KASUISTIK

Neurol Rehabil 2015; 21 (1): 39—42
Hippocampus Verlag 2015

Frontal akzentuiertes Organisches
Psychosyndrom nach akutem
Liquorverlust als Folge einer
komplizierten spinalen Lipomresektion

H. J. Koch!, Ch. Gehring', H. Zellmer?, A. Kaufmann?

Zusammenfassung

Postpunktionelle Syndrome, Hypoliquorrhoe oder spontane Liquorverlustsyndrome gehen in
der Regel mit reversiblen lageabhingigen Kopfschmerzen, bisweilen Ubelkeit oder meningea-
ler Reizung einher. Hirnnerven werden gelegentlich voriibergehend affiziert, was sich klinisch
in Tinnitus, trigeminaler Reizung oder Ausféllen duflert. Nur sehr selten treten bei massivem
Liquorverlust organische psychische Stérungen auf. Ein 58-jdhriger Patient erlitt im Nachgang
einer komplizierten spinalen Lipomresektion einen akuten Liquorverlust, der operativer Revisi-
on bedurfte. Ein bis zwei Jahre nach dem Eingriff entwickelte sich schleichend ein Frontalhirn-
syndrom (FHS), das seine psychosoziale Integration bedrohte. Das FHS wurde symptomatisch
mit Valproat und Quetiapin behandelt. Bis auf eine diskrete frontale Atrophie in der cMRT und
kortikale Minderaktivitdt in der PET fand sich kein morphologisches Korrelat. Als mechanische
Ursache wird ein fronto-kaudaler Zug neuronaler Strukturen als Folge eines transienten Liquor-
unterdrucksyndroms diskutiert.
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Einleitung

Liquorunterdrucksyndrome sind selten Folge einer spon-
tanen Hypoliquorrhoe (Inzidenz 5:100.000), vielmehr
treten sie meist in milder Form nach Lumbalpunktionen,
durch iiberdrainierte Ventrikelshunts oder neurochirur-
gische Eingriffe auf [8, 14, 15, 16, 21, 23]. Neben den oft
intensiven lageabhdngigen Kopfschmerzen klagen die
Patienten {iiber Tinnitus, Hérstdrungen, Ubelkeit, Pho-
tophobie oder gelegentlich auch Erbrechen. In wenigen
Fallen findet sich ein Meningismus oder sind Hirnner-
venausfille (Fazialisparese, Gesichtsfelddefekte, Augen-
muskelparesen) mit einem Liquorunterdrucksyndrom
assoziiert. In der Regel klingen die Beschwerden nach
einigen Tagen ab und sind reversibel. Bei chronischen
Formen des Liquorunterdrucksyndroms kdnnen sich
subdurale Hygrome als pathophysiologische Folge eines
gesteigerten vendsen Drucks und Tonsillentiefstande
entwickeln [4, 17, 19]. In Zusammenhang mit der vendsen
Fiillung ist auch das pachymeningeale Kontrastmittel-
enhancement zu sehen. Vereinzelte Fallberichte mit
unkontrolliertem Verlust von Liquor, z.B. nach spinalen
Eingriffen, konnen zu schwerwiegenden Komplikatio-
nen bis zum in der Regel reversiblen Koma fiihren [1, 6].

Als pathopyhsiologische Ursache dieser schwer-
wiegenden Komplikationen wird vermutet, dass der

Liquorverlust — d. h. das Wegfallen der Polsterfunktion —
das Gehirn tiefer treten ldsst und ein axialer Zug von
kranial (frontal) nach kaudal resultiert. Dieser fronto-
kaudale Zug (»brain sagging syndrome«) schadigt letzt-
lich frontotemporale Strukturen und fronto-subkortikale
Bahnen, die frontale Funktionsstérungen und in Ein-
zelfdllen Psychosen provozieren konnen [7, 9, 22, 24].
In Ubereinstimmung mit diesen pathophysiologischen
Uberlegungen berichten wir iiber einen 56-jdhrigen Pati-
enten mit schwerer organischer Personlichkeitsstorung,
die sich progredient innerhalb von ein bis zwei Jahren
nach einer spinalen Tumoroperation mit akutem Liquor-
verlust als Folge einer Fistel entwickelte.

