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Dissektionen hirnversorgender supraaortaler
Arterien

Was gibt es Neues?

Aufgrund der größeren Bekanntheit akuter Dissektionen der Halsarterien in der Ärzteschaft sowie der
besseren Erkennung intramuraler Hämatome und korrespondiererender arterieller Lumenveränderungen
mithilfe der Kernspintomographie werden Dissektionen der hirnversorgenden Halsarterien zunehmend
häufiger entdeckt und stellen bis zu 25% der Ursachen ischämischer Insulte bei jungen Schlaganfallpatienten
(< 50 Jahre) dar.
Der Krankheit könnte eine bisher nicht näher definierbare Störung in der Übergangszone von der Lamina
muscularis zur Lamina adventitia zugrunde liegen, die durch mikroskopisch und submikroskopisch kleine,
spontane Blutungen gekennzeichnet ist.
Es gibt Hinweise, dass der Beginn der Erkrankung durch einen entzündlichen Prozess getriggert werden
kann (jahreszeitliche Schwankungen der Inzidenz, Häufung vorausgehender Infekte,
Kontrastmittelanreicherung einzelner Gefäßwandschichten in einem Teil der Kernspintomographien).
Engmaschige kernspintomographische Nachuntersuchungen erscheinen gerechtfertigt, da eine relativ hohe
Rezidivrate an Dissektionen supraaortaler Arterien zu vermuten ist. Die Rezidivrate der Dissektionen erreicht
bis zu 20% in 4 Wochen und bis zu 25% in 7 Monaten und betrifft oft mehrere Halsarterien gleichzeitig oder
überlappend. Diese Rezidivdissektionen sind allerdings meist asymptomatisch (↑) (B). Die Krankheit verläuft
mit clusterartiger Anhäufung der Dissektionsrezidive in den jeweils bis dahin nicht betroffenen, anderen
Halsarterien (↔) (C).
Für die Sekundärprävention kommen eine Antikoagulation oder eine Behandlung mit
Thrombozytenaggregationshemmern gleichwertig in Betracht, da aktuelle Metaanalysen der verfügbaren
Therapiestudien keinen Vorteil einer der beiden gängigen Behandlungsstrategien (Antikoagulation oder
Thrombozytenaggregationshemmung) zur Sekundärprävention des Insultes nach Dissektion zeigen (↑) (B).
Die pharmakologische Induktion einer Hypertension unter den Bedingungen einer Intensivüberwachung oder
chirurgische bzw. endovaskuläre Interventionsmaßnahmen können in Einzelfällen aufgrund der ausgeprägten
hämodynamischen Störung der zerebralen Perfusion sinnvoll sein. Dazu liegen allerdings keine kontrollierten
Studien vor (↔) (C).

Die wichtigsten Empfehlungen auf einen Blick

Diagnostik

Die rasche Erkennung akuter Dissektionen der Halsarterien konnte mit der Kernspintomographie und
der MR-Angiographie zur Erfassung der intramuralen Hämatome und pathognomonischer
Lumenveränderungen wesentlich beschleunigt werden; diese Methoden sind heute der diagnostische
Goldstandard.
Die Lokalisation der betroffenen Gefäßsegmente erfolgt am zuverlässigsten mit der MR-Angiographie
(↑) (B), sollte aber heute durch eine gezielte Schnittbilddiagnostik des Halses und der Schädelbasis
ergänzt werden, um das pathognomonische intramurale Hämatom nachzuweisen (↑) (B). In der
Mehrzahl der Fälle kann die Fabduplexsonographie die Diagnose wahrscheinlich machen oder
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zumindest eine hämodynamische Störung als wichtiges indirektes Zeichen nachweisen. Bei
Dissektionen der A. carotis interna, die nur lokale klinische Symptome bedingen, und bei Dissektionen
der A. vertebralis ist die Sensitivität der Sonographie allerdings wesentlich geringer (↑) (B). Um frühe,
oft asymptomatische oder oligosymptomatische Rezidive der Dissektion an anderen Halsarterien zu
erkennen, wird eine Wiederholung der kernspintomographischen Lumen- und Gewebediagnostik nach
4-6 Wochen empfohlen (↔) (C). Akuttherapie
Patienten mit zerebraler Ischämie infolge einer Dissektion können unter den üblichen Kautelen mit
systemischer oder lokaler Lysetherapie behandelt werden. Zur lokalen Lyse gibt es keine Daten (↓)
(A).
Eine induzierte Hypertension unter den Bedingungen einer Intensivüberwachung kann als
vorübergehende Akuttherapie über Tage bis maximal Wochen sinnvoll sein, wenn schwere zerebrale
hämodynamische Störungen ohne embolische Verschlüsse vorliegen (↔) (C).
Eine endovaskuläre Behandlung zur Verbesserung des zerebralen Perfusionsdruckes in der
Perakutphase ist nur in seltenen Einzelfällen gerechtfertigt (↔) (C). Sekundärprävention
Eine Überlegenheit einer der beiden gängigen Behandlungsstrategien Antikoagulation oder
Thrombozytenaggregationshemmung kann nach Auswertung der Metaanalysen unter Einbeziehung
aller verfügbaren, sinnvoll auswertbaren Therapiestudien nicht nachgewiesen werden (↑) (B).
Eine zunächst durchgeführte Antikoagulation mittels unfraktioniertem Heparin (PTT 2-3-fach
verlängert) mit nachfolgender Umsetzung auf eine orale Antikoagulation mit Phenprocuomon oder
Warfarin (INR 2-3) als Sekundärprophylaxe für die Dauer von 3-24 Monaten stellt die gängige
Behandlungspraxis dar. Für den Vorteil dieser Maßnahme gegenüber einer alleinigen Behandlung mit
Thrombozytenaggregationshemmern gibt es keine Belege (↔) (B).
Die Dauer der Antikoagulation richtet sich nach dem lokalen Gefäßbefund und endet spätestens mit
der hämodynamisch folgenlosen Rekanalisation einer verschlossenen Halsarterie (↔) (C). Die Dauer
der Antikoagulation beträgt in der Regel 3-6 Monate und sollte 24 Monaten nicht überschreiten (↔)
(C).
Eine Dauerbehandlung mit ASS 100 mg wird empfohlen, da die Risiken eines Rezidivs der Dissektion
oder gar eines Insultes bestehen. Diese sind aber im Einzelfall nicht abschätzbar(↔) (B).

