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Spontane intrakranielle
Hypotension

Das Leitsymptom der spontanen intrakra-
niellen Hypotension (SIH) ist der orthosta-
tische Kopfschmerz. Begleitend kann es
zu Ubelkeit, Schwindel und Meningismus
kommen. In seltenen Fillen sind Hirn-
nervenausfalle, Horminderung, Bewusst-
seinsstorungen bis hin zum Koma sowie
Bewegungsstorungen moglich [8]. Ursach-
lich ist ein Liquorverlust, meist durch ein
spinales Liquorleck [3]. Bildgebend zeigen
sich mittels Magnetresonanztomographie
(MRT) héufig verdickte, kontrastmittel-
aufnehmende Meningen, eine kaudale
Hirnverlagerung, eine Erweiterung der
vendsen Strukturen und subdurale Hy-
grome. Eine spinale MRT oder kontrast-
mittelgestiitzte computertomographische
(CT) oder Magnetresonanz(MR)-Myelogra-
phie, digitale Subtraktionsmyelographie
oder Radioisotopenzisternographie die-
nen dem Nachweis und der Lokalisation
des vermuteten Liquorlecks [3].
Therapeutisch steht die Bettruhe im
Vordergrund. Medikamentds kdnnen Kof-
fein, Gabapentin und Theophyllin einge-
setzt werden [3]. Bei ausbleibender Bes-
serung kénnen ein epiduraler Blutpatch
oder eine epidurale Injektion von Fibrinkle-
ber durchgefiihrt werden. Zusatzlich be-
steht die Mdglichkeit eines chirurgischen
Verschlusses eines zuvor nachgewiesenen
Liquorlecks [3]. Seltene Ursachen des Li-

quorverlusts sind Fisteln zwischen den spi-
nalen Liquorrdumen und epiduralen Ve-
nen. Insbesondere bei fehlendem Nach-
weis einer epiduralen Liquoransammlung
sind die Fisteln eine wichtige, aber selte-
ne Differenzialdiagnose. Die Behandlung
kann chirurgisch oder auch endovaskular
mittels Embolisation der Fisteln erfolgen
1l

In der Regel kommt es innerhalb von
Wochen zu einer vollstandigen Remission
der Beschwerden. Bei langer andauernder
Symptomatik kann sich der Kopfschmerz-
charakter andern, auch die initiale Lage-
abhangigkeit kann einem Dauerschmerz
ohneorthostatische Komponente weichen
[3].

Seit 2002 wurden 49 Fille einer fronto-
temporalen Demenz im Rahmen einer SIH
beschrieben (@ Tab. 1). Der Begriff ,fronto-
temporal brain sagging syndrome” (FBSS)
als Kombination einer frontotemporalen
Demenz vom Verhaltenstyp und eines
Lbrain sagging” in der Bildgebung wurde
2011 durch Wicklund et al. vorgeschlagen
[10].

Fallbericht

Eine 59-jahrige Frau stellte sich in unserer
Klinik aufgrund von seit 12 Monaten be-
stehenden, progredienten, orthostatisch
auftretenden Zephalgien ohne vorange-
hendes erklarendes Ereignis vor. Zudem
sei es in den letzten 8 Wochen zu einer
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Tab.1 Ubersicht iiber die bisher publizierten Fille eines ,frontotemporal brain sagging syndrome”
Anzahl | Zeit bis Symptomatik Bildgebung Therapie Verlauf
Pati- Diagnose-
enten stellung
Ozyigit 1 18 Monate | Kognitive Einschrén- | ,Brain sagging” Methylprednisolon: 1000mg | Klinische und
etal.[8] kung Meningeale Kontrastmittel- i.v./Tag lber 3 Tage, ge- bildgebende
Dysarthrie aufnahme folgt von Prednisolon oral Besserung
Choreatiforme Be- 80 mg/Tag mit wochentlicher
wegungsstérung Reduktion um 10 mg bis auf
5mg Tagesdosis
Kentetal. | 1 24 Monate | Wesensanderungi.S. | Transtentorielle Herniation Keine Spontane Besse-
[6] einer frontotempora- | des medialen Temporallap- rung
len Demenz pens
Okulomotorikstorung [ Meningeale Kontrastmittel-
Dysdiadochokinese aufnahme
Dysarthrie
Hongetal. | 1 18 Monate | Wesensanderungi.S. | Kleinhirntonsillentiefstand Prednisolon 80 mg/Tag; lang- | Klinische und
[5] einer frontotempora- Meningeale Kontrastmittel- same Reduktion {iber 4 Mona- | bildgebende
len Demenz aufnahme te Besserung
Kognitive Einschran-
kung
Wicklund | 8 Median Kopfschmerz(n=8) | ,Brainsagging” mit Hirn- Epiduraler Blutpatch (n=3) Voriibergehende
etal [10] 11 Monate | Wesensdanderung stammkompression bei allen Besserung bei
(6-48 Mo- | (n=38) Patienten 2 Patienten
nate) Kognitive Einschran-  "4/g ger patienten mit tran- i.v. Methylprednisolon (n=2) | 1 Patient oh-
kung (”f §) . stentorieller Herniation des ne Besserung,
(Tage;;nudlgkelt medialen Temporallappens 1 Patient mit vor-
n= i
. Nachweis eines Liquorlecks tibergehender
Gangstontung (n=6) (n=1) q Besserung
Dysarthrie (n=3)
Bewegungsstérung Nachweis meningealer Diver- | Prednisolon oral iiber 6 Mona- | Keine klinische
(n=4) tikel (n=4) te Besserung
Okulomotorikstorung Chirurgische Intervention Voriibergehende
(n=3) (n=1) Besserung
Capizzano | 8 Im Mittel Kopfschmerz (n=7) Kleinhirntonsillentiefstand Epiduraler Blutpatch, epi- Voriibergehende
etal.[2] 20 Monate | Gedéchtnisstérung Verkiirzter pontomamillarer durale NaCl-Infusion (n=1) Besserung
_(I_”:7) idiakei Abstand
(;g:e;)mu Igkeit 5/7 mit meningealer Kontrast- | Spinale neurochirurgische Dauerhafte Besse-
Gangstérung (n=5) mittelaufnahme Operation (n=1) rung
Bewegungsstdrung 4/7 mit Nachweis eines spina- | Ligatur einer thorakalen Zyste | Vorlibergehende
(n=4) len Liquorlecks (n=1) Besserung
Dysarthrie und Dys- | 2/7 mit Subduralhdmatom Chiari-Dekompression (n=1) | Kein Effekt
phagie ('.7 =3) Bohrlochtrepanation (n=1) Dauerhafte Besse-
Vokale Tics (n=2) run
9
Schievink | 29 Keine Midigkeit (n = 29) cMRT: ,brain sagging” (n=29) | Epiduraler Blutpatch (n=29) | Anhaltende Bes-
etal. [9] Angabe Kopfschmerzen Kleinhirntonsillentiefstand serung bei 1 Pa-
(n=27) (n=29) tient

Horstérung (n=21)
Gangstorung (n=19)
Tremor (n=15)
Ubelkeit (n=19)
Dysarthrie/Dysphagie
(n=9)

Dyskinesien (n=6)
Inkontinenz (n=4)
Abduzensparese
(n=2)

Koma (n=1)

Meningeale Kontrastmittel-
aufnahme (n=20)

Spinale Bildgebung: menin-
geale Divertikel (n=15)

Voriibergehende
Besserung bei
24 Patienten

Orale Glukokortikoide (n=6)

Verbesserung bei
2 Patienten

Chirurgische Behandlung
(n=26)

Klinische Besse-
rung bei 21 Pa-
tienten (72 %)
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Tab.1 (Fortsetzung)
Anzahl | Zeit bis Symptomatik Bildgebung Therapie Verlauf
Pati- Diagnose-
enten stellung
Ortega- 1 16 Jahre Kopfschmerz cMRT: ,brain sagging’, Klein- | Prednisolon Kurzfristige klini-
Procayo Gedachtnisstérung hirntonsillentiefstand, menin- sche Besserung
etal. [7] Verhaltensauffélligkeit| geale Kontrasmittelaufnahme
Motorische Automa-
tismen ) CT-Myelographie: thorakale Operative Ligatur der Liquor- | Beschwerdefreiheit
Dysarthrie, Dyspha- | | jquor-Venen-Fistel Venen-Fistel
gie
Ghareh- 1 1Jahr Kopfschmerzen cMRT: meningeale Kontrast- Epiduraler Blutpatch Kurzfristige klini-
bagh et al. Vigilanzminderung mittelaufnahme, ,brain sag- Intrathekale NaCl-Infusion sche Besserung
[4] Kognitive Verschlech- | ging”
terung CT-Myelographie: durale Operative Ligatur der Fistel Beschwerdefreiheit
Venenfistel
CcMRT zerebrale Magnetresonanztomographie, CT Computertomographie, NaCl Natriumchlorid, i. S. im Sinne, i.v. intravends

deutlichen kognitiven Verschlechterung
mit Orientierungsstérung, Kurzzeitge-
ddchtnisstéorung und Antriebsminderung
gekommen.

Hierdurch konnte die Patientin ihren
Alltag nicht mehrbewaltigen, sie verbrach-
te den Tag liberwiegend antriebsgemin-
dert im Bett, ein addquates Anamnesege-
sprach war bei Aufnahme nicht moglich,
die Patientin war zeitlich und 6rtlich desori-
entiert. Eine neuropsychologische Testung
ergab ausgepragte Defizite im Bereich der
Exekutivfunktionen sowie des Gedachtnis-
ses, vereinbar mit einer frontotempora-
len Stérung. Weiterhin fielen eine zentra-
le Okulomotorikstdrung mit sakkadierter
Blickfolge und verlangsamten Sakkaden,
eine bilaterale Hérminderung sowie eine
posturale Instabilitat auf.

Die MRT (@ Abb. 1 und 2) zeigte, pas-
send zu einer intrakraniellen Hypotension,
eine Verschmalerung der duBeren Liquor-
raume, eine Verlagerung des Hirnstamms
nach rostral, eine Absenkung des Mittel-
hirns, einen Tiefstand der Kleinhirnton-
sillen sowie eine Kontrastmittelaufnahme
der Meningen.

Eine native MRT der spinalen Achse
konnte kein Liquorleck detektieren. Bei
kaudal verlagertem Hirnstamm und aufge-
brauchten infratentoriellen Liquorrdumen
wurde bei erhdhtem Risiko einer Hernia-
tion auf eine invasive Diagnostik mittels
CT-Myelographie oder MR-Myelographie
ebenso wie auf eine Liquorpunktion zur
Druckmessung verzichtet.

Ein epiduraler Blutpatch wurde bei feh-
lendem Nachweis eines Liquorlecks, auch
wenn dies einen Therapieversuch nicht

ausschlieBt, nicht durchgefiihrt. Thera-
peutisch erfolgten strenge Bettruhe und
die Gabe von Koffein (3x200mg/Tag).
Bei unzureichendem klinischem Anspre-
chen nach 7 Tagen verabreichten wir
aufgrund des kasuistisch beschriebenen
positiven Effektes von Glukokortikoiden
(s. unten) uber 6 Tage 500mg Methyl-
prednisolon/Tag.

Hierunter kam es innerhalb weniger
Tage zu einer ausgeprdgten Besserung
der kognitiven Funktionen, der Gang-
und Okulomotorikstdrung. Die Patientin
war vierfach orientiert und frei gehfa-
hig, eine addquate Gesprachsfiihrung
war wieder moglich. Ferner besserte sich
das Horvermdgen. Nach Beendigung der
Glukokortikoidtherapie kam es bei Incom-
pliance hinsichtlich der Bettruhe innerhalb
von 2 Tagen zu einer Verschlechterung der
Orientierung und des Gangbildes. Nach
nochmaliger 7-tdgiger Bettruhe kam es zu
einer erneuten Besserung der kognitiven
Funktionen und des Gangbildes. Dieser
positive Trend setzte sich auch unter zu-
nehmender Mobilisierung fort, 4 Wochen
nach Beendigung der Glukokortikoid-
therapie bestanden noch eine leichte
Gangunsicherheit und diskrete Okulo-
motorikstdrung. Die Patientin berichtete,
dass Konzentration und Merkfahigkeit
im Tagesverlauf nach ldngerem Stehen/
Laufen nachlieen, mit rascher Erholung
in liegender Position. Aufgrund der an-
haltenden klinischen Besserung erfolgte
keine Verlaufskontrolle mittels MRT.

Uberblick iiber die Literatur

Es erfolgte eine systematische Literaturre-
cherche in Pubmed (13.12.2021; Suchter-
minus ((((intracranial hypotension, sponta-
neous[MeSH Terms])) OR (intracranial hy-
potension))) AND (dementia OR cognitive
impairment)).

In den so identifizierten 8 publizierten
Berichten wurde bei 49 Patienten eine SIH
mit begleitenden Symptomen einer fron-
totemporalen Storung (B Tab. 1) berichtet.
Begleitend wurden mehrfach eine Dysar-
thrie, eine Bewegungsstérung [2, 7-10],
eine Okulomotorikstérung [6, 9, 10] und
eineTagesmidigkeit beschrieben[2,9,10].

Diagnostisch fanden sich mittels MRT
die Befunde eines ,brain sagging” [7-10],
mit Kleinhirntonsillentiefstand [2, 5, 7, 9]
und meningealer Kontrastmittelaufnahme
[2, 4-9]. Therapeutisch erfolgten ein epi-
duraler Blutpatch [2, 4, 9, 10], Glukokor-
tikoide [5, 7-10] sowie die chirurgische
Therapie eines Liquorlecks [2, 4, 7, 9, 10].

Alle Therapieformen konnten eine —
teils nur voriibergehende — Besserung der
Symptomatik bewirken, jedoch nicht bei
allen Patienten. Mehrfach erfolgte im In-
tervall bei erneuter Zunahme der Symp-
tomatik eine erweiterte Bildgebung zur
Suche eines Liquorlecks mit anschlieen-
der chirurgischer Intervention [2, 4, 7, 9,
10]. Unter der teils kombinierten Therapie
kam es unter den 49 beschriebenen Féllen
bei 24 % der Patienten zu einer voriiberge-
henden Besserung und bei 67 % zu einer
anhaltenden Besserung - beijedoch unter-
schiedlich langer Nachbeobachtungszeit.
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Abb. 1 A Kraniale MRT, sagittale FLAIR-Wich-
tung: frontotemporales ,brain sagging”: Absin-
ken des Mittelhirns und Verlagerung des Pons
nach rostral an den Klivus, Tiefstand der Klein-
hirntonsillen (Pfeil), Abflachung des Balkens
(Pfeilumriss)

Bei 9% der Patienten konnte keine Besse-
rung der Symptomatik erreicht werden.

Diskussion

Wir beschreiben eine Patientin mit rever-
siblem frontotemporalem demenziellem
Syndrom, Antriebsminderung, zentraler
Okulomotorikstérung und Gangstérung
bei einer SIH, welches sich unter hoch-
dosierter Therapie mit Glukokortikoiden
sowie unter konsequenter Einhaltung
einer Bettruhe klinisch deutlich besser-
te. Auch wenn das Leitsymptom einer
SIH der orthostatische Kopfschmerz ist,
so ist das Spektrum der neurologischen
Symptome breit. Unser Fallbericht soll
deutlich machen, dass ein FBSS uber vie-
le Monate zu progredienten kognitiven
Storungen fiihren kann und es daher in
die Differenzialdiagnose einer demenziel-
len Entwicklung mit einbezogen werden
sollte.

Als moglicher Pathomechanismus der
Erkrankung wird eine direkte mechanische
Einwirkung auf frontotemporale Struktu-
ren sowie auf den Hirnstamm durch das
FBSS diskutiert [5], wodurch es zu einer
Beeinflussung der Verbindungen zwischen
Kortex und Hirnstamm kommen koénnte
[10].

Fazit fiir die Praxis

— Die spontane intrakranielle Hypotension
ist eine Erkrankung mit vielféltigen neu-
rologischen Symptomen.
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Abb. 2 A Kraniale MRT, koronare FLAIR-Wich-
tung: schlitzformiger, tief stehender 3. Ventrikel
(Pfeil) und transtentorielle Herniation des me-
sialen Temporallappens rechts (Pfeilumriss)

= In der Bildgebung finden sich ein ,brain
sagging”, eine Kontrastmittelaufnahme
der Meningen und ein Kleinhirntonsillen-
tiefstand als Korrelate eines FBSS.

- Das FBSS ist eine wichtige Differenzialdia-
gnose, insbesondere zu neurodegenerati-
ven Erkrankungen wie der frontotempo-
ralen Demenz.

= Die therapeutischen Konsequenzen sind
Bettruhe, Koffein, ggf. ein epiduraler Blut-
patch, ggf. Glukokortikoide und die chir-
urgische Intervention bei Nachweis eines
Liquorlecks.
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