Kasuistik
Ambulante Behandlung

Der Patient stellte sich erstmals im Alter von 56 Jahren in
unserer Ambulanz vor. Zu diesem Zeitpunkt dominierte
ein depressives Syndrom im Sinne einer Anpassungssto-
rung (ICD 10 F43.2). Der Patient, studierter Maschinen-
bauingenieur, war damals noch als Horakustikmeister
berufstatig, litt aber sehr stark unter der Inkontinenz
nach neurochirurgischer Teilresektion eines spinalen
Lipoms (LWK 4-SWK 1) 14 Monate zuvor. Wegen der
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Abstract

Postpuncture Syndrome, hypoliquorrhoe or spontaneous intra-cranial
hypotension are characterized by reversible orthostatic headache, some-
times nausea or meningeal irritation. Occasionally, cranial nerves can
be affected, resulting in tinnitus, trigeminal irritation or cranial nerve
disorders. Very rarely, organic psychological syndromes occur due to loss
of cerebrospinal fluid (CSF). A 58 year old patient suffered from marked
spinal CSF leakage after complicated resection of a spinal lipoma, which
needed surgery. Within 1 to 2 years following this intervention he devel-
oped a frontal lobe syndrome which jeopardized his social network and
integration. Symptomatic treatment with Valproate and Quetiapine was
successful. Apart from a slight frontal atrophy in the MRI scan and a
marginal reduction of cortical activity in the PET scan no morphological
correlate could be ascertained. A brain sagging mechanism due to loss of
the preventive function of the CSF is discussed as the underlying patho-
physiological mechanism.

Keywords: intracranial hypotension, spinal resection of lipoma, frontal
lobe syndrome, brain sagging syndrome
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starken lumbalen Beschwerden und der Dranginkon-
tinenz wiinschte der Patient diesen Eingriff, obwohl
die Verwachsungen bei assoziiertem Tethered-Cord-Syn-
drom eine komplette Resektion des Tumors verhinder-
ten. Der Patient berichtet {iber eine Liquorfistel, die zehn
Tage nach der Intervention revidiert werden musste. Er
beschreibt retrospektiv einen dumpfen Kopfschmerz mit

Abb. 1p: Initiale Erweiterung der
frontalen Sulci, noch normale
Weite der Seitenventrikel (FLAIR —
axiale MRT)

Abb. 2 ¥: PET-Untersuchung: Bis
auf eine grenzwertig schmale kor-
tikale Zeichnung Normalbefund.
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einem »hin- und herschlotternden« Gehirn. Nach der
Reoperation und Fliissigkeitszufuhr habe er sich nach
einigen Wochen wieder erholt. Eine dngstlich-depressive
Symptomatik bestand offensichtlich schon im Vorfeld
des neurochirurgischen Eingriffs, da er Venlafaxin 75 mg
s.i.d. und Lorazepam 1,5 mg pro Tag — voriibergehend —
einnahm. Offensichtlich fiihrten berufliche Turbulenzen
mit Arbeitsplatzverlust, die Umschulung zum Akustiker,
familidre Konflikte (Trennung von seiner ersten Frau)
bereits seit der Wendezeit zu wiederholten depressiven
Episoden. Anamnestisch gab der Patient einen Diabetes
Typ 11, eine Hyperurikdmie und Fettstoffwechselstdrung,
einen chronischen Harnwegsinfekt mit einer Nierenin-
suffizienz II° sowie eine Hypakusis (Horgerat) an. In der
Untersuchung ergab sich kein Anhalt fiir Alkohol- oder
Nikotinabusus. An Verordnungen erhielt er Metformin
1.000 mg h.i.d., Detrusitol 1 mg h.s. und Nitrofurantoin
1oomg h.s. Er war in zweiter Ehe verheiratet und in
seiner Freizeit im Schiitzenverein und der Selbsthilfe-
gruppe fiir Schwerhorige aktiv. Gut ein Jahr nach dem
Eingriff — nach einem gescheiterten Wiedereingliede-
rungsversuch als Akustiker — stellte der Betroffene einen
Rentenantrag und wurde noch 56-jahrig berentet.