Ziele und Anwendungsbereich

Ziel dieser Leitlinie sind Empfehlungen zur Ausschöpfung der besseren Diagnosemöglichkeiten einer
Zervikalarteriendissektion (CAD) mithilfe verschiedener kernspintomographischer Techniken, einschließlich
der kontrastmittelgestützten MR-Angiographie und der Schnittbilddiagnostik der Halsweichteile. Der Einsatz
von 3 Tesla MR-Tomographen verspricht durch verbesserte Auflösung weitere Zusatzinformationen
(Bachmann et al. 2006, Bachmann et al. 2007). Ferner werden Empfehlungen zur Überwachung der
Patienten nach Dissektion gegeben. Die Empfehlungen zur Akuttherapie sind nicht evidenzbasiert; es wird
jedoch die bestmögliche Evidenzbasis anhand neuerer Metaanalysen dargestellt.

Patienten mit einer Dissektion einer hirnversorgenden Halsarterie sollen von dieser Leitlinie profitieren, indem
die Diagnose frühzeitig und richtig gestellt wird und rechtzeitig und konsequent die möglichen Akut- und
sekundärpräventiven Maßnahmen ergriffen werden. Eine bessere und systematischere Überwachung der
Dissektionspatienten mit modernen bildgebenden Verfahren kann neue Einblicke in die Pathophysiologie der
Erkrankungen liefern und wahrscheinlich zur Senkung der Insultrezidivrate beitragen.

Die Leitlinie richtet sich an ambulant und stationär tätige Neurologen, aber auch an Allgemeinmediziner und
Orthopäden, bei denen betroffene Patienten sich meist primär vorstellen, sowie an Neuroradiologen,
Neurochirurgen, Traumatologen, Angiologen und Gefäßchirurgen.

Epidemiologie und Symptome

Bis zu 25% der ischämischen Schlaganfälle jüngerer Patienten (< 50 Jahre) sind durch Dissektionen der
hirnversorgenden Halsarterien (= Zervikalarteriendissektion, CAD) verursacht (Lisovoski et al. 1991, Siqueria
et al. 1996, Leys et al. 2002, Dziewas et al. 2003, Nedeltchev et al. 2005, Arauz et al. 2006). Schon ohne
Berücksichtigung einer wahrscheinlich relativ hohen Dunkelziffer beträgt die Inzidenz der CAD ca. 2,6-5 pro
100000 Einwohner pro Jahr (Giroud et al. 1994, Schievink 2001, Lee et al. 2006). Daraus errechnet sich
eine Erkrankungsinzidenz in Deutschland von annähernd 3.000 Fällen pro Jahr. Das Verhältnis von
Dissektionen der A. carotis interna zu Dissektionen der A. vertebralis beträgt etwa 3:1 (Bassetti et al. 1996,
Lee et al. 2006). Dissektionen der intraduralen Arterien sind extrem selten, dann meistens als fortgeleitete
Dissektion von extradural auf den distalen Karotissiphon, die proximale A. cerebri media oder die distale A.
vertebralis (Friedman u. Drake 1984, Caplan et al. 1988, Aoki u. Sakai 1990, Kaplan et al. 1993, Pelkonen
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et al. 2004).

Das Erkrankungsalter zeigt weltweit einen Häufigkeitsgipfel bei 43-45 Jahren (Schievink et al. 1994a, Leys et
al. 1995, Bassetti et al. 1996, Dittrich et al. 2007a) und variiert zwischen den Extremen von 4-76 Jahren.

Etwa zwei Drittel der Fälle zeigen zunächst nur "lokale" Symptome, darunter versteht man ziehende
Schmerzen in der Umgebung der betroffenen Arterie am vorderen seitlichen Hals entlang des Verlaufs der A.
carotis interna, d. h. sog. Karotidynie. Dieser Begriff wird nicht einheitlich verwendet, überwiegend jedoch
deskriptiv als Synonym für "Schmerz mit Ausstrahlung entlang der Karotisarterie am Hals". Von einzelnen
Autoren wird die Karotidynie als eigene Krankheitsentität mit schmerzhafter Entzündung der
Karotisbifurkation postuliert (Arning 2004), von namhaften Dissektionsforschern aber mit überzeugenden
Argumenten als nosologische Entität bestritten (Biousse u. Bousser 1994). Oft tritt auch ein pochender bis
bohrender Schmerz unterhalb des Mastoids an der Atlasschleife der A. vertebralis auf. Beide
Schmerzlokalisationen können sich zur Hemikranie ausweiten. Auch Orbitalschmerz als isoliertes Symptom
kann eine Karotisdissektion anzeigen (Guillon et al. 1998). Weitere typische Lokalsymptome sind ein
ipsilaterales Horner-Syndrom und Ausfälle einzelner, insbesondere kaudaler Hirnnerven. Diese
Hirnnervenparesen werden z. T. auf die Kompression des Nervenstamms durch ein Pseudoaneurysma
(Knibb et al 2005) und/oder auf ischämische Nervenschäden durch Verschluss der Vasa nervorum
zurückgeführt (Biousse et al. 1995, Bassetti et al. 1996, Bassi et al. 2003, Wessels et al. 2005, Arauz et al.
2006). Das Risiko zerebraler oder retinaler Ischämien scheint in diesem Frühstadium der Krankheit zunächst
noch niedrig zu sein (Biousse et al. 1995). Mehr als die Hälfte der Patienten erleiden dann jedoch verzögerte
Hirninfarkte oder eine TIA, davon über 80% innerhalb der ersten Woche nach Auftreten der Lokalsymptome
(Biousse et al. 1995; ähnliche Zahlen auch in der prospektiven Serie von Beletsky et al. 2003). In einer
mexikanischen Studie wurde eine fast 5%ige Insultrate innerhalb der ersten 2 Wochen nach Diagnose der
Dissektion beobachtet (Arauz et al. 2006).

