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AV-Malformationen

AV-Malformation - Planung für Gamma Knife
Abbildung 5a-b: 5a: AVM im Thalamus re, St. p. Blutung, St. p. Teilexstirpation, Gamma 
Knife-Planungsangiographie (A. carotis interna re). 5b: Kontrollangiographie (A. carotis

interna re.) nach 36 Monaten, komplette Obliteration der AV-Malformation 
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Pathogenese Pathogenese vaskulitischervaskulitischer LäsionenLäsionen

Intimaverdickung
Gefäßwandnekrosen (Aneurysmen)
Gefäßverschlüsse

Primäre Vaskulitiden

Sekundäre Vaskulitiden

Gemeinsam
Entzündliche Infiltration der Gefäßwände durch 
Antikörper, zirkulierende Immunkomplexe und/ 
oder Endotoxine



Dr. med. Heike Künzel, Nov. 2006Folie 4

Systematik sekundärer Vaskulitiden

BegleitvaskulitisBegleitvaskulitis bei bei KollagenosenKollagenosen
z.B. Lupus erythematodes, Sjögren-Syndrom

BegleitvaskulitisBegleitvaskulitis bei Infektionenbei Infektionen
Bakteriell: z.B. Meningokokken, Tuberkulose, Lues, Borreliose 
Viral: z.B. Herpes, Zytomegalie, HIV, Hepatitis
Pilzbedingt: z.B. Mukomykose, Aspergillose
Parainfektiös: bei lokalen Infektionen im Schädelbereich

BegleitvaskulitisBegleitvaskulitis bei Medikamenten und Drogenbei Medikamenten und Drogen
z.B. Heroin, Kokain, Crack, Ectasy, Hydralazin, Penicillamin

BegleitvaskulitisBegleitvaskulitis bei malignen Erkrankungenbei malignen Erkrankungen
z.B. Karzinome, lymphoproliferative Erkrankungen, Gammopathien
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Sonderfall bakterielle Meningitiden

Pathomechanismen
Vaskulitis
Subintimale Infiltration der Arterienwand

Eitrige Ummauerung
Mechanisch bedingte Einschnürung der basalen Gefäße durch eitriges 
Exsudat

Vasospasmus
Funktionelle Engstellung der im Subarachnoidalraum verlaufenden 
Gefäße durch Freisetzung vasokonstriktorischer Mediatoren

Hirndruckerhöhung
Erhöhung des peripheren Gefäßwiderstands durch das Hirnödem

Hyperperfusion
Hyperperfusion bei Wiedereröffnung verschlossener Gefäßareale sowie 
aufgrund Paralyse der zerebralen Autoregulation
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Der 9-jährige Schüler entwickelte während des Aufenthaltes in einem Landschul-
heim eine akute rechtsseitige Hemiparese, die sich innerhalb eines Tages weit-
gehend zurückbildete. In den letzten Wochen zuvor leichtes Fieber und insgesamt 
verminderte Belastbarkeit. Das initial im Aufnahmekrankenhaus durchgeführte 
kraniale CT war unauffällig, auch das 2 Tage später erfolgte MRT ergab keinen 
Anhalt für eine substanzielle Hirnschädigung. 

Fallbeispiel 1
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Fallbeispiel 2
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Arteriitiden der großen Gefäße

Arteriitis cranialis Takayasu-Arteriitis

Inzidenz 20-50 / 100.000 0,2-1 / 100.000
Histologie Panarteriitis  mit Riesenzellen ←
Ätiologie unbekannt ←
Klinik > 50 Jahre < 40 Jahre

Kopfschmerzen 50% selten
Sehstörung / Erblindung 30% möglich
Hirninfarkte 10% möglich                              
supraaortale Arterien 20-30% 90%
Nierenarterien selten bis 75%
Pulmonalarterien selten bis 50%
Mesenterialarterien ? bis 20%
untere Extremität ? bis 10%

Diagnostik BSG, CRP 95% 95%
Ultraschall / Biopsie Ultraschall

DSA/MRA (vor Intervention)
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Vaskulitiden

Primäre Vaskulitiden
Generalisierte Autoimmunvaskulitiden *
Isolierte Vaskulitis des ZNS

Sekundäre Vaskulitiden
Begleitvaskulitiden bei verschiedenen 
Erkrankungen

große Arterien mittelgroße Arterien mittelgroße – kleine Gefäße kleine Gefäße

Takayasu-Arteriitis
Arteriitis temporalis

Panarteriitis nodosa
Kawasaki-Syndrom
Isolierte ZNS-Angiitis

Wegener-Granulomatose
Churg-Strauss-Syndrom
mikroskopische Polyangitis

Henoch-Schönlein-Purpura
leukozytoklastische Purpura
kryoglobulinass. Vaskulitis
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Takayasu-Arteriitis

