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Rezidivierender padiatrischer Stroke bei therapieschwieriger, progressiver zerebraler
Vaskulitis (cPACNS)
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Hintergrund

Die primare zerebrale Vaskulitis (CPACNS) ist eine seltene Differentialdiagose des padiatrischen
ischamischen Schlaganfalls. Die Pathogenese ist nicht abschlief’end verstanden. Die Kombina-
tionstherapie besteht aus Immunsuppression und Antikoagulation bzw. Thrombozytenfunktions-
hemmung. Bei fehlenden Behandlungsleitlinien sind therapierefraktare Verlaufe eine Herausfor-
derung.

Verlauf

Wir berichten den Verlauf einer cPACNS Uber 24 Monate. Der Indexpatient erlitt einen ersten
symptomatischen zerebralen Infarkt im Alter von 8 Jahren. Initial imponierten eine Hemipare-
se links mit Parasthesien der unteren Extremitat. Die MRT ergab ein mehrzeitiges infra- und
supratentorielles Multiinfarktgeschehen im vertebro-basilar-posterioren Stromgebiet. MR-angio-
graphische Kaliberschwankungen der Art. cerebri posterior und der Art. vertebralis rechts lief3en
eine ursachliche Vaskulitis vermuten. Infektiose, metabolische, autoinflammatorische/autoimmu-
ne, hamostaseologische und genetische (CADASIL, DADA2) Ursachen konnten ausgeschlossen
werden.

Es wurde die Therapie mit Methylprednisolon (MPS), Mycophenolat-Mofetil (MMF), oralem Pred-
nisolon sowie eine duale Plattchenaggregationshemmung (ASS, Clopidogrel) eingeleitet. Unter
Prednisolonreduktion kam es nach 4 Monaten zu einem erneuten Insult (Hemiparese rechts,
Aphasie) mit Infarktarealen der Pons bds. und cerebellar rechts bei Stenosierung der Art. basila-
ris. Entsprechend des BrainWorks CNS Vasculitis Protocol 2015 wurde bei progressivem Verlauf
auf Cyclophosphamid (Cyc) und hochdosierte Steroide umgestellt. Bei Nachweis eines erworbe-
nen inkompletten Fanconi-Syndroms (a.e. Cyc-assoziiert) musste nach 1. Cyc-Gabe auf Inflixi-
mab, Methotrexat und Prednisolon umgestellt werden. Darunter zeigte sich der Junge abgesehen
von einer beinbetonten spastischen Hemiparese rechts neurologisch rehabilitiert und ohne neue
Infarktareale im MRT-Verlauf.

16 Monate nach erstem Infarkt fiel im MRT eine progrediente Stenosierung der zuvor

stabilisierten Art. basilaris auf. Es erfolgte die Therapieintensivierung mit 6 Zyklen Cyc und MPS
unter nephroprotektiven Mallnahmen. Darunter konnte eine Zunahme der Kaliberweite bei be-
stehender irregularer Gefallwandung der Art. basilaris erzielt und auf eine Remissionserhaltende
Therapie (MMF) umgestellt werden. Die klinischen und bildgebendem Befunde blieben bis 24
Monate nach Erstinfarkt stabil.
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Die weitere genetische Aufarbeitung ergab Befunde mit Heterozygotie im NF1-Gen, im PROS1-
Gen (Protein S-Defizienz) und RNF213-Gen (Moya-Moya-Assoziation), deren Bedeutung fur die
Genese unklar ist.

Schlussfolgerung

Dieser Fall einer therapieschwierigen cPACNS demonstriert, in Anbetracht fehlender Evidenz-
basierter Diagnostik- und Therapieempfehlungen, die Notwendigkeit des individuell angepassten
und interdisziplinar abgestimmten Vorgehens. Entscheidungen zum Therapiemanagement, Me-
dikamenten-assoziierte Nebenwirkungen und die breite Differentialdiagnostik stellen eine grof3e
Herausforderung dar.



