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Juvenile Hirninfarkte — Ursachen und Langzeitprognose

S. Weidauer', M. Nichtweif3?
'Neurologische Klinik, Klinische Neurophysiologie des Klinikums Darmstadt
’Neurologische und Psychiatrische Klinik des Stidtischen Krankenhauses Wismar

Zusammenfassung

Etwa 3% aller Hirninfarkte betreffen jiingere Erwachsene bis einschlieBlich des 45. Lebensjahres. Wihrend bei
Alteren die Arteriosklerose und kardiale Ursachen im Vordergrund stehen, ist die Atiopathogenese bei Jiingeren
heterogen. Zur Prognose liegen nur wenige Aussagen vor. 248 konsekutiv im Zeitraum von 1980 bis 1998 behan-
delte Hirninfarktpatienten im Alter zwischen 10 und 45 Jahren (Durchschnitt: 35,3 Jahre) wurden ausgewertet.
81% der Kranken wurden konventionell angiographiert. In 29% blieb die Infarktursache unklar. Atiologische
Zuordnungen waren: Arteriosklerose (19,6%), Dissektionen und fibromuskuldre Dysplasie (16,9%), Migréine
assoziiert (8,9%), kardiale Ursachen (8,9%) und Vaskulitiden (6,5%). Ungewdhnliche seltene Ursachen lagen in
10,5% vor. Mittels ambulanter Nachuntersuchungen der ersten 133 konsekutiven Patienten und Vergleich der mit
dem Barthel-Index skalierten Aufnahme- und Verlaufsbefunde erfolgte die prognostische Beurteilung. Innerhalb
der ersten 30 Tage verstarben 5,3%, wihrend der Nachbeobachtungszeit von durchschnittlich 5,5 Jahren weitere
3,8%. Rezidivinfarkte traten in 10,5% auf. Ungekldrte juvenile Hirninfarkte hatten eine gute Prognose.

Schliisselwérter: Hirninfarkte, jiingere Erwachsene, Atiologie, Prognose

Cerebral infarction in young adults — etiology and long-term prognosis
S. Weidauer, M. Nichtweil3

Abstract

Nearly 3% of cerebral infarctions occur in young adults. Whereas atherosclerosis and cardiac diseases are the most
common risk factors in older patients, the etiology for ischemia in young adults is heterogeneous and there are
only a few studies characterizing the prognosis. During the period of 1980 to 1998 we evaluated 248 consecutive
patients aged 10 to 45 (mean: 35,3 years) with cerebral infarctions. 81% underwent cerebral angiography. In 29%
of our patients etiology of infarctions remained unclear. Convincing etiologies were suggested by atherosclerosis
(large vessel disease) in 19,6%, dissections and fibromuscular dysplasia in 16,9%, migraine in 8,9%, cardiac sour-
ces in 8,9% and vasculitis in 6,5%. Uncommon causes of stroke were diagnosed in 10,5%. The first 133 conse-
cutive patients were followed up as out patients. Clinical findings on admission and during follow-up were com-
pared and evaluated by the Barthel Index. 5,3% died within 30 days after infarction, 3,8% during the follow-up
period (mean: 5,5 years). Recurrence of stroke occurred in 10,5%. Despite unclear etiology of stroke these pa-
tients had a good prognosis.
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Einleitung

In groBeren Studien [1, 8, 13, 15] betreffen etwa 3% der
Hirninfarkte Erwachsene bis einschlielich des 45. Lebens-
jahres. Im Gegensatz zu dlteren Hirninfarktpatienten mit
Uberwiegen von Arteriosklerose und kardialen Ursachen
[6, 8] ist die Atiopathogenese bei Jiingeren heterogen [1, 8,
17, 24, 35]. Fiir die Interpretation der Befunde sind im Ein-
zelfall ungewohnliche und seltene Vorbedingungen [1, 31,
35] in Betracht zu ziehen. Publikationen mit groBeren Fall-
zahlen [21, 33] haben gezeigt, daB ein nicht unerheblicher
Anteil juveniler Hirninfarkte trotz enormem diagnosti-
schem Aufwand unklar bleibt. Uber die Prognose liegen

teilweise divergierende Ergebnisse vor [3, 6, 8, 13, 24, 25].
Die Zielvorstellungen vorliegender Untersuchung waren
zum einen die detaillierte Beschreibung der unterschied-
lichen Infarktursachen unter Beriicksichtigung auch unge-
wohnlicher pradisponierender Faktoren, zum anderen die
Charakterisierung der Entwicklung von Defiziten sowie
des Rezidivrisikos besonders im Hinblick auf die hohere
Lebenserwartung dieser Kranken.

