächlich lo-
kalisierten Läsionen ausreichend. Anderseits stellen die 
in wichtigen Zentren (Sprachzentrum, motorisches Zen-
trum, Hirnstamm) oder im Rückenmark gelegene Ka-
vernome bei hohem Operationsrisiko eine grosse Her-
ausforderung in der Behandlung dar [13]. Bei tief im 
Marklager lokalisierten Kavernomen kommen neuere 
Verfahren wie die Neuronavigation zum Einsatz. Mittels 
MR-gestützter Neuronavigation lassen sich Zugangs-
wege und Präparation zielgerichteter und schonender 
gestalten. Trotz sorgfältiger Technik liegt die Rate der 
postoperativen Morbidität für Kavernome bei ca. 5–18% 
und die Mortalität bei ca. 2%. Die stereotaktische Radio-
chirurgie zur chirurgischen Behandlung ist bisher nicht 
erwiesen und wird nicht empfohlen [6, 13, 14]. Sie sollte 
höchstens bei Patienten mit klinisch progredienten Ka-
vernomen, die in hocheloquenten Hirnregionen als in-
operabel eingestuften sind, erwogen werden.

tabelle 1: Kavernomklassifikation mittels Magnetresonanz-
tomographie (nach [9]).

typ Kennzeichen

1 Hyperintensität  
in T1 und T2

Akute  Einblutung

2 Hyper- und Hypointensi-
tät in T1 und T2 sowie 
hypointenser  
Randsaum

Frische und ältere 
 Einblutungen («Pfeffer- 
und-Salz-Muster»)

3 Hypointensität  
in T1 und T2

Asymptomatische  
Kavernome  

4 Nur in Gradientenecho-
Sequenzen darstellbar 

Asymptomatische   
Kavernome  
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Postoperatives Management
Bei den postoperativen Kontrollen ist darauf zu achten, 
dass das Kavernom vollständig entfernt wurde. Inkom-
plette Resektionen sind einerseits mit einem höheren 
Risiko einer Rezidivblutung (Hirnstamm, Rückenmark) 
und anderseits mit einer höheren Anfallsfrequenz ver-
bunden.
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Das Wichtigste für die Praxis

• Viele Kavernome bleiben asymptomatisch. Der epileptische Anfall ist das 

häufigste Symptom. Die klinische Manifestation ist abhängig von der je-

weiligen Lokalisation.

• Die wesentlichen Behandlungsindikationen bei symptomatischen Kaver-

nomen sind: epileptische Anfälle, relevante Blutungen oder Progression 

der neurologischen Defizite.

• Die Magnetresonanztomographie (MRT) ist die Goldstandard-Untersu-

chungsmethode für Diagnose und Follow-up von Kavernomen (Evidenz-

klasse I, Level B). Sie sollte Gradientenecho- oder «susceptibility-

weighted»-Sequenzen haben, um zu differenzieren, ob nur eine solitäre 

oder multiple Läsionen vorhanden sind (Evidenzklasse I, Level B).

• Bei Vorhandensein familiärer Kavernome wird eine genetische Beratung 

empfohlen. 
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