Funikuldre Myelose oder spinale Ischamie?

Bei akut und fluktuierend auftreten-
den spinalen Symptomen wird ursdch-
lich vorrangig eine vaskuldre Erkran-
kung in Betracht gezogen, die eine auf-
wendige Diagnostik bis hin zur spina-
len Angiografie erfordert. Dennoch
sollten auch atypische Manifestationen
anderer Erkrankungen wie der funiku-
ldren Myelose nicht au3er Acht gelas-
sen werden, die bei rechtzeitiger Er-
kennung rasch und wirksam behandelt
werden kénnen.

Einleitung

Neurologische Symptome eines Vitamin-
Bi,-Mangels entwickeln sich tiblicherwei-
se subakut bis chronisch [1, 2]. Akute Ver-
laufsformen einer funikuldren Myelose
(FM) wurden in seltenen Fillen nach the-
rapeutischer oder missbrauchlicher Expo-
sition gegeniiber N,O (Lachgasnarkosen)
bei Patienten mit bis dahin latentem Vita-
min-B;,-Mangel beobachtet. Ursdchlich
wird dafiir die irreversible Oxydation des
Coenzyms Vitamin B;, durch N,O verant-
wortlich gemacht [3].
Pathologisch-anatomisch finden sich bei
der FM v.a. demyelinisierende Ldsionen
mit spongioser Degeneration infolge eines
Verlustes und einer Schwellung von Mye-
linscheiden im Bereich der Hinter- und
Seitenstrange des zervikothorakalen Rii-
ckenmarks, weniger hdufig der Hirnner-
ven, peripheren Nerven und der weil3en
Substanz des GroRhirns. Mit der MRT
kénnen myelopathische Verdnderungen
als symmetrische Signalsteigerung in den
zervikalen Hinter- und Seitenstrangen
dargestellt werden [4].

Treten spinale Symptome akut und in
fluktuierender Intensitdt auf, muss diffe-
renzialdiagnostisch vorrangig eine spinale
Ischdmie erwogen werden, sodass die spi-
nale MRT wie im nachfolgend dargestell-
ten Fall auch eine DWI-Sequenz ein-
schlief3en sollte.

Falldarstellung

Bei der bisher gesunden 50-jdhrigen Pa-
tientin waren 2 -3 Wochen vor Aufnahme
Oberbauchschmerzen aufgetreten. Am
Aufnahmetag traten heftige Thorax-
schmerzen mit Kollapsneigung hinzu, so
dass die Patientin vom Notarzt in die Not-
aufnahme unter dem Verdacht auf ein
akutes Koronarsyndrom gebracht wurde.
Wahrend des Transports berichtet die Pa-
tientin von wiederholten Erinnerungsver-
lusten und wiederholten Attacken von Be-
wegungsunfdhigkeit und Taubheitsgefiihl
beider Beine.

Bei der Aufnahmeuntersuchung waren
die Beine schlaff plegisch bei seitengleich
normaler Sensibilitdit und erhaltenen
BER. Innerhalb weniger Minuten besserte
sich die Kraft der Beine, sodass diese wie-
der abgehoben werden konnten und das
Stehen und Gehen mit Unterstiitzung
durch 2 Hilfskrafte méglich war. Blasen-
entleerungsstérungen lagen bei norma-
lem Restharn nicht vor.

Zu diesem Zeitpunkt waren Herzfrequenz
und Blutdruck sowie der internistische
Befund normal.

Im Labor fielen eine makrozytire Andmie
(Hb 10,9, MCV 115,0f1) bei erniedrigtem
Vitamin-B;,-Spiegel von <30pg/ml und
normalem Folsdurespiegel von 12,9 ng/ml
auf. Die Antikorper gegen Parietalzellen
im Serum waren hochpositiv mit Nach-
weis einer Typ-A-Gastritis in der Magen-
schleimhautbiopsie. Die Serum-Troponin-
Werte und die Liquordiagnostik waren
normal.