Patienten und Methode

248 konsekutiv stationdr im Zeitraum von 1980 bis 1998
behandelte und umfangreich diagnostisch abgeklarte Pa-

Neurol Rehabil 1999; 5 (5): 256-262




Weidauer, Nichtweif3: Juvenile Hirninfarkte

tienten im Alter zwischen 10 und 45 Jahren wurden hin-
sichtlich der Atiopathogenese der Hirninfarkte ausgewer-
tet. Alle Kranken waren zum Teil mehrfach computer-
und/oder kernspintomographisch untersucht worden. Bei
201 Patienten (81%) erfolgte eine selektive Angiographie.
Aortenbogendarstellungen und Kontrollangiographien
blieben auf Einzelfille mit unklarer diagnostischer Kon-
stellation beschriankt. Bei den nicht angiographierten Pa-
tienten waren die Doppler- und Duplexsonographien der
hirnversorgenden Gefdfle unauffillig. Prinzipiell wurde
eine internistisch-kardiologische Untersuchung durchge-
fithrt. Laborchemisch erfolgte groBziigig, aber fallbezogen
die zusdtzliche Bestimmung von gerinnungsphysiologi-
schen, liquordiagnostischen und fiir eine Vaskulitis rich-
tungweisenden Parametern. Untersuchungen zur Aufdek-
kung von Hyperkoagulopathien (Protein C-, Protein S- und
AT III-Mangel, APC-Resistenz, Faktor XII-Mangel) sowie
die Bestimmung von Homozystein wurden ab 1994 regel-
mafig durchgefiihrt.

Mittels ambulanter Nachuntersuchungen wurde der Verlauf
der ersten 133 konsekutiven Kranken beurteilt. Ein Teil
dieser Ergebnisse wurde bereits publiziert [43]. Zweiter-
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krankungen, Rezidivinfarkte und die Entwicklung von De-
fiziten wurden erfragt, die Ausgangs- und Verlaufsbefunde
mit dem Barthel Index skaliert und verglichen (Ergebnis-
bereich: 0-100 Punkte; 100 Punkte bedeuten weitgehende
Unabhingigkeit).

Ergebnisse

72 Patienten (29%) hatten einen Infarkt ungeklirter Atio-
logie (Tab. 1). Aufgrund radiomorphologischer und klini-
scher Befunde erlitten 47 Kranke dieser Gruppe vermutlich
eine Embolie unklarer Herkunft. Richtungsweisend waren
im Schnittbild erkennbare Territorial-, grofle Stammgan-
glien- oder Kleinhirninfarkte (Abb. 1) sowie klinisch ab-
rupt einzeitig einsetzende Ereignisse. In Einzelfdllen war
es jedoch schwierig, zwischen einer Embolie und einer in
loco entstandenen Thrombose zu unterscheiden, zumal
zwingende angiographische Befunde nur in der Minderzahl
erhoben werden konnten (Abb. 2). In der Nachbeobach-
tungszeit von durchschnittlich 5,5 Jahren trat kein Rezidiv
auf. Im Falle arteriosklerotischer Geféf3erkrankungen (Ma-
kroangiopathie) lagen typische GefaBrisikofaktoren (insbe-

T

Abb. 1: (links) GroBer, embolisch bedingter Stamm-
ganglieninfarkt re.