Aus den hier hervorgehobenen Besonderheiten dieser überwiegend bei relativ jungen Menschen auftretenden
Erkrankung sowie dem Risiko schwerer Langzeitmorbidität und sogar Mortalität durch Dissektionen der
Zervikalarterien ergibt sich zum einen eine besondere sozialmedizinische Bedeutung dieser Krankheit, zum
anderen bestehen aber auch sehr gute Möglichkeiten einer Frühdiagnose im oligosymptomatischen Stadium
mit wahrscheinlich guten Präventionsmöglichkeiten, deren Optimierung allerdings bisher nicht evidenzbasiert
gelang. Die Bedeutung und Brisanz der richtigen klinischen Verdachtsdiagnose und die Wahl der optimalen,
nichtinvasiven diagnostischen Werkzeuge sowie die bisherige Unsicherheit bei der Wahl der
akuttherapeutischen und sekundärpräventiven Maßnahmen rechtfertigen in besonderer Weise die Erstellung
und Aktualisierung der vorliegenden Leitlinie.

Pathophysiologie der Dissektionen

Die klassische pathophysiologische Auffassung zur Entstehung der Dissektionen als einer intramuralen
Blutung, die von lumenwärts durch eine Intimaverletzung in die Wand der Arterie eindringt (Schievink 2001),
verliert immer mehr an Überzeugungskraft. Wahrscheinlicher ist die Entstehung einer spontanen, bisher
idiopathischen, intramuralen Blutung, möglicherweise aus Vasa vasorum, wie jüngste histomorphologische
Untersuchungen aus dem Gewebe operierter dissezierter Arterien oder aus Biopsien der A. temporalis
superficialis auf mikroskopischer und submikroskopischer Ebene belegen (Sasaki et al. 1991, Müller et al.
2000, Völker et al. 2005, Völker et al. 2008b) und wie neue Hochfeld-MRT-Untersuchungen zusätzlich
wahrscheinlich machen (Bachmann et al. 2006). Dieser Entstehungsmechanismus wurde schon 1980 von
Friedman et al. postuliert. Erst sekundär kommt es nämlich zur Ruptur des Wandhämatoms, meist
lumenwärts. Daran kann sich die Bildung eines falschen intramuralen Lumens anschließen. Nur selten kann
sich das Wandhämatom als Subarachnoidalblutung in den periadventitiellen Raum "nach außen" ergießen,
wenn die Dissektion diese Duragrenze überschritten hat (Friedman u. Drake 1984, Caplan et al. 1988, Aoki
u. Sakai 1990, Kaplan et al. 1993, Beletsky et al. 2003).

Die sehr hohe Rate von 3% Subarachnoidalblutungen (SAB) der kanadischen Serie beruht wahrscheinlich auf
einem Selektionsartefakt mit überwiegend Vertebralisdissektionen und weiblichen Patienten in der Kohorte.
Diese schwerwiegende Komplikation der SAB tritt nämlich überwiegend bei Vertebralarteriendissektionen auf
(Youl et al. 1990). Wegen der Gefahr der SAB (Pelkonen et al. 2004) gilt die Ausdehnung der Dissektion
über die Duragrenze hinaus nach intrakraniell als absolute Kontraindikation für eine Antikoagulation. Das
SAB-Risiko unter Gabe von Thrombozytenaggregationshemmern ist nicht bekannt. Hat sich die Dissektion
erst einmal nach intrakraniell ausgedehnt, so soll das SAB-Risiko 25% betragen (Metso et al. 2007).
Allerdings postulieren diese Autoren, dass solche Hochrisikopatienten mit intrakraniellen Dissektionen speziell
an den fusiformen intrakraniellen Aussackungen der Arterie erkennbar sind. In dieser finnischen Studie
zeigten 81 Patienten mit intrakranieller Dissektion oder intrakranieller Ausdehnung einer extrakraniellen
Dissektion ohne SAB und ohne fusiforme Aussackung unter der nachfolgenden Therapie mit Antikoagulanzien
auch im weiteren Verlauf keine SAB (Metso et al. 2007). In einer kleinen retrospektiven Studie erhöhte ein
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intrakranielles Pseudoaneurysma der A. vertebralis das Risiko einer SAB (Ramgren et al. 2005). Nach
Subarachnoidalblutungen aus einem solchen Pseudoaneurysma kann eine endovaskuläre Embolisation des
Pseudoaneurysmas in Betracht gezogen werden (siehe Literaturübersicht bei Manabe et al. 2000). Für den
Nutzen einer prophylaktischen Embolisation eines dissektionsbedingten Pseudoaneurysmas der
extrakraniellen A. vertebralis bei Patienten ohne SAB gibt es zurzeit keine Evidenz. Das Risiko von
Komplikationen der Pseudoaneurysmata der A. carotis interna ist unter antithrombotischer Therapie sehr
niedrig (Benninger et al. 2007).

Die ischämischen Insulte entstehen weit überwiegend durch akute Thromben in der frisch dissezierten
Halsarterie und durch deren embolische Verschleppung in die distalen Hirnarterien, in seltenen Fällen aber
auch aufgrund schwerer hämodynamischer Fernwirkungen mit der Folge von Infarkten in den Grenzzonen
des Gehirns, z. B. bei akutem Karotisverschluss mit mangelnder Kollateralisation über den Circulus
arteriosus Willisii (Weiller et al. 1991, Ringelstein et al. 1994, Lucas et al. 1998, Benninger et al. 2004,
Dittrich et al. 2007a).

Das intramurale Hämatom selbst kann auch ohne Ruptur bereits zu hochgradigen Stenosen der betroffenen
Halsarterien bis hin zu kompletten, spitzzipfelig zulaufenden Verschlüssen führen und durch den Abfall des
Perfusionsdruckes ischämische Fernwirkungen entfalten. Die für die Bildung intraarterieller Thromben
entscheidende Läsion entsteht jedoch wahrscheinlich durch eine Ruptur des Hämatoms in das Lumen, die
eine intraluminale frische Verletzung mit maximaler thrombogener Aktivität darstellt. Als Beleg der
embolischen Aktivität dieser Gefäßläsionen lässt sich mithilfe der transkraniellen Dopplersonographie eine
hohe Rate mikroembolischer Signale (MES) stromabwärts nachweisen, abhängig vom Zeitpunkt der
Untersuchung des Patienten. Diese MES zeigen die Streuung asymptomatischer Mikroembolien in die
großen basalen Hirnarterien an (Molina et al. 2000, Droste et al. 2001). Größeres thrombotisches Material
ist anfangs oft noch angiographisch oder kernspintomographisch in den Lumina der akut dissezierten Arterien
nachweisbar. Man erkennt die Thrombembolien aber auch indirekt an den embolischen Verschlüssen der
großen pialen Hirnarterien und ihrer Hauptäste. Das weit überwiegend territoriale Verteilungsmuster der
resultierenden Infarkte spricht ebenfalls für einen vorrangig arterioarteriellen embolischen Insultmechanismus
(Koch et al. 2004).

Die hohe Prävalenz spontaner Dissektionen bei Patienten mit sogenannter fibromuskulärer Dysplasie oder
hereditären Bindegewebserkrankungen stützt die Hypothese einer ursächlich zugrunde liegenden
systemischen Gefäßwandschädigung, die zu Dissektionen prädisponiert. Eine fibromuskulärer Dysplasie der
Halsarterien wurde in größeren Serien bei 8-18% der Dissektionspatienten gefunden (Leys et al. 1997,
Dziewas et al. 2003, Touzé et al. 2003, Pelkonen et al. 2003, DeBray et al. 2007). Fünf Patienten aus dieser
Serie von DeBray et al. (2007) hatten zusätzlich eine fibromuskuläre Dysplasie der A. renalis, die einen
renovaskulären Hochdruck hervorrufen kann und eine gezielte Suche nach Stenosen der Nierenarterien bei
diesen Patienten rechtfertigt.

Die Assoziation der Hirnarteriendissektion mit dem Ehlers-Danlos-Syndrom (Pepin et al. 2000), insbesondere
des Typs IV, ist belegt (Schievink et al. 1990). Weitere Assoziationen mit anderen neurokutanen Syndromen
oder seltenen Bindegewebserkrankungen wurden kasuistisch beschrieben (Schievink et al. 1998). Die von
Brandt et al. 1998 beschriebenen Bindegewebsanomalien in der Haut konnten auch in verblindeten
elektronenmikroskopischen Untersuchungen an Hautstanzen von Dissektionspatienten und gesunden
Kontrollen signifikant geringere Durchmesser der Kollagenfasern aufzeigen, allerdings nur im
Gruppenvergleich (Völker et al. 2008b). Für den Nachweis einer Disposition im Einzelfall ist dieses Verfahren
nicht hinreichend trennscharf. Für einen umschriebenen genetischen Defekt der Proteinsynthese der
verschiedenen Fibrillenbestandteile (Brandt et al. 1998) gibt es bisher keinen Beleg. Einzelbeobachtungen an
eineiigen Zwillingen sprechen für eine mögliche genetische Komponente in der Pathogenese (Völker et al.
2008b).

Nur eine verschwindend kleine Zahl von Patienten mit Gefäßdissektionen hirnversorgender Halsarterien (0,3-
0,9%) hat unmittelbar zuvor ein schweres Kopftrauma erlitten (Laitt et al. 1996, Alimi et al. 1998). In
epidemiologischen Studien, vor allem an kanadischen Patienten, und bestätigt in verschiedenen europäischen
Kohorten, findet sich eine auffällige zeitliche Assoziation einer chiropraktischen Behandlung junger Patienten
an der Halswirbelsäule, überwiegend Frauen, mit kurz danach aufgetretener Vertebralarterien- und
Karotisarteriendissektion, zum Teil mit schwerem Insult (Hufnagel et al. 1999, Haldeman et al. 1999, Norris
et al. 2000, Rothwell et al. 2001, Dziewas et al. 2003). Im Nationalen Kanadischen Register hatten 20% der
Dissektionspatienten zuvor eine HWS-Manipulation. Chiropraktische Manöver wurden sogar als unabhängiger
Risikofaktor für das Auftreten von Dissektionen der Vertebralarterien identifiziert (Smith et al. 2003).
Wahrscheinlicher ist allerdings, dass in vielen Fällen eine Dissektion bereits vorher bestand und zu Nacken-
oder Halsschmerzen führte, die dann der Grund für die chiropraktische Behandlung waren, so dass durch
den dokumentierten zeitlichen Zusammenhang kein zwingender Kausalzusammenhang bewiesen werden
kann.
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Bagatelltraumata innerhalb von 24 Stunden vor Symptombeginn werden bei Patienten mit Dissektionen der
Karotis- oder Vertebralarterien häufiger beobachtet als bei gleichaltrigen Patienten mit Schlaganfall anderer
Ursache (z. B. schweres Heben, heftige Kopfbewegungen beim Sport, exzessives Joggen über 45 Minuten,
Geschlechtsverkehr) (Dittrich et al. 2007b); ja sogar ausgiebiges Spielen eines Blasinstrumentes ist vor dem
Auftreten von Dissektionen beschrieben worden (Evers et al. 2000). Die abrupte akzidentelle Überstreckung
des Halses narkotisierter Patienten kann ebenfalls eine Dissektion auslösen (Gould u. Cunningham 1994).

Klinische Symptomatik

Häufige Initialsymptome sind ipsilaterale Halsschmerzen an der Vorderseite (sog. Karotidynie, zur
Begriffsdefinition siehe Seite 289) oder Kopfschmerzen (gelegentlich retroorbital) oder Nackenschmerzen
submastoidal, kombiniert mit ipsilateralem Horner-Syndrom (10-30%) oder ipsilateralen Hirnnervenausfällen,
insbesondere der kaudalen Hirnnerven (N. lingualis, N. facialis, Chorda tympani, N. accessorius, N.
hypoglossus). Pulsatiler Tinnitus, fast immer einseitig, kann auftreten. Bis zu 60% der Patienten zeigen initial
keinen Hirninfarkt oder nur einen flüchtigen ischämischen Insult (Biousse et al. 1995, Beletsky et al. 2003).
Leitsymptome sind schmerzhaftes Horner-Syndrom, Karotidynie oder ziehender, oft pulsierender
Nackenschmerz und, fakultativ, flüchtige oder bleibende Insulte.

Diagnostik

Aus Gründen der Verfügbarkeit stellt die farbduplexsonographische Initialdiagnostik die am weitesten und
schnellsten angewandte, gefäßdiagnostische Methode in der ärztlichen Praxis dar, die sowohl intramurale als
auch intraluminale wegweisende Befunde liefern kann (DeBray et al. 1994, Steinke et al. 1994, Sturzenegger
1995, Alecu et al. 2007). Insgesamt kann in etwa 90% der Fälle die Diagnose mittels Ultraschalldiagnostik
sicher gestellt oder zumindest hochwahrscheinlich gemacht werden (Benninger et al. 2006, Dittrich et al.
2006, Nebelsieck et al. 2008) (Tab. 1). Bei Dissektionen der A. carotis interna, die nur lokale klinische
Manifestationen aufweisen, ist die Sensitivität der Sonographie allerdings wesentlich geringer (Baumgartner
et al. 2001). Die initiale Duplexsonographie kann dann in bis zu 31% der Fälle normal sein (Arnold et al.
2008).

Tabelle 1: Ultrasonographische Kriterien für die Diagnose einer extrakraniellen Dissektion der A. carotis
interna und der A. vertebralis

 Arteria carotis interna  

Diagnostische Modalität Diagnostische Kriterien Referenzen

Dopplersonographie Pendelströmung (sog. Schwapp-Phänomen)*
Strömungsbeschleunigung
Verschluss plus Pendelströmung

DeBray et al. 1994,
Steinke et al. 1994
Sturzenegger 1995

B-Mode oder
(farbkodierte)
Duplexsonographie

Echoarme, helikale** Gefäßwandstruktur
Stenose oder Verschluss ohne Nachweis
einer Atherosklerose
Spitz zulaufender Verschluss
Intraluminale Membran
Lokale Ektasie (Pseudoaneurysma)
Abrupter Wechsel der Lumenweite mit
langstreckiger Stenose

Sturzenegger 1995
Logason et al. 2002
Benninger et al. 2006a
Benninger et al. 2006b

(Farbkodierte) Duplex-
sonographie

Kombination sowohl hämodynamischer als auch
morphologischer Stenose- oder Verschluss-Kriterien
(s. o.)

Logason et al. 2002
Benninger et al. 2006a
Benninger et al. 2006b

 Arteria vertebralis  

Diagnostische Modalität Diagnostische Kriterien Referenzen

Dopplersonographie Pendelströmung (sog.Schwapp-Phänomen)*
Strömungsbeschleunigung

Benninger et al. 2006a
Sturzenegger et al. 1993
DeBray et al. 1997

B-Mode oder
(farbkodierte)
Duplexsonographie

Echoarme Gefäßwandverdickung
Intraluminale Membran
Lokale Ektasie (Pseudoaneurysma)

Benninger et al. 2006a
Sturzenegger et al. 1993
DeBray et al. 1997
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(Farbkodierte)
Duplexsonographie

Kombination sowohl hämodynamischer als auch
morphologischer Stenose- oder Verschluss-Kriterien
(s. o.)

Benninger et al. 2006a
Sturzenegger et al. 1993
DeBray et al. 1997
Lu et al. 2000

* Bidirektionales Signal durch alternierenden Fluss mit einem geringgradig orthograden oder Netto-

Nullfluss

** helikal: echoarme Gefäßwandläsion, zwischen sondennah und -fern im proximalen und distalen Verlauf

wechselnd; entspricht dem wendeltreppenartig in der Wand der Arterie verlaufenden Hämatom

Als alleiniges diagnostisches Verfahren ist die Farbduplexsonographie aber nur in den wenigen Fällen
geeignet, in denen die sonographischen Befunde eine direkte morphologische Abbildung des Dissekates
zulassen. Ist die Diagnose erst einmal gesichert und ggf. auch mit anderen Verfahren bestätigt, kann die
Ultraschalldiagnostik als verlässliches Verlaufsdiagnostikum benutzt werden, um z. B. die Rekanalisation
dissezierter Arterien oder extra- und intrakranielle hämodynamische Effekte zu dokumentieren und zu
verfolgen (Sengelhoff et al. 2008).

Das aussagekräftigste bildgebende Verfahren ist aktuell die Kernspintomographie mit 1,5 oder 3,0 Tesla
Feldstärke in der Hochfeldtechnik, mit einer Kombination aus kontrastmittelgestützter MR-Angiographie und
Schnittbilddiagnostik des Halses (↑) (A). Die klassischen angiographischen pathognomonischen Befunde aus
der Ära der invasiven Hirnarterienangiographie (spitz zulaufender Verschluss der A. carotis interna oberhalb
der Karotisbifurkation, abrupte Kalibersprünge mit langstreckigen Stenosen, sog. String Sign, Bildung von
Pseudoaneurysmen und kolbigen Ausweitungen des Gefäßlumens) sind sämtlich auch in der nichtinvasiven
MR-Angiographie gut zu erkennen. Als pathognomonisch und beweisend gilt jedoch der Nachweis des
intramuralen Hämatoms in der Schnittbilddiagnostik des Halses (Müllges et al. 1992, Kirsch et al. 1998,
Fiebach et al. 1999, Bachmann et al. 2006, Bachmann et al. 2007). Um den diagnostisch relevanten
Schichtungsbereich einzugrenzen, sollte die angiographische Diagnostik zuerst erfolgen (ohne
KM-Applikation). Hochauflösende, T1-gewichtete Aufnahmen mit Unterdrückung des Fettsignals ergeben den
besten Kontrast zwischen dem intramuralen Hämatom und seiner unmittelbaren Umgebung. Das Hämatom
stellt sich aber erst ab dem 2. bis 4. Tag als hyperintense Sichel innerhalb der Gefäßwand verlässlich dar,
dann für die Dauer mehrerer Wochen nach Beginn der Dissektion. Nur wenn die native Schnittbilddiagnostik
unergiebig ist, sollte eine kontrastmittelunterstützte MR-Angiographie durchgeführt werden, weil diese der
Time-of-Flight-(TOF-)MR-Angiographie überlegen ist (Hosoya et al. 1999, Phan et al. 2001). Eine
intraarterielle Katheter-Angiographie kann in Einzelfällen mit unklaren Befunden im vertebrobasilären Kreislauf
zur endgültigen Diagnosesicherung erforderlich sein. Die kontrastmittelgestützte CT-Angiographie kann als
Standardmethode nicht mehr empfohlen werden (↓) (A).