Die spinale MRT-Untersuchung der HWS
und oberen BWS (1,5T-MRT, Avanto, Sie-
mens, Erlangen/Deutschland) zeigte in
den T2-gewichteten Sequenzen symme-
trisch in den Hinterstrdangen auf Hohe
des Bandscheibenfachs BWK 6/7 eine
kurzstreckige Signalsteigerung ohne ex-
pansiven Charakter (© Abb.1a und
© Abb. 1b). In den kontrastmittelgestiitz-
ten Sequenzen wies die Lision keine Kon-
trastmittelaufnahme auf. In der zusatzlich
durchgefiihrten DWI (EPI, b-Wert 1000;
© Abb.1c) zeigte sich korrespondierend
in der b1000 eine deutliche spinale Sig-
nalanhebung (© Abb.1c) ohne Signalab-
senkung in der ADC-Map (© Abb.1d).
Unauffillig blieben ein cMRT und die zum
Ausschluss einer Aortendissektion durch-

gefiihrte CTA der Aorta und der hirnver-
sorgenden Arterien wie auch ein EKG,
Langzeit-EKG und die transésophageale
Echokardiografie.

Das initial durchgefiihrte EEG zeigte als
Grundrhythmus einen Alpha-Beta-Misch-
typ ohne herdférmige Verdnderungen
oder epilepsietypische Potenziale.

Die SEP nach Stimulation des N. tibialis
zeigten verzdgerte L1-Antworten bei nor-
maler zentraler Leitungszeit. Die MEP er-
gaben bei Ableitung vom M. abductor hal-
lucis brevis normale Latenzen und Ampli-
tuden.

In den ersten 2 Tagen des stationdren Auf-
enthalts traten mehrfach dhnliche Episo-
den auf, die aber nach Vitamin-B;,-Substi-
tution (1000 Aqua-Cytobion/d i.m.) sis-
tierten, sodass die Patientin 2 Wochen
nach Aufnahme wieder ohne neurologi-
sche Defizite entlassen werden konnte
und bei einer Verlaufskontrolle 4 Monate
spdter beschwerdefrei war bis auf ein an-
haltendes Ubelkeitsgefiihl trotz Pantopra-
zoleinnahme. Der neurologische Befund
war unauffillig.

Diskussion

Welche Faktoren im vorliegenden Fall
zum Auftreten dieses atypisch akuten
Verlaufs der FM durch eine Vitamin-B;,-
Resorptionsstérung gefiihrt haben, bleibt
ungeklirt. Ahnlich stark erniedrigte Se-
rumspiegel von Vitamin B;, wurden in an-
deren Untersuchungen auch bei subakut-
chronischen Verldufen einer FM beobach-
tet (1). Die Frage, ob die durch den B,-
Mangel verdnderten Konzentrationen
wichtiger Metaboliten wie Methylmalon-
sdure, Homozystein und der biologisch
aktiven Metaboliten von Vitamin B, , Me-
thyl-vitamin B12 und 5'-deoxy-5'-adeno-
sylcobalamin oder begleitende andere
Faktoren wie Mangel an Kupfer eine Rolle
fiir den zeitlichen Verlauf und die Schwe-
re der Erkrankung spielen, kann aktuell
nicht beantwortet werden [5]. Eine zu-
sdtzliche Noxe durch Exposition gegen-
iiber N,O war im aktuellen Fall auszu-
schlief3en. Als seltene und atypische Ma-
nifestation eines Vitamin-B;,-Mangels
wird in der Literatur auf venése Thrombo-
sen in atypischer Lokalisation wie etwa
der zerebralen Venen [1] hingewiesen



Abb. 1
eine kurzstreckige hyperintense Ldsion beidseits im Hinterstrang ohne raumfordernden Charakter. Die
Lasion kommt in der B1000 der DWI (c) stark signalangehoben zur Darstellung, weist in der ADC-Map
(d) jedoch weder eine eindeutige Signalabsenkung noch ein T2 shine through auf.

und ein ursdchlicher Zusammenhang mit
exzessiv hohen Serumhomozysteinspie-
geln hergestellt [1].