Abb. 2: (rechts) Im distalen M1-Segment und der
Mediabifurkation re. gelegener Embolus mit partiel-
ler Verlegung der lentikulostridren Geféfie (aus [28])

Atiopathogenese [%] Alter Geschlecht
durchschnittl. weiblich

ungekldrte Infarkfe 29,0 33,1
Arteriosklerose (Makroangiopathie) 48 19,6 40,8 1 4 34
Dissektionen (spontan, fraumatisch, FMD) 42 16,9 36,6 24 18
Migréine-assoziiert 22 8,9 30,4 18 4
Embolien (kardial) 22 8,9 37.5 12 10
Vaskulitiden 16 6,5 30,3 6 10
tief gelegene kleine Infarkte (Mikroangiopathie) 11 4,4 33,7 4 7
GeftiBkompressionen 5 2,0 39,0 1 4
hdmatologische Erkrankung/Hyperkoagulopathie 7 2,8 38,4 3 4
andere Arteriopathien 3 152 34,3 2 1
248 100,0 35,3 125 123

Tab. 1: Atiopathogenese 248 juveniler Hirninfarkte
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Atiopathogenese Anzahl | Beobachtung
Jahre
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Verstorbene | Rezidive
Nachuntersuchung

Barthelindex

Aufnahme

ungekldrte Infarkte 34 3] 63,0 98,0 = :
Arteriosklerose (Makroangiopathie) 24 6,7 72:6 97,5 2 6
Dissektionen (spontan, fraumatisch, FMD) 21 5,2 58,5 95,0 4 1
Migrdne-assoziiert 16 6,9 90,0 100,0 - =
Vaskulitiden 12 6,3 85,0 93,0 3 3
Embolien (kardial) 10 bl 74,5 91,0 2 2
tief gelegene kleine Infarkte (Mikroangiopathie) 7 5,6 86,5 99,0 = 1
GeftiBkompressionen 5 b2 86,0 100,0 1 -
h@matologische Erkrankung 2 5,8 40,0 100,0 - -
andere Arteriopathien 2 8,0 90,0 100,0 - 1

133 55 73,0 97,0 12 14

Tab. 2: Atiopathogenese und Prognose (Update 1998/teilweise aus [43])

sondere Hypertonie, Adipositas und exzessiver Nikotinab-
usus — mehr als 20 Zigaretten tdglich) bei 44 der 48 Patien-
ten vor (Tab. 1). Angiographisch zeigten sich typische
Wandunregelmifigkeiten, Verschliisse und Stenosen an
extra- und intrakraniellen Prédilektionsstellen. Bei aus-
nahmslos weiterbestehenden Risikofaktoren Nikotinabusus
und Adipositas traten 6 Rezidive auf, 2 Patienten verstar-
ben (Tab. 2). Ein 45jdhriger mit Hirnstamminfarkt und An-
lage eines extra-intrakraniellen Bypass’ von der A. occipi-
talis externa re. zur A. cerebelli posterior inferior re. erlitt
nach 13 Jahren einen erneuten Hirnstamm- und Kleinhirn-
infarkt (Abb. 3a—c). 4 weitere Kranke hatten zusétzliche

Symptome der polytopen GefdBerkrankung (periphere
arterielle VerschluBkrankheit, Herzinfarkte).

Die 42 Patienten mit Dissektionen (viermal multipel) und/
oder fibromuskulédrer Dysplasie hatten ausnahmslos angio-
graphisch eindeutige Befunde: kurz- oder langstreckige
irregulére Einengungen (»string sign«), spitz zulaufende
Verschliisse (»tapering occlusion«), schniirringartige mul-
tiple Einengungen (»beading«; Abb. 4) und/oder Pseudo-
aneurysmen. Bei 2 Kranken lag ausschlieflich, bei 2 weite-
ren zusitzlich eine fibromuskulére Dysplasie vor. Von
einer traumatischen Ursache der Dissektion wurde in 5 Fil-
len ausgegangen (HWS-Schleudertraumen/einmal mit
Sicherheitsgurtverletzung am Hals, zweimal chiroprakti-
sche Manéver). Die 4 Kranken mit multiplen Dissektionen
waren bei der Nachuntersuchung (durchschnittlich nach
2,5 Jahren) klinisch unaufféllig, so auch eine 37jéhrige mit
beidseitiger spontaner Dissektion der A. carotis interna
(Abb. 5 a und b). Ein Patient erlitt nach 5 Jahren ein Rezidiv.
Migrane-assoziierte Infarkte traten wahrend einer Migréine-
attacke oder einer vorbekannten Aura auf und betrafen
tiberwiegend Frauen (Tab. 1). Bei 20 der 22 Kranken lagen
die Infarkte im Stromgebiet der A. cerebri posterior ein-
schlieBlich der thalamoperforierenden Gefifle (Aa. thalamo-
perforantes posteriores und A. thalamogeniculata; 2mal
ausschliellich thalamische Infarkte). Ein Patient erlitt im

