
Fallbeschreibung

Ein 52jähriger Patient mit einem stenosieren-
den Adenokarzinom des Rektums wird zwei Wo-
chen nach einer neoadjuvanten Radiotherapie 
(5 x 5Gy) mittels vorderer tiefer Rektumresektion
und protektiver Ileostomie kurativ operiert. Die
Histologie bestätigt ein mässig differenziertes
Adenokarzinom pT2, pN0, G2, R0.
Der Patient muss wegen Anastomoseninsuffi-
zienz und präsakraler Abszedierung zweimal re-
laparotomiert werden, erhält eine totale paren-
terale Ernährung und Breitspektrumantibiotika
(initial Cefepime/Metronidazol, dann Merope-
nem). Im Verlauf entwickelt er einen schweren
septischen Schock mit Nachweis von Candida 
albicans in mehreren Blutkulturen, eine akute
Tubulusnekrose mit Dialysebedürftigkeit und
muss intubiert und beatmet werden.
Nach zehntägiger Therapie mit Fluconazol wird
erneut Candida albicans in den Blutkulturen
nachgewiesen, und es zeigt sich bei einer trans-
ösophagealen Echokardiographie zum Aus-
schluss einer Endokarditis ein septischer
Thrombus in der Vena cava superior. Aufgrund
dieser Befunde wird die antimykotische Thera-
pie auf Caspofungin umgestellt und eine Hepa-
rinbehandlung eingeleitet.
Bei einer interkurrenten rechtsseitigen Mydria-
sis mit fehlender Lichtreaktion bei seitendif-
ferenten Muskeleigenreflexen (MER) ergibt eine
CT des Schädels einen Normalbefund. Die Stö-
rung der Pupillomotorik ist nach Beendigung der
Analgosedierung und Extubation komplett re-
gredient, der neurologische Status wieder weit-
gehend normal.

Der Patient wird im Verlauf zunehmend hyper-
ton bis 230/110 mm Hg sowie tachykard. Eine
Behandlung mit Metoprolol wird sukzessive bis
zu einer Tagesdosis von 200 mg gesteigert. Die
akute Tubulusnekrose geht in eine polyurische
Phase über. Bei Diuresevolumen von 8 bis 9 L/d
liegt das Natrium im Serum – unter Volumen-
ersatz mit kristalloiden Lösungen – ohne grös-
sere oder rasche Schwankungen stets zwischen
127 und 143 mmol/L. Die persistierende schwere
Anämie wird wiederholt mit Erythrozytenkon-
zentraten substituiert und nach Regredienz der
Infektparameter mit Erythropoetin behandelt.
Zwei Wochen nach Extubation und eine Woche
nach Beendigung der Hämodialyse sowie der
Verlegung auf die Normalstation tritt unter fort-
geführter Therapie mit Caspofungin innert zweier
Tage ein rasch progredienter Visusverlust auf,
den der Patient selbst nur teilweise zu realisie-
ren scheint und der sich bis zur beidseitigen
Amaurosis ausweitet. Ein Restvisus für grelles
Licht in einem engen tunnelförmigen Gesichts-
feld bleibt erhalten, die sensuelle und konsensu-
elle Lichtreaktion sind seitengleich auslösbar. Im
neurologischen Status finden sich eine anson-
sten seitengleiche Innervation aller Hirnnerven
und eine Hyperreflexie der MER mit erschöpfli-
chen Kloni des Patellarsehnenreflexes beidseits.
Ausser einer gewissen Verlangsamung zeigen
sich keine kognitiven oder psychomotorischen
Auffälligkeiten. Die Blutdruckwerte liegen zu die-
sem Zeitpunkt trotz antihypertensiver Therapie
mit 200 mg Metoprolol und einer Reservemedi-
kation mit einem Kalziumkanalblocker systo-
lisch noch bei 170 bis 200 und diastolisch bei 
90 bis 100 mm Hg.
Zum Ausschluss einer Candida-Endophthalmitis
erfolgt eine ophthalmologische Untersuchung,
die lediglich eine eng umschriebene Läsion der
linken Retina, vereinbar mit einer Candida-Reti-
nitis, zeigt.
Eine erneute CT des Schädels ergibt ausgedehnte
vorrangig parieto-okzipitale Hypodensitäten der
weissen Substanz beider Gross- und Kleinhirn-
hemisphären (Abb. 1 x). Zur weiteren Differen-
zierung wird eine MRT des Schädels durchge-
führt.
Hier präsentiert sich in den T2-gewichteten Auf-
nahmen und in der FLAIR-Sequenz das Bild
eines ausgedehnten Marklagerödems mit Hyper-
intensitäten, vorrangig der posterioren Anteile
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Summary
Rapid onset of blindness after Candida sepsis 
and acute renal failure
We report the case of a 52-year-old male with subacute cortical blindness and
slightly altered mental status two weeks after treatment for candidaemia as-
sociated with severe septic shock and acute renal failure, followed by prolonged
hypertension and polyuria. CT and MRT scans confirmed the diagnosis of 
posterior reversible encephalopathy syndrome (PRES). The symptoms usually
range from cortical blindness, often associated with Anton’s syndrome, seizures,
headache and vomiting and reduced alertness, to a delirious mental state.



