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Der kindliche ischamische Schlaganfall.
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Zusammenfassung

Der kindliche Schlaganfall ist ein seltenes,
aber einschneidendes Ereignis. Das Leitsym-
ptom im Notfall ist in 70-80% eine Hemi-
symptomatik, wobei die Symptome je nach
Lokalisation des Infarktes mannigfaltig sein
kénnen. Die Verdachtsdiagnose wird durch
eine Bildgebung bestétigt. Haufigste auslo-
sende Risikofaktoren sind Infektionen (wie
Varizellen), kardiale Probleme, Vaskulopathien
(wie Stenosen, Dissektionen, Moyamoya Er-
krankung) und Koagulopathien. Da der kindli-
che Schlaganfall ein Problem des mehrfachen
Risikos ist, ist eine umfassende Abkldrung im-
mer notwendig. Die Mortalitdt betrdgt 8- 15%;
das Rezidivrisiko von 14-19% ist abhédngig von
den vorliegenden Risikofaktoren. Kinder nach
einem arteriellen Schlaganfall zeigen zu etwa
40% neurologische Residualsymptome (am
héufigsten Hemiparese), einschneidender fiir
ihren Alltag sind aber die kognitiven Folgen
und Verhaltensprobleme.

Einleitung

Der arteriell ischamische Schlaganfall wird
hervorgerufen durch eine akute fokale
arterielle Durchblutungsstorung, welche
zu einer Ischamie des Hirngewebes mit
bleibender Schadigung fiihrt. Mit einer
Inzidenz von ca. 3-5: 100000 Kindern/
Jahr®:®h 32 jst er etwa gleich haufig wie
der kindliche Hirntumor. Knaben sind aus
ungeklarten Griinden mit 2:1 haufiger
betroffen'®. Der kindliche Schlaganfall kann
in jedem Alter auftreten, die Haufung im
Vorschulalter wird auf die parainfektiosen/
infektiosen Risikofaktoren zurlickgefiihrt. Im
Adoleszentenalter sind vor allem auch Sys-
temerkrankungen und onkologische Leiden
wichtig. Das Auftreten eines Schlaganfalles
im Kindesalter ist nicht nur fiir den Betroffe-
nen und seine Familie ein einschneidendes
Ereignis mit in 70% bleibenden Schadigun-

* Dieser Artikel ist eine Zusammenfassung des Origi-
nalartikels, erschienen in der Monatsschr Kinderheilk
2008; 156:1223-1232, Springer Medizin Verlag 2008
mit freundlicher Genehmigung von Springer Sience
and Business.
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gen und Problemen der weiteren sozialen
Integration, sondern auch eine grosse Kos-
tenbelastung fiir das Sozialsystem?¥). Auch
beim kindlichen Schlaganfall gilt: «time is
brainy, somit handelt es sich um eine padi-
atrische Notfallsituation. Nur so konnen die
Kinder in der notwendigen Zeitlimite ans
Zentrum verlegt werden, um die Therapie-
optionen zu evaluieren.

Symptome und ihre klinische
Differentialdiagnose bei
Manifestation

Ein grosses Problem ist die rasche und ad-
aquate Diagnose. In einer Analyse des Swiss
Neuropaediatric Stroke Registry (SNPSR:
Prospektives Erfassen aller in der Schweiz
lebenden Kinder mit einem akuten, arteriell
ischamischen Schlaganfall seit dem Jahre
2000) zeigte sich, dass nur bei einem Drit-
tel der Kinder ein Schlaganfall innerhalb

der 6-Stunden-Grenze diagnostiziert wurde.
Ahnliche Daten wurden von Gabis et al® und
Ganesan et al” publiziert. Die Verzogerung
der Diagnose ist in je etwa der Halfte durch
nicht adaquates Einschatzen der Situation
durch Eltern oder priméar konsultierte Arzte
bedingt. Braun et al™ zeigten in einer Arbeit,
dass bei 42% der Kinder mit Schlaganfall
diese Diagnose nicht primar vermutet wur-
de und bei weiteren 11% die Ursache des
Schlaganfalles falsch eingeschatzt wurde™.
Bei 70% war die Richtigstellung der Diagno-
se auch mit einem therapeutischen Wechsel
verbunden. Shellhaas et al®” wiesen aber
auch auf die Problematik hin, dass 30% der
Kinder, welche mit Verdacht auf Schlagan-
fall zugewiesen werden, ein sogenanntes
«stroke mimicy» aufwiesen, bei 60% aus
einem anderen schwerwiegenden Problem
bestehend?®V.