Abb. 3a: (oben) CT (1998): Kleinhirninfarkte
li. und Atrophie, Z. n. Anlage eines extra-in-
trakraniellen Bypass’ (1985)

Abb. 3b: (unten links) DSA (1998): Interna-
verschluf} bds., Vertebralisverschluf li.

Abb. 3c: (unten rechts) offener Bypass A.
occipitalis externa re. zur A. cerebelli poste-
rior inferior re., flaue Fiillung der Kleinhirnar-
terien
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Abb. 4: (links) Fibromuskuldre Dysplasie der li. A. carotis interna, Abb. 5a: (Mitte) MRT (axial, T2 gewichtet): Endstrominfarkte im Centrum semiovale
bds., Abb. 5b: (rechts) Dissektion der ACI bds., »string-sign« re., »tapering occlusion« li.

Rahmen der Erstmanifestation der Migréne — bei familidrer
Vorbelastung — einen Posteriorterritorialinfarkt. Rezidivin-
farkte traten nicht auf (Tab. 2).

Eine kardiale Embolie als Ursache des Hirninfarktes lag
bei 22 Patienten vor (Klappenfehler, -ersatz, Endokarditis,
Herzwandaneurysma, Kardiomyopathie, Rechts-Links-
Shunt bei offenem Foramen ovale, temporire Tachyar-
rhythmie, Vorhofflimmern, Mitralklappenprolaps geniigen-
den Schweregrades) (Tab. 1). 2 Kranke verstarben, 2 weite-
re erlitten Rezidivinfarkte (trotz strenger Antikoagulation).
Bei den Vaskulitiden wurde aus Griinden der Ubersicht-
lichkeit auf eine Unterteilung in nur vermutete und histolo-
gisch gesicherte Ursachen verzichtet. Eindeutige laborche-
mische Entziindungszeichen, typische angiographische Be-
funde (»vascular narrowings«, GefaBabbriiche) oder eine
histologische Sicherung waren Voraussetzung fiir die dia-
gnostische Zuordnung. Trotz konsequenter immunsuppres-
siver Therapie verstarben 3 der 10 Patienten mit nicht erre-
gerbedingter Vaskulitis (klinische Diagnosen: systemischer
Lupus erythematodes, Thrombangiitis obliterans cerebri, V.
a. isolierte ZNS-Angiitis), davon 2 infolge rezidivierender
Infarkte.

Im Falle tief gelegener kleiner Infarkte im Areal der lenti-
kulostridren und thalamoperforierenden Gefée (Mikroan-
giopathie) lagen nur bei 8 der 11 Patienten die typischen
Risikofaktoren (Diabetes mellitus, Hypertonie) vor. Ein
Rezidivinfarkt trat bei einer 26jdhrigen Frau mit einem Typ
1-Diabetes (HbA1: 21,7%) auf ( Tab. 2).

5 Kranke hatten Hirninfarkte infolge extra- oder intrakra-
nieller GefédBkompressionen (z. B.: intrakavernoses Menin-
geom mit hochgradiger Einengung der rechten A. carotis
interna in Hohe des C3- und C4-Segments, bewegungsab-
hingige Stenosierung der A. vertebralis in Hohe des V3-
Segmentes). Nach Resektion des Prozessus transversus von
HWK 2 war der Patient bei entsprechenden Bewegungs-
manévern beschwerdefrei. Ein anderer 43jéhriger verstarb
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infolge einer Basilaristhrombose. Diese entstand auf dem
Boden eines Verschlusses der rechten A. vertebralis in Hohe
des V3-Segmentes (A. vertebralis li. hypoplastisch) wéh-
rend des Schlafes mit »unbequemer Kopfhaltung« infolge
Alkoholintoxikation) (Tab. 2).

