Der kindliche Hirnschlag

Jaques F. L. Schneider

Der arterielle ischamische Hirninfarkt im Kindesalter -
acute ischemic stroke (AIS)

Einleitung

Die Verbesserung der Bildgebung im Zentralnervensystem und insbesondere der vermehrte Einsatz der
Magnetresonanztomographie, haben zu einer Erhéhung der diagnostizierten arteriellen ischamischen Hirn-
infarkte (AIS) im Kindesalter gefiihrt. Diese erhohte Pravalenz bleibt jedoch relativ gering im Vergleich zu
jener in der Erwachsenenmedizin. Insbesondere der sehr unterschiedliche Erkrankungshintergrund bewirkt,
dass, im Gegensatz zu den Erwachsenen, immer noch keine akzeptierte Klassifizierung dieses Erkrankungs-

bildes bei Kindern zustande gekommen ist.

Epidemiologie

Grundsétzlich zeigt die Altersver-
teilung einen deutlichen Gipfel im
neonatalen Alter, mit einer hohen
Pravalenz von 20 auf 100'000
Neugeborenen. Im spateren Klein-
kindalter ist lediglich mit einer, je
nach Literatur leicht unterschied-

lich anfallenden Pravalenz von
0.6 bis 8 auf 100'000 Kinder zu
rechnen. Hirninfarkte treten hau-
figer bei Buben sowie bei Kindern
afrikanischer Abstammung auf.
Diese ethnisch-bedingten Unter-
schiede widerspiegeln unterschied-

liche Risikofaktoren, welche eine

wesentliche Rolle spielen in der
ethiopathologischen Ursache des
Krankheitsbildes. Ty-
pischerweise weisen europdische

klinischen

Kinder eine hohere Rate an ange-
borenen Koagulationsfehlern auf.
Kinder afrikanischer Abstammung
ihrerseits leiden vermehrt an Hirn-

W Abb. 1: T2-gewichtetes (a) und Diffusions-gewichtetes (DWI) (b) MR-Bild eines akuten Hirninfarktes bei einem Neugeborenen. DWI-
und T2-hyperintenses peripheres Areal im Versorgungsgebiet der A. cerebri media, mit beginnender Auflésung des Cortex (,missing
ribbon sign”). Die linke Seite ist in dieser Alterskategorie héufiger betroffen als die rechte.
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infarkten, welche durch eine Sichel-
zellanamie verursacht werden. Ja-
panische Kinder wiederum bilden
eine dritte Gruppe, bei welcher das
Moya-Moya Syndrom (und Moya-
Moya-dhnliche Erkrankungen) die
Riickbli-
ckend muss festgestellt werden,

wichtigste Ursache ist.

dass in den letzten Jahrzehnten
diese klinischen Risikofaktoren die
bakterielle Meningitis als haufigste
Ursache fiir einen Hirninfarkt bei
Kindern abgelést haben.

Hirninfarkt beim Neugeborenen
Das klinische Erscheinungsbild ist
stark vom Alter des Kindes abhan-
gig. Symptome sind nicht selten
unspezifisch. Bei den Neugebore-
nen treten typischerweise Lethar-
gie und epileptische Anfalle in der
Halfte der Falle auf. Die von der Er-
wachsenenneurologie erwarteten
fokalen neurologischen Zeichen,
wie zum Beispiel die Hemiparese,
sind in dieser Altersgruppe sehr
selten (siehe Abbildung 1).

Auf der Suche nach einer Atiolo-
gie flir einen neonatalen AIS muss
in erster Linie an eine neonatale
Sepsis gedacht werden, welche
in Uber 50% der dokumentierten
Félle assoziiert ist. Im neonatalen
Alter miissen zudem transitorische
Faktoren beriicksichtigt werden,
welche in der Entstehung des AlIS
eine wichtige Rolle spielen. Sowohl
beim Neugeborenen wie auch bei
der Kindesmutter liegt ein labiler
Koagulabilitdtszustand vor, der
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eher auf der Hyperkoagulabilitats-
seite liegt, inshesondere bei der
Mutter. Der relativ hohe Hemato-
krit wie auch intrakardiale rechts-
links Shunts sind bekannte Risiko-
faktoren des Neugeborenen fir
Thrombenbildung. Nicht zuletzt ist
die Geburt selbst mit einem erheb-
lichen mechanischen Stress und
daraus resultierenden Lésionen der
Gefasswand verbunden. Positiv zu
werten hingegen ist das sehr nied-
rige Rekurrenzrisiko von unter 3%.