Die Symptome sind sehr vielfaltig und
entsprechen einer fokalen Ausfallssymp-
tomatik, welche dem Ort der Ischamie
entspricht (Abb 1). 70-80% der Kinder
zeigen eine Hemiparese mit oder ohne
Fazialisbefall oder Dysphasie. Bei Kindern
tritt eine Dysphasie haufig auch bei rechts-
eitigem Insult auf, wohl als Zeichen der
noch weniger entwickelten Lateralisierung
der Sprache. Einige der Kinder zeigen auch
zusétzliche, nicht fokale Symptome wie
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Abbildung 1: Symptome/Befunde bei Manifestation eines kindlichen Schlaganfalles

Daten aus dem SNPSR
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Kopfschmerzen, Erbrechen oder Bewusst-
seinseintriibungen®?. Kopfschmerzen tre-
ten bei 30% der Kinder vor, wahrend oder
nach dem Auftreten des Schlaganfalles auf.
Differentialdiagnostisch muss an eine hemi-
plegische Migrane oder eine Dissektion der
Carotis-/Vertebralarterie gedacht werden.
Die Diagnose einer hemiplegischen Migrane
ist bei einer Erstepisode oft schwierig von
einem Schlaganfall abzugrenzen. Hilfreich
sind dabei Familien- und personliche Anam-
nese betreffend Migrane. Im Unterschied
zum akuten, schlagartigen Auftreten der
sensomotorischen Halbseitenlahmung mit
Dysphasie beim Schlaganfall, entwickelt
sich eine hemiplegische Migrane meist
Uber mehrere Minuten bis zu einer halben
Stunde mit einem Wandern der Sympto-
me von Hand zu Schulter mit unmittelbar
vorausgehender oder folgender Dyspha-
sie. Klassischerweise erschrecken Kinder
bei einer hemiplegischen Migrane iber
die Lahmung und die Unmoglichkeit zu
sprechen, wohingegen Kinder nach einem
Schlaganfall (nicht nur bei Hemineglect!)
eine auffallige Gleichgiiltigkeit oder Nicht-
realisieren gegeniiber ihren Symptomen
zeigen. Schmerzen im Hals- und Kopfbe-
reich sind auch typisch beim Auftreten einer
Dissektion? . Bei einer extrakraniellen
Dissektion klagt der Patient tiber ipsilaterale
Schmerzen im Hals- und Gesichtsbereich,
bei intrakranieller Dissektion uber intra-
kranielle halbseitige Kopfschmerzen. Die
Schmerzen sind in der Regel heftig, nicht
pulsierend und tber Stunden/Tage andau-
ernd. Fokale Ausfallssymptome (bei Carotis-
dissektion supratentorielle Symptome, bei
Vertebralisdissektion Hirnnervenprobleme
wie Hornersyndrom, Diplopien, Schluckpro-
bleme) sind weitere wegweisende Symp-
tome? #. Die Dissektion und somit die
Schmerzen konnen der akuten Ischamie um
Tage vorausgehen! Transient ischamische
Attacken (TIA) sind haufige Warnzeichen.
Bewusstseinsstorungen beim kindlichen
Schlaganfall treten bei etwa einem Drittel
auf; im Unterschied zum hamorrhagischen
Schlaganfall handelt es sich meist um leich-
tere Eintribungen/Somnolenz und selten
um komatose Zustande. Differentialdiagnos-
tisch muss immer an eine mogliche Aphasie
gedacht werden. Epileptische Anfille in
der Akutphase des Schlaganfalles treten
bei 20% der Kinder auf, meist jedoch in
den ersten Stunden bis Tagen und selten
als primares Symptom bei Einsetzen des
Schlaganfalles. Ein weiteres Risiko scheint