Eigenstdndige Erkrankungen aus dem hématologisch/on-
kologischen Formenkreis waren: M. Moschkowitz, Plas-
mozytom (Hyperviskosititssyndrom). Andere Arteropa-
thien: Eine 44 Jahre alte Frau wurde mit einer beinbetonten
Hemiparese links (Kraftgrad 3—4) stationdr aufgenommen,
nachdem sie infolge 5 Wochen zuriickliegender, nicht er-
kannter Subarachnoidalblutung bei rupturiertem Aneurys-
ma der A. carotis interna links in Hohe des A. communi-
cans posterior-Abgangs und konsekutiven Spasmen mehre-
re Infarkte im Stromgebiet der rechten A. cerebri anterior
erlitt. Eine Kranke mit einem Moyamoya-Syndrom (tigli-
che Einnahme von ASS 100 mg) hatte nach 8 Jahren pl6tz-
lich neuerliche linksseitige Sensibilitdtsstorungen. Auf-
grund des ipsilateralen Grenzzoneninfarktes im MRT
(Abb. 6a) erfolgte eine erneute Angiographie (Abb. 6b u. c).

Diskussion

In groferen Studien liegt der Anteil juveniler Hirninfarkte
etwa bei 3% [1, 3, 6, 8, 13, 15, 17, 21, 24, 39, 43]. Erste
Auswertungen im Rahmen des Qualitdtssicherungsprojek-
tes »Schlaganfall Hessen« [2] vom Februar 1999 (2.161
Patienten) lassen einen hoheren Anteil, ndmlich 4,6%, von
Hirninfarktpatienten bis einschlieBlich des 45. Lebensjah-
res vermuten. Sowohl die Akutphase [6] wie auch die in
einem Teil der Félle mogliche Sekundérprivention und die
damit verbundenen therapeutischen Strategien erfordern
eine exakte diagnostische Abkldrung [13, 43]. Vergleichbar
mit den Ergebnissen anderer Autoren (15-33%) [8, 13, 17,
21, 33, 38] blieben im vorliegenden Kollektiv 72 (29%) der
juvenilen Hirninfarkte trotz des enormen diagnostischen
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Abb. 6a: (oben) MRT (axial, T2 gewichtet, 1994): Grenzzoneninfarkt
frontal li.

Abb. 6b: (Mitte) DSA ap (1986/1994): progrediente Stenosierung der di-
stalen ACI 1i.

Abb 6¢: (unten) DSA ap (1994): Fiillung beider Aa. cerebri anteriores
tiber eine hypertrophierte A. meningea media re.

Aufwandes étiologisch unklar. Allerdings konnte nur bei
einem Teil dieser Kranken (ab 1994) eine umfangreiche
Untersuchung auf mégliche Hyperkoagulopathien [13, 22,
26, 42] (Protein C-, Protein S-Mangel, APC-Resistenz, AT
I1I- und Faktor XII-Mangel) und seltene Stoffwechseler-
krankungen (Homozystein) [19, 23, 31] erfolgen.

Weidauer, Nichtweif3: Juvenile Hirninfarkte

Im Hinblick auf Rezidive heben sich diese Infarkte neben
der Gruppe der Migrine-assoziierten Infarkte giinstig ab
(Tab. 2). Obgleich die Infarktmuster im Schnittbild und die
klinischen Befunde bei 47 der 72 Patienten einen embo-
lisch bedingten (temporiren) GefdRverschluBl (Abb. 2) ver-
muten lassen [18, 46], legen die Ergebnisse der Nachunter-
suchung nahe, daB es sich hier um offenbar selten wie-
derkehrende pathologische Konstellationen zu handeln
scheint. Pulmonale Entziindungen [30, 37] als Ausgangsort
thromboembolischer Komplikationen sind bislang nur in
kasuistischen Beitrdgen wahrscheinlich gemacht worden.
Nach Becker [4] scheint eine Korrelation von vorausgegan-
gener Entziindung/Infektion und Hirninfarkt in einem zeit-
lichen Fenster von 1 bis 2 Wochen — vermutlich unabhén-
gig vom Infektionstyp — gegeben zu sein. Neben der Erho-
hung von Adhisionsmolekiilen (intercellular adhesion
molecules 1 und 2; ICAM 1/2) wird von der Autorin bei
Miénnern eine Korrelation zur Héhe des C-reaktiven Pro-
teins (CRP) beschrieben [4]. De Verber et al. [42] wiesen in
einer Studie bei Kindern pathologische prathrombotische
Verdnderungen in 38% aller embolischen Ereignisse nach.
Mit hiamatologischen Pathologien assoziierte Infarkte kon-
nen sowohl auf einer Verdnderung im Gerinnungssystem
(Hyperkoagulopathien/verminderte antithrombotische Ak-
tivitdt) [13, 22, 40, 42] als auch auf zelluldren Erkrankun-
gen [26] basieren.