Hirninfarkt beim Kleinkind

Wie schon beim Neugeborenen sind
die Risikofaktoren beim Kleinkind
anders als bei den Erwachsenen.
Arteriopathien (akuter, transitori-
scher oder progressiver Natur) so-
wie thromboembolische Ereignisse
(kardialer, vaskularer oder haema-
tologischer Ursache) stehen hier
im Vordergrund, gefolgt von infek-
tiésen sowie einer langen Liste von
seltenen Erkrankungen. In einem
Drittel der Félle ist kein Risikofak-
tor identifizierbar.

Die mit Abstand grésste Ursache
eines AlIS im Kindesalter wird von
vaskuldren Erkrankungen gebildet.
Arteriopathien kénnen in 50 bis
80% der Félle nachgewiesen wer-
den. Darunter sind nicht-inflamma-
torische Atiologien am hiufigsten,
wie Geféssdissektion, Moya-Moya
Syndrom/Erkrankung
besonders Sichelzellandmie-assozi-

und ganz

ierte Verdnderungen.

Hematologische und metabolische
Erkrankungen bilden die zweitgross-
te Risikogruppe im Kleinkindsalter
mit einer Pravalenz von 30 bis 50%.
Im Vordergrund stehen prothrom-
botische Zustdnde, insbesondere
die schon erwéhnte Sichelzellana-
mie (SZA) und die Eisenmangelan-
dmie. Die SZA ist eine genetische
Hamoglobinopathie mit mehreren
Varianten (Hb SS -die eigentliche
Sichelzellandmie, aber auch Hb S
und Hb SC). Es liegt eine zusam-
menhdngende Kette von Faktoren
vor, die zusammen stark prothrom-
botisch wirken: die chronische
Andmie selbst mit Schwankungen
der Blutviskositdt und erhohte
Blutgeschwindigkeit,  néachtliche
Séattigungsabstiirze, plétzliche He-
(Sichelzellkrise).
All diese Elemente verursachen

moglobinabfélle

zusammen und separat Schadigun-
gen der Gefdsswand, insbesondere
des Endothels von mittleren und
grosseren Gefdssverzweigungsstel-
len, welche mit Intimaproliferation,
Fibrindeposition und Thrombusbil-
dung vergesellschaftet sind (siehe
Abbildung 2).

In allen Fallen wird nach einer kar-
dialen Ursache (i.d.R Echosonogra-
phisch) gesucht. Bei 25% der AIS
kann ein kongenitales Herzvitium
und/oder ein intrakardialer Defekt
als pradisponierender Faktor iden-
tifiziert werden. Aber auch nach
einer Herzoperation ist das Risiko
eines AIS erhdht: 5% der Kinder
mit AIS haben eine Korrekturope-
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W Abb. 2: 14-jdhrige Patientin mit bekannter Sichelzellandmie. Das T2-gewichtete Bild (a) zeigt akute/subakute Infarkte insuldr und
frontal rechts mit T2-hyperintensem Cortex, aber auch im dorso-lateralem Putamen rechts und rostral im Nucleus lentiformis links.
Die time-of-flight Angiographie (b) zeigt ausgeprdgte, rechts betonte subtotale Einengungen der grossen Gefdsse im Circulus Willisi.

ration nach Fontan hinter sich. Die
frithzeitige Therapie und operative
Korrektur der kongenitalen Herz-
missbildungen haben gesamthaft
jedoch die Inzidenz von AIS deut-
lich gesenkt.

Therapie des akuten Ischami-
schen Hirninfarktes

Therapeutische Massnahmen beim
kindlichen AlS basieren weitgehend
auf der Behandlung des AIS im Er-
wachsenenalter. Spezifische Studi-
en welche den Einfluss der Oxyge-
nierung, die Kontrolle der Glucose
(insbesondere der Hyperglykdmie),
der Korpertemperatur (Rolle der
Blutdruckes
oder des intrakraniellen Hirndru-

Hypothermie?), des

ckes wurden bis jetzt an Kindern

nicht durchgefiihrt. Die aktuellen
amerikanischen (von der ACCP)
und englischen (von der RCP) Leit-
linien basieren auf Extrapolationen
aus der Erwachsenenmedizin und

auf Expertenmeinungen.

Die hyperakute Therapie mittels
intravendser oder intraarterieller
mechanischer

bleibt im
Kindesalter kontrovers und basiert

Thrombolyse mit
Thrombuszerstérung

auf einzelnen Fallbeispielen und ei-
ner einzigen klinischen Studie mit
méssigem Erfolg (siehe Abbildung
3). Insbesondere die Tatsache, dass
mehr als die Hélfte der Kinder aus-
serhalb des fir die Erwachsenen
geltenden Zeitfensters mittels tPA
und endovaskuldrem Zugang be-

handelt wurden, zeigt, wie dringlich
und notwendig eine multizentrisch
angelegte klinische Studie ist.

Klinisches Outcome und Rezidiv
Kohortenstudien haben gezeigt,
dass Kinder nach AlIS ein normales
motorisches outcome (25%) oder
ein mildes bis moderates (ca 50%)
Defizit aufweisen. Auch im kogni-
tiven Bereich zeigen lediglich 30%
der Kinder eine expressive oder re-
zeptive Sprachstdrung. Die meisten
Rezidive sind in den ersten sechs
Monaten nach initialem Hirnin-
farkt zu erwarten und werden in
fast einem Drittel der Falle erwar-
tet. Positiv zu bewerten ist, dass
unter sekundarer Prdventionsthe-
rapie mittels antithrombotischen
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W Abb. 3: 12-jihriges Mddchen mit bekanntem Evans-Syndrom. Akute Hemisymptomatik
im Spital. Das Diffusion-gewichtete Bild zeigt einen hyperakuten Infarkt der Basalgan-
glien rechts (Putamen und Kopf des Nucleus Caudatus) bei fehlender Signalstérung in
der T2-gewichteten Sequenz (Abb 3a). Die MR-Angiographie zeigt einen kompletten
Verschluss der A. Cerebri media rechts (Abb 3b). Bestdtigung des Befundes in der
konventionellen Angiographie mit anschliessender Thrombusfragmentierung sowie
intraarterieller Lyse. Nach 30 Minuten Therapie konnte das Gefdss wieder erffnet
werden (Abb 3¢).
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Medikamenten, die Rezidivrate un-
ter 10% sinkt. Nach wie vor ist die
hochste Mortalitdtsrate unter den
Kindern vor dem ersten vollende-
ten Lebensjahr zu finden.

Schlussfolgerung

Andere Risikofaktoren, unterschied-
liche Koagulationsprofile zwischen
Kindern und Erwachsenen sowie
eine geringere Morbiditdt und
Mortalitat deuten darauf hin, dass
therapeutische Massnahmen aus
der Erwachsenenliteratur nicht auf
Kinder einfach zu libertragen sind.
Es ist nicht verwunderlich, wenn
eine grosse Schere sich gedffnet
hat zwischen den publizierten ak-
tuellen padiatrischen  Leitlinien
und der géngigen klinischen Pra-
xis. Es bleiben viele Fragen offen,
inshesondere liber Rolle und Art
der hyperakuten Therapie, sowie
die Indikation zur Antikoagulation
oder Aggregationshemmerthera-
pie. Auch eine magliche grossere
Effizienz von Physiotherapie und
Rehabilitation nach Hirninfarkt ist
in Anbetracht der Plastizitdt des
kindlichen Gehirns grindlicher zu
evaluieren. Dedizierte padiatrische
Studien sind dringend nétig und
kritisch fiir eine Verbesserung des
Management von AlS bei Kindern.

» Dr. med Jaques F. L. Schneider
Leiter der Kinderradiologie
Universitdts-Kinderklinik
Postfach
CH-4005 Basel
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