auch ein leichtes Schéadelhirntrauma Minu-
ten bis Tage vor dem Schlaganfall zu sein?'.
Die haufigsten Missinterpretationen zur
Verzogerung der Diagnose Schlaganfall ent-
stehen dadurch, dass die Symptome durch
den initialen Sturz als unmittelbar trauma-
bedingt beurteilt werden, eine Aphasie als
Verwirrung bei Commotio! Bei parainfektios
ausgelostem Schlaganfall werden die Sym-
ptome bei Kleinkindern haufig als Unlust
und allgemeine infektbedingte Schwache
gedeutet. Wegen der Haufigkeit von kindli-
chen epileptischen Anfallen wird eine initiale
Hemiparese oft, auch ohne dass ein Krampf
beobachtet wurde, als postiktal beurteilt.

Bildgebende Diagnostik

Bei jedem Verdacht auf einen Schlaganfall
sollte dieser notfallméassig durch eine Bild-
gebung bestatigt werden®» 29,

Computertomographien (CT) sind organi-
satorisch in den meisten Spitalern innert
kiirzester Zeit durchfiihrbar. CT haben je-
doch den Nachteil, dass friihe (in den ersten
Stunden), kleine Ischamien oder solche
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der hinteren Schéadelgrube haufig nicht
detektiert werden. Der Goldstandard heute
ist die Magnetresonanztomographie (MRT)
mit diffusionsgewichteten Bildern (DWI),
welche die Ischamie innert Minuten nach-
weisen. Diese Untersuchung wird erganzt
durch T2-, T1-gewichtete Aufnahmen oder
Gradientenecho-Sequenzen (Abb 2). Wich-
tig ist auch die Durchfiihrung einer MR
Angiographie (inklusive Halsgefédsse!) mit
der Frage nach Arteriopathie oder Dissektion
(auch T1-gewichtete, fettsupprimierte Bilder
der Halsregion). In speziellen Situationen
kann die CT-Angiographie zum Nachweis
von Stenosen iiberlegen sein. In Einzelféllen
kann die Perfusionsbildgebung fiir die The-
rapieevaluation hilfreich sein. In Anbetracht
der teilweise raschen Erholung einer fokalen
Arteriopathie im Kindesalter sind eine MR-
Untersuchung mit Diffusionsgewichtung,
T2-Gewichtung sowie die MR-Angiographie
mit Darstellung der intrakraniellen sowie
der Halsgefasse innert der ersten 1-2 Tagen
nach Schlaganfall indiziert.

Die konventionelle Angiographie wird nur
noch bei spezifischer Fragestellung oder
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Abbildung 2: Akute Bildgebung (A-D) nach Auftreten einer Fazialisparese links mit rechtsseitigen
Ischamiezonen kortikal und subkortikal (Pfeile), dargestellt auf diffusionsgewichteten Bildern
(A) und ADC-maps (B), mit Verzogerung der Perfusion in den Time-To-Peak Perfusions-Maps
(C), aber noch nicht sicher darstellbar in den T2 gewichteten Bildern (D). Nach einem Jahr zeigt
sich in im T2 gewichteten Bild (E) eine residuelle kortikale Atrophie (Pfeil)
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unklaren Befunden in der nicht invasiven
Bildgebung angewendet. Die Dopplerun-
tersuchung der intrakraniellen Gefasse ist
eine einfache bed side Methode, welche zur
spateren Verlaufsbeurteilung bei Vorliegen
einer Vaskulopathie sehr nitzlich ist.

Ursachen und Risikofaktoren

Der kindliche Schlaganfall ist ein «multiple
risk» Problem; bei mehr als der Halfte der
Kinder konnen zwei und mehr Risikofakto-
ren gefunden werden™)3%:32_ Das Erkennen
der Risikofaktoren respektive Risikosituati-
onen ist hilfreich, um in der Akutsituation
die Wahrscheinlichkeit eines Schlaganfalles
abzuschatzen! Daneben ist die Kenntnis der
vorliegenden Risikofaktoren wichtig fiir die
prognostischen Aussagen, insbesondere
auch fiir die Gefahr eines Rezidivs. Tabelle 1
zeigt eine Zusammenfassung der wichtigs-
ten Risikofaktoren.