Vordergriindig wirkte der Betroffene erleichtert, den-
noch fiel ihm diese Lebensumstellung nicht leicht,
zumal sich in den ersten zwei Jahren zunehmend Kon-
flikte im hduslichen Leben entwickelten, die er selbst
nicht in ihrer Intensitat reflektierte und abwehrte. Er
klagte zunehmend — bei normalem Hirnleistungs-Scree-
ning (Uhrentest, MMST, DemTect) — iiber Ged&chtnis-
und Konzentrationsstorungen. Er akzeptierte eine Aug-
mentation mit Quetiapin (retard) bis 200 mg h.s. und im
Verlauf eine Reduktion von Venlafaxin retard von 150 mg
auf 75mg. Schliefllich stimmte er einem gemeinsamen
Gesprach mit der Ehefrau zu, in dem eine — fiir ihn unty-
pische — Wesensédnderung (Vernachlédssigung der Hygie-
ne, Reizbarkeit, gestorter Schlaf-Wach-Rhythmus, »mes-
sie-artiges« Ausbreiten im Haus, Uberwertigkeit seines
Engagements in der Selbsthilfegruppe, Haften und
eingeengtes, umstiandliches Denken) deutlich wurde.
Im gemeinsamen Gesprdch liefd sich eruieren, dass
sich erste Symptome (Konzentration, Kurzzeitgeddcht-
nis, Reizbarkeit) schleichend nach der Tumoroperation
entwickelt hatten. Der Patient erkldrte sich — auch im
Hinblick auf den sich zuspitzenden Konflikt zu Hause —
zu einer stationdren Diagnostik und Therapie bereit.

Stationarer Aufenthalt

Im klinischen Labor waren das CRP mit 5 und das
HbA  mit 6,9 (SI) grenzwertig erhht. Im EKG fiel ein
inkompletter RSB auf. Im cMRT zeigte sich eine diskrete
temporo-frontale Atrophie (Abb. 1). Bei Zustand nach
lumbalem Eingriff verzichteten wir auf eine LP und ver-
anlassten eine PET, in der sich der Kortex geringgradig
verschmilert darstellte (Abb. 2). Eine sichere fronto-
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temporale Demenz lie3 sich bildmorphologisch nicht
verifizieren.

Die Demenzscreeningtests (DemTect, MMSE, Uhren-
test) erwiesen sich, wie schon mehrfach in der Psy-
chiatrischen Ambulanz, als komplett unauffdllig. Die
erweiterte neuropsychologische Testung (MMT-B [ver-
bale Intelligenz], d2-R-Test [Konzentrationsleistung],
Syndrom-Kurztest [Geddchtnis- und Aufmerksamkeit],
Benton-Test [visuelle Wahrnehmung und visuelles
Gedéchtnis]) erbrachte ebenfalls altersentsprechende
Ergebnisse, insbesondere ohne Anhalt fiir konzentrati-
ve, mnestische oder kognitive Defizite. Vielmehr fiel ein
ziigiger Arbeitsstil auf.

Wir optimierten die affektiv stabilisierende Behand-
lung und kombinierten Quetiapin (Retardformulierung)
4oomg h.s. mit Valproat (Retardformulierung) 300-o0-
600 mg. Zusdtzlich verordneten wir wegen einer diskre-
ten Tachykardie Bisoprolol 2,5 mg s.i.d. Dariiber hinaus
integrierten wir den Patienten in ein multimodales
Therapieprogramm mit psychotherapeutischen und psy-
choedukativen Elementen. Nach neun Wochen war der
Patient in der Lage, seine Defizite im Alltag besser ein-
zuschdtzen und Kommunikation und Verhalten wieder
flexibler zu gestalten, so dass wir ihn in die ambulante
Betreuung entlassen konnten.

Diskussion

Wir sahen einen Mitte 50-jdhrigen Patienten, der nach
einem akuten Liquorunterdrucksyndrom innerhalb
von ein bis zwei Jahren eine organische Wesensin-
derung (ICD 10 Fo7.0) bei vorbestehender dngstlich-
depressiver Symptomatik entwickelte. Die Dramatik der
Wesensdanderung, mit dem Risiko, das gesamte soziale
Netzwerk zu verlieren, erforderte friihzeitig eine affekt-
regulierende Therapie, stationdre Diagnostik mit nach-
folgender ambulanter Anbindung und komplementére
Therapieangebote (Ergotherapie, Physiotherapie) sowie
eine intensive Angehorigenarbeit. Einen konkreten orga-
nischen Defekt — sieht man von der geringen frontalen
Atrophie und der diskreten kortikalen Minderbelegung
ab — konnten wir nicht eruieren. Insbesondere fand
sich kein Hinweis auf ein aktuelles Liquorunterdruck-
syndrom, so dass es sich in der Tat um ein singular-
transientes Ereignis handelte. Dennoch kann davon
ausgegangen werden, dass es wihrend dieser Episode zu
einem Verlust der Polsterfunktion sowie zu einer axialen
Verlagerung nach kaudal mit einem entsprechenden
Sog nach kaudal (»sagging«) gekommen ist, die letztlich
zu der Klinisch eindrucksvollen frontalen Symptomatik
gefiihrt hat [3].

Die Funktion des frontalen Kortex (FC), in engerem
Sinn des prafrontalen Kortex (PFC) ist unverdndert
Gegenstand neuropsychologischer Forschung und in
der Tab. 1 schematisch dargestellt [2]. Die integrative
Funktion des FC als Zentrale fiir exekutive Planung

Tab. 1: Heuristisches Schema der funktionellen Anatomie der Struktur des prafrontalen

Kortex PFC (nach [13, 2])

lateral: dorsolateral ventrolateral frontopolar
Funktion Kognitive Steuerung Visuell-raumliches Informationsverarbei-
Objektgedachtnis Geddchtnis tung
Vorbereitung
Perserveration
Utilisationsverhalten
medial: superior inferior
orbitofrontal ACG
Funktion Aufmerksamkeit Emotion Motivation
Selbstbewussheit Handlungswechsel Bewertung
Disinhibition Akinetisches Syndrom

ACG: anteriorer cinguldrer Kortex

und Handlungssteuerung bzw. Folgenabschitzung ist
bei unserem Patienten gestort. Interessant ist das Kon-
zept der iiberwachenden Aufmerksamkeit (supervisory
attentional system) mit integriertem Konfliktregulations-
system (contention scheduling), in das alle endogenen
und exogenen Informationen einfliefen [10]. Im Falle
einer »Netzwerkstorung« entstehen Defizite im Hin-
blick auf Planung und Entscheidung, Fehlerkorrektur
und Konfliktlosung, Koordination neuer Handlungen,
Einschdtzungen von Gefdhrdungen oder Problemen
und Unterdriickung von Verhaltensimpulsen. Die vom
Patienten beklagten Geddchtnisstérungen sind ob der
Bedeutung fiir das Arbeitsgeddchtnis (ventrolateraler
und dorsolateraler PFC) zumindest nachvollziehbar [12].
Wichtig, und darin zeigt sich die integrierende Funktion
des PFC, sind Defizite im Multitasking, d.h. dem paral-
lelen Abarbeiten von Handlungen bzw. deren sinnvoller
Organisation. Der orbitofrontale Kortex ist iiber drei
fronto-subkortikale Schleifen — dorsolateraler PFC, orbi-
tofrontaler PFC und antereriorer zinguldrer Kortex — in
Schaltkreise mit den Basalganglien und dem Thalamus
eingebunden [5]. Moglicherweise reagieren diese Ver-
bindungen gerade auf Grund der anatomischen Ausdeh-
nung und Verzweigungen sehr sensibel auf den axialen
Zug nach kaudal.

Der vorliegende Fall zeigt, dass akuter massiver
Liquorverlust zu Psychosyndromen mit klinischer und
sozialer Relevanz fiihren kann, ohne dass sich morpho-
logische Verdanderungen in der Bildgebung finden. In
diesen Fillen ist es auf jeden Fall wichtig, rechtzeitig
einzugreifen, sei es Fliissigkeit zu substituieren oder
interventionell Blutpatches anzuwenden bzw. die Fistel
neurochirurgisch zu verschlieflen, wobei ein opera-
tiver Eingriff auf Grund eines spinalen Tumors nicht
zu umgehen war. Méglicherweise sind auch epidural
injizierte Fibrinkleber hilfreich [20]. Abgesehen von
Bettruhe, symptomatischer Therapie der Kopfschmerzen
oder Ubelkeit sind offensichtlich Adenosinrezeptor-Ant-
agonisten (Koffein, Theophyllin) wirksam. Als weitere
Therapieoptionen werden Steroide bzw. Mineralkortiko-
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ide empfohlen — ohne wirkliche sichere Evidenz — oder
epidurale Infusionen mit physiologischer Kochsalzl6-
sung beschrieben [1, 8, 11].
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