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U nter der Bezeichnung kutane Angio-
matosen mit Beteiligung des Nervensys-
tems werden Erkrankungen zusammen-
gefasst, denen eine Manifestation mit an-
giomatGsen Verdnderungen der Haut, im
ZNS und meist auch der Augen gemein-
sam ist. Fakultativ kénnen auch weitere
Organe betroffen sein. Fiir einige Syndro-
me sind inzwischen genetische Defekte be-
schrieben worden, bei anderen ist die Ge-
nese noch unbekannt.

Die enzephalofaziale Angiomatose
mit zerebralen Verkalkungen (Sturge-We-
ber-Syndrom) ist klinisch an dem oft ein-
drucksvollen Gesichtsangiom zu erken-
nen, das in ausgeprégten Fillen den grofi-
ten Teil des Kopfes einbeziehen kann.

Rezidivierendes oft heftiges Nasenblu-
ten seit der Kindheit ist das Kardinalsym-
ptom des autosomal dominant vererbten
Morbus Osler-Rendu-Weber, der mit an-
giomatdsen Fehlbildungen der Schleim-
héute, des Gastrointestinaltrakts, der Reti-
na sowie in Gehirn und Riickenmark ein-
hergeht.

Die Hippel-Lindau-Erkrankung geht
mit Raum fordernden Hidmangioblasto-
men des Kleinhirns, des Spinalkanals oder
auch supratentoriell einher. Zusitzlich fin-
den sich eine Angiomatosis retinae und fa-
kultativ Zysten oder Tumoren der Niere
oder anderer abdomineller Organe [3, 4,
8]. Genetische Defekte auf Chromosom 3
oder Chromosom 11 wurden beschrieben.

Die Kombination eines spinalen An-
gioms mit einem Angiom der Haut im kor-
respondierenden Dermatom und konseku-
tiver Hypertrophie der betroffenen Glied-
mafle ist typisch fiir das Klippel-Trenaun-
ay-Weber-Syndrom [2], fiir das eine Muta-
tion auf Chromosom 5 bekannt ist.
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Das seltene Wyborn-Mason-Syndrom
geht mit teils ausgedehnten intrakraniel-
len AV-Angiomen, gleichartigen Angio-
men der Retina und variablen Hauter-
scheinungen wie Naevus flammaeus und
Teleangiektasien einher. Es kann zudem
mit zusitzlichen Schidelfehlbildungen as-
soziiert sein [6]. Uber diese gut definier-
ten Krankheitsbilder hinaus wurde in Fall-
berichten mehrfach iiber kombinierte an-
giomatdse Fehlbildungen in Nervensys-
tem, Haut und anderen Organen berich-
tet, die keinem der beschriebenen Krank-
heitsbilder zugeordnet werden kénnen. In
einigen Fillen lief} sich ein familidres Auf-
treten zeigen [3].

Leblanc et al. beschrieben 4 Fille mit
der Symptomkombination sichtbarer vas-
kulédrer Navi, Epilepsie, zerebraler Himor-
rhagien und fokaler neurologischer Symp-
tome als hereditire neurokutane Angioma-
tose [5]. In diesen Fallen hatten Kinder bei-
derlei Geschlechts vaskuldre Navi, jedoch
nur Jungen zusitzliche zerebrovaskulére
Malformationen.

Wir berichten iiber eine Frau, bei der
sich jenseits des 50. Lebensjahres erstmals
eine zerebrale Angiomatose klinisch mani-
festierte, die mit kernspintomographisch
zystisch imponierenden Veridnderungen
im Gehirn einhergeht, welche im Beobach-
tungszeitraum durch spontane Gréflenzu-
nahmen und -abnahmen gekennzeichnet
waren. Der Fallbericht beruht auf einer Be-
obachtung der Patientin iiber einen Zeit-
raum von 7 Jahren.

Kasuistik

Die 54-jahrige Patientin wurde 1997 ein-
gewiesen, nachdem ihr Ehemann sie zu

Hause nicht ansprechbar aufgefunden hat-
te. In den vorangegangenen Wochen hatte
sie eine Gangstorung entwickelt.

Im initialen CCT fanden sich parietal
links eine 3,5%3X4 cm grofie ovalare Hypo-
densitit mit Anteilen frischen Blutes und
auf der Gegenseite parietal eine dhnliche
Struktur von 2X2 cm Grof3e. Im MRT zeig-
ten sich zystische Strukturen (B Abb. 1a)
die an eine Parasitose denken liefen. Die
MR-Angiographie zeigte keine Auffillig-
keiten der intrakraniellen Geféf3e.

Da die internistische Abkldrung weder
eine Tumorerkrankung noch Hinweise
auf eine parasitire Erkrankung ergab, wur-
de eine offene Hirnbiopsie der links parie-
talen zystischen Struktur durchgefiihrt.

Fiinf Monate spéter war rechtshirnig
eine Zyste spontan regredient, aber eine
2. Zyste neu aufgetreten (8 Abb. 1b). Die
linksseitige Zyste hatte sich wieder vergro-
Bert.

Bei der Suche nach einer Beteiligung
weiterer Organsysteme fanden sich an
Brust, Riicken und Oberarmen multiple
teils stecknadelkopfgrofle, teils bis 5 mm
grofle Angiome. Eine Hautbiopsie ergab
den Befund eines Himangioms mit Ge-
falproliferaten im oberen Korium. Telean-
giektasien wurden nicht beobachtet.

Verlauf

Ein Jahr spiter kam die Patientin nach ei-
nem zerebralen Krampfanfall erneut zur
stationdren Aufnahme. Das EEG zeigte ei-
nen rechts temporalen Herdbefund, com-
putertomographisch war der Befund un-
verandert zum Vorjahr. In der folgen-
den Zeit traten weitere Krampfanfille auf.
Das MRT im Jahre 2001 zeigte eine Riick-
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bildung von 2 Zysten rechtshirnig, eine
neu aufgetretene Zyste rechtshirnig und
eine neu aufgetretene Zyste linkshirnig
(B Abb. 1¢).

Eineinhalb Jahre darauf wurde eine
Notfallaufnahme notwendig. Die Patien-
tin hatte {iber mehrere Tage hinweg ei-
ne progrediente brachiofaziale Hemipare-
se rechts mit Aphasie und Bewusstseins-
tritbung entwickelt. Das MRT zeigte ei-
ne erhebliche Groflenzunahme der Zys-
te links mit Mittellinienverschiebung
(8 Abb. 1d). Nach neurochirurgischer
Punktion der Zyste entleerten sich 27 ml
Fliissigkeit.

Drei Monate spiter wurde eine neuro-
chirurgische Exstirpation der grofiten Zys-
te vorgenommen.

Weitere Diagnostik

Untersuchungen der Augen ergaben kei-
nen Nachweis von Angiomen der Retina.

Eine endoskopische Untersuchung des
Nasen-Rachen-Raums war gleichfalls ne-
gativ.

Rontgenologisch und computertomo-
graphisch wurden bei der 1. Aufnahme In-
filtrate der Lungenperipherie festgestellt.
Ein MRT des Thorax lie8 2 Herde im rech-
ten Oberlappen erkennen, die als mogli-
che Einblutung gedeutet wurden. Eine
Bronchoskopie mit Histologie war nega-
tiv, Himoptysen traten nicht auf. Compu-
tertomographische Kontrollen in den fol-
genden Jahren zeigten eine spontane Re-
mission der Verdnderungen.

Gastroskopisch fanden sich im Antrum
mehrere flache hamatinbelegte Ulzeratio-
nen mit positivem Helicobacter-Befund.

Eine Koloskopie erbrachte einen solitér-
en adenomatos-villosen Polypen.

Sonographisch und computertomogra-
phisch waren Leber, Nieren, Nebennieren
und Pankreas normal.

Zellzahl und Proteingehalt im Liquor
waren normal. Serologisch ergaben sich
keine positiven Untersuchungsergebnisse
hinsichtlich parasitérer Erkrankungen.

Die Familienanamnese ergab keine Auf-
schliisse. Die Patientin hat keine Geschwis-
ter und ist kinderlos. Der Vater ist vor
50 Jahren verstorben, ohne dass neurolo-
gische Symptome aufgefallen waren. Die
tiber 80-jahrige Mutter lebt noch. Ahnliche
Symptome sind bei ihr nie aufgetreten.

Histologie

Histologische Untersuchungen wurden
nach den neurochirurgischen Eingrif-
fen in den Jahren 1997 und 2002 durchge-
fithrt.

Das Hirngewebe zeigte 1997 Gliaver-
mehrung sowie gruppiert angeordnet un-
terschiedlich weitlumige GefifSe mit peri-
vasal frischen Einblutungen in das Hirn-
gewebe. Im Randbereich fand sich zusétz-
lich ein Areal mit kleinen, diinnwandigen
GefifSen, die einer angiomatdsen Fehlbil-
dung entsprechen.

Der Zysteninhalt bestand aus serdser
Fliissigkeit mit reichlich Erythrozyten so-
wie vereinzelt Siderophagen. In der Zys-
tenwand fanden sich verdichtete Glia und
ausgeweitete Venen mit kleinen Blutungs-
herden.

Die histologische Untersuchung des
Operationspraparats im Jahre 2002 zeig-
te ZNS-Gewebe, das zum Teil eingeblutet
war. An einer Stelle fand sich eine Grup-
pe mit unterschiedlich muskelstarken teils
weitlumigen Gefiflen, die mit einem arte-
riovenésen Hamangiom vereinbar sind.
In der Nachbarschaft fanden sich Himosi-
derinresorptionsherde. Ein Himangioblas-
tom lag nicht vor.

Diskussion

Wir beschreiben einen Fall einer Patientin
mit angiomatdsen Fehlbildungen in Ner-
vensystem und Haut, der in mehrerer Hin-
sicht bemerkenswert ist. Klinisch und his-
tologisch gesichert ist das Vorkommen von
Hémangiomen der Haut und des Gehirns.
Im Gehirn treten in der Umgebung der
angiomatdsen Malformationen rezidivie-
rend kleinere Blutungen auf, die zur Ausbil-
dung mit seroser Fliissigkeit gefiillter zysti-
scher Strukturen fithren. Nach den histolo-
gischen Befunden handelt es sich um Ge-
fifle mit abnormem Wandaufbau.

Im gesamten Zeitraum seit Diagnose-
stellung sind keine akuten grof3eren Blu-
tungen beobachtet worden. Neurologi-
sche Symptome beruhten immer auf ei-
ner Raum fordernden Wirkung mit Umge-
bungsédem. Wie die histologischen Befun-
de zeigen, handelt es sich nicht um echte
Zysten mit einer Kapsel. Vielmehr liegen
tiber Monate bis Jahre langsam entstande-
ne Blutungshohlrdume hier vor, die wahr-
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Zusammenfassung

Eine 54-jahrige Patientin entwickelte ei-

ne Gangstorung und epileptische Anfal-

le. Das CCT zeigte multiple zystische intra-
zerebrale Raumforderungen. Histologisch
konnten diese als Blutungshohlrdume mit
angiomatosen Malformationen im Rand-
bereich identifiziert werden. Im Beobach-
tungszeitraum von 7 Jahren zeigen diese
Phasen spontaner Regression und Progres-
sion. Gleichzeitig fanden sich multiple kuta-
ne Hdmangiome. Die Erkrankung ist als un-
gewohnliche Form einer neurokutanen An-
giomatose anzusehen.

Schliisselworter
Vaskulare Malformation

Neurocutaneous angiomatosis.
Manifestation with cystic tumors

Summary

A 54-year-old woman developed epilepsy
and gait disorder. The initial CCT showed
multiple intracerebral cysts. Histologically
these turned out to be cavities from repet-
itive bleedings out of abnormal vessels in
the border region. Regular observation dur-
ing 7 years showed spontaneous episodes
of regression and progression of the cysts.
In addition, multiple hemangiomas of the
skin were found. The case presented he-
re represents an unusual manifestation of
neurocutaneous angiomatosis.

Keywords
Vascular malformation
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Abb.1a-d A MRT-Aufnahmen. a Zystische Strukturen mit Umgebungsédem rechts zentral und
links parietal. b Die gro3e Zyste rechts zentral ist geschrumpft, eine neue Zyste rechtsseitig
aufgetreten und die links parietale Zyste angewachsen. c Neue zystische Strukturen parietal
rechts und frontal links, die anderen Zysten rechtsseitig sind verkleinert, die links parietale
Zyste ist deutlich vergroBert. d Die links parietale Zyste wirkt Raum fordernd, die anderen
Zysten sind ebenfalls wieder vergroBBert

scheinlich durch Sickerblutungen oder
Rupturen kleiner Gefifle sukzessive her-
vorgerufen werden. Die Zysten sind mit
serOser Fliissigkeit oder vereinzelt auch
mit frischem Blut gefiillt. Die Beobach-
tung unserer Patientin tiber mehrere Jah-
re zeigte, dass diese Hohlrdume sowohl
iiber Monate hinweg langsam an Volumen
zunehmen wie auch spontan schrumpfen
konnen. Dabei trat im Verlauf von 7 Jah-
ren 1-mal eine ausgeprigte Raum fordern-
de Wirkung auf, die eine neurochirurgi-
sche Intervention notwendig machte.

Die erste klinische Manifestation trat im
Alter von 54 Jahren ein. Dies unterscheidet
den vorliegenden Fall zusitzlich von den
bekannten neurokutanen Angiomatosen,
die sich in der weit tiberwiegenden Mehr-

204 | Der Nervenarzt 2 - 2005

zahl der Fille bereits im Kindesalter und
frithen Erwachsenenalter manifestieren.

Bislang liegt kein sicherer Beweis fiir
eine Beteiligung anderer Organsysteme
vor. Das Fehlen angiomatoser Veridnderun-
gen an den Schleimhduten der Zunge und
des Nasen-Rachen-Raums unterscheidet
den vorliegenden Fall von einem Morbus
Osler. Im Unterschied zu den meisten An-
giomatosen liegt auch keine Beteiligung
der Augen vor.

Gegen die Annahme einer Variante ei-
ner Hippel-Lindau-Erkrankung spricht,
dass die histologische Untersuchung bei-
der Praparate kein Hdmangioblastom er-
gab und zudem die parenchymatdsen
Bauchorgane keinen pathologischen Be-
fund zeigten.

Das Vorkommen multipler Zysten mit
Umgebungsédem wurde bei der multifo-
kalen Meningioangiomatose beobachtet
[7]. Ursichlich ist hier eine Proliferation
leptomeningealer Gefifle. Die Zysten in
unserem Fall liegen jedoch teilweise tief
im Marklager bis in unmittelbarer Nihe
der Ventrikel.

Leblanc et al. berichteten iiber eine
Kombination kutaner Himangiome und
multipler AV-Malformationen des Ge-
hirns ohne Beteiligung der Augen unter
der Bezeichnung hereditire neurokutane
Angiomatose [5].

Bei der hier berichteten Patientin kénn-
te es sich um eine Variante dieser Erkran-
kung handeln. Die charakteristischen ze-
rebralen morphologischen Befunde schei-
nen in der Literatur aber bislang nicht be-
schrieben zu sein.
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