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Hepatitis B associated polyarteriitis nodosa with cerebral vasculitis
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Anamnese und klinischer Befund: Bei einem bis
dahin gesunden 53-jdhrigen Patienten trat akut
eine Hirnstammsymptomatik auf. Nachfolgend
entwickelte sich ein schweres paranoid-halluzi-
natorisches organisches Psychosyndrom mit
fluktuierendem Verlauf. Wegen zunehmender
Verschlechterung des Allgemeinzustands und
Exazerbation der neurologischen Symptomatik
wurde der Patient 5 Monate nach Symptombe-
ginn in unsere Neurologische Klinik verlegt. Bei
Aufnahme fand sich ein klinisch fithrendes mit-
telschweres organisches Psychosyndrom, dane-
ben ein akinetisch-rigides Parkinson-Syndrom
und zerebelldre Symptome.

Untersuchungen: Laborchemisch wurde eine
HbeAg-negative Hepatitis B mit hoher Viruslast
festgestellt. Die initialen zerebralen MRT-Unter-
suchungen zeigten eine frische Ponsblutung und
multiple, supratentoriell und periventrikuldr ge-
legene, kleinste ischdmische sowie hamorrhagi-
sche Lasionen. MR-Angiographie und konventio-
nelle Angiographie der HirngefiRe ergaben Kali-
berunregelmafigkeiten und GefilZbabbriiche
mehrerer intrazerebraler Arterien, die mit einer
zerebralen Vaskulitis vereinbar waren.
Diagnose, Therapie und Verlauf: Laborche-
misch und neuroradiologisch wurde eine Hepa-
titis-B-assoziierte Panarteriitis nodosa (PAN) mit

zerebraler Vaskulitis diagnostiziert. Initial er-
folgte eine orale immunsuppressive Therapie
mit Prednisolon (60 mg tadglich) sowie eine vi-
rustatische Therapie mit Lamivudin (100 mg tdg-
lich). Nach Dosisreduktion auf 40 mg Predniso-
lon tdglich kam es zu einer deutlichen Ver-
schlechterung der paranoid-halluzinatorischen
und regressiven Symptomatik, die eine antipsy-
chotische Medikation mit Risperidon (3 mg tdg-
lich) und eskalierende Pulstherapie mit 1000 mg
Methylprednisolon {iber 5 Tage mit anschlieRen-
den fiinfmaligen Plasmapheresen erforderte.
Aufgrund der bildmorphologisch geringen ent-
ziindlichen Aktivitdt der Vaskulitis sahen wir
von einer weiteren Therapieeskalation mit Cyc-
lophosphamid ab und stellten den Patienten bis
auf Weiteres erneut auf Prednisolon (60 mg tdg-
lich) und Lamivudin (100 mg tdglich) ein.
Folgerung: Basistherapie der seltenen Hepatitis-
B-assoziierten PAN mit zerebraler Vaskulitis ist
die orale immunsuppressive Kortisonbehand-
lung in Kombination mit einer antiviralen Thera-
pie. Je nach Schwere der Erkrankung miissen es-
kalierende Impulssteroid-Therapien und Plasma-
pheresen abgewogen werden.

Einleitung

v

Die Panarteriitis nodosa (PAN) ist eine seltene,
schwer verlaufende, systemische und nekrotisie-
rende Entziindung mittelgroRer und teilweise
auch kleiner Arterien. Ihre Inzidenz wird auf 0,7
- 1,8 pro 100000 geschdtzt, die Pravalenz auf 5
pro 100000. Die Vaskulitis ist zu 50 - 70% mit ei-
ner aktiven Hepatitis B bzw. einem HBsAg-Car-
rierstatus assoziiert, so dass man eine infekti-
onsbedingte und durch Immunkomplexe ver-
mittelte Pathogenese vermutet. Frithsymptome
sind unspezifische Entziindungszeichen (Fieber,

Gewichtsverlust, Abgeschlagenheit und ein
rheumatischer Beschwerdekomplex). Am hdu-
figsten betroffen sind die Nieren (ca. 50% mit re-
naler Hypertonie durch ischdmische Verdnde-
rungen, keine Glomerulonephritis), Herz (ca.
70%), Gastrointestinaltrakt (ca. 40%, Befall der
Mesenterialarterien), Haut (ca. 50%, Livedo reti-
cularis oder ischdmische Lasionen) und die Ske-
lettmuskulatur (ca. 50%). Die neurologischen
Manifestationen betreffen bevorzugt das peri-
phere Nervensystem (ca. 65%), meist als Mono-
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Tab.1 Klinische Manifestationen der Panarteriitis nodosa (nach 9).
Manifestation Haufigkeit (%)
Unspezifische systemische Symptome 70
(Fieber, Abgeschlagenheit, Gewichtsverlust)

Neuropathie (Mononeuritis multiplex, Polyneuropathie) 65
Arthralgie/Myalgie 50
Kutane Erscheinungen (Livedo reticularis, Purpura, Ulcera) 50
Nierenbeteiligung (Niereninsuffizienz, Himaturie, 50
Glomerulonephritis)

Gastrointestinale Symptome (Abdominelle Schmerzen, 40
Hdmatochezie)

Arterielle Hypertonie 25
Pulmonale Manifestationen (Infiltrate, Kavernen) 25
Manifestationen am ZNS (ischdmischer Hirninfarkt, 20
organisches Psychosyndrom)

Orchitis 20
Koronarinsuffizienz 10
Manifestation im HNO-Bereich 7

neuritis multiplex, daneben kommen auch eine symmetrische
sensomotorische Polyneuropathie oder Plexusmitbeteiligungen
vor. Eine Beteiligung des zentralen Nervensystems (ca. 20%)
manifestiert sich mit ischdmischen Infarkten, unspezifischen
Symptomen einer Enzephalopathie sowie epileptischen Anfdl-
len, sehr selten auch mit einer zerebralen oder subarachnoida-
len Blutung (Tab. 1). Wir berichten iiber eine Hepatitis-B-asso-
ziierte PAN mit Beteiligung des zentralen Nervensystems.

Kasuistik

v

Anamnese

Ein 53-jdhriger, bisher gesunder Mann wurde notfallmdRig auf-
grund einer akut aufgetretenen rechtsseitigen Hirnstamm-
symptomatik in eine neurologische Klinik aufgenommen. Er be-
richtete {iber zunehmende holokranielle Kopfschmerzen in den
letzten 8 Wochen. In der initialen nativen Computertomogra-
phie des Schddel zeigte sich eine ca. 1,5 cm groRe frische Blu-
tung in der Pons rechts, die auf eine unbehandelte arterielle Hy-
pertonie zuriickgefiihrt wurde. In der nachfolgenden Kernspin-
tomographie des Schddels fanden sich ausgepragte mikroangio-
pathische Verdanderungen sowie mehrere lakundre Infarkte in
den Marklagern beidseits. Anhand der Hepatitis-B-Serologie
wurde ein chronischer Tragerstatus mit wahrscheinlich niedri-
ger Infektiositdt festgestellt.

Nach vierwochigem Aufenthalt in der neurologischen Akutkli-
nik erfolgte die Verlegung in eine neurologische Rehabilitati-
onsklinik, wobei der dortige Aufenthalt wegen eines zuneh-
menden hirnorganischen Psychosyndroms mit optischen Hallu-
zinationen, inhaltlichen Denkstérungen und zunehmender Ver-
wirrtheit und Desorientiertheit nach dreieinhalb Wochen
vorzeitig beendet werden musste. Im direkten Anschluss wurde
der Patient in einer neurologischen und gastroenterologischen
Universitdtsklinik weiter behandelt. Dort wurde erstmalig der
Verdacht auf eine zerebrale Vaskulitis im Rahmen einer HbeAg-
negativen Hepatitis B mit hoher Viruslast (6,9x109 1U/ml) ge-
stellt und mit einer oralen immunsuppressiven Medikation
(Prednisolon 60 mg) sowie einer virustatischen Therapie (Lami-
vudin 100 mg) begonnen. Darunter kam es zu einer leichtgradi-
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gen Besserung des hirnorganischen Psychosyndroms, so dass
der Patient nach erneuter vierwdchiger Behandlung in die zu-
weisende Rehabilitationsklinik zuriickverlegt wurde. Hier kam
es jedoch nach Prednisolonreduktion nach 4 Wochen auf 40 mg
taglich zu einer deutlichen Verschlechterung der organischen
Halluzinose, die bereits nach eineinhalb Wochen die erneute
wohnortnahe Verlegung in eine geschlossene gerontopsychia-
trische Klinik notwendig machte. Ein weiterer Reduktionsver-
such der immunsuppressiven Medikation musste abgebrochen
werden, da darunter die paranoid-halluzinatorische Symptoma-
tik drastisch zunahm. Es erfolgte die Eindosierung des atypi-
schen Neuroleptikums Risperidon bis zu einer Tagesdosierung
von 3 mg. In der Folge entwickelte sich ein mittelgradiges Neu-
roleptika-induziertes Parkinsonoid. Nach sechswdchiger ge-
schlossener psychiatrischer Behandlung wurde der Patient
schlieBlich wegen zunehmender Gangstérung, Adynamie,
Harninkontinenz, steroid-induziertem Diabetes mellitus in un-
sere neurologische Klinik iiberwiesen.

Untersuchungsbefunde

Allgemein-korperlicher Untersuchungsbefund: 53-jdhriger
Patient, 170 cm, 69 kg, in leicht reduziertem AZ und schlankem
EZ, ungewollte Korpergewichtsreduktion von ca. 9 kg in den
letzten 4 Monaten, zunehmende Adynamie, kein Nachtschweif3.
Diastolisch betonte hypertone RR-Werte von bis zu 180/120
mmHg, im Verlauf unter antihypertensiver Vierfachkombinati-
on 130/70 mmHg. Befund bzgl. Haut, Schleimhdute, Kopf/Hals,
Lymphknoten, Cor und Pulmo ohne pathologischen Befund. Ab-
domen: Leber in der rechten MCL ca. 4 cm verbreitert und
schmerzhaft tastbar, sonst ohne pathologischen Befund. Keine
ernsthaften Vorerkrankungen bekannt: kein Alkohol- oder Ni-
kotinkonsum.

Neurologischer Befund (4 Monate nach Hirnstammblutung
rechts bzw. Krankheitsbeginn): keine meningealen Reizerschei-
nungen, leichte Dysarthrie; beinbetonte generalisierte Muskela-
trophien, Armhalteversuch unauffillig, Beinhalteversuch ra-
sches Absinken bds.; Zeigeversuche bds. leicht dysmetrisch, Un-
terberger-Tretversuch omnidirektionales Schwanken ohne Fall-
neigung, Bradydysdiadochokinese bds., leichte Propulsion;
extrapyramidales System: Hypomimie, Bradykinese, armbeton-
ter symmetrischer Extremitdtenrigor, kleinschrittiges Gangbild,
ca. 10 Wendeschritte, kein Tremor; Muskeleigenreflexe rechts
betont mittellebhaft auslosbar, Babinski-Zeichen bds. negativ;
Blasen- und Mastdarmfunktion regelrecht.

Psychischer Befund (4 Monate nach Krankheitsbeginn und un-
ter antipsychotischer Medikation): zur Person ausreichend ori-
entiert, zeitlich, ortlich und situativ nicht orientiert; Antrieb
deutlich vermindert, Affekt starr, Stimmung leicht gedriickt;
formales Denken deutlich verlangsamt; mnestische Defizite im
Langzeitgeddchtnisbereich, Konzentration und Aufmerksamkeit
reduziert; kein Hinweis auf paranoid-halluzinatorisches Erleben
oder Suizidalitdt.

Klinisch-chemische Laborparameter (im Verlauf): Bilirubin ge-
samt 1,7 mg/dl (1,9); GOT 118 U/1 (50); GPT 199 U/1 (109; 66); y-
GT 112 U/1(52); CRP 8 mg/dl (1,4); HBA;. 6,9% (6,6); Cholesterin
285 mg/dl; HDL 57 mg/dl; LDL 182 mg/dl; Triglyzeride 348 mg/
dl; LDH 634 U/l (590); Thrombozyten 99.000/ul (124; 46; 75);
BSG 60/80 mm; Kreatinin 1,5 mg/dl (1,2). Im Urinstatus/-sedi-
ment keine Akanthozyten, keine Proteinurie.
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Tab2 Laborparameter des 53-jdhrigen Patienten (5 Monate nach Symptombeginn).

Rheumatologische ~ ANA (+)
Parameter ENA =

cANCA -

pANCA -

Kryoglobuline -

ASL -

AMA -

ASMA -

ds-DNA-AK -

Rheumafaktor 53U/I

Zirkulierende Immunkomplexe normal

c3/c4 normal
Hepatologische GOT 118 (50) U/l
Parameter GPT 199 (66) U/l

y-GT 112 (52) U/l

Anti-HAV-IgM -

Anti-HAV-1gG &

Anti-HCV EIA -

HBsAg +

Anti-HBs =

Anti-HBc IgM -

Anti-HBc +

HBeAg -

Anti-Hbe W

Anti-HBV-DNA 6,9x1041U/ml
Infektiologische IgG-AK im Serum fiir EBV +
Befunde vzv W

MV W

Roteln &

Masern +

Mumps +

HIV -

TPHA -

AK gegen T. brucei gambiense =
T. brucei rhodesiense -
Dicke Tropfen auf Plasmodien -
Blutkulturen aerob und anaerob -

Liquoranalyse (zweimalig): 5/3 Zellen, lymphomonozytares
Zellbild, mittelgradige Schrankenstérung, IgG-Index regelrecht,
oligoklonale Banden negativ.

Abb.1 Angiographie der HirngefdRe (5 Monate
nach Symptombeginn): KonturunregelméRigkeiten
und gering- bis mittelgradige Stenosen der rech-
ten A. temporooccipitalis und rechten A. tempora-
lis posterior (A); multifokale mittel- bis hohergradi-
ge Stenosen der linken A. parietalis posterior und
linken A. gyri angularis (B).

Leberpunktion: MaRiggradige aktive portale Hepatitis mit ge-
ringer Siderose.

Katheterangiographie der HirngefdafRe: KaliberunregelmaRig-
keiten, zum Teil auch mit GefdRBabbriichen peripherer Media-
und Pericallosa-Aste beidseits sowie Aste der Arteria cerebri
posterior links (Arteria calcarina links) vereinbar mit einer zere-
bralen Vaskulitis (G Abb. 1).

Schadel-MRT nativ, mit DWI und nach i.v.-KM-Gabe (Befundzu-
sammenfassung von vier Untersuchungen): Ausgepragte Leuke-
nenzephalopathie bihemisphdrisch unter Mitbeteiligung von
Mittelhirn/Ponsabschnitten; alte und frische Blutungsresiduen;
frische punktférmige ischdmische Marklagerldsionen; im Ver-
lauf keinerlei Hinweis mehr auf eine mogliche Floriditdt der
vaskulitisch bedingte punktférmige Ischdimien und Einblutun-
gen.

MRT-Angiographie intrakraniell: KonturunregelmdRigkeiten
im M1-Segment rechts sowie perlschnurartig hintereinander
geschaltet im P2-Segment beidseits und M2-Segment rechts.

Weitere Untersuchungen: Im Mini-Mental-Status-Test erreich-
te der Patient 12 von maximal 30 méglichen Punkten. Die Elek-
troneurographie ergab eine demyelinisierende, motorische Po-
lyneuropathie. Im EEG zeigten sich leichte bis mittelschwere
Allgemeinverdnderung; kein Herd, keine epilepsietypischen Po-
tentiale. - Folgende Untersuchungen blieb ohne pathologischen
Befund: Proteinuriediagnostik, Nierenarterien-Duplex, extra-
kranieller Duplex, transkranieller Doppler, Réntgen-Thorax,
Thorax- und Abdomen-CT, Rektumbiopsie, LZ-EKG.

Therapie und Verlauf

Wir iibernahmen den Patienten aus einer psychiatrischen Klinik
wegen einer deutlichen Verschlechterung des Allgemeinzu-
stands bei dringendem Verdacht auf eine Hepatitis-B-assoziier-
te PAN mit zerebraler Beteiligung und vordergriindigem organi-
schem, paranoid-halluzinatorischem Psychosyndrom. Die Vas-
kulitis lief8 sich anhand der diagnostischen Kriterien fiir eine
PAN (Tab. 3) und durch die zerebrale digitale Substraktionsangi-
ographie erhdrten. Aufgrund der bildmorphologisch eindeuti-
gen zerebralen Vaskulitis verzichteten wir auf eine diagnosti-
sche Hirn-Biopsie.
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Tab.3 PAN-Diagnostikkriterien des American College of Rheumatology
(ACR) Die fett gedruckten Kriterien waren bei unserem Patienten erfullt.

Gewichtsverlust > 4 kg seit Krankheitsbeginn

Livedo reticularis

Unerklarter Hodenschmerz oder Schwellung

Diffuse Myalgien, Schweregefiihl in den Beinen

Mononeuritis multiplex oder sonstige Polyneuropathien
Diastolische Blutdruckerh6hung > 90 mmHg
Serumkreatininerhdhung > 1,5 mg/d|

Hepatitis-B-Virus-Nachweis im Serum

Pathologisches Arteriogramm (Aneurysmen, Verschliisse, Stenosen)
Typische Histologie

Nach den ACR-Kriterien kann eine PAN angenommen werden,
wenn 3 dieser 10 Merkmale erfiillt sind (Sensitivitdt 82,2%, Spe-
zifitdt 86,6%).

Die Hepatitis B zeigte sich unter der virustatischen Therapie mit
Lamivudin kontrolliert. Die Viruslast lag bei 6,9x104 IU/ml, so
dass die Therapie fortgesetzt wurde. Unter hochdosierter Steroid-
StoRtherapie mit 1000 mg Methylprednisolon intravends tdglich
kam es nur zu einer leichtgradigen Verbesserung des Psychosyn-
droms, so dass wir die Therapie mit 5 Sitzungen einer Plasma-
pherese in zweitdgigen Intervallen eskalierten. Hierunter ging die
psychotische Symptomatik weiter zuriick, so dass die Dosierung
der neuroleptischen Medikation verringert werden konnte, wo-
mit sich das Neuroleptika-induzierte Parkinsonoid deutlich bes-
serte. Im Anschluss daran erfolgte wieder eine orale Steroidthera-
pie mit 60 mg Prednisolon einmal tdglich. Auf eine weitere Eska-
lation der Therapie in Form einer Cyclophosphamid-Pulstherapie
konnte verzichtet werden. Die Nierenfunktion normalisierte sich,
die schwere, diastolisch betonte arterielle Hypertonie lief8 sich
mit einer Vierfachkombination gut einstellen. Nach vierwdchiger
stationdrer neurologischer Behandlung wurde der Patient in eine
betreute Pflegeeinrichtung verlegt.

Diskussion

v

Die PAN war noch in den 80er Jahren in 70% der Félle Hepatitis-
B-assoziiert, im Zuge von erfolgreichen Impfkampagnen sowie
kostenloser Bereitstellung von sterilen Injektionssets fiir i.v.-
Drogenabhingige sank dieser Anteil auf 50% bei insgesamt
riickldufigen Erkrankungszahlen [6]. Die Prognose der unbe-
handelten PAN war mit 1-Jahres-, sowie 5-Jahres-Uberlebensra-
ten von 50% bzw. 13% schlecht [7]. Diese konnte mit Beginn der
immunsuppressiven sowie der virustatischen Therapie bei He-
patitis-B-assoziierten Fallen auf etwa 80% bzgl. der 10-Jahres-
Uberlebenszeit gesteigert werden [3].

Zephalgien, ein subakutes hirnorganisches Psychosyndrom sowie
fokal-neurologische Defizite (Hemiparesen, Epilepsien, Hirnner-
venausfille) konnen auf eine zerebrale Mitbeteiligung der PAN
hindeuten und verlangen eine entsprechende Diagnostik ein-
schlieRRlich zerebraler bildgebender Verfahren mittels MRT und
MR-Angiographie, eventuell auch eine konventionelle DSA.

Die pontin gelegene Hirnstammblutung des hier vorgestellten
Patienten ist entweder als atypisch gelegene Hirnblutung im
Rahmen einer unbehandelten arteriellen Hypertonie oder als ha-
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morrhagische Komplikation auf dem Boden der zerebralen Vas-
kulitis aufgetreten. Diagnostisch wegweisend war in diesem Fall
die intrakranielle MR-Angiographie, die den Nachweis Vaskulitis-
typischer Stenosierungen mittelgrof3er Arterien erbrachte. Bestd-
tigt wurde dieser Befund durch die DSA, die neben Stenosen auch
GefdfRabbriiche kleinerer GefdRe darstellte. Diagnostischer Gold-
standard jeder isolierten zerebralen Vaskulitis ist die Hirnbiopsie,
bei der moglichst leptomeningeales und hirnparenchymatdses
Gewebe entnommen werden sollte. In dem hier vorgestellten Fall
sahen wir aufgrund eindeutiger bildmorphologischer Ergebnisse
und konventioneller Angiographiebefunde sowie der bereits seit
2 Monaten durchgefiihrten Kortisonbehandlung von einer dahin-
gehenden invasiven Diagnostik ab.

Die Therapie der PAN beriicksichtigt neben der jeweiligen
Krankheitsaktivitat auch die Einordnung einer idiopathischen
oder infektassoziierten Form der Erkrankung. Bei der idiopathi-
schen Form ist die kombinierte Gabe von Kortikosteroiden
(1 mg/kg KG Prednison pro Tag) und Cyclophosphamid, meist
als orale Therapie nach dem modifizierten Fauci-Schema (2 mg/
kg KG pro Tag), Therapie der Wahl zur Remissionsinduktion. Die
Steroidtherapie kann als i.v.-Pulstherapie iiber 3-5 Tage mit je
1000 mg Prednison begonnen werden. Therapierefraktdre Fdlle
kénnen voriibergehend eine Erh6hung der Cylophosphamid-Ta-
gesdosis auf 4 mg/kg i.v. und/oder Plasmapheresen erforderlich
machen. Bei den Hepatitis-B-assoziierten Fallen ist die Kombi-
nation aus antiviralen Substanzen und niedrig-dosierter Stero-
idtherapie ratsam, da unter der Immunsuppression die Virusre-
plikation zunehmen kann [6]. Eingesetzt wurden in der Litera-
tur bisher Interferon o [8] und Lamivudin [5], im Rahmen einer
Kasuistik auch Adefovir [2]. Im aktuellen Fall erfolgte bei Vorlie-
gen einer HbeAg-negativen Hepatitis mit sehr hoher Viruslast
und unter Beriicksichtigung der neurologisch-psychiatrischen
Symptome eine Behandlung mit Lamivudin, die, wenn auch
nicht direkt vergleichbar, innerhalb von 12 Wochen zu einer
deutlichen Reduktion der Virusreplikation fiihrte. Inwieweit die
Kontrolle der Virusreplikation eine Rolle fiir die Therapie der
Vaskaulitis spielt, bleibt derzeit unklar, zumal das HbsAg, was in
der Immunkomplexbildung beteiligt ist [1, 10], auch bei weitge-
hender Viruskontrolle weiter synthetisiert wird. Zudem werden
Vaskulitiden und andere Autoimmunphdnomene auch im Zu-
sammenhang mit der HBV-Vakzine beobachtet [4].

Der vorliegende Fall legt nahe, die Steroid-Therapie nur langsam
und behutsam zu reduzieren, da allzu rasche Dosisminderun-
gen mit dem Risiko klinischer Exazerbationen der PAN einher-
gehen konnen. Nach i.v-Steroid-Pulstherapie und fiinfmaligen
Plasmapheresen stellten wir den Patienten zundchst bis auf
Weiteres auf 60 mg Prednisolon tdglich ein, wobei darunter der
bisherige klinische Verlauf stabilisiert werden konnte.

Fazit

v

Die Hepatitis-B-assoziierte Panarteriitis nodosa mit zerebraler
Beteiligung ist eine schwere Verlaufsform dieser seltenen syste-
mischen Vaskulitis. Die Diagnostik stiitzt sich auf bildgebende
Verfahren und den histologischen Nachweis einer nekrotisie-
renden Entziindung kleiner und mittelgrof3er Gefdl3e. Basisthe-
rapie der Hepatitis-B-assoziierten PAN ist die orale immunsup-
pressive Kortisonbehandlung in Kombination mit Virustatika,
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wobei je nach Schwere der Erkrankung eskalierende Impulsste-
roid-Therapie und Plasmapheresen abgewogen werden miissen.

Konsequenz fiir Klinik und Praxis

»Bei akut auftretenden neurologischen Herdsymptomen und
hirnorganischen Psychosyndromen bei einer Hepatitis B
muss differentialdiagnostisch auch eine Panarteriitis nodosa
mit zerebraler Beteiligung beriicksichtigt werden.

» Der Vaskulitis-Nachweis erfolgt mittels bildgebender Verfah-
ren und Histologie.

»Die Therapie beinhaltet eine immunsuppressive und virusta-
tische Langzeitbehandlung neben symptomorientierten
MaRnahmen.
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History and admission findings: A 53-year-old male was admit-
ted with an acute brainstem syndrome. He developed a severe
fluctuating psychosis. Because of the worsening neurological
symptoms he was admitted to our neurological clinic five
months after onset of the disease. On admission he showed
signs of a productive psychosis in addition to akinetic-rigid par-
kinsonism and cerebellar symptoms.

Investigations: Laboratory tests revealed a HBeAg-negative
hepatitis B. The initial neuroradiolgical studies showed multiple
supratentorial and periventricular ischemic and hemorrhagic
lesions. MR-angiography and conventional cerebral angiogra-
phy demonstrated multiple irregularities of the intracranial ves-
sels and vascular occlusions, findings which were compatible
with cerebral vasculitis.

Diagnosis, therapy and course: The laboratory and neuroradio-
logical studies indicated a hepatitis B-associated polyarteriitis
nodosa and cerebral vasculitis. He was given oral immunsup-
pressive therapy (prednisolone 60 mg daily) and virostatic drug
(lamivudine 100 mg daily). When the steroid dosis was reduced
to 40 mg prednisolon a severe relapse of the encephalopathy
occurred which was treated with the atypical antipsychotic
drug risperidon, 3 mg daily, and intravenous methylprednisolo-
ne plus plasmaphereses. Later he was given prednisolone
(60 mg daily) and lamivudine (100 mg daily) again which has so
far stabilized the clinical course.

Conclusion: The main treatment of the rare hepatitis B-associ-
ated polyarteriitis nodosa with cerebral vasculitis consists of
oral steroids in combination with antiviral drugs. Depending on
the course of the disease an escalating steroid pulse administra-
tion and plasmaphereses should be considered.
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