Haufigster Risikofaktor fir einen kindli-
chen, arteriell ischamischen Schlaganfall
sind Infektionen, wobei neben Varizel-
len- 4.2 auch Erreger wie Borrelien, Myco-
plasmen, Entervoviren, Parvoviren®® nach-
gewiesen werden konnten. Das von Chab-
rier et al' beschriebene Bild einer fokalen
transienten Arteriopathie ist mit grosser
Wahrscheinlichkeit mindestens bei einem
Teil der Kinder auf eine parainfektiose fokale
Vaskulitis zuriickzufiihren™. Bei der fokalen
transienten Arteriopathie handelt es sich
aber um eine beschreibende Diagnose
einer meist im Bereich der distalen Carotis
oder proximalen Media liegenden Gefasss-
tenose, welche im Verlaufe stabil bleibt
oder eine (teilweise) Regredienz aufweist.
Auch Dissektionen treten gehauft nach
Infektionen auf?). Dissektionen stellen sich
jedoch in der Bildgebung klassischerweise
in einer fast pathognomonischen, spitz
zulaufenden Stenosierung der Arterie dar.
Weitere bekannte Risikofaktoren fiir Dis-
sektionen sind: (Bagatell) Trauma, zervikale
Manipulationen, zervikale skelettare Miss-
bildungen, Homocysteinamie, Migrane und
Vaskulopathien bei Bindegewebserkran-
kungen wie Marfan-Syndrom etc? %), Ne-
ben fokaler transienter Arteriopathie und
Dissektionen zeigt sich immer mehr, dass
Vaskulopathien eine wichtige Ursache
beim kindlichen Schlaganfall darstellen.
In grosseren Studien wiesen 42-79% der
Kinder Abnormalitaten der Gefasse in der
Bildgebung auf™". Eine der bedeutenden
Vaskulopathien beim kindlichen Schlagan-

Vol. 20 No. 2 2009

Fortbildung / Formation continue

fall ist die Moyamoya-Erkrankung resp.-
Syndrom, eine progrediente, bilaterale Ste-
nosierung im Bereich des Circulus Willisi
mit Ausbildung von typischen Kollateralen.
Das Moyamoya-Syndrom kann sporadisch
oder familiar auftreten. Als Moyamoya-
Erkrankung kommt es sekundéar bei ver-
schiedenen Grundleiden wie Sichelzellan-
amie, Neurofibromatose, Downsyndrom
und anderen vor. Fibromuskulare Dysplasie
und generalisierte Vaskulitis im Kindesalter
ist selten, manifestieren sich jedoch haufig
primar durch einen Schlaganfall.

Als zweithaufigster zugrundeliegender Ri-
sikofaktor miissen kardiale Ursachen
erwahnt werden. Dabei ist zu erwahnen,
dass Infarkte periinterventionell (Katheter
und Operationen) haufig stumm ablaufen.
Katheterinterventionen erhohen das Risiko

Infektionen:

von Ischamien deutlich, wohingegen Ope-
rationen eher Veranderungen der weissen
Substanz hervorrufen®). Vor allem auch bei
alteren Kindern muss an eine Endokarditis
oder Thromben an geschadigten Klappen
gedacht werden.

Hereditare Koagulopathien sind meist
nicht Hauptausloser eines kindlichen Schlag-
anfalles, sind jedoch wichtige Korisiko-
faktoren. Erhdhtes Lipoprotein A, Protein-
C-Mangel, Prothombinmutation 20210G—A,
Mutationen von Methylentetrahydrofolsau-
rereductase TT677 und Faktor-V-Leiden
1691G—A sind zusatzlich mit einem erhoh-
tem Rezidivrisiko verbunden® 8 25).27) 32). 34)
Im kontinentalen Europa sind Kinder mit Si-
chelzellanamien zahlenmassig etwas weniger
von Bedeutung als in Grossbritannien und
Amerika. 11% der Kinder mit Sichelzellanami-

Varizella Zoster-Infektion

Mycoplasmen, Enteroviren, Parvoviren-Infektion
Neuroborreliose
Meningitiden (bakteriell und Tuberkulose)

Vaskulopathien:

Transiente zerebrale Arteriopathie/

postinfektose Vaskulitis

Arterielle Dissektion **

Moyamoya-Syndrom und -Erkrankung**
Fibromuskulare Dysplasie
Bindegewebserkrankungen

Metabolische Vaskulopathien (Fabry disease)

Kardiale Ursachen:

Kongenitale Malformationen

Endokarditis, Klappenabnormitaten
Kardiomyopathie* *
Rhythmusstorungen**

Hamatologische Ursachen:

Sichelzellanamie

Thrombophilien (hereditér und erworben)**
Eisenmangel?