phologischen Gründen meist vom posterioren
reversiblen Enzephalopathiesyndrom (PRES) ge-
sprochen [2].
Das PRES ist einerseits charakterisiert durch die
Klinik, andererseits durch die zerebralen Bild-
gebungsbefunde, die Ätiologie ist jedoch meist
multifaktoriell. Die klinischen Symptome sind
eher unspezifisch: Es kann zu Kopfschmerzen,
Übelkeit und Erbrechen, oft begleitet von psy-
chomotorischen Auffälligkeiten, kommen. Häu-
fig sind die Konzentrationsfähigkeit deutlich 
eingeschränkt, die Reaktionen verlangsamt und
der Patient verwirrt bis hin zu einem deliranten
Zustandsbild. Die MER sind typischerweise leb-
haft bis überschiessend. Nicht selten treten
Krampfanfälle oder Sehstörungen bis zur voll-
ständigen kortikalen Erblindung auf. Letztere
geht oft mit dem Anton-Syndrom, der für die 
kortikale Blindheit typischen Verkennung des 
eigenen Visusverlustes und mit Konfabulationen
einher.
Als klinische Differentialdiagnosen kommen
hauptsächlich – abgesehen von ophthalmolo-
gischen Ursachen einer subakut auftretenden
Erblindung – ein Verschluss im Bereich der 
posterioren Zirkulation, eine (meist virale) Enze-
phalitis, toxisch-metabolische Enzephalopathien
oder ein posthypoxischer Hirnschaden in Frage.
Aufgrund der unspezifischen Klinik spielt die
bildgebende Diagnostik, insbesondere die MRT,
eine führende Rolle bei der Diagnosestellung. 
In der CT des Schädels finden sich hypointense
Veränderungen, besonders in den posterioren
Hirnanteilen. Die MRT zeigt in den T2-gewichte-
ten Aufnahmen und in der FLAIR-Sequenz die
für die PRES typischen bilateral-symmetrischen 
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sowie in Pons und Splenium. Ferner findet 
sich ein ebenfalls posterior betontes kortikales
Ödem mit entsprechend komprimierten äusse-
ren Liquorräumen und engen basalen Zisternen,
jedoch ohne Liquorzirkulationsstörungen oder
Hernierungszeichen. Eine kleine intraparenchy-
male Blutung im Bereich des linkshemisphäri-
schen Globus pallidus scheint ein bis drei Wo-
chen alt zu sein (Abb. 2 x).
Anhand der MRT lautet die Diagnose auf ein 
reversibles posteriores Leukenzephalopathie-
syndrom. Differentialdiagnostisch wird aufgrund
der radiomorphologischen Veränderungen in
Pons und Splenium eine pontine Myelolyse in 
Betracht gezogen.
In Folge wird eine strenge Kontrolle der Elektro-
lyte und eine aggressive Einstellung der Hyper-
tonie vorgenommen. Bei nicht ausgeschlossenem
kausalem Zusammenhang findet ein Wechsel von
Caspofungin auf Voriconazol statt. Bereits eine
Woche nach dem Auftreten der ersten Visus-
störungen hat der Patient bei Blutdruckwerten,
die meistens bei ungefähr 135/85 mm Hg liegen,
wieder einen weitgehend normalen Visus zurück-
erlangt. Lediglich mit dem rechten Auge sieht er
noch leicht unscharf. Er ist wenige Wochen spä-
ter in unauffälligem neurologischem Zustand zur
weiteren Rehabilitation entlassen worden.

