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Fallbericht

Ein 38-jahriger, bisher gesunder Mann stellte sich we-
gen einer seit zwei Tagen neu aufgetretenen Gefuhls-
storung und Schwache des rechten Armes in der Not-
fallstation vor. In den vorangegangenen zwei Wochen
hatte der Patient an dumpf driickenden, rechtsseitigen
Kopfschmerzen gelitten, die bei Aktivitdten zugenom-
men hatten und unter analgetischer Therapie (Parace-
tamol, Ibuprofen) nur gering gelindert worden wiren.
Abgesehen von Analgetika nahm der Patient keine an-
deren Medikamente ein. Er schrieb die Kopfschmerzen
dem tbermassigen Stress in den letzten Monaten zu:
Er hatte seine Arbeit verloren und sich von seiner Part-
nerin getrennt. Seit Wochen hatte er seine zwei kleinen
Kinder nicht mehr gesehen. Die Suche nach einer
neuen Wohnung war bisher erfolglos geblieben und er
logierte als Dauergast bei einem Kollegen. Der Patient
rauchte 1-2 Packchen Zigaretten pro Tag. Am Feier-
abend hatte er frither regelmaéssig 1-1,5 Liter Bier ge-
trunken. Die aktuellen Sorgen hatten den Alkoholkon-
sum nun erhéht und zum reichlichen Gebrauch von
Cannabis, seltener auch Kokain, gefiihrt. Die restliche
System- und Familienanamnese war blande.

In der klinischen Untersuchung war der Patient wach
und orientiert. Der rechte Arm sank im Halteversuch
nach mehr als 10 Sekunden ab. Der Patient spurte die
Beriithrung am rechten Arm geringer als am linken.
Der tiibrige neurologische und internistische Status
war unauffallig.

Frage 1: Welche Diagnose halten Sie nach diesen ana-
mnestischen und paraklinischen Befunden fiir die
wahrscheinlichste?

a) Kopfschmerzen vom Spannungstyp
b) Subarachnoidale Blutung

c) Hirntumor

d) Hemiplegische Migréane

e) Sinusvenenthrombose

Bei Spannungskopfschmerzen kommt es nicht zur Ein-
schrankung der Alltagsaktivititen. Fokale neurologi-
sche Symptome gehoren nicht zu dieser Diagnose [1].
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Eine Subarachnoidalblutung wire denkbar, der Schmerz
tritt aber ublicherweise plétzlich und «vernichtend»
auf.

Ein Hirntumor kann zu Kopfschmerzen und langsam
progredienten fokalen neurologischen Ausfillen fiih-
ren. An diese Differentialdiagnose lasst die Anamnese
insbesondere vor dem Hintergrund des reichlichen
Nikotinkonsums zuerst denken.

Die hemiplegische Migrdne ist eine seltene Migrdne-
variante. Fiir diese Diagnose sind im vorliegenden Fall
die klassischen Migranekriterien nicht erfullt. Bisher
gab es keine identischen Attacken. Bei einer ersten
Attacke miissen andere Differentialdiagnosen abgear-
beitet werden [1].

Bei Sinusvenenthrombosen sind Kopfschmerzen oft
das erste Symptom. Diese werden meist als diffus be-
schrieben und nehmen typischerweise mit der Zeit zu.
In der «International Study on Cerebral Vein and Dural
Sinus Thrombosis» (ISCVT) konnte bei etwa 60% der
Betroffenen eine parenchymale Lasion (Infarkt, Blu-
tung oder Kombination davon) objektiviert werden,
die je nach Lokalisation und Ausdehnung zu neurolo-
gischen Ausfillen fiihrte [2].

Frage 2: Welche Diagnostik veranlassen Sie als Nachstes?
(Mehrfachantwort maglich)

a) Schadel-Computertomographie mit Angiographie
b) Schadel-Magnetresonanztomographie

c) Bestimmung der D-Dimere

d) Liquorpunktion

e) Elektroenzephalogramm

Bei neu aufgetretenen, bisher unbekannten, starken
Kopfschmerzen ist eine bildgebende Untersuchung
leitlinienkonform [3]. Die Bildgebung ist umso berech-
tigter bei Kopfschmerzen mit begleitenden fokalen
neurologischen Ausfillen. Die Magnetresonanztomo-
graphie (MRT) ist eine Untersuchung des Hirnparen-
chyms mit zusdtzlicher Darstellung der arteriellen
und vendsen Gefisse, steht jedoch nicht in allen Spita-
lern notfallmassig zur Verfiigung. Daher ist meist eine

EMHMedia

See: http://emh.ch/en/services/permissions.html



WAS IST IHRE DIAGNOSE?
|

Abbildung 1: Natives axiales Computertomogramm mit intra-
parenchymaler Blutung von etwa 1,2 x 2 cm Grdsse fronto-
parietal links (Pfeil).

Abbildung 2: Kontrastmittelverstarktes koronares Computer-
tomogramm mit Kontrastmittelaussparung innerhalb des
dreieckférmigen Sinus sagittalis superior, dem Thrombus
entsprechend (Pfeil).

Computertomographie (CT) mit Kontrastmittel die
Untersuchungsmethode der ersten Wahl.

Es wurde im vorliegenden Fall eine CT-Angiographie
des Schidels veranlasst, in der sich als Korrelat zu der
rechtsseitigen Armschwiche eine ausgedehnte Throm-
bose des Sinus sagittalis superior und transversus mit
konsekutiver intraparenchymaler Einblutung links
frontoparietal zeigte (Abb. 1, 2).
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CT und MRT, jeweils mit vendser Angiographie, sind bei
der Diagnostik von Sinusthrombosen als gleichwertig
anzusehen (Qualitat der Evidenz: sehr niedrig, Starke
der Empfehlung: schwach) [4]. Der Vorteil der MRT-
Untersuchung ist die fehlende Strahlenbelastung.

Der laborchemische Befund war bis auf ein erhéhtes D-
Dimer unauffillig. Der D-Dimer-Wert hat eine unter-
stiitzende Rolle im diagnostischen Ablauf (Qualitat der
Evidenz: niedrig, Starke der Empfehlung: schwach) [5].
Die Entscheidung fiir oder gegen eine zerebrale Bildge-
bung ist in dieser Konstellation jedoch nicht von dem
Laborwert abhangig.

Die Angaben in der Krankengeschichte deuten nicht
auf ein infektioses Geschehen oder eine Subarachnoi-
dalblutung (SAB) hin, weshalb die Liquorpunktion
keine hohe Prioritdt hat. Auch das Elektroenzephalo-
gramm (EEG) ldsst nur unspezifische Befunde (bei-
spielsweise eine Herdstorung) erwarten.

Frage 3: Welchen Behandlungsschritt wiirden Sie als Erstes
vorschlagen?

a) Orale Antikoagulation

b) Therapeutische Antikoagulation mit unfraktioniertem
Heparin

c) Gewichtsadaptierte therapeutische Antikoagulation mit
niedermolekularem Heparin

d) Endovaskulare Thrombolyse

e) Gabe von Steroiden zur Hirndrucksenkung

Es erfolgte die Aufnahme auf unsere monitorisierte
Stroke-Unit, da die weitere Uberwachung bei Sinus-
venenthrombosen ebenso wie beim Schlaganfall unter
Monitorbedingungen erfolgen sollte [4]. Eine thera-
peutische Antikoagulation mit niedermolekularem
Heparin (NMH) wurde mit dem Ziel etabliert, eine Pro-
pagation des Thrombus respektive den erneuten
thrombotischen Verschluss von bereits durch die
korpereigene Fibrinolyse wieder gedffneten Gefiassab-
schnitten zu verhindern. Die Antikoagulation ist auch
bei bereits vorliegender intrakranieller Blutung im
Rahmen der Sinusvenenthrombose indiziert (Qualitat
der Evidenz: moderat, Starke der Empfehlung: stark)
[5]. Insgesamt ist die Qualitat der Evidenz bezliglich des
Vergleichs von NMH und unfraktioniertem Heparin
(UFH) bei der Behandlung der Sinusvenenthrombose
niedrig. Die europédische Leitlinie empfiehlt zur Thera-
pie der peripheren Venenthrombose und der Lungen-
embolie die Behandlung mit gewichtsadaptierten nie-
dermolekularen Heparinen (Qualitdt der Evidenz:
moderat, Starke der Empfehlung: stark) [5]. Da die Be-
handlung mit NMH keinen intravendsen Zugang und
seltenere Laborkontrollen erfordert, ist sie auch in der
praktischen Anwendung zu bevorzugen [4]. Die «Euro-
pean Stroke Organization Guidelines» (2017) empfeh-
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len aktuell bei akuter Hirnvenenthrombose keine
Thrombolyse (Qualitdt der Evidenz: niedrig, Starke der
Empfehlung: schwach) [5].

Aufgrund des prothrombotischen Effektes und der
fehlenden nachgewiesenen Wirksamkeit ist die Gabe
von Steroiden nicht empfohlen. Es existieren Fall-
serien, die auf einen positiven Steroideffekt bei Sinus-
venenthrombosen durch autoimmunentziindliche
Erkrankungen (Morbus Behget, systemischer Lupus
erythematodes) hinweisen [4].

Frage 4: Welche weitere Ursachenabklarung finden Sie am
wenigsten sinnvoll?

a) Screening auf Gerinnungsstérungen

b) Systematisches Screening auf ein okkultes Malignom
c) Suche nach Kollagenosen und Vaskulitiden

d) Suche nach infektioser Ursache

e) Drogen-Screening

Ein Screening auf Gerinnungsstérungen muss nicht
generell durchgefiihrt werden. Bei Fehlen eines Risiko-
faktors fuir die aktuelle Episode und bei positiver Fami-
lienanamnese fiir thromboembolische Ereignisse
(Verwandte 1. Grades) kann aber ein Thrombophilie-
Screening veranlasst werden, um eine hereditare
Thrombophilie neu zu entdecken (Qualitdt der Evi-
denz: sehr niedrig, Stidrke der Empfehlung: schwach)
[5]. Bei unserem Patienten wurde die Gerinnungsab-
klarung durchgefiihrt: Protein C und S, Homozystein,
Fibrinogen und Aktiviertes-Protein-C-(APC-)Resistenz-
Ratio lagen im Normbereich. Eine Januskinase-2-
(JAK2-) oder Prothrombin-Mutation gab es nicht. Bei
bereits etablierter Antikoagulation wurde keine Be-
stimmung von Antithrombin 3 und dem Lupus-Anti-
koagulans durchgefiihrt.

Ein systematisches Screening auf ein okkultes Mali-
gnom wird bei Sinusvenenthrombose nicht empfoh-
len, jedoch kann es ein Anlass sein, die alters- und ge-
schlechtsspezifischen Tumorvorsorgeuntersuchungen
zu aktualisieren (Qualitat der Evidenz: sehr niedrig,
Starke der Empfehlung: schwach) [4]. Wir fiihrten eine
Tumorsuche durch, die keine pathologischen Befunde
erbrachte.

Sowohl klinisch als auch laborchemisch lagen keine
Hinweise auf eine systemische Entziindung vor. Die
Blutsenkungsgeschwindigkeit (BSG) lag bei 12 mm/h.
Die Suche nach Vaskulitiden (Antinukledre Antikorper
[ANA], Antiphospholipid-Antikérper,
phile Cytoplasmatische Antikorper [ANCA]) war nega-

Anti-Neutro-

tiv. Echokardiographisch ergaben sich keine Hinweise
auf eine Endokarditis. Die seriell gewonnenen Blutkul-
turen blieben ohne Wachstum. Anamnestisch fanden
sich keine «Red Flags» fiir eine paroxysmale ndchtliche
Héamoglobinurie.
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Ein Drogen-Screening ergab wegen der offenen Anga-
ben des Patienten zu seinem Konsum keinen Sinn.
Durch den vom Patienten selbst berichteten Cannabis-
und Kokainkonsum bestand die Moglichkeit einer Hy-
perkoagulabilitdt, die wir in diesem Fall als Ursache fiir
die Sinusvenenthrombose betrachteten [6, 7].

Frage 5: Wie sollte die Therapie weitergefiihrt werden?

a) Keine weitere Therapie notig

b) Beginn einer Therapie mit Vitamin-K-Antagonisten (Phen-
procoumon) flir <6 Monate

c) Beginn einer Therapie mit einem der neuen oralen Anti-
koagulanzien (NOAK) fiir 6 Monate

d) Fortsetzen derTherapie mit NMH

e) Lebenslange Antikoagulation durch Gabe eines Vitamin-K-
Antagonisten

Eine MRT-Verlaufsuntersuchung zeigte die Verkleine-
rung der Parenchymeinblutung und des Restthrom-
bus. Wir begannen mit einer oralen Antikoagulation
mittels Phenprocoumon. Da sich in der Ursachenabkla-
rung keine pradisponierenden Faktoren fanden, wurde
die Antikoagulation gemaiss den europdischen Leitli-
nien fiir drei Monate weitergefiihrt. Die langerfristige
Antikoagulation wird nur bei einer schwerwiegenden
Thrombophilie und unter regelmidssiger Nutzen-
Risiko-Abwdgung empfohlen (Qualitdt der Evidenz:
sehr niedrig, Starke der Empfehlung: schwach) [4]. Die
NOAK sind fir die Behandlung einer Sinusvenen-
thrombose nicht zugelassen, werden aber gelegentlich
off-label fur diese Indikation eingesetzt [8].

Bei Entlassung hatte der Patient keine Kopfschmerzen
mehr. Die Parese und Gefiihlsstorungen des rechten
Armes waren vollstindig abgeklungen. Bei der Nach-
untersuchung nach sechs Wochen ergab sich kein Hin-
weis auf ein Rezidiv. Bezliglich der Antikoagulation
wurde bei schwieriger Phenprocoumon-Einstellung
auf Dabigatran 2 x 150 mg in Tablettenform (off-label)
gewechselt.

Diskussion

Die Hirnvenen- und Sinusvenenthrombose gilt als
seltene Form des Hirnschlags mit einer jahrlichen Inzi-
denz von 3-4 Fillen pro 1 Mio. Einwohner, wobei
Frauen dreimal hdufiger als Mdnner und junge Er-
wachsene im Besonderen betroffen sind [9]. Wichtige
Risikofaktoren fiir Sinusvenenthrombosen sind &stro-
genhaltige orale Kontrazeptiva, genetische oder erwor-
bene Thrombophilien, Schwangerschaft und Wochen-
bett, Infektionen und Malignitat [10], sowie systemische
entziindliche Erkrankungen (Tab. 1).

Die Sinusvenenthrombose ist eine multifaktorielle
Erkrankung und ihr Auftreten hingt vom Vorhanden-
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Tabelle 1: Haufige Risikofaktoren und Ursachen einer zerebralen Sinusvenenthrombose

(nach [2]).

Risikofaktoren/Ursachen

Beispiele

Thrombophilie

Antithrombin-llI-Mangel

Protein-S-Mangel

Protein-C-Mangel
APC-Resistenz/Faktor-V-Leiden
Faktor-ll-Mutation G2021

Antiphospholipid- und Anticardiolipin-
Antikorper

Hyperhomocysteindmie

Schwangerschaft und Wochenbett

Orale Kontrazeptiva

Hormonersatztherapie

Malignome Hirneigene Tumoren
Hyperkoagulabilitdat bei Tumoren ausserhalb
des Zentralnervensystems
Héamatologische Malignome

Infektionen Im Zentralnervensystem gelegen

Parameningeal (Gesicht, Hals, Nasen, Ohren,
Orbita)

Andere Lokalisationen

Mechanische Ursachen

Lumbalpunktion

Schéadel-Hirn-Trauma

Neurochirurgische Eingriffe

Verschluss eines Jugulariskatheters

Andere hamatologische Erkrankungen Anamie

Polyzythdamie, Thrombozythamie

Systemische Erkrankungen

Schilddrisenerkrankungen

Systemischer Lupus erythematodes
Morbus Behget
Sarkoidose

Nephrotisches Syndrom

sein mehrerer Risikofaktoren ab. In Studien konnte
gezeigt werden, dass 85% der von einer Sinusvenen-
thrombose Betroffenen mehr als einen Risikofaktor
haben [11, 12].

Die Symptome der Sinusvenenthrombose reichen von
leichten Kopfschmerzen bis hin zu lebensbedrohli-
chen Verldufen, abhdngig von den betroffenen Sinus
und Venen, dem Ausmass der Hirnparenchymverlet-
zung, dem Ubergang in einen chronischen Zustand
und dem Hirndruckeffekt [13]. Die Inzidenz hat durch
die verbesserte Diagnostik und Verfligbarkeit der
neuroradiologischen Bildgebung in den letzten Jahr-
zehnten zugenommen.

Die Prognose ist bei rechtzeitiger Diagnose und sofor-
tigem Therapiebeginn in den meisten Fillen giinstig,
wobei bei etwa 75% der Betroffenen eine vollstdndige
funktionelle Wiederherstellung erreicht wird [2].

Bei klinischem Verdacht sollte die bildgebende Dia-
gnostik unverziiglich erfolgen. Ein Nativ-CT zeigt nur
in etwa 30% der Félle eine Veranderung im Sinne einer
Hirn- oder Sinusvenenthrombose. Nach Kontrastmit-
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telgabe fiihrt der Thrombus zu einer Aussparung im
Sinus sagittalis superior, auch «empty delta sign» oder
«empty triangle sign» genannt (Abb. 1, 2). Die CT-Angio-
graphie oder ein MRT mit Angiographie sind die Unter-
suchungsmethoden der Wahl [13].

Die venose CT-Angiographie (vCTA) ist der MR-tomo-
graphischen Bildgebung bei den grossen Sinus in etwa
ebenbiirtig. Aufgrund der fehlenden Strahlenbelas-
tung soll bei jiingeren Menschen sowie in der Schwan-
gerschaft bevorzugt das MRT eingesetzt werden. Eine
digitale Subtraktionsangiographie ist nur noch in Aus-
nahmefillen angezeigt (Qualitdt der Evidenz: sehr
niedrig, Starke der Empfehlung: schwach) [5].

Die Behandlung bei bestdtigter Sinusvenenthrombose
umfasst die Stabilisierung der Vitalparameter, eine
moglichst rasche Antikoagulation sowie die Behand-
lung/Korrektur der pradisponierenden Zustdnde. Die
Antikoagulation wird normalerweise fiir sechs Monate
oder in Gegenwart eines pradisponierenden Zustands
auch noch dariiber hinaus fortgesetzt (Qualitat der
Evidenz: sehr niedrig, Stirke der Empfehlung:
schwach) [5].

Im Jahr 2021 wurde die Welt durch europaische Fallbe-
richte von Hirnvenenthrombosen ein bis zwei Wochen
nach einer Impfung gegen COVID-19 (ChAdOx1 nCov-
19, AstraZeneca) beunruhigt [16-18]. In den USA verur-
sachte die Impfung mit dem modifizierten humanen
Adenovirus (Ad26.COV2.S COVID-19, Janssen/Johnson
& Johnson) bisher 12 Féalle von Sinusvenenthrombosen.
Die klinischen Bilder und Laborbefunde dhnelten sich,
und bei beiden Vakzinen waren iiberwiegend junge
Frauen ohne vorangehende thrombotische Ereignisse
betroffen [14, 15].

Die Sinusvenenthrombosen wurden durch aktivierte
Antikorper gegen Plittchenfaktor 4 (PF4) vermittelt.
Dieses neuartige Krankheitsbild, das dem klinischen
Erscheinungsbild der Heparin-induzierten Thrombo-
penie dhnelt, wird auch Impfstoff-induzierte Immun-
thrombotische Thrombozytopenie («vaccine-induced
immune thrombotic thrombocytopenia», VITT) ge-
nannt. Obwohl die VITT nur sehr selten vorkommt, ist
sie ein neues Phanomen mit schweren Auswirkungen
auf ansonsten gesunde junge Erwachsene und erfor-
dert eine griindliche Nutzen-Risiko-Abwéagung vor der
Corona-Impfung [15].

Take Home Message

Die Prognose von Hirnvenenthrombosen wurde mit
der Weiterentwicklung der diagnostischen Mdoglich-
keiten und der Neurointensivmedizin verbessert.

Die klinische Prdsentation der Hirnsinus- und Hirn-
venenthrombosen ist sehr variabel und kann daher
mit anderen Pathologien verwechselt und gegebenen-
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falls ibersehen werden. Dem klinischen Verdacht
sollte insbesondere in der Notfallstation niederschwel-
lig nachgegangen werden, um rasch eine geeignete
Therapie einleiten und damit Morbiditdt und Mortali-
tat verringern zu kdnnen.

Auch bei Vorliegen einer Zerebrale-Sinusvenenthrom-

bose-(CSVT-)assoziierten intrazerebralen Blutung

sollte grundsatzlich eine Heparinisierung erfolgen —
mit dem Ziel, die vendse Abflussstorung als Ursache
fiir die Stauungsblutung zu beseitigen!
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