Metabolische Erkrankungen:

Mitochondriopathien (MELAS)

Harnstoffzykluserkrankungen (OTC Mangel)
Fabryerkrankung
Homocysteinamie

Medikamente/Therapien:

L-Asparaginase

Langzeitsteroidtherapie
Radiotherapie

*viele Kinder haben mehrere Risikofaktoren

** Verschiedene Grundkankheiten/Syndrome begilinstigen das Auftreten

Tabelle 1: Ursachen- und Risikofaktoren bei kindlichem Schlaganfall*:
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en erleiden bis zum 20. Lebensjahr (mit Hau-
fung zwischen 2-5 Jahren) einen Schlaganfall.
Dieses hohe Risiko kann durch préaventive
Massnahmen deutlich gesenkt werden.
Selten, fiir die Padiatrie aber wichtig, sind
metabolische Schlaganfille, wie sie bei
mitochondrialen Storungen durch Energie-
versorgungsprobleme oder bei Harnstoff-
zykluserkrankungen (v.a. Ornithin-Carba-
moyl-Transferase-Mangel), durch toxische
Ablagerungen im Hirngewebe auftreten.
Klassischerweise halten sich metabolische
Infarkte somit nicht an ein Gefassterritori-
um. Schlaganfalle im Rahmen von MELAS
(mitochondriale Encephalopathie und stroke
like episodes) treten bevorzugt in den okzi-
pitalen Hirnabschnitten auf. Stoffwechsel-
erkrankungen wie Fabry disease fiihren zu
Vaskulopathien, andere Stoffwechselstorun-
gen begiinstigen kardiale Probleme (Kardio-
myopathie, arterielle Hypertonie) oder Ko-
agulopathien (z. B. bei CDG-Syndromen).

Abklarungen

Die obigen Ausfiihrungen machen es deut-
lich, dass nach Auftreten eines kindlichen
Schlaganfalles die ausfiihrliche Suche nach
verschiedenen auslosenden Risikofaktoren
folgen sollte.

Neben einer sorgfaltigen klinischen Anam-
nese und Untersuchung ist immer eine
kardiologische Abklarung mit Echokardio-
graphie und EKG indiziert. Die notwendigen
Laboruntersuchungen sind in Tabelle 2
zusammengestellt.

Wiederholungsrisiko und Prognose

Das Wiederholungsrisiko eines kindlichen
Schlaganfalles liegt bei 15-20%, TIA treten
bei 5-20% auf® ™). Ein erhohtes Risiko
findet sich vor allem bei Vorliegen einer
Vaskulopathie in der Bildgebung® sowie
beim Vorliegen eines genetischen Throm-
bophiliefaktors™ 33

Die Mortalitat beim kindlichen Schlagan-
fall betragt etwa 16%, wobei bei Kindern
mit vorbestehenden schweren Leiden die
Mortalitat auf 40% ansteigt und bei vorher
gesunden Kindern dafiir auf 3% sinkt™ ).
Nur knapp die Halfte der uberlebenden
Kinder erholt sich vollstéandig oder zeigt
nur minimale neurologische Defizite”?%.
Prognostisch ungiinstige Faktoren sind
junges Alter bei Schlaganfall, mannliches
Geschlecht, bilaterale oder grossvolumige
Infarkte?). 42% der Kinder zeigen schwere
bis mittelschwere residuelle Hemiplegien,
der Befall des zerebralen Cortex mit Basal-
ganglien und Capsula interna ist prognos-
tisch unglinstig”. Weitere neurologische
Residualprobleme sind vor allem Dysphasie
bei linksseitigen Lasionen, Ataxie bei Lasio-
nen der hinteren Zirkulation oder Hirnner-
venausfélle. Im Bereiche der kognitiven
Entwicklung zeigt sich, dass Kinder nach
Schlaganfall als Gruppe tief normale 10-Wer-
te (85-95) aufweisen, wobei aber vor allem
das haufige Auftreten von Teilleistungs-
storungen in Aufmerksamkeit, Gedachtnis
und visuordumlichen Funktionen die Kin-
der deutlich beeintrachtigt?). Ausgepragte