8,3% der Patienten mit Arteriosklerose (Makroangiopa-
thie) hatten keine typischen Risikofaktoren, so dafl hier
auch genetische Aspekte [32] diskutiert werden miissen.
Beziiglich der bislang eher gilinstigen Prognose erscheint
trotz der ausnahmslos unverdndert vorhandenen Risiko-
faktoren Nikotinabusus und Adipositas die Nachbeobach-
tungszeit zu kurz. Eine Beurteilung der Sekundérpraven-
tion ist daher nicht moglich. Je nach Patientenkollektiv
ohne Altersbegrenzung sind in 0,04-2,5% Dissektionen
zervikozephaler Arterien Ursache von Hirninfarkten [7, 14].
Bei jiingeren Hirninfarktpatienten ist die Dissektion (iiber-
wiegend spontan auftretend) jedoch ein wichtiger dtiopa-
thogenetischer Faktor (5—-17%) [7, 13, 21, 44]. Im Falle
spontaner Ursache lassen sich in der Mehrzahl anamnestisch
bis zu mehreren Wochen zuriickliegende Mikrotraumen
eruieren [7, 12, 14]. Warum allerdings ein bis dahin viel-
fach ausgelibtes Bewegungsmandver plotzlich eine drasti-
sche Pathologie der grofien hirnversorgenden Arterien — in
bis zu 30% multipel — hervoruft, bleibt bislang unklar.
Auch bei akut auftretenden zervikalen Querschnittssyndro-
men sollte bei Jiingeren differentialdiagnostisch eine ein-
oder beidseitige Vertebralisdissektion in Betracht gezogen
werden [45]. Wir sahen einen 43jdhrigen (in Tab. 1 nicht
aufgefiihrt), der infolge beidseitiger Dissektion der A. ver-
tebralis einen paramedian rechts gelegenen spinalen Infarkt
in Hohe der Segmente C2 und C3 erlitt. Klinisch fand sich
ein Syndrom der A. sulcocommissuralis. Begiinstigende
Faktoren sollen Verdnderungen im Typ III-Kollagen [9, 41]
sein, des weiteren vorangegangene Infekte [16], Migréne
[7, 12], fibromuskuldre Dysplasie [7, 12] und gefdBassozi-
ierte Entziindungen [27]. Die Akutphase dieser Gefifler-
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krankung mit 4 Verstorbenen muf hinsichtlich der Progno-
se gesondert betrachtet werden [6]. Rezidive scheinen eine
Raritit zu sein und beeinflussen nur geringfiigig den insge-
samt giinstigen Langzeitverlauf.