In zahlreichen Fallberichten zur funikuld-
ren Myelose (FM) ist eine hdufig langer-
streckige intramedulldre Signalsteigerung
in den Hinterstrangen, seltener den Sei-
tenstrdngen des zervikalen oder thoraka-
len Myelons, als Korrelat der o.g. patholo-
gisch-anatomischen Anomalien beschrie-
ben. Als Ursache der Signalanhebung in
der T2w ist somit im Akutstadium die in-
tra- und extrazellulire Odembildung an-
zunehmen [1].

Uber das Erscheinungsbild der FM in der
DWI existieren nach Kenntnis der Auto-
ren lediglich 2 Fallberichte mit chroni-
schem Verlaufeiner FM, in denen eine Dif-

Sagittale (a) und transversale (b) T2 TSE zeigen auf Hohe des Bandscheibenfachs HWK 6/7

fusionsstérung in den spinalen Ldsionen
bei funikuldrer Myelose beschrieben ist
[6, 7]. Im Gegensatz hierzu findet sich bei
der vorgestellten Patientin bei deutlicher
Signalsteigerung in der BO und B1000 kei-
ne Signalabsenkung in der ADC-Map. Da-
her liegt a.e. analog der Befunde am Ge-
hirn bei einer Kombination aus Diffu-
sionsrestriktion  durch intrazelluldre
Odembildung und Diffusionssteigerung
durch extrazellulire Odembildung eine
sogenannte Pseudonormalisierung in der
ADC-Map [8] vor.

Differentialdiagnostisch wurde aufgrund
des akuten Beginns eine spinale Ischdmie
diskutiert. Das Auftreten einer isolierten
Hinterstrangischdmie ist jedoch sehr sel-
ten [9], zudem war aufgrund des klini-

schen Verlaufs mit rascher Riickbildung
der Hypdsthesien unter Vitamin-B;,-Sub-
stitution eine ischdmische Genese im Ver-
lauf sehr unwahrscheinlich. Weiterhin
wurde wegen der Moglichkeit vendser
Thrombosen in atypischen Lokalisationen
eine venose Infarzierung in Betracht gezo-
gen. Venose Infarzierungen im Myelon
sind im Rahmen einer vendsen Konges-
tion bei spinaler duraler arteriovendser
Malformation (nekrotisierende Myelitis,
Fox-Alajouanine-Syndrom) beschrieben.
Eine solche vendse Kongestion ist aber
aufgrund des fokalen Befallsmusters nicht
anzunehmen. Identische klinische und ra-
diologische Befunde sind bei Kupferman-
gel beschrieben [10]. Wegen der Labor-
konstellation und der raschen Besserung
unter Vitamin-B,,-Substitution konnte
ein Kupfermangel als Ursache der Be-
schwerden ausgeschlossen werden. Auf-
grund der Liquordiagnostik und des klini-
schen Verlaufs war auch eine spinale Ma-
nifestation einer multiplen Sklerose, bei
der MR morphologisch und in der DWI
ein identisches Signalverhalten beschrie-
ben ist [11], sehr unwahrscheinlich.

Zusammenfassung Die funikulire
Myelose kann sich atypisch mit akuter
und rasch fluktuierender spinaler Symp-
tomatik manifestieren, sodass diagnos-
tisch die Abgrenzung von einer spinalen
Ischdmie erforderlich ist. Die DWI kann
bei akut einsetzender Symptomatik mog-
licherweise in Ergdnzung zur konventio-
nellen MR-Bildgebung die Differenzierung
zwischen spinaler Infarzierung und funi-
kuldrer Myelose ermdéglichen. Allerdings
ist die DWI noch kein etabliertes Verfah-
ren zur Erfassung spinaler ischdmischer
Lasionen, sodass noch weitere Erfahrun-
gen gesammelt werden miissen.

Was lernt man daraus?

Die funikuldre Myelose kann sich aty-
pisch mit akuter und rasch fluktuie-
render spinaler Symptomatik manifes-
tieren. Die spinale DWI-Diagnostik
kann bei der Differenzierung zwischen
spinaler Ischdmie und FM helfen, ist
aber noch kein etabliertes Verfahren
fiir die Diagnostik spinaler Ischdmien.
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