Allgemein

BB, ev. Ferritin, Eisen, Lipidstatus

Infekt

BB, CRP, BSR, Serologien

Vaskulitisscreening

BSR, aPTT, ACLA, LA,
Antiphospholipid AK

Stoffwechselscreening

Lactat, Ammoniak
Urin: organische Sauren

Stoffwechsel spezifisch

Transferrinelektrophorese
a-Glucosidase

Koagulopathien akut

Homocystein, Lipoprotein A MTHFR,
Faktor V Leiden, Prothrombin 20210

Koagulopathien 3 Monate

Protein S, C, Antithrombin IlI

Tabelle 2: Abklarungen beim kindlichen Schlaganfall
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Stimmungsschwankungen erschweren
die kognitiven Probleme™. Verschiedene
Studien weisen auf Langzeitprobleme und
eine eingeschrankte Lebensqualitat fiir Ju-
gendliche nach Schlaganfall hin™.

Therapie

Evidenzbasierte Studien zur Therapie und

Langzeitprophylaxe bei Schlaganfall im Kin-

desalter gibt es bis heute keine. Die durch-

geflihrten Massnahmen werden weitgehend
von den Studienresultaten im Erwachsenen-

alter abgeleitet™ 2%

+ Korpertemperatur 36.5-37 °C

* Vermeiden von Hyper- und Hypoglykamien

+ Blutdruckkontrollen (Cave: ev. Bedarfshy-
pertonie!)

+ Behandlung von epileptischen Anfallen

» Grossvolumige Infarkte oder Ischami-
en in hinterer Schadelgrube, sowie bei
Bewusstseinstriibung: Uberwachung auf
Intensivstation, bei Schwellung Dekom-
pression evaluieren

+ Plattchenaggregationshemmung mit Ace-
tylsalicylsaure (5 mg/kg/KG), (Acetylsa-
licylsdure mit Dipyridamol oder Mono-
therapie mit Clopidogrel im Kindesalter
moglich)

* Heparinisierung (subkutan oder i.v.) bei
Spezialindikationen (kardialen Embolien,
extrakraniellen Dissektionen)

» Thrombolyse im Kindesalter mit nach-
gewiesenem Effekt ohne Hinweise auf
erhdhtes Risiko gegeniiber Erwachsenen.
Bei unterschiedlichen Risikofaktoren und
Spontanprognosen im Vergleich zu Er-
wachsenen konnen der Nutzen und die
genauen Indikationen nicht sicher beur-
teilt werden. Die Indikation muss sehr
sorgfaltig gestellt werden?.

Die Langzeitprophylaxe ist abhéngig von

den Risikofaktoren (Vaskulopathien?), ohne

spezielle Indikation mit Acetylsalicylsaure

(2-3 mg/kg/KG) fiir einige Jahre.

Schlussfolgerung

Der kindliche Schlaganfall ist ein bedeu-
tendes Ereignis mit hoher Morbiditat. Das
rechtzeitige Erkennen wird erschwert durch
die mannigfaltigen Primarsymptome sowie
die zahlreichen péadiatrischen Erkrankungen
mit ahnlichen Symptomen. Die wichtigsten
Risikofaktoren sind Infektionen und Vaskulo-
pathien. Haufig finden sich jedoch mehrere
Risikofaktoren, welche in der Kombination
zum Auslosen des Schlaganfalls fiihren. Die
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Abklarung von Risikofaktoren und insbeson-
dere die Suche nach Vaskulopathien durch
Bildgebung helfen, Kinder mit einem hohen
Risiko eines Rezidivschlaganfalles zu erfas-
sen. Frihzeitiges akutes Therapiemanage-
ment sowie addquate Rehabilitation sind
wichtig, um die Spatfolgen bestmoglichst zu
vermindern und die Lebensqualitat der Be-
troffenen und ihrer Familien zu verbessern.
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