ACR-Kriterien der 
Takayasu-Arteriitis

Erstmanifestation < 40 J.
Claudicatio-Beschwerden
reduzierter Brachialispuls
RR-Differenz > 20 mmHg
Strömungsgeräusch über 
A. subclavia
Sicherung durch 
Duplexbefund



Dr. med. Heike Künzel, Nov. 2006Folie 13

Fallbeispiel 3
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Arteriitis cranialis

ACR-Kriterien der Arteriitis cranialis
Lebensalter > 50 J
neu aufgetretener lokalisierbarer 
Kopfschmerz
klinisch auffällige A.temporalis
BSG > 50 mm/1h
Riesenzell-positives Biopsat

Bei 3 erfüllten Kriterien Sens.  93 %, 
Spez. 91 %



Dr. med. Heike Künzel, Nov. 2006Folie 15

Arteriitis cranialis
Sonographische Kriterien

Halo-Zeichen
A. temporalis superficialis, aber auch 
A. vertebralis und A. occipitalis

Fehlende Gefäßpulsationen im M-Mode
Verschluss der A. temporalis superficialis
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Gefäßdissektionen
Allgemeine Symptomatik

lokale Kopfschmerzen
bei Karotisdissektion Miosis und Ptosis (Horner-
Syndrom), selten auch ischämische Mydriasis

Innere DissektionInnere Dissektion
Gefäßverschluss mit Mediainfarkt durch 
Abtropfthrombus oder hämodynamisch bedingtem 
Grenzzoneninfarkt
Ruptur der Dissektion mit Mediainfarkt durch 
thrombotische Streuung (sekundäres Ereignis)

Äußere DissektionÄußere Dissektion
kompressionsbedingte Hirnnervenausfälle
Ruptur in das Gefäßinnere (“kombinierte Dissektion”)  
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Fallbeispiel 4
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Gefäßdissektionen

Innere Dissektionen
(Intima-Media)

Äußere Dissektion
(Media-Adventitia)

gedeckt falsches Lumen Pseudoaneurysma
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Ursachen des Verschlusses und der 
Rekanalisation von Dissektionen

Gefäßverschluss durch intramurales Hämatom ?
Thrombotischer Verschluss des Restlumens ? 

spontane Thrombolyse ?
Resorption des “falschen Lumens” ?
Einsprossen von Vasa vasorum ?

Erste Studie zu Dissektionen von Anderson und Schechter,
J. Neurol. Neurosurg. Psychiatr. 1959
1 - 2,5 % aller Insulte
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Fallbeispiel 5, 
Wandhämatom
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Dissektion der A. carotis communis

“Flatterwand”

ICA
CCA
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Verlauf der A. carotis interna
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Typische Gefäßbefunde bei Dissektionen der 
distalen A. carotis interna 



Dr. med. Heike Künzel, Nov. 2006Folie 25

Erscheinungsbild von 
Dissektionen im 
Duplex-Scan

langstreckige, bis nach 
extrakraniell reichende 
Dissektion

“normale”
Strömungs-
geschwindigkeit
(65 cm/s)
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Fallbeispiel 6
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Fallbeispiel 7
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Fallbeispiel 8: Dissektion der A. vertebralis

normaler
Durchmesser

Stenose Stenose-
maximum

24-jährige Erzieherin. Nach chiropraktischem Manöver zweizeitiges Ereignis mit 
okzipitalem Kopfschmerz, Drehschwindel, Übelkeit und Erbrechen (unmittelbar
danach sowie zwei Wochen später)
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Fallbeispiel 9
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Fallbeispiel 10
Fibromuskuläre Dysplasie
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Bei distal der Carotisbifurkation gelegenen und 

nicht mit Knickbildungen einhergehenden Steno-

sen der extracraniellen A. carotis interna ist 

differenzialdiagnostisch an erster Stelle an eine 

fibromuskuläre Dysplasie zu denken
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Fibromuskuläre Dysplasien sind perlschnur-
förmige, meist multiple Einziehungen der Gefäß-
wand, die mit einem erhöhten Dissektionsrisiko
einhergehen. Im extrakraniellen farbkodierten 
Duplexsonogramm imponieren sie als kurz-
streckige Stenosen im Verlauf der A. carotis
interna. Da sich Dysplasien häufig unmittelbar 
unter der Schädelbasis befinden, sind sie nur bei 
guten Untersuchungsbedingungen erkennbar. 