Bei Migrine-assoziierten Infarkten [10, 29, 34] ist die
anamnestisch zu eruierende vorausgegangene typische
Attacke von entscheidender Bedeutung, um eine zuféllige
Konstellation von Migrine und andersartiger Gefaferkran-
kung mit Infarktfolge eindeutig abgrenzen zu konnen. Dif-
ferentialdiagnostische Probleme konnen auch dadurch ent-
stehen, daB in seltenen Fillen Hirninfarkte die Erstmanife-
station einer Migréine sein kénnen [10, 34]. Die bei einigen
Patienten mit thalamischen und okzipitalen Infarkten
angiographisch beobachteten temporiren umschriebenen
Einschniirungen im P1-Segment der A. cerebri posterior
[29] bleiben unklar. Eine dadurch bedingte Einengung der
Ostien thalamoperforierender Arterien (Aa. thalamoperfo-
rantes posteriores und A. thalamogeniculata) konnte Ursa-
che fiir die manchmal isoliert auftretenden thalamischen
Infarkte im Rahmen einer Migréne sein. Trotz medikamen-
toser Prophylaxe hatte die Hélfte der Patientinnen unveran-
dert Migrineattacken. Da alle Frauen jedoch Hormonpri-
parate in der Folgezeit strikt gemieden haben (jedoch ohne
Ausnahme wieder rauchten) und keine neuerlichen Infark-
te auftraten, erscheinen Ovulationshemmer als potenzie-
rendes Risiko [36] fiir die Infarktentstehung bei gleichzei-
tig vorliegender Migrane und haben in der Sekundérpro-
phylaxe einen zentralen Stellenwert.

Im Falle einer Vaskulitis konnen Hirninfarkte sowohl Aus-
druck einer Erstmanifestation als auch Komplikation einer
lange bestehenden Erkrankung sein [27, 28]. Wihrend bei
generalisiertem Befall Laborparameter sowie die Muskel-
und Nervenbiopsie richtungweisend fiir die Diagnose sein
konnen, entstehen bei moglicherweise isoliertem zentralen
Befall diagnostische Liicken [20, 27], zumal Hirnbiopsien
nicht ohne Risiko und Aufwand vorgenommen werden
konnen. Die Angiographie liefert — insbesondere bei Mani-
festation an den kleineren Gefdflen — in hochstens 50%
charakteristische Befunde [20] wie z. B. konusartig zulau-
fende Stenosen (»vascular narrowings«) und GefdBver-
schliisse. Die im vorliegenden Kollektiv schlechte Progno-
se der sehr heterogenen Gruppe der Vaskulitiden erfahrt
unterschiedliche Aspekte bei getrennter Betrachtung von
erreger- und immunvermittelter Entziindung. Die positiven
Verldufe der Arteriitiden bei bakterieller Meningitis oder
im Falle einer Durchwanderungsarteriitis in Hohe der Ton-
sillarnische bei eitriger Tonsillitis [28] ohne die zusétzliche
Gabe von Steroiden betonen den zentralen Stellenwert
einer effektiven antibiotischen Behandlung [43]. Obschon
bei den primaren und sekundéren Vaskulitiden eine konse-
quente immunsuppressive Therapie durchgefiihrt wurde,
traten hier mehrfach Rezidive auf.

Tief gelegene kleine Infarkte entsprechen nur nach Grofe
und Lokalisation den Beobachtungen bei Alteren. Bei juve-
nilen Hirninfarkten verliert das Kriterium der Infarktgréfe
an Trennschirfe gegeniiber embolischer Ursache [18, 46],
da der gute Ausprigungsgrad leptomeningealer Kollatera-
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len die Ausbildung eines (groBen) Territorialinfarktes ver-
hindern kann [6, 46].

Die itiologische Vielfalt juveniler Hirninfarkte wird ver-
deutlicht durch das Vorliegen eines Moyamoya-Syndroms
bei einer 19jdhrigen. Eine von einigen Autoren vorgenom-
mene Zuordnung des Moyamoya-Syndroms in die Gruppe
der unklassifizierten Vaskulitiden reprdsentiert wohl nur
einen kleinen &tiologischen Aspekt dieses Syndroms [5,
11]. So wurden auch Moyamoya-Syndrome z. B. bei Tha-
lassamie [35] (iiberwiegend Kinder) mit partiellen Throm-
bosierungen und Rekanalisationen in den terminalen Ab-
schnitten der A. carotis interna beschrieben. Die eigenen
Ergebnisse der insgesamt giinstigen Prognose decken sich
mit denen anderer Autoren. Entscheidende Voraussetzun-
gen hierfiir sind im Vergleich zu Alteren zum einen die bes-
sere Verfiigbarkeit von Kollateralen — insbesondere lepto-
meningeal, zum anderen der geringere Grad an Arterio-
sklerose und die mitunter deutliche Plastizitit [6].
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