Diskussion

Das posteriore reversible Leukenzephalopathie-
syndrom (RPLES) wird erstmals eingehend 1996
von Hinchey et al. [1] anhand von 15 Fällen be-
schrieben. Später wird aus radio- und pathomor-

Abbildung 1
CCT: Ausgedehnte, vorrangig parieto-okzipitale 
Hypodensitäten der weissen Substanz beider 
Grosshirnhemisphären.

Abbildung 2
MRT: In den T2-gewichteten Aufnahmen ist ein 
ausgedehntes Marklagerödem mit Hyperintensitäten,
vorrangig der posterioren Anteile sowie in Pons und
Splenium, ausserdem eine kleine intraparenchymale
Blutung im Bereich des linkshemisphärischen Globus
pallidus zu sehen.



Pathogenetisch handelt es sich um eine Form der
hypertensiven Enzephalopathie: Namentlich bei
hypertensiven Krisen kommt es zu einer Über-
forderung der zerebrovaskulären Autoregu-
lation mit einer passiven Vasodilatation der 
zerebralen Gefässe, dem Zusammenbruch der
Blut-Hirn-Schranke und einer konsekutiven
Transsudation von Flüssigkeit ins Interstitium
des Marklagers, aber auch des Kortex. Die 
dominierende Lokalisation in den posterioren
Hirnanteilen erklärt sich aus der von rostral
nach okzipital abnehmenden Dichte an sympa-
thischer Innervation und somit an Vasomotoren-
tonus.
Die Pathologie ist klinisch wie morphologisch 
reversibel, sofern die schädigenden Faktoren 
beseitigt werden. Geschieht dies nicht recht-
zeitig, kann es zum Zelluntergang und damit zu
persistierenden neurologischen Defiziten kom-
men. Die klinischen Symptome bilden sich meist
innert ein bis zwei Wochen zurück, die radio-
morphologischen Veränderungen können jedoch
noch Wochen bis Monate später nachweisbar
sein [1].

Schlussfolgerung

Das posteriore reversible Enzephalopathiesyn-
drom (PRES) ist eine Form der hypertensiven 
Enzephalopathie, die teilweise zu schwerwiegen-
den, durch die Betonung okzipitaler Hirnanteile
unter anderem auch zu optischen Symptomen
führt. Die klinische Verdachtsdiagnose wird mit-
tels MRT des Schädels bestätigt. Neben dem Si-
stieren potentieller, namentlich medikamentöser
Auslöser, besteht die Behandlung hauptsächlich
in einer optimalen Einstellung des Blutdrucks.
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parieto-okzipital betonten Hyperintensitäten als
Hinweis auf ein vasogenes Ödem des Markla-
gers. Nicht selten finden sich auch kortikale 
Läsionen und geringer ausgeprägte Veränderun-
gen in den frontalen und temporalen Marklagern
sowie – insbesondere bei hypertensiver Ätiologie
des PRES – zum Teil multiple Blutungen.
Ebenso typisch ist die in der MRT zu beobach-
tende Aussparung der paramedianen Okzipital-
lappenanteile und des Gyrus calcarinus bezüg-
lich der genannten Veränderungen. Dies ist zur
Differenzierung vom ischämisch-zytotoxischen
Ödem hilfreich, da eine Ischämie im Versor-
gungsgebiet der Arteria cerebri posterior zu Ver-
änderungen auch im Bereich des paramedianen
okzipitalen Kortex führt.
Als Auslöser gelten eine schwere Hypertonie,
etwa im Rahmen einer Nierenerkrankung oder
einer Eklampsie, sowie eine medikamentöse 
Immunsuppression (Zyklosporin, Tacrolimus)
nach einer Organtransplantation. Inzwischen
sind diverse weitere potentielle Risikofaktoren
diskutiert worden, etwa grössere Operationen
im allgemeinen, eine postoperative Anämie,
Bluttransfusionen, die Verabreichung von Ery-
thropoetin, eine Hypalbuminämie, eine Hy-
ponatriämie usw. [2]. Bei unserem Patienten 
findet sich ein Grossteil dieser Faktoren, ob-
gleich in diesem Fall aus unserer Sicht die pro-
longierte Hypertonie sowie die Verschiebungen
im Wasser-Elektrolyte-Haushalt im Rahmen der
Polyurