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Augensymptome bei Cerebellitis
durch COVID-19

Cerebellitis, eine wenig beachtete Krankheit mit
neuroophthalmologischen Befunden

Dieter Schmidt
Klinik fiir Augenheilkunde der Universitat, Freiburg, Deutschland

Zusammenfassung

Das Krankheitsbild der akuten Cerebellitis wurde in den letzten Jahren zunehmend
beachtet. Zwei unterschiedliche Verlaufe wurden beobachtet: Eine milde Verlaufsform
mit leichten ataktischen Stérungen (als postinfektidse, selbstlimitierende Krankheit)
und eine fulminante Verlaufsform der Cerebellitis, bei der das vergroBerte Kleinhirn
den Aquaeductus Sylvii komprimiert und zu einer intrakraniellen Drucksteigerung mit
einem obstruktiven Hydrozephalus und zu einer Hernienbildung der Kleinhirntonsillen
im Foramen magnum fiihrt. Dabei kann der Verlauf bei zu spaten neurochirurgischen
SofortmaBnahmen letal sein. Eine Cerebellitis wurde als Folge einer Virusinfektion und
durch autoimmun hervorgerufene Entziindungen beobachtet. Zahlreiche Mitteilungen
befassten sich mit einer Cerebellitis bei Kindern, seltener bei Erwachsenen. An
neuroophthalmologischen Befunden wurden héaufig Nystagmus (horizontaler
Blickrichtungsnystagmus, Vertikalnystagmus, ,Down-beat”-Nystagmus, periodisch
alternierender Nystagmus), Stauungspapillen, seltener Abduzens- oder Fazialisparese,
Photophobie, sehr selten ein Opsoklonus-Myoklonus-Syndrom beschrieben.
Wiederholt wurde eine Cerebellitis mit neuroophthalmologischen Befunden wéhrend
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Schliisselworter

der COVID-19-Pandemie bei Erwachsenen mitgeteilt.

Hydrozephalus - Ataxie - Nystagmus - Photophobie - Intrakranielle Drucksteigerung

Vorgeschichte. Das Krankheitsbild einer
Cerebellitis wurde seit den 90er-Jahren des
20. Jahrhunderts von Kinderdrzten, Neu-
rologen und Internisten vermehrt festge-
stellt. In den Jahren davor galt eine Ce-
rebellitis als eine sehr selten auftretende
Krankheit. In der ophthalmologischen Li-
teratur ist die Krankheit weniger bekannt.
Es ist das Anliegen dieser Ausfiihrungen,
auf neuroophthalmologische Befunde hin-
zuweisen, insbesondere in der derzeitigen
SARS-COVID-19-Pandemie.

Eine Cerebellitis tritt meistens in Zu-
sammenhang mit einer Viruserkrankung
auf, bei Kindern hdufiger als bei Erwach-
senen. Wahrend der derzeitigen COVID-
19-Pandemie wurde eine Cerebellitis wie-
derholt beobachtet. Bei neuroophthalmo-
logischen Befunden ist bei einer akut auf-

tretenden Ataxie an eine Cerebellitis zu
denken.

Definition einer Cerebellitis. Eine parain-
fektios, postinfektios oder nach einer Imp-
fung entstandene Entziindung des Klein-
hirns.

Unterschiedliche AusmaBe der Entziin-
dungen. Milde Form mit leichten atak-
tischen Stérungen (als postinfektidse,
selbstlimitierende Krankheit) [1].

Fulminanter Verlauf mit einer Hydro-
zephalusentstehung mit einer Hernienbil-
dung der Kleinhirntonsillen mit todlichem
Verlauf [1, 2].

Ursachen. Haufig als Folge einer Virusin-

fektion, autoimmun hervorgerufene Ent-
ziindungen. Im Rahmen einer generali-
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sierten ZNS(Zentralnervensystem)-Schadi-
gung, assoziiert mit einer akuten dissemi-
nierten Enzephalomyelitis (ADEM) [3].

Diagnosen. Klinische Befunde: Fieber,
Entziindungszeichen, Nachweis einer
virologischen Infektion; neurologische
Befunde: akute Ataxie, Sehnenreflexver-
anderungen, Meningismus, Intentionstre-
mor, Liquorveranderungen (intrakranielle
Drucksteigerung, Pleozytose, EiweiBerho-
hung), Hinweis auf Hydrozephalus; MRT
(Magnetresonanztomographie)-Untersu-
chungen (CT[Computertomographie]-Un-
tersuchungen); neuroophthalmologische
Befunde: Ophthalmoskopie (Stauungspa-
pillen?), okuldre Motilitatspriifungen (un-
terschiedliche Nystagmusformen, Abdu-
zensparese?; sakkadierte Folgebewegung,
herabgesetzter optokinetischer Nystag-
mus, Suppression des vestibulookuldren
Reflexes. Selten: Opsoklonus-Myoklonus-
Syndrom.

Ein unauffélliger MRT-Befund schlief3t
eine Cerebellitis nicht aus.

Krankheitsbefunde im akuten Stadi-
um. Starke Hinterkopfschmerzen (Zunah-
me beim Schreien, Lageabhédngigkeit der
Schmerzen), Ataxie, Photophobie, Fieber,
Schwindel, Ubelkeit mit Erbrechen, Nys-
tagmus, Meningismus, Gangstérungen,
Gleichgewichtsstorungen, Sprachstorun-
gen, Lethargie, Somnolenz.

Die Befunde von 124 Kindern mit einer
Cerebellitis wurden in einer multizentri-
schen Studie von Lancella et al. [4] ausge-
wertet. Gleichgewichtsstdrungen zeigten
sich bei 68% der Flle, Sprachstérungen
bei 27 %, Kopfschmerzen bei 30 %, Fieber
bei34 %, dysmetrische zerebelldre Zeichen
bei 35% und ein Nystagmus bei 12 % der
Falle.

Cerebellitis als neurochirurgischer Not-
fall [2, 3, 5]. Obstruktiver Hydrozephalus
durch Kompression des vergroerten Ce-
rebellums auf den Aquaeductus cerebri
mit Erweiterung des IV. Ventrikels: Intra-
kranielle Drucksteigerung mit einer kauda-
len Hernienbildung der Kleinhirntonsillen
durch das Foramen magnum. Gefahr eines
letalen Ausgangs.

Uber einen fulminanten Verlauf bei ei-
nem 13-jahrigen Madchen, bei der sich als
Folge eines deutlich vergréBerten Klein-
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hirns ein Hydrozephalus und eine Her-
nie der Kleinhirntonsillen bildeten, berich-
teten Levy et al. [2]. Trotz Drainage ei-
nes Seitenventrikels und medikamento-
ser hirndrucksenkender MaBnahmen starb
das Kind.

Eine beidseitige Abduzensparese und
Stauungspapillen bei Cerebellitis eines
9-jahrigen Jungen beobachteten Kamate
et al. [1]. Trotz hoch dosierter Methylpred-
nisolon-Therapie starb der Junge nach
2 Tagen.

Virennachweise bei Cerebellitis. Vari-
zella-Zoster, Epstein-Barr, Mycoplasma
pneumoniae, Rotavirus, Mumps, Echovi-
ren, Polio, Influenza, Parainfluenza, Ma-
sern, Roteln, Herpes simplex, Coxsackie,
Zytomegalie und unspezifische virale
Infektionen [6, 71.

(Auch Spirochaten mit Lyme-Krankheit
(81.)

Langzeitverlaufe

Eine Erholung bei jungen Patienten und
Patienten im mittleren Alter nach einer
Virusinfektion trat haufig innerhalb von 3
bis 30 Wochen, seltener bei dlteren Pati-
enten [6] auf. Von 12 Kindern mit einer
Cerebellitis wies mehr als die Hélfte der
Kinder persistierende neurologische und/
oder kognitive Defizite bei Langzeitbeob-
achtungen von 4 Jahren und 4 Monaten
auf [9].

Neuroophthalmologische Befunde

Motilitdtsstorungen

Unterschiedliche Nystagmusformen. Es
wurden unterschiedliche Nystagmusfor-
men beobachtet: Blickrichtungsnystag-
mus [6, 10], Vertikalnystagmus [11, 12],
nicht weiter definierter Nystagmus [4, 9],
,Down-beat”-Nystagmus, periodisch alter-
nierender Nystagmus [13], rotatorischer
Nystagmus [14].

Andere okulomotorische Symptome.
Sakkadierte Folgebewegung, herabge-
setzter optokinetischer Nystagmus, Sup-
pression der vestibulookuldren Reflexe [6],
hypermetrische vertikale und horizontale
Sakkaden [14].

Abduzensparese. [1, 12].

Opsoklonus-Myoklonus-Syndrom (Syn-
drom der ,tanzenden Augen”). Bei
Kleinkindern mit chaotisch erscheinenden,
raschen, konjugierten Augenbewegungen
in allen Richtungen [7].

Fazialisparese. [6].
Stauungspapillen. [1, 9, 11].
Photophobie. [7, 15].

Magnetresonanztomographie-
untersuchungen als wesentliche
diagnostische MaBnahme

Mit der MRT-Untersuchung wurden multi-
fokale Lasionen der weien Substanz bei-
der zerebellaren Hemispharen und ein ver-
groBerter IV.Ventrikel bei einem 4-jahrigen
Kind mit einem Blickrichtungsnystagmus
festgestellt. Im Langzeitverlauf entwickel-
te sich eine Kleinhirnatrophie [16]. Mit der
MRT-Untersuchung wurde ein obstrukti-
ver Hydrozephalus mit Hernienbildung der
Kleinhirntonsillen nachgewiesen [3]. Eine
Senkung der Kleinhirntonsillen wurde bei
2 von 11 Kindern festgestellt [9]. Eine ze-
rebellare Schwellung mit einer Senkung
der Kleihirntonsillen durch das Foramen
magnum wurde von Asenbauer et al. [11]
beobachtet. Eine Kleinhirnschwellung mit
einer Kompression des Hirnstamms wurde
durch Kamate et al. [1] nachgewiesen.

Bei einem Cerebellitis-Patienten mit ei-
nem Vertikalnystagmus bei einem erhoh-
ten intrakraniellen Duck und einer Sen-
kung derKleinhirntonsillen zeigte sich eine
Abduzensparese [12].

Im Liquor cerebrospinalis kann eine
Pleozytose mit Lymphozytenvermehrung
bestehen [16]. Im Liquor zeigte sich eine
EiweiBvermehrung bei einem Mann mit
einer Lyme-Krankheit [8].

Biopsie einer Kleinhirnhemisphare
bei einem 4-jahrigen Jungen

mit Vertikalnystagmus und
Stauungspapillen durch
Cerebellitis

Bei der histologischen Untersuchung des
Biopsats zeigten sich 6dematdse perivas-
kuldre Lymphozytenansammlungen und



Tab. 1

Augensymptome bei Cerebellitis vor der COVID-19-Pandemie

Augenbefunde

Autoren

Alter der Patienten

,Down-beat”-Nystagmus, periodisch alternierender Nystagmus

Yoshimoto und Koyama [13]

14-jahriger Junge

Okulomotorische Symptome: gestorte Folgebewegung, herabgesetzter
optokinetischer Nystagmus, Suppression der vestibulookuldren Reflexe,
Blickrichtungsnystagmus; auBerdem: Fazialisparese

Klockgether et al. [6]

11 Patienten
Alter zwischen 23 und 64 Jahren

Blickrichtungsnystagmus Hayakawa und Katoh [10] 4-jahriges Madchen
Vertikalnystagmus, Stauungspapillen Asenbaueretal. [11] 4-jéhriger Junge
Abduzensparesen, Stauungspapillen Kamate et al. [1] 9-jahriger Junge
Photophobie; Opsoklonus-Myoklonus-Syndrom Desai und Mitchell [7] 1 bis 4-jéhrige Kinder (keine Zah-
lenangabe)
Stauungspapillen, Nystagmus Hennes et al. [9] 11 Kinder
Durchschnittliches Alter: 6,7 Jahre
Nystagmus Lancella et al. [4] 6 Kinder
Alter: 2,5 bis 6 Jahre
Vertikalnystagmus, Abduzensparese, Oberlidtremor Garcia-Iniguez et al. [12] 9 Patienten

Alter: 3,5 bis 12,2 Jahre

Tab.2 Augensymptome bei Cerebellitis wahrend der COVID-19-Pandemie

Augenbefunde Autoren Alter der
Patienten

Hypermetrische vertikale und horizontale Sakkaden; insta- Fadakar et al. 47-jéhriger

bile Fixation; rotatorischer Nystagmus, sakkadierte Folge- [14] Mann

bewegungen, optokinetischer Nystagmus nicht auslosbar

Horizontaler Blickrichtungsnystagmus Povlow und 30-jahriger
Auerbach [17] Mann

Photophobie Moreno-Escobar | 24-jahriger
etal.[15] Mann

Proliferationen von stabchenférmigen Mi-
krogliazellen in der Molekularschicht des
Kortex sowie fleckformige Verluste von
Purkinje-Zellen als Zeichen einer begin-
nenden Nekrose ([11]; @ Tab. 1).

Augen- und neurologische
Symptome bei Cerebellitis durch
SARS-COVID-19-Infektion

Okulomotorische Stérungen und
Ataxie bei einer Cerebellitis durch
SARS-CoV-2-Infektion

Progressive Kopfschmerzen, Schwindel
und Ataxie traten bei einem 47-jahrigen
Mann akut auf. Fadakar et al. [14] stellten
hypermetrische vertikale und horizontale
Sakkaden und eine instabile Fixation fest.
Beim Seitwartsblick zeigte sich ein rotato-
rischer Nystagmus. Die Folgebewegungen
waren sakkadiert, ein optokinetischer Nys-
tagmus war nicht auslosbar.

Mit der MRT-Untersuchung wurden Hy-
perintensititen und Odeme der zerebell-
ren Hemisphdren und des Kleinhirnwurms
festgestellt. Mit PCR (Polymerasekettenre-

aktion)-Tests des nasopharyngealen Ab-
strichs und im Liquor wurde SARS-CoV-2
nachgewiesen. Unter der Behandlung des
Patienten mit Lopinavir/Ritonan trat eine
deutliche Besserung auf.

Horizontaler Blickrichtungsnys-
tagmus bei einer Cerebellitis,
hervorgerufen durch eine COVID-
19-Infektion

Bei einem 30-jahrigen Mann traten akut
Ubelkeit, Gang- und Sprachstérungen so-
wie Gleichgewichtsstérungen auf. Bei der
Untersuchung durch Povlow und Auer-
bach [17] zeigten sich ein horizontaler
Blickrichtungsnystagmus, Ataxie und ein
Intentionstremor. Es wurde die Diagnose
einer akuten viralen Cerebellitis durch eine
COVID-19-Infektion gestellt.

Photophobie und Allgemeinsym-
ptome einer Cerebellitis durch eine
SARS-CoV-2-Infektion

Ein 24-jéhriger Mann entwickelte 3 Wo-
chen nach dem PCR-Nachweis einer SARS-

CoV-2-Infektion Kopfschmerzen, Myal-
gien, Schwindel und Photophobie, her-
vorgerufen durch eine akute Cerebellitis.
Im Liquor zeigte sich eine Pleozytose
mit einem Uberwiegen der Lymphozyten.
Moreno-Escobar et al. [15] behandelten
mit Methylprednison. Zwei Tage spater
hatte sich die Photophobie zuriickgebil-
det, ebenso andere Allgemeinsymptome
(@ Tab. 2).

Fazit fiir die Praxis

= Eine Cerebellitis tritt meistens in Zusam-
menhang mit einer Viruserkrankung auf,
bei Kindern hdufiger als bei Erwachsenen.

= Eine COVID-19-Infektion kann mit einer
Cerebellitis einhergehen.

= Bei neuroophthalmologischen Befunden
ist bei einer akut auftretenden Ataxie an
eine Cerebellitis zu denken.

= Eine Erkrankung kann bei zu spater Dia-
gnose letal verlaufen.
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Die Ophthalmologie

Ocular symptoms in cerebellitis caused by COVID-19. Cerebellitis, a less
noticed disease with neuro-ophthalmological findings

The disease pattern of acute cerebellitis has been increasingly noticed in recent years.
Two different courses had been observed. A mild form with slight ataxic disorders

(as a postinfectious self-limiting disease) and a fulminant course of cerebellitis with
cerebellar swelling, which compresses Sylvius’ aqueduct, leading to an increased
intracranial pressure with an obstructive hydrocephalus, and downward herniation

of the cerebellar tonsils in the foramen magnum. In this case the course can be

fatal if neurosurgical emergency treatment comes too late. Cerebellitis has been
observed as a sequela to a virus infection and by autoimmune-mediated inflammation.
Numerous publications were concerned with childhood cerebellitis but less commonly
in adults. Neuro-ophthalmological findings were frequently described as nystagmus
(horizontal gaze-evoked nystagmus, vertical nystagmus, downbeat nystagmus,
periodic alternating nystagmus), papilledema, more rarely paresis of the abducens

or facial nerve, photophobia and very rarely an opsoclonous-myoclonous syndrome.
Cerebellitis with neuro-ophthalmological findings has repeatedly been described in
adults during the coronavirus disease 2019 (COVID-19) pandemic.

Keywords
Hydrocephalus - Ataxia - Nystagmus - Photophobia - Elevated intracranial pressure
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