Zur Verlaufsbeurteilung der Rekanalisationsrate, der Thrombenauflösung und der Glättung der
Kalibersprünge, zur gezielten Verlaufsdynamik der Pseudoaneurysmen sowie zur Erkennung eines
Dissektionsrezidivs sind Ultraschalltechniken hilfreich, in der Regel die Farbduplexsonographie als heutiger
Goldstandard (↑) (A). Die MR-Angiographie ist jedoch auch hierfür die aktuell am besten geeignete Methode
(Guillon et al. 1999, Djouhri et al. 2000, Dittrich et al. 2007a) (↑) (A).

Akuttherapie und frühe Primär- und Sekundärprävention

Empfehlungen

Die systemische oder lokale Lysetherapie ist bei Patienten mit zerebraler Ischämie infolge einer
Dissektion möglich (↓) (A).
Eine induzierte Hypertension unter Intensivüberwachung kann als vorübergehende Maßnahme über
Tage bis maximal Wochen sinnvoll sein, wenn schwere zerebrale hämodynamische Störungen ohne
embolische Verschlüsse vorliegen (↔) (C).
Eine endovaskuläre Behandlung zur Verbesserung des zerebralen Perfusionsdruckes in der
Perakutphase ist nur in seltenen Einzelfällen gerechtfertigt (↔) (C).
Grundsätzlich sollen alle Dissektionspatienten wie akute Schlaganfallpatienten als Notfall behandelt
werden (↑) (B).

Die Empfehlungen zur frühen Primär- und Sekundärprävention und zur Akuttherapie sind heute weitgehend
auf die Frage fokussiert, ob initial eine (orale) Antikoagulation oder Thrombozytenaggregationshemmung
erfolgen soll (s. u.). Ist bereits ein ischämischer Insult eingetreten, kann in Einzelfällen der antithrombotischen
Therapie eine Thrombolysebehandlung oder ein rekanalisierender interventioneller oder chirurgischer
Eingriffe vorausgehen. Die Lysetherapie distaler Embolien der Hirnarterien innerhalb des üblichen
Zeitfensters von 3 (bis zu 6) Stunden ist gut möglich (↑) (B). Nach bisherigem Wissen stellt die Dissektion
einer supraaortalen, extraduralen hirnversorgenden Arterie ihrerseits keine Kontraindikation gegen diese
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Akutbehandlung dar (Arnold et al. 2002, Georgiadis et al. 2005). In Fällen mit kritischem zerebralem
Perfusionsdruck kann eine passagere induzierte Hypertension unter Intensivüberwachung sinnvoll sein (↑)
(C).

Kontrollierte Studien zur Operation oder Stentversorgung eines durch akute Dissektion verschlossenen
Gefäßes liegen nicht vor. Es existieren lediglich Einzelfallberichte über den erfolgreichen Einsatz
chirurgischer oder neuroradiologisch-interventioneller Behandlungen (Müller et al. 2000). Grundsätzlich sind
bestimmte endovaskuläre Interventionen komplikationsarm durchführbar (Lylyk et al. 2001), d. h., ihre
Machbarkeit ist belegt, jedoch nicht deren Nutzen. Dazu gehören z. B. Ballondilatationenoder Stent bei
Patienten mit multiplen Dissektionen und schwerer hämodynamischer Beeinträchtigung. Nach der sehr
seltenen Subarachnoidalblutung aus einem dissezierten Aneurysma kann eine endovaskuläre Embolisation
des Trägergefäßes mit Ballon oder Spiralen versucht werden (siehe Literaturübersicht bei Manabe et al.
2000).

Im Akutstadium der Erkrankung wird in vielen europäischen und amerikanischen Kliniken eine Antikoagulation
des Patienten empfohlen (Sturzenegger 1995, Dziewas et al. 2003, Dittrich et al. 2007a, Metso et al. 2007)
und gelegentlich sogar als "Treatment of choice" hervorgehoben (Norris 2005, Donnan u. Davis 2005),
obwohl es hierfür keine Evidenz durch randomisierte Studien gibt (Lyrer u. Engelter 2003, Lyrer 2005,
Engelter et al. 2007). Zugunsten einer Antikoagulation sprechen unter anderem die starke
thromboembolische Aktivität der CAD (Molina et al. 2000, Droste et al. 2001), der arterioarteriell embolische
Mechanismus der drohenden Hirninfarkte, die zusätzliche Gefahr einer Embolie durch rasche Bildung eines
Appositionsthrombus (Lucas et al. 1998, Benninger et al. 2004) und tierexperimentelle Hinweise auf eine
zusätzliche, antiinflammatorische und neuroprotektive Wirkung unfraktionierten Heparins im
Schlaganfallmodell (Cervera et al. 2004). Dem stehen allerdings gut dokumentierte Einzelbeobachtungen
entgegen, wonach sich unter der Antikoagulation mit Heparin der floride thrombotische Verschlussprozess
der dissezierten Halsarterie verstärken kann (Dreier et al. 2004, Perren et al. 2006).

Sekundärprävention nach der Akutphase

Empfehlungen
Eine Überlegenheit einer der beiden gängigen Behandlungsstrategien Antikoagulation oder
Thrombozytenaggregationshemmung kann nicht nachgewiesen werden (↑) (B).
Die Antikoagulation mittels unfraktioniertem Heparin (PTT 2-3-fach verlängert) mit nachfolgender
oraler Antikoagulation mit Phenprocoumon oder Warfarin (INR 2-3) als Sekundärprophylaxe für die
Dauer von 3-24 Monaten stellt die gängige Behandlungspraxis dar (↔) (B).
Die Antikoagulation endet spätestens mit der hämodynamisch folgenlosen Rekanalisation einer
verschlossenen Halsarterie (↔) (C). Die Dauer der Antikoagulation beträgt in der Regel 3-6 Monate
und sollte 24 Monate nicht überschreiten (↔) (C).
Eine Dauerbehandlung mit ASS 100 mg wird empfohlen (↔) (B).

