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Herrn Prof. Dr. H. G~nshirt zum 60. Geburtstag 

SUMMARY 

Cerebral manifestations in angioneurotic edema 

Two patients with hereditary angioneurotic edema are described. A female patient, 
born in 1929, showed an infarction in the area of the right posterior cerebral artery, 
verified by computer tomography. The son of this patient, aged 20 years, suffered from 
a transitory ischemic attack and a prolonged reversible ischemic neurological deficit, 
both in the territory of the left middle cerebral artery. Etiology, symptomatology, 
therapy, and differential diagnosis of cerebral manifestations in angioneurotic edema 
are discussed in view of previously described cases. 

ZUSAMMENFASSUNG 

Es wird fiber zwei Patienten mit famili/irem angioneurotischen 0dem berichtet. 
Eine 1929 geborene Patientin wies einen computertomographisch gesicherten Infarkt 
im Bereich der A. cerebri posterior rechts auf, der 20j~thrige Sohn kam wegen einer 
transitorischen isch~imischen Attacke sowie eines prolongierten reversiblen Insultes, 
jeweils im Gebiet der A. cerebri media links, in neurologische Behandlung. ~tiologie, 
klinische Symptomatik, Therapie und Differentialdiagnose cerebraler St6rungen beim 
angioneurotischen Odem werden im Zusammenhang mit den bisher in der Literatur 
beschriebenen F~illen diskutiert. 

EINLEITUNG 

Das angioneurotische Odem (AO) ist gekennzeichnet durch rezidivierende lokale 
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O [ ]  klinisch und serologisch unauff~illig 
[ ]  C 1" INH im Serum erl~ht, keine klinische Manifestation 
[ ]  C" I INH im Serum erh6ht, klinisch AO 

• • C~ INH im Serum erh~ht, klinisch AO mit neutologischen 
Ausf~iUen 

Abb. 1. Stammbaum der Familie S. unter besonderer Beriicksichtigung neurologischer Symptomatik. 

Odeme der Haut und der Schleimh~iute. Selten wurde auch iiber Stfrungen auf neuro- 
logischern Gebiet berichtet (Ullmann 1899; Von Rad 1902; Loewenheim 1903; Hand- 
werck 1907; Oppenheim 1913; Kennedy 1926; Nicolas und Petouraud 1931; van 
Bogaert 1934; Hamblin 1973). Der den famili~tren Formen des AO zugrundeliegende 
genetische Defekt wurde erst in neuerer Zeit aufgedeckt. Danach sind 2 Typen zu diffe- 
renzieren; der h~iufigere Typ I (Donaldson und Evans 1963) ist charakterisiert durch 
erniedrigte Serumkonzentrationen des Komplement-Esterasehemmers (C~INH), der 
seltenere Typ II (Rosen et al. 1965) durch erh6hte Konzentration des Komplement- 
Esterasehemmers, der in diesen F~dlen jedoch eine stark verminderte oder fehlende 
Hemmaktivit~it aufweist. 1972 beschrieben Kiippers et al. eine Familie mit AO des 
Typs II; wir konnten bei 2 Angeh~Srigen dieser Familie neurologische Ausf~ille beob- 
achten, die auf eine zentrale Funktionsst/Srung zuriickzufiihren sind. 

KASUISTIK 

Familienanamnese 
Die Erkrankung l~sst sich fiber drei Generationen dieser Familie verfolgen (Abb. 1). Die Gross- 

mutter verstarb mit 46 Jahren an einem Larynx~dem. Von den vier Kindern (1 Sohn, 3 T~chter) waren 
zwei T~Schter betroffen, in der dritten Generation traten bei 3 von 6 Familienmitgliedem Odeme auf 
(darunter bei einem eineiigen Zwillingspaar). Bei einem weiteren Enkel wurde lediglich ein patholo- 
gischer serologischer Befund bei fehlender klinischer Manifestation festgestellt. 

