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Die superfizielle Siderose des ZNS ist
eine seltene Erkrankung mit etwa 132 Fall-
berichten bis zum heutigen Tag. In unse-
rer Klinik wurde die Diagnose zwischen
1993 und 2002 zweimal gestellt. Das Ge-
schlechterverhiltnis betrégt etwa 3:1 (m.:
w.). Durch chronisch rezidivierende Sub-
arachnoidalblutungen (SAB) kommt es
zu oberfldchlichen (leptomeningealen,
subpialen, subependymalen) Himoside-
rinablagerungen an liquornahen ZNS-
Strukturen des Grof3hirns, Kleinhirns
und Riickenmarks [1]. Strukturen des pe-
ripheren Nervensystems auflerhalb der
Liquorrdume sind von den Hdmosiderin-
ablagerungen nicht betroffen [5, 6]. Wie
chronische Subarachnoidalblutungen pa-
thobiochemisch zu oberfldchlichen Hi-
mosiderinablagerungen fiihren, ist im
einzelnen noch nicht geklart. Pathoana-
tomisch kommt es an Stellen der Ablage-
rungen zu Gliose, Nervenzelluntergang
und Demyelinisierung [2].

Die klinisch-pathologische Erstbe-
schreibung erfolgte 1908 von Hamill [7].
1964 wurde das Krankheitsbild klinisch
charakterisiert als Kombination aus sen-
soneuralem (retrokochledrem) Horver-
lust, zerebelldrer Ataxie, Demenz und
Myelopathie [8]. Die Schwere der Sympto-
matik scheint mit dem Ausmaf und der
Lokalisation der Himosiderinablagerun-
gen zu korrelieren, sodass es mit zuneh-
mender Krankheitsdauer zu einem pro-
gredienten Verlauf [9,10] kommt .
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Superfizielle Siderose

des ZNS

2 Kasuistiken und eine Ubersicht

tiber die Literatur

Lange war die superfizielle Siderose
eine reine Post-mortem-Diagnose. Die
Computertomographie ist wenig sensi-
tiv und zeigt, wenn iiberhaupt, unspezifi-
sche Befunde. Dagegen erlaubt die Kern-
spintomographie einen sehr sensitiven
und spezifischen Nachweis der Himosi-
derinablagerungen. Im Hinblick auf the-
rapeutische Optionen erscheint die frii-
he Diagnosestellung von entscheiden-
der Bedeutung, da die bereits vorhande-
ne Symptomatik in der Regel irreversi-
bel ist. Ein Verschluss der Blutungsquel-
le scheint die Zunahme der Ablagerun-
gen und somit die Progression der Symp-
tomatik verhindern zu kénnen [11,12,13].
Dies ist vor dem Hintergrund der wahr-
scheinlich wirkungslosen konservativen
Therapiemdéglichkeiten [10] besonders
wichtig. Ziel des Artikels ist es, anhand
von 2 Fallberichten die charakteristische
Klinik dieses seltenen Krankheitsbildes
zu schildern sowie eine Ubersicht {iber
die Literatur zu geben.

Kasuistik 1

Ein mittlerweile 58-jahriger, ménnlicher
Patient ohne wesentliche Vorerkrankun-
gen entwickelte seit seinem 40. Lebens-
jahr eine zunehmende rechtsbetonte
Horminderung. Mittlerweile ist der Pati-
ent auf dem rechten Ohr ertaubt. Seit et-
wa 5 Jahren kam es zu einer fortschreiten-
den Gangunsicherheit,zudem wurde das

Sprechen undeutlicher und der Patient
verschluckte sich hdufiger. Aufer der re-
gelmidfigen Einnahme von Kreatin, Ging-
kopréparaten und unterschiedlichen Ho-
moopathika nahm der Patient keine wei-
teren Medikamente ein.

Bei einer ambulanten Untersuchung
im Jahre 2000 fand sich eine Ertaubung
des rechten Ohres sowie eine hochgradi-
ge Horminderung links, eine Dysarthro-
phonie, eine verlangsamte Zungenmoti-
litdt und eine sakkadierte Blickfolge, der
iibrige Hirnnervenbefund war unauffil-
lig. Es bestand eine ausgeprégte Ganga-
taxie mit breitbasigem Gangbild sowie
ataktische Knie-Hacken-Versuche. Pa-
resen, Stérungen von Diadochokinese
oder Feinmotorik, Tonusauffilligkeiten
oder andere Hinweise auf eine Pyrami-
denbahnldsion fanden sich nicht. Die
Muskeleigenreflexe waren seitengleich
schwach bis mittellebhaft auslosbar. Der
Patient wies eine mafiiggradige Hypomi-
mie auf.

Psychopathologisch fiel eine gewisse
Umstédndlichkeit und ein haftendes Ver-
halten bei sonst unauffilligem Befund
auf. In der neuropsychologischen Unter-
suchung fanden sich keine kognitiven
Auffilligkeiten, obwohl der Patient iiber
zunehmende Konzentrationsstorungen
klagte, die ihn in seinem Beruf als Lehrer
einschrinkten.

Zuniéchst wurde differenzialdiagnos-
tisch v. a. eine Multisystematrophie erwo-
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gen. Eine kraniale und spinale MRT zeig-
te eine hochgradige zerebelldre Atrophie,
besonders im Oberwurm, sowie einen
tiir die superfizielle Siderose typischen
Himosiderinsaum,v. a.infratentoriell am
Kleinhirn (8 Abb.1) und am gesamten
Hals- und Thorakalmark. Die urspriing-
liche Verdachtsdiagnose einer Multisys-
tematrophie wurde revidiert und eine
superfizielle Siderose des ZNS diagnos-
tiziert. Retrospektiv ergab sich, dass be-
reits ein 1998 von HNO-Arzten veranlass-
tes MRT den typischen Befund einer su-
perfiziellen Siderose zeigte. Fiir einen Tu-
mor, eine Gefdfimissbildung oder einen
anderen krankhaften Prozess ergab sich
in den MRT weder zerebral noch spinal
ein Hinweis.

Eine Lumbalpunktion zeigte einen
blutig triiben Liquor, der nach Zentrifu-
gation farblos klar war. Zytologisch fan-
den sich zahlreiche Erythrozyten (11093/
pl), sowie mehrere Siderophagen. Das
Gesamteiweif3 betrug 68,6 mg/dl. Es be-
stand eine Blutliquorschrankenstérung.
Eine lokale Immunglobulinsynthese war
nicht nachweisbar. In der transkortika-
len Magnetstimulation ergab sich der
Hinweis auf eine Pyramidenbahnlésion
zum rechten Bein. Eine konventionelle
Angiographie wurde empfohlen, vom Pa-
tienten aber nicht gewiinscht. Ein Thera-
pieversuch mit einem Chelatbildner wur-
de vom Patienten nach ausfiihrlicher Dis-
kussion iiber die bisherigen Therapieer-
fahrungen abgelehnt.

Kasuistik 2

Eine mittlerweile 64-jédhrige, weibliche Pa-
tientin wurde 1987 aufgrund einer Pneu-
mokokkenmeningitis in unserer Klinik
behandelt. Die Patientin litt damals un-
ter starken Kopfschmerzen und hohem
Fieber mit Schiittelfrost. In der Aufnah-
meuntersuchung zeigte sich ein ausge-
préigter Meningismus bei einem ansons-
ten regelrechten Befund. Die maximale
Liquorzellzahl betrug 6330 Zellen/pl. Un-
ter einer antibiotischen Therapie, initial
mit Tobramycin, dann mit Cefmenoxim
und Penicillin war der Verlauf unkompli-
ziert.

Das kraniale CT mit Kontrastmittel
war unauffillig. Ein kraniales MRT wur-
de 1987 nicht durchgefiihrt. Die HNO-Un-
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Zusammenfassung

Die superfizielle Siderose des ZNS ist ein seltenes
Krankheitsbild, bei dem es durch chronisch rezi-
divierende Subarachnoidalblutungen (SAB) zu
oberflachlichen Ablagerungen von Hamosiderin
an GroBhirn, Kleinhirn und Riickenmark kommt.
Bekannte Blutungsquellen sind ZNS-Tumoren, Ge-
faBmalformationen, Nervenwurzelldsionen und
neurochirurgische Eingriffe. Der Blutungsquellen-
nachweis gelingt nur in etwa 50% der Falle.Kli-
nisch kommt es zu progredientem sensoneura-
lem Horverlust, zerebelldrer Ataxie und
Pyramidenbahnldsionen.Im Liquor kdnnen
Ferritin und freies Eisen erhoht sein. Die kraniale

und spinale Kernspintomographie erlaubt den
sensitiven und spezifischen Nachweis der Himo-
siderinablagerungen. Einzig die Elimination der
Blutungsquelle scheint die Progression der meist
irreversiblen Symptomatik verhindern zu kénnen.
Daher sollte friihzeitig und griindlich nach der
Blutungsquelle gesucht werden. Es werden

2 Kasuistiken vorgestellt und eine Ubersicht tiber
die Literatur gegeben.

Schliisselworter
Superfizielle Siderose - Subarachnoidalblutung -
MRT

Superficial siderosis of the CNS - two cases and a review of the literature

Summary

Superficial siderosis of the CNS is a rare disease.
The superficial deposition of haemosiderin in the
cerebrum, cerebellum and spinal cord is due to
chronic and recurrent subarachnoidal haemorrha-
ge (SAH).Known sources of bleeding are vascular
CNS-tumours, CSF-cavity lesions, vascular malfor-
mations, nerve root lesions and neurosurgical in-
terventions. Detection of the source of bleeding
is successful in only about 50% of cases.The
clinical syndrome is characterized by sensori-
neural deafness, cerebellar ataxia and pyramidal
signs. CSF-investigation might be indicative for

SAH, while ferritin and ionic iron can be elevated
in the CSE.CT is unspecific and insensitive but MR
imaging of the brain and spinal cord is very sen-
sitive and specific. The elimination of the source
of bleeding alone might prevent the progression
of the disease, therefore, an early and extensive
search for this source is highly recommended.

Keywords
Superficial siderosis -
Subarachnoidal haemorraghe - MRI
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Abb.1 A Die T2-gewichteten kranialen MRT-
Aufnahmen zeigen die fiir die superfiziale
Siderose typische Signalminderung durch ober-
fldchliche Hamosiderinablagerungen, v.a. peri-
mesenzephal und am Kleinhirn. Daneben findet
sich eine Atrophie des Kleinhirnoberwurms

Abb.2 A Die T2-gewichteten spinalen MRT-
Aufnahmen zeigen ausgepragte oberflachliche
Hamosiderinablagerungen an Hals- und Brust-
mark (Signalminderung) und eine deutliche
Riickenmarksatrophie

tersuchung ergab den Befund einer Sinu-
sitis maxillaris links ohne Hinweis auf
einen weiteren Infektionsfokus. Die Pati-
entin wurde nach etwa 4 Wochen mit ei-
nem unauffélligen neurologischen Unter-
suchungsbefund wieder entlassen. In der
Kontrollliquoruntersuchung vor Entlas-
sung zeigten sich noch 40 Zellen/pl oh-
ne Hinweis auf eine Blutkomponente.
Die Patientin berichtete, wegen selte-
ner, v. a. okzipital betonter Kopfschmer-
zen mit Brechreiz und Gleichgewichts-
storungen schon seit 1967 in drztlicher
Behandlung zu sein, ohne dass eine Diag-
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nose gestellt worden wire. 1982 kam es
im Zusammenhang mit den Kopfschmer-
zen zu einer reversiblen homonymen
Quadrantenanopsie nach links unten, so-
dass die Diagnose einer Migraine accom-
pagnée gestellt wurde. Weitere Vorerkran-
kungen bestanden nicht. 1992 traten erst-
malig Gangunsicherheit und vermehrte
Stiirze sowie intermittierend iibereinan-
derstehende Doppelbilder auf. Das Auftre-
ten der Symptomatik war nicht mit Kopf-
schmerzen assoziiert. Auswartig angefer-
tigte kraniale MRT-Aufnahmen zeigten
eine ,,basale arachnoidale Siderose*.

Zur weiteren Diagnostik stellte sich
die Patientin 1993 erneut stationér in un-
serer Klinik vor. Im Untersuchungsbe-
fund zeigte sich ein regelrechter Hirn-
nervenbefund, pathologisch gesteigerte
Muskeleigenreflexe am linken Bein so-
wie eine deutliche Stand- und Gangata-
xie. Das kraniale und zervikale MRT zeig-
te die fiir eine superfizielle Siderose des
ZNS typischen Hdmosiderinablagerun-
gen v.a. am Hirnstamm (8 Abb.2). Wie-
derholte Liquorpunktionen ergaben Hin-
weise fiir frische (Erythrozyten, xantho-
chromer Liquor nach Zentrifugation) als
auch abgelaufene (Erythrophagen, Side-
rophagen) SAB. Die kranialen und zervi-
kalen MRT, eine konventionelle zerebra-
le und spinale Angiographie sowie eine
Myelographie zeigten keine Blutungsquel-
le.In den darauffolgenden 5 Jahren entwi-
ckelte sich eine geringgradige spastische
Paraparese mit positivem Babinski-Zei-
chen rechts, eine rechtsbetonte Hypaku-
sis, ischialgiforme Schmerzen beidseits,
eine Zunahme der ataktischen Gangsto-
rung, eine neu aufgetretene Zeigeataxie
der oberen Extremitdten sowie eine Ver-
schlechterung des Riechvermagens.

In Kontrollliquorpunktionen (1994,
1995,1996) fanden sich regelmiflig Hin-
weise auf frische und iltere SAB. 1994
wurde eine Therapie mit dem Chelatbild-
ner Trientine (1,2 g/Tag) begonnen. In
der kranialen Kontrollbildgebung von
1996 kamen die meningealen Signalmin-
derungen unveréndert zur Darstellung.
Ein zervikothorakales MRT zeigte ei-
nen oberflichlichen Himosiderinsaum
des gesamten Myelon sowie eine Riicken-
markatrophie (8 Abb.2).

Bei der letzten Nachuntersuchung
1998 war die Patientin noch gehfihig,

stiirzte jedoch héufig. Das Horen, die Ex-
tremititenataxie, die intermittierend auf-
tretenden Doppelbilder sowie das Riech-
vermdgen hatten sich weiter verschlech-
tert. Sie nahm Trientine weiterhin ein
und vertrug die Medikation gut. Die ischi-
algiformen Schmerzen besserten sich un-
ter einer Therapie mit Carbamazepin.

Diskussion und Literaturiibersicht

Die superfizielle Siderose des ZNS ist ei-
ne seltene Erkrankung, die durch lepto-
meningeale, subpiale und subependy-
male Ablagerungen von Himosiderin
im ZNS gekennzeichnet ist. Die Ablage-
rungen werden durch chronisch rezidi-
vierende SAB hervorgerufen. In Tierex-
perimenten an Hunden konnte gezeigt
werden, dass rezidivierende subarachnoi-
dale Injektionen von Blut oder dextran-
gebundem Eisen abhédngig von der An-
zahl der Injektionen und von der Menge
des applizierten Materials zu Hdmoside-
rinablagerungen dhnlich wie bei der su-
perfiziellen Siderose fiihren [1].In einem
weiteren Tierexperiment an Kaninchen
kam es nach wochentlicher intrazister-
naler Gabe von gewaschenen Erythrozy-
ten tiber insgesamt 6 Monate zu den typi-
schen oberflichlichen Himosiderinabla-
gerungen [4].

Hamosiderinbildung

Pathobiochemisch ist der Prozess der Ha-
mosiderinbildung noch nicht vollstindig
aufgeklirt. Uber eine gesteigerte Synthe-
se von Ferritin in Mikroglia und insbe-
sondere Bergmann-Glia des Kleinhirns
kommt es schliellich zur Ausbildung
von Hidmosideringranula. Es wurde dis-
kutiert, ob die Bildung des fiir die Neu-
ronen nicht toxischen Ferritins aus ioni-
schem Eisen einen neuroprotektiven Ef-
fekt besitzt und die Gewebeschddigung
erst dann auftritt, wenn diese Reserve auf-
gebraucht ist [4].

Blutungsquellen

Bei etwa der Hailfte der in der Literatur
beschriebenen Fille wurde eine Blutungs-
quelle gefunden. Dies fithrte zur Termi-
nologie von idiopathischen und sekun-
dédren Formen der superfiziellen Sidero-



se und zu der Vermutung, dass die idiopa-
thischen Fille z. B. durch eine Stoffwech-
selstérung hervorgerufen werden koénn-
ten. Dafiir gibt es allerdings bis heute kei-
ne Evidenz, vielmehr bestanden auch bei
den Fillen ohne Blutungsquellennach-
weis Hinweise auf eine SAB in der Liquor-
untersuchung [14]. Somit ist es zum aktu-
ellen Zeitpunkt als eher fraglich anzuse-
hen, ob es primére Verlaufsformen, z. B.
durch Stoffwechselerkrankungen, gibt
oder ob nicht vielmehr die Sensitivitit
der Methoden des Blutungsquellennach-
weises z. T. zu gering ist.

Bekannte Blutungsquellen sind - ers-
tens — durale Abnormitéten als Folge von
Liquorhéohlenldsionen (Hemisphérekto-
mie, Meningozelen, Pseudomeningozelen,
Pseudoenzephalozele, chronisch subdurale
Himatome), — zweitens — Prozesse an zer-
vikalen Spinalwurzeln (traumatische Lasio-
nen und epidurale Zysten), - drittens — Tu-
moren, insbesondere Ependymome, weni-
ger hidufig Meningeome, Oligodendroglio-
me, Pinealozytome, Paragangliome und
unklassifizierte Tumoren, — viertens — Ge-
fafimalformationen wie AV-Malformatio-
nen, AV-Fisteln und Aneurysmen [10].

Seltene Assoziationen bestanden in
einzelnen Fallberichten mit folgenden
Erkrankungen: spinale und kraniale pi-
lozytische Astrozytome [15, 16], Neuro-
fibromatose Typ I [17], hereditédre Trans-
thyretin-Amyloidose [18], supraselldres
embryonales Karzinom [19], spinales me-
ningeales Melanozytom [12]. Auch eine
orale Antikoagulanzientherapie konnte
die Ausbildung der superfiziellen Sidero-
se begiinstigen [20].

Ein Fallbericht [21] und einer unserer
Félle sprechen dafiir, dass moglicherwei-
seauch bakterielle Meningitiden zur Aus-
bildung einer superfiziellen Siderose bei-
tragen konnen. Bei der zweiten von uns
vorgestellten Patientin war die Siderose
zum Zeitpunkt der bakteriellen Menin-
gitis (1987) klinisch nicht manifest, son-
dern entwickelte sich erst 5 Jahre spéter.
Wenngleich die Vorgeschichte mit rezi-
divierenden Kopfschmerzen neben der
damals gestellten Diagnose einer Migré-
ne auch an stattgehabte SAB denken las-
sen konnte, ergaben jedoch die wieder-
holten Liquoruntersuchungen von 1987
keinen Hinweis auf frische oder éltere
SAB.

Es ist denkbar, dass die Ausbildung
der Siderose z. B. durch postentziindliche,
vendse Blutungen mittelbare Folge der ab-
gelaufenen bakteriellen Meningitis sein
konnte. Ein kraniales MRT zum definiti-
ven Nachweis oder Ausschluss von Hé-
mosiderinablagerungen wurde zum Zeit-
punkt der bakteriellen Meningitis jedoch
nicht angefertigt. Die Himosiderinabla-
gerungen konnen der klinischen Symp-
tomatik Jahre vorangehen, und ein Kau-
salzusammenhang zwischen Meningitis
und superfizieller Siderose kann im Falle
unserer Patientn nicht mit Sicherheit her-
gestellt werden.

Kardinalsymptome

Die Kardinalsymptome der superfiziel-
len Siderose des ZNS bestehen aus progre-
dientem sensoneuralem Horverlust (95%
der Fille), zerebelldrer Ataxie (88%) und
Pyramidenbahnzeichen (76%, [10]). Ei-
ne Ubersicht der héufigsten Symptome
gibt B Tabelle 1. Urspriinglich wurde das
klinische Symptomenbild als eine Tetra-
de beschrieben mit zusdtzlicher Demenz
[8]. Die Demenz scheint jedoch in den
bislang publizierten Fillen seltener auf-
zutreten (24%). Im Vordergrund der ze-
rebelldren Symptome steht eine Gangata-
xie, die in 44% isoliert und in 56% kom-
biniert mit einer Extremitdtenataxie auf-
tritt. Pathologische Nystagmen bestehen
seltener (22%).

In unserer 1. Kasuistik kam es typi-
scherweise zu einem sensoneuralen Hor-
verlust und mit einer Latenz von 13 Jah-
ren zu einer zerebelldren Stand- und
Gangataxie. Im 2. Fall waren die Sympto-
me vielschichtiger. So kam es initial zu ei-
ner zerebelldren Stand- und Gangataxie
sowie intermittierenden Doppelbildern.
Innerhalb von 5 Jahren traten zusitzlich
eine leichte spastische Paraparese, senso-
neuraler Horverlust, beidseitige ischial-
gieforme Schmerzen, Hyposmie und Ex-
tremitdtenataxie auf.

Pathoanatomie der
Hamosiderinablagerungen

Die meisten klinischen Symptome kon-
nen durch die Pathoanatomie der Himo-
siderinablagerungen erkldrt werden. Ei-
ne Gangataxie ist hdufiger als eine Extre-

Tabelle 1
Symptome der superfiziellen
Siderose des ZNS nach Haufigkeit
Symptom Haufigkeit
in%[10]
Sensoneuraler Horverlust 95
Zerebelldre Ataxie 88
Pyramidenbahnzeichen 76
Demenz 24
Blasenfunktionsstorungen 24
Pathologische Nystagmen 22
Anosmie 17
Sensibilitatsstorungen 10
Lumbago 10
Bilaterale Ischialgien 10
Anisokorie 10
Schéadigung 8
des a-Motoneurons

mitidtenataxie, weil v.a. der Wurm des
Kleinhirns von den Hédmosiderinablage-
rungen betroffen ist. Der vorwiegende Be-
fall des VIIL Hirnnerven kénnte durch des-
sen langen Verlauf durch die pontine Zis-
terne, wo zusétzlich ein hoher Liquorfluss
herrscht, erkldrt werden. Dasselbe gilt fiir
den I. Hirnnerven. Die Schddigung der Py-
ramidenbahn kann an vielen Stellen erfol-
gen. Am oberfldchlichsten liegt der Trac-
tus corticospinalis im Bereich des Mittel-
hirns, der Pons und im Lumbalmark.

Neurochirurgische Eingriffe konnten
durch postoperative Lisionsbildungen
zur Pathogenese beitragen. So wurde ein
Fall von superfizieller Siderose nach sub-
totaler Entfernung eines pontinen Kaver-
noms berichtet, welches durch den chi-
rurgischen Eingriff Anschluss an den
IV. Ventrikel erlangte [22].

Liquor

Im Ubersichtsartikel von Fearnley [10]
hatten 37% der Patienten die typische
Anamnese einer akuten SAB. In 42% der
Félle war der Liquor himorrhagisch, wei-
tere 33% hatten einen xanthochromen Li-
quor. Weitere Hinweise im Liquor waren
Erythrophagen, Siderophagen, erh6htes
Eisen und Ferritin sowie ein erhohtes Ei-
weifd als Folge der Arachnoiditis. Bei un-
serem 1. Patienten bestanden zu keinem
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Zeitpunkt fiir eine SAB typische Kopf-
schmerzen, allerdings fanden sich im Li-
quor Zeichen einer frischen und &lteren
Blutung (Erythrozyten, Siderophagen).
Bei unserer 2. Patientin waren Jahre vor
Beginn der Symptomatik rezidivierende
Kopfschmerzen vorhanden. Spéter konn-
ten in seriellen Liquoruntersuchungen
frische und dltere SAB (Erythrozyten,
xanthochromer Liquor, Erythrophagen,
Siderophagen) nachgewiesen werden.

Befunde in CT und MRT

Eine frithe Diagnosestellung sowie das
Auffinden der Blutungsquelle sind fiir
die weitere Prognose von entscheiden-
der Bedeutung. Unspezifische CT-Verin-
derungen bestehen in etwa 75% der Pa-
tienten. Hierunter findet sich héufig ei-
ne Kleinhirnatrophie mit Betonung des
Kleinhirnwurmes. Der spezifische Nach-
weis eines Himosiderinsaumes, als hy-
perdenser Saum, gelingt jedoch nur in
maximal 20% der Fille mit der Compu-
tertomographie. Sehr viel sensitiver und
auch spezifischer ist die kraniale und
spinale Kernspintomographie mit dem
Nachweis eines Himosiderinsaumes an
der Oberfliche des ZNS, ggf. auch mit
darunterliegender Gliose [9, 10, 23,24].

Typischerweise kommt es zu ausge-
dehnten bilateralen Signalverlusten an
den Oberflichen von Grof$hirn- und/
oder Kleinhirnhemisphéren, Hirnstamm
und Riickenmark auf T2-gewichteten Bil-
dern. Eine retrospektive Analyse von
8843 MRT-Untersuchungen zeigte in 13
(0,15%) Fillen die charakteristischen Zei-
chen einer superfiziellen Siderose des
ZNS, allerdings waren nur 2 Patienten
symptomatisch [9]. Dies waren die Pati-
enten mit den ausgepragtesten MRT-Ver-
anderungen, was nahelegt, dass sich die
Symptomatik mit zunehmender Ablage-
rung ausbildet.

Diagnostik

Aufgrund erntichternder Ergebnisse kon-
servativer Therapiemafinahmen (Chelat-
bildner: Desferrioxamin [5,25], Trientine
[26, 27]) und geringer Evidenz fiir eine
primér metabolische Ursache der super-
fiziellen Siderose sollte friihzeitig nach
der Diagnosestellung die Suche nach ei-
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ner Blutungsquelle erfolgen. Hierzu soll-
te zum Ausschluss eines Tumors sowohl
ein kraniales als auch ein spinales MRT
angefertigt werden. Falls die Suche er-
gebnislos bleibt, sollte eine konventionel-
le zerebrale und ggf. auch spinale Angio-
graphie erfolgen.

In einem Fallbericht wurde durch die
spinale Angiographie eine AVM gefun-
den und durch neurochirurgische Inter-
vention verschlossen. Nachdem die Symp-
tomatik 2 Jahre vor dem Eingriff begon-
nen hatte und rasch progredient gewesen
war, hatte sich die Symptomatik 3 Monate
postoperativ nicht weiter verschlechtert
[11]. Bei einem weiteren Patienten mit
einem spinalen meningealen Melanozy-
tom blieb die Symptomatik ein Jahr post-
operativ stabil [12]. Da die Ablagerungen
und die klinische Symptomatik in der Re-
gelirreversibel sind, ist die Stabilisierung
des klinischen Befundes als Erfolg zu wer-
ten und unterstreicht den Wert einer frii-
hen Diagnosestellung.
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