Im arteriellen System entstehen an der Verletzungsstelle der Gefäßwand primär (weiße) Plättchenthromben,
bevor es zur Bildung der (roten) erythrozytenreichen Fibrinthromben kommt. Da sich der thrombotische
Prozess in den Halsarterien, d. h. in einem Hochdruck- und Hochgeschwindkeitssystem, primär als
Plättchenthrombus entwickelt, ist es naheliegend, eher mit Thrombozytenaggregationshemmern zu
therapieren (Goertler et al. 2002, Markus et al. 2005), statt mit Antikoagulanzien gegen eine Fibrin-
Thrombus-Bildung. Im venösen Niederdrucksystem und bei Vorhofflimmern im Herzohr kommt es primär zur
Bildung großer Fibrinthromben. Dort ist die Antikoagulation evidenzbasiert wesentlich wirksamer als eine
Plättchenhemmung (Hart et al. 2007). Da infolge der CAD wahrscheinlich beide Mechanismen in Gang
gesetzt werden können und sich neben den Plättchenthromben auch thrombotische Fibrinablagerungen
aufgrund der Gefäßwandverletzung bilden (Combe et al. 1990), ist eine einseitige Therapieempfehlung
aufgrund von Analogieschlüssen nicht gut begründbar.

Ein Analogieschluss ist auch deshalb problematisch, weil eine kürzlich veröffentlichte Metaanalyse zur
Antikoagulation akuter kardioembolischer Insulte erneut zeigte, dass der antithrombotische Gewinn der
Therapie durch das erhöhte Risiko intrakranieller Blutungen komplett aufgehoben wird (Paciaroni et al.
2007). Aber selbst wenn man den analogen Betrachtungswinkel auf stenosierende Atherome als
arterioarterielle Emboliequellen einengt, zeigt sich kein Vorteil der Antikoagulation gegenüber
Plättchenhemmern (WARSS-Studie; Mohr et al. 2001). In den Empfehlungen der American Stroke
Association von 2003 (Adams et al. 2003) wird im Rückblick auf das Risiko einer hämorrhagischen
Transformation großer ischämischer Hirninfarkte in der TOAST-Studie empfohlen, bei Patienten mit einem
NIH Stroke Score von über 14 auf eine frühe Antikoagulation generell zu verzichten. In den amerikanischen
Leitlinien (Joint Stroke Guideline Development Committee of the American Academy of Neurology and the
American Stroke Association; Coull et al. 2002) wird empfohlen, wegen mangelnder Daten unabhängig von
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der Schlaganfallätiologie auf jegliche Antikoagulation zu verzichten.

Das Blutungsrisiko unter der thrombozytenaggregationshemmenden oder antikoagulatorischen Therapie ist
bei Patienten mit CAD erstaunlich niedrig (Dziewas et al. 2003, Arauz et al. 2006, Dittrich et al. 2007a).
Bisher sind keine Fälle einer Zunahme des intramuralen Hämatoms und Ausweitung oder gar Ruptur der
Pseudoaneurysmata als Folge dieser Behandlung publiziert (mit Ausnahme der Subarachnoidalblutungen bei
intraduraler Lokalisation des Dissekates oder des Pseudoaneurysmas; das gilt insbesondere für das
intrakranielle V4-Segment der A. vertebralis; Yamada et al. 2004, Ramgren et al. 2005). Selbst unter
Fibrinolysetherapie der distalen embolischen Hirnarterienverschlüsse wurden solche Komplikationen nicht
beobachtet (Georgiadis et al. 2005).

Die bisherigen Therapiedaten aus Fallserien und Observationsstudien sind extrem widersprüchlich. Während
z. B. in der kanadischen Studie der kombinierte Endpunkt aus Insult und Tod in der ASS-Gruppe mit 12,4%
Ereignisrate pro Jahr (n = 4 von 23 Patienten) höher war als in der Antikoagulationsgruppe mit 8,3%
jährlicher Ereignisrate (n = 5 von 71 Patienten; Beletsky et al. 2003), zeigte das Ergebnis in der
mexikanischen Serie an 130 Patienten das Gegenteil mit 14% Insultrezidiven in der Antikoagulationsgruppe
(n = 3) gegenüber 7% in der ASS-Gruppe (n= 2). In derselben Beobachtungsserie wurde eine höhere
Rekanalisationsrate der 72 Patienten mit Vertebralisdissektion unter Antikoagulation im Vergleich zur
ASS-Therapie beobachtet (24 versus 50%; Arauz et al. 2006). Die Fallserie aus Münster mit 126 Patienten
zeigte bei 113 CAD-Patienten unter Antikoagulation eine extrem niedrige Rezidivrate mit nur einer TIA (< 1
%) über einen durchschnittlichen Beobachtungszeitraum von 6 Monaten, aber eine hohe Rezidivrate mit 6 TIA
der 9 Patienten (> 60%), die ausschließlich mit Thrombozytenaggregationshemmern behandelt wurden. Bei
einem Patienten kam es allerdings unter Antikoagulation zur intrakraniellen Blutung (Dziewas et al. 2003).
Bisher fehlen jegliche randomisierte Studien.