Fall I 
Die 1929 geborene Patientin (H.S.) leidet seit der Menarche an einem AO, das sich jeweils w~ih- 

rend der Schwangerschaft besserte. Im Alter yon 45 Jahren wurde sie wegen eines Odems im Larynx- 
bereich mit Erstickungsgefahr 10 Tage station~ir aufgenommen. Drei Tage nach der Entlassung erlitt 
die Patientin nachts eine Halbseitenl~ihmung links mit Gesichtsfeldausfall nach links. Mit Ausnahme 
der Sehst~Srung besserten sich die neurologischen Ausf~tlle in den folgenden Woehen kontinuierlich. 
Zweieinhalb Jahre nach diesem Ereignis wurde bei der neurologischen Untersuchung eine komplette 
homonyme Hemianopsie nach links, eine leichte linksseitige Tonuserht~hung mit gesteigerten Eigen- 
reflexen und stummer Sohle links ohne Paresen und eine diskrete Sensibilit~itsst0rung am linkan Arm 
und an der linken R0ckenh~.lfte gefunden. Im Doppler-Sonogramm ergab sich ein unautF~lliger Befund, 
das Elektroenzephalogramm zeigte einen leichten Zwisehenwellenherd parieto-occipital rechts, im 
Computer-Tomogramm des Sch~idels kam ein ansgedehnter Hirnsubstanzdefekt im Bereieh des Ver- 
sorgungsgebietes der A. cerebri posterior rechts zur Darstellung (Abb. 2). 

Fall2 
W.S., ein 1958 geborener Sohn von H.S., leidet wie sein eineiiger Zwillingsbruder seit dem ersten 
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Abb. 2. Computer-Tomogramm der Patientin H. S. (Fall 1). 

Lebensjahr an rezidivierenden Quincke-Odemen, die zun/ichst nach Traumen, spater auch spontan 
auftraten. Im August 1977 bemerkte W.S. for 5 Minuten ein Pelzigkeitsgefiihl und eine Kraftlosigkeit 
des rechten Armes sowie ein Herabhangen des rechten Mundwinkels. Zwei Monate sp~iter kam es 
wiederum aus Wohlbefinden heraus pl6tzlich zu einer sensomotorischen Hemiparese rechts mit Apha- 
sie. Die neurologischen Ausf'~ille bestanden 15 Minuten, bei der Untersuchung eine Woche sp/iter war 
lediglich noch ein leichtes Hiingen des rechten Mundwinkels zu bemerken, das sich bei einer Kontrolle 
nach 4 Wochen zurtickgebildet hatte. Ober Kopfschmerzen in Zusammenhang mit den neurologischen 
Ausf~illen klagte der Patient nicht. Ein Elektroenzephalogramm, ein Doppler-Sonogramm, ein Com- 
puter-Tomogramm des Sch~idels und ein Hirnszintigramm mit Durchblutungsstudie waren unauffiillig. 

DISKUSSION 

Klinische Symptomatologie 
In der Literatur wurden bei Patienten mit angioneurotischem t3dem bisher fol- 

gende St6rungen auf neurologischem Gebiet beschrieben (Tab. 1); Kopfscb.merzen 
(Kennedy 1926 [Fall 1 und 3]; Hamblin 1973), ophthalmoplegische Migraine (van 
Bogaert 1934 [Fall 2]), Papillen6dem (Handwerck 1907), Amaurose (Kennedy 1926 
[Fall 3]; Hamblin 1973), apoplektischer Insult (Loewenheim 1903; Kennedy 1926 
[Fall 2 und 3]; van Bogaert 1934 [Fall 1]; Hamblin 1973) und grosse generalisierte 
Krampfanf'~ille (Ullmann 1899; von Rad 1902; Kennedy 1926 [Fall 1]; Nicolas und 
Petouraud 1931). Bei unserem Fall 1 handelt es sich um einen rechtsseitigen Posterior- 
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infarkt, bei Fall 2 um eine transitorisch-isch~imische Attacke und einen prolongierten 
reversiblen isch~tmischen Insult im Bereich der A. cerebri media links. Eine gleichzeitige 
Manifestation des AO an anderen K6rperregionen ist beim Auftreten neurologischer 
Ausf~ille zwar nicht obligat, wie unsere F/ille ebenso wie einige Literaturf~ille (Ullmann 
1899; Handwerck 1907; Kennedy 1926 [Fall 1 ]) belegen, sie ist jedoch in den meisten 
F/illen vorhanden. Bei der Mehrzahl der Patienten bildeten sich die Symptome wie bei 
unserem Fall 2 in kurzer Zeit wieder zurfick, gelegentlich kommt es auch zu rezidivie- 
renden Ausf~illen bei der gleichen Person (Kennedy 1926 [Fall 2 und 3]; van Bogaert 
1934 [Fall 2]; eigener Fall 2). Nur ausnahmsweise (Kennedy 1926 [Fall 3]) wurden 
persistierende Ausf~ille wie bei unserem Fall 1 beschrieben. 

Xtiologie 
Als Ursache der neurologisehen Ausf/ille ist in unserem Fall 1, bei dem keinerlei 

Risikofaktoren im Hinblick auf eine Arteriosklerose der Hirngeffisse vorlagen, die Aus- 
bildung eines lokalen Odems der Gef~isswand der A. cerebri posterior rechts mit Ver- 
schluss des Gef'~isslumens und anschliessender Infarzierung des yon diesem Gef~iss 
versorgten Hirnareals wahrscheinlich. Eine ~ihnlich lang dauernde Hypoxie im Strom- 
gebiet der A. carotis interna rechts ist in Kennedy's Fall 3 fiir die dritte Attacke anzu- 
nehmen. Dass es bei unserem Fall 1 zu einem persistierenden neurologischen Ausfall, 
bei Fall 2 dagegen nur zu passageren Symptomen kam, ist m6glicherweise auf das 
erheblich h6here Lebensalter bei Fall 1 zum Zeitpunkt der Manifestation neurologischer 
St6rungen und die dadurch bedingte vermehrte Anf~illigkeit gegenfiber einer zeitweisen 
Hypoxie zuriickzufiihren. 

Therapie 
Die Akutbehandlung des AO stiitzt sich auf die Infusion yon Frischplasma, ge- 

reinigtem C~-Esterasehemmer (C~-Inaktivator Behring-Werke®) oder einem Plas- 
min- und Kallikrein-Inhibitor (Trasylol®) (Agostini et al. 1975). Zus/itzlich sollte - -  
insbesondere bei cerebraler Manifestation des AO - -  eine symptomatische Odem- 
therapie mit 100 mg Prednisolon durchgeffihrt werden. Als prophylaktische Behand- 
lung des AO ist heute in erster Linie die Gabe von Tranexams~iure gebr~iuchlich; Epsi- 
lon-Aminocaprons/iure wies zwar auch bei manchen Patienten einen positiven Effekt 
auf, verlangte aber meist eine zu hohe Dosierung (Ohela 1976). Versuche einer Pro- 
phylaxe mit Suramin (Antrypol®j Germanin®) erwiesen sich bei einem Patienten, bei 
dem Tranexams/iure nur mangelhaft wirkte, als positiv (Brackertz und Kfippers 1973); 
auch fiber Erfolge mit Cinnarizin wird berichtet (Ohela 1976). 

Di f f  er entialdiagnose 
Bei passageren oder persistierenden zentralnerv6sen Ausf~illen muss - -  vor allem 

im jugendlichen Alter - -  eine Migraine accompagn6e ausgeschlossen werden; bei 
unseren F/illen schied dieser Verdacht durch das Fehlen von Kopfschmerzen sowie 
charakteristisehen vegetativen Begleitsymptomen aus, auch anamnestisch ergaben sich 
keine Hinweise auf das Vorliegen einer Migr/ine. Differentialdiagnostische Sehwierig- 
keiten k6nnen dann entstehen, wenn neben den cerebralen Ausf'~illen im Rahmen eines 
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AO auch Kopfschmerzen auftreten, wie es yon einigen Autoren beobachtet wurde 

(Kennedy 1926 [Fall 1 und 2]; van Bogaert 1934 [Fall 2]; Hamblin 1973). Insbesondere 
van Bogaert's Fall 2, bei dem im Zusammenhang mit dem AO eine rezidivierende oph- 

thalmoplegische Migraine beschrieben wurde, erscheint in diesem Zusammenhang be- 

merkenswert. Intracerebrale Blutungen sind durch die in der Regel bestehende Be- 

gleitsymptomatik mit ~,nderung der Bewusstseinslage und gegebenenfalls Meningismus 

zu differenzieren; eine Sicherung der Diagnose erfolgt durch die Computer-Tomo- 

graphic sowie die Lumbalpunktion. Entziindliche Prozesse sind aufgrund ihres Verlaufes 
mit allm~ihlicher Entstehung der neurologischen Ausf'fille sowie aufgrund des Liquor- 

befundes auszuschliessen. Schwierig kann die Unterscheidung zu isch~imischen cere- 
bralen Insulten auf anderer Grundlage sein, zumal beim Auftreten der cerebralen Aus- 

f~ille das gleichzeitige Vorliegen der typischen Zeichen eines Quincke'schen Odems 

keineswegs obligat ist. In solchen F~illen muss durch genaue Erhebung der Anamnese 

eine Kl~rung herbeigefiJhrt werden. Besonders bei ~tiologisch unklaren Schlaganf~illen 

im jugendlichen Alter sollte daher das m6gliche Vorliegen eines angioneurotischen 

Odems als Grunderkrankung stets in die differentialdiagnostischen Erw~igungen ein- 
bezogen werden. 
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