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Zusammenfassung

Die Megadolichobasilaris ist eine seltene Ge-
fäßerkrankung, die aufgrund von Ischämien
im hinteren Stromgebiet oder der Kompres-
sion von Hirnstamm und Hirnnerven mani-
fest wird und zu einem ungewöhnlich
großen Spektrum an neurologischen Symp-
tomen führen kann.Wir berichten von einem
Patienten, der wegen einer plötzlich aufge-
tretenen rechtsseitigen Ertaubung verbun-
den mit Drehschwindel und Erbrechen zu-
nächst unter dem Verdacht auf einen Hör-
sturz und anschließend unter dem Verdacht
auf eine Rundfensterruptur HNO-ärztlich be-
handelt wurde. Zwei Wochen nach Be-
schwerdebeginn entwickelte der Patient
eine progrediente Hemiparese links. In der
bildgebenden Diagnostik fanden sich eine
massiv dilatierte und teilthrombosierte
A. basilaris sowie ein paramedianer Ponsin-
farkt. Ursächlich für die Beschwerden waren
daher sich zeitversetzt ereignende thrombo-
tische Verschlüsse der A. labyrinthi und meh-
rerer Rami ad pontem. Die Arbeit gibt einen
Überblick über die vielfältigen klinischen
Manifestationsmöglichkeiten der Megado-
lichobasilaris,Therapiekonzepte werden dis-
kutiert.
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Mit dem Terminus Dolichoektasie
und seinen Synonyma „fusiformes An-
eurysma“ und „dilatative Arteriopathie“
wird eine Aufweitung und Elongation
intrakranieller Arterien bezeichnet. Die
Inzidenz dolichoektatischer Gefäßver-
änderungen wird variabel mit 0,06 bis
5,8% angegeben [17, 22], überwiegend ist
das vertebrobasiläre Stromgebiet betrof-
fen [7, 9, 15]. Die Pathogenese dieser Er-
krankung ist nicht geklärt. Da die meis-
ten Patienten älter als 50 Jahre sind und
an einer arteriellen Hypertonie leiden,
scheint Arteriosklerose eine wichtige
Rolle zu spielen. Allerdings wurde eine
dilatative Arteriopathie auch bei Patien-
ten ohne hypertensive Gefäßvorschädi-
gung [18] und selbst bei Kindern [16] be-
schrieben, so dass wahrscheinlich von
einer konstitutionellen Krankheit mit
möglicherweise multifaktorieller Ätio-
logie auszugehen ist.

Neurologische Symptome können
sich bei Patienten mit einer Megado-
lichobasilaris (MDB) aufgrund verschie-
dener Pathomechanismen manifestie-
ren. Zerebrale Ischämien werden her-
vorgerufen durch arterioarterielle Em-
bolien aus den dolichoektatischen Ge-
fäßabschnitten in abhängige Stromge-
biete oder durch thrombotische oder
durch Abscherung bedingte Verschlüsse
der Rami ad pontem [2]. Darüber hin-
aus kann das elongierte und dilatierte
Gefäß Kontakt zu angrenzenden anato-
mischen Strukturen gewinnen und so zu
einer Hirnstamm- oder Hirnnerven-
kompression führen.

Nicht zuletzt aufgrund der verschie-
denen Schädigungsmöglichkeiten ist
das Spektrum neurologischer Beschwer-

den bei Patienten mit MDB außerge-
wöhnlich groß und die Differentialdi-
agnostik daher schwierig.Wir berichten
von einem Patienten, bei dem erst nach
einem protrahierten Krankheitsverlauf
die richtige Diagnose gestellt und eine
adäquate Therapie eingeleitet werden
konnte.

Kasuistik

Der 56-jährige Patient erhielt im auf-
nehmenden Krankenhaus wegen einer
plötzlich aufgetretenen Hypakusis rechts
verbunden mit Drehschwindel, Übelkeit
und Erbrechen unter dem Verdacht auf
einen Hörsturz eine Infusionstherapie
mit Pentoxyfyllin und Cortison. Nach-
dem sich nach einwöchiger Therapie
keine Besserung der Beschwerden ein-
stellte, erfolgte die Verlegung in eine Kli-
nik für Hals-Nasen-Ohren Heilkunde.
Dort wurde unter dem Verdacht auf eine
Ruptur der Membran des runden Fens-
ters eine Tympanotomie durchgeführt
und entgegen der klinischen Verdachts-
diagnose ein unauffälliger intraoperati-
ver Befund gesehen. Auch postoperativ
bildete sich die Hypakusis rechts nicht
zurück, während Drehschwindel und
Übelkeit langsam nachließen.Am Nach-
mittag des vierten postoperativen Tages
fielen dann ein verwaschenes Sprechen
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The megadolichobasilar artery – 
a clinical chameleon

Summary

The megadolichobasilar artery is a rare vas-
cular disease, which usually becomes appa-
rent either due to cerebral ischemia or due
to compression of the brainstem or the cra-
nial nerves, thereby leading to a large variety
of neurological symptoms.We report on a
patient who suffered a sudden right-sided
deafness accompanied by vertigo and vom-
iting. Initially, an idiopathic sensorineural
hearing loss was diagnosed and later on, af-
ter no improvement took place in spite of
conservative therapy, a rupture of the round
window membrane was suspected.Two
weeks after the first symptoms had occurred
the patient developed a hemiparesis on the
left side. Radiology disclosed a dilated and
partially thrombosed basilar artery as well as
a paramedian pontine infarction.We there-
fore assumed that the patient's symptoms
had been caused by thrombotic occlusion of
the labyrinthine artery and several rami ad
pontem.The article reviews the great variety
of clinical symptoms caused by megado-
lichobasilar artery and discusses important
therapeutic options.
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und eine Halbseitenlähmung links auf.
In der Vorgeschichte waren bei dem Pa-
tienten eine arterielle Hypertonie und
eine Hypercholesterinämie bekannt.

In der neurologischen Notfallunter-
suchung bei Übernahme des Patienten
klagte dieser über Oszillopsien bei ra-
scher Kopfwendung, und es fanden sich
neben einer mittelgradigen armbeton-
ten Hemiparese links, einer Dysarthrie
und einer Hypakusis rechts eine He-
mihypästhesie links, eine sakkadierte
Blickfolge sowie linksbetonte Muskelei-
genreflexe. Das CCT zeigte einen Klein-
hirninfarkt rechts, elongierte Verte-
bralarterien mit Wandverkalkungen
und eine dolichoektatische A. basilaris
(BA) mit einem Durchmesser von maxi-
mal 1,7 cm. In der CT-Angiographie kam
eine langstreckige, ca. 70% des Durch-
messers ausfüllende Thrombose der BA
zur Darstellung (Abb. 1a, b). In der Kern-
spintomographie des Kopfes fanden sich
ein paramedianer Ponsinfarkt, Infarkte
der rechten Kleinhirnhemisphäre und
des rechten Kleinhirnschenkels sowie
eine linksseitige Hirnstammkompressi-
on durch die MDB (Abb. 2a, b). Neben-
befundlich wurden des Weiteren mikro-
angiopathische Marklagerveränderun-
gen beiderseits beschrieben. Die dopp-
lersonographisch bestimmten Flussge-
schwindigkeiten waren in beiden Verte-
bralarterien (VA) und der BA patholo-
gisch erniedrigt.

Der Patient wurde mit einer auf das
2fache verlängerten Ziel-PTT heparini-
siert, exzessiv erhöhte Blutdruckwerte
von über 200 mmHg systolisch wurde
mit Urapidil i.v.auf Werte um 140 mmHg
gesenkt. Trotz dieser Therapie nahm die
Parese in den ersten 24 h nach Aufnahme
bis zu einer Plegie des linken Armes und
einer hochgradigen Beinparese links wei-

ter zu,bevor in den folgenden Tagen eine
leichte Besserung der Symptome zu be-
obachten war. Im weiteren Verlauf stell-
ten wir die Antikoagulation auf Marcu-
mar und die antihypertensive Therapie
auf einen kardioselektiven β-Blocker (Bi-
soprolol) und einen ACE-Hemmer (Ra-
mipril) um. Drei Wochen nach Aufnah-
me wurde der Patient,der mittlerweile ei-
nige Schritte mit Hilfe Gehen konnte, in
eine Rehabilitationseinrichtung zur An-
schluss-Heilbehandlung verlegt.

Diskussion

Bei unserem Patienten wurde die MDB
mit einem plötzlichen Ausfall des rechts-
seitigen Hör- und Gleichgewichtsorgans
symptomatisch. Aufgrund der Akuität
des Ereignisses und der nachgewiesenen
Teilthrombose der BA nahmen wir als
Pathomechanismus einen thromboti-
schen Verschluss der A. labyrinthi an.
Diese Hirnarterie entspringt entweder
direkt aus der BA oder aus der A. cere-
belli inferior anterior [4, 20]. Auch die
weiteren Infarkte im Basilarisversor-
gungsgebiet, die als führendes Symptom
eine über Stunden progredienten Hemi-
parese links hervorriefen, waren offen-
bar durch die lokale Thrombose mehre-
rer Rami ad pontem bedingt. Die MR-
tomographisch nachgewiesene links-
seitige Hirnstammkompression ober-
halb der Pyramdienbahnkreuzung blieb
demgegenüber asymptomatisch.

Die Mehrzahl der Patienten mit
MDB, studienabhängig 45–77% [9, 10, 12,
13, 15,22] wird mit Beschwerden sympto-
matisch,die schon klinisch den Verdacht
auf eine Ischämie im hinteren Stromge-
biet lenken und somit wegweisend für
das weiterführende diagnostische Pro-
zedere sind.
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Abb. 1a,b � Axiale (a) und koronare
(b) CT-Angiographie mit Darstellung

der teilthrombosierten Megado-
lichobasilaris (Pfeile)
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Vestibulocochleäre Störungen sind
demgegenüber seltene Initialsymtome
einer Megadolichobasilaris.Passero et al.
[13] fanden bei 2 Patienten (1,6%) einen
isolierten Hörverlust und bei 3 (2,4%)
einen Hörverlust in Kombination mit ei-
nem Vestibularisausfall. Eine ebenfalls
durch eine vestibulocochleäre Ischämie
hervorgerufene Ertaubung zuerst des
einen und 3 Tage später des anderen Oh-
res berichteten Büttner et al. [1]. Im Un-
terschied zu diesen jeweils akut aufgetre-
tenen Ereignissen wurde von anderen
Autoren die Assoziation eines sich lang-
sam entwickelnden Hörverlusts und ei-
nes protrahiert verlaufenden Vestibula-
rissyndroms mit einer MDB beschrieben
[3, 11, 14] und eine Kompression des
N.vestibulocochlearis durch das dilatier-
te Gefäß als ursächlich angesehen.

Eine Druckschädigung des V. Hirn-
nerven durch eine MDB findet sich in ca.
3% der Betroffenen [13].Bei einem eben-
falls kleinen Teil der Patienten mit MDB
zeigte sich als Initialsymptom eine peri-
phere Fazialisparese oder ein Hemispas-
mus facialis aufgrund einer Kompression
des N. facialis [12, 13]. Schließlich wird
eine MDB in Einzelfällen mit Augenmus-
kelparesen symptomatisch [17]—her-
vorgerufen durch eine Schädigung eines
oder mehrer okulomotorischer Hirnner-
ven,und es wird von einem Patienten be-
richtet,der aufgrund einer Kompression
des Tractus opticus eine homonyme He-
mianopsie entwickelte [5].

Bei 21–35% der Patienten führt die
MDB im Verlauf der Erkrankung zu ei-

ner symptomatischen Hirnstammkom-
pression [9, 10, 22]. Charakteristische
Beschwerden sind hier unsystemati-
scher Schwindel, Ataxie, Nystagmus,
Blickparesen und Pyramidenbahnzei-
chen in verschiedenster Ausprägung
und Kombination [21].

Bezüglich der Behandlung von Pa-
tienten mit MDB gibt es keine durch
Studien abgesicherten Konzepte. Die
Thrombogenität des Blutes ist in den di-
latierten Gefäßabschnitten aufgrund der
dort pathologisch reduzierten Blutfluss-
geschwindigkeiten deutlich erhöht [8,
19]. Die Patienten sind daher extrem ge-
fährdet, einen Hirninfarkt durch eine si-
multane oder sequenzielle Okklusion
mehrer Rami ad pontem oder eine arte-
rioarterielle Embolie zu erleiden, und
auch ihr Re-Insult-Risiko ist im Ver-
gleich zu einer durchschnittlichen Popu-
lation von Schlaganfallpatienten deut-
lich erhöht [6]. Neben einer konsequen-
ten Blutdruckeinstellung wird deshalb
von Caplan [2] eine Antikoagulation mit
Marcumar empfohlen. Diese wird auch
von uns, wie in der Kasuistik beschrie-
ben, regelhaft durchgeführt.
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Abb. 2a,b � Axiale diffusionsgewichtete MR-Aufnahmen mit Darstellung der rechtsseitigen 
Kleinhirninfarkte und des paramedianen Ponsinfarktes (Pfeile)