Auch die auf den nicht randomisierten Studien basierenden Metaanalysen können daher keine prinzipiell
verlässlichen Aussagen liefern. Lyrer und Engelter (2003) führten für die Cochrane Database eine
systematische Analyse aller bis dahin publizierten, nicht randomisierten Studien durch mit jeweils mindestens
4 Patienten pro Studie und dichotomisierter Behandlung, d. h. Vergleich von Antikoagulation gegenüber
Plättchenhemmung. Tod, Behinderung, Schlaganfallrezidiv und extrakranielle oder intrakranielle Blutung galten
als Endpunkte. 26 Studien mit insgesamt 327 Patienten waren auswertbar. Das Ergebnis war eine
Patt-Situation: 1,8% der Patienten mit Thrombozytenaggregationshemmern und der absolut gleiche
Prozentsatz der Patienten mit Antikoagulation waren am Ende der jeweiligen Beobachtungsperiode
verstorben. Wurde der kombinierte Endpunkt "tot oder behindert" benutzt, so ergaben sich zwar 23,7%
Endpunkte unter Plättchenhemmung und nur 14,3% unter Antikoagulation, die verfeinerte statistische Analyse
zeigte jedoch keinen signifikanten Unterschied in den Odds-Ratios. Allerdings fehlen in den meisten in diese
Metaanalyse eingeschlossenen Studien Angaben über den initialen Schweregrad des Schlaganfalls sowie
über den Stenosegrad der dissezierten Arterien. Wahrscheinlich sind die beiden Therapiegruppen für reale
Vergleiche zu heterogen und die Aussagekraft dieser Metaanalyse ist somit eingeschränkt.

Interventionelle Sekundärprävention

Chirurgische oder endovaskuläre Behandlungen von Folgezuständen einer Dissektion, d. h. hochgradigen
Stenosen oder Pseudoaneurysmen, sind grundsätzlich möglich, die Durchführbarkeit und Techniken wurden
in Einzelfallberichten beschrieben (Moreau et al. 1994, Schievink et al. 1994b, Müller et al. 2000). Die
Indikation zum Eingriff ist schwierig und sollte im Einzelfall nur dann getroffen werden, wenn rezidivierende
zerebrale Ischämien auftreten, die nicht durch eine konservative Therapiemaßnahme kontrollierbar sind, oder
intrakranielle Pseudoaneurysmen vorliegen (Ramgren et al. 2005). Eine andere Indikation wäre ein
raumforderndes Pseudoaneurysma mit Druckparesen von Hirnnerven. Sowohl die offen chirurgische
Rekonstruktion (Müller et al. 2000) als auch die lokale Implantation von Stents kommen in Betracht (Bejjani
et al. 1999, Liu et al. 1999, Malek et al. 2000).

Verlauf

Zur prognostischen Bewertung sollte strikt differenziert werden zwischen einem Rezidiv der Dissektion, das
meistens in einer anderen als der initial betroffenen Halsarterie und in etwa 25% der Fälle innerhalb von 7
Monaten auftritt (Dittrich et al 2007a), und einem Insultrezidiv, das in ca. 1% pro Jahr vorkommt (Schievink
et al. 1994a, Leys et al. 1995, Bassetti et al. 1996, Baumgartner et al. 2001, Pelkonen et al. 2003, Touzé et
al. 2003, Lee et al. 2006). Die Rezidivrate soll bei sogenannten "familiären" Fällen etwa fünfmal höher liegen
(Schievink et al. 1996), der genetische Hintergrund dieser Fälle wurde aber nicht molekulargenetisch,
sondern klinisch unscharf definiert. Eine weitere, klinisch erkannte Dissektion bei einem Verwandten 1.
Grades galt als Beleg der Familiarität. In einer Sammelanalyse der Berichte über Kinder und Jugendliche
wurden wesentlich höhere Rezidivraten ermittelt als bei Erwachsenen (Fullerton et al. 2001).
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Wesentlich ungünstiger stellt sich die Situation bei den sehr seltenen Fällen intraduraler Dissektionen dar, die
durch eine Subarachnoidalblutung symptomatisch geworden sind. Hier fand sich ein hohes Risiko einer
Rezidivblutung von etwa 30% (Aoki u. Sakai 1990).

Die Rekanalisation hochgradig stenosierter oder verschlossener, dissezierter Halsarterien tritt in bis zu 80%
der Fälle innerhalb von 2-3 Monaten nach dem Akutereignis ein (Steinke et al. 1994, Leys et al. 1995,
Sturzenegger et al. 1995) und nach 6 Monaten lässt sich in ca. 40 % der dissezierten Gefäße
dopplersonographisch keine residuale Stenose mehr nachweisen (Sengelhoff et al. 2008). Welche
Bedeutung eine persistierende Gefäßwandpathologie für das Insultrisiko der Patienten hat, ist noch nicht
abschließend geklärt. In einer Langzeitstudie an Patienten mit spontaner Dissektion der A. carotis interna
war das Risiko eines ipsilateralen Rezidivinsultes der Patienten mit persistierender Gefäßstenose von > 50%
oder persistierendem Gefäßverschluss nicht signifikant höher als bei Patienten mit transienter
Gefäßobstruktion (0,6% pro Jahr versus 0,3% pro Jahr) (Kremer et al. 2003).

Pseudoaneurysmata entstehen in 20-40% der Fälle. Dazu gehören auch sogenannte "Pouches", die kolbige
Auftreibungen des Arterienlumens durch die pseudoaneurysmatische Aussackung der Lamina adventita
darstellen (Guillon et al. 1999). Das Risiko thrombembolischer Komplikationen aus diesen
Pseudoaneurysmen ist offenbar sehr niedrig, erst recht unter antithrombotischer Behandlung durch orale
Antikoagulation oder Thrombozytenaggregationshemmung (Benninger et al. 2007). Daher kommt eine
interventionelle Behandlung nur im Einzelfall in Betracht, insbesondere bei intrakraniellen Pseudoaneurysmen
mit hohem Blutungsrisiko (Ramgren et al. 2005). Dennoch kommt es trotz der antithrombotischen
Behandlung in den meisten Fällen zu einer spontanen Thrombose der Pseudoaneurysmen mit
Reendothelialisierung.
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Erkenntnissen und in der Praxis bewährten Verfahren und sorgen für mehr Sicherheit in der Medizin, sollten aber auch 
ökonomische Aspekte berücksichtigen. Die "Leitlinien" sind für Ärzte rechtlich nicht bindend und haben daher weder 
haftungsbegründende noch haftungsbefreiende Wirkung. 
 
Die AWMF erfasst und publiziert die Leitlinien der Fachgesellschaften mit größtmöglicher Sorgfalt - dennoch kann die 
AWMF für die Richtigkeit - insbesondere von Dosierungsangaben - keine Verantwortung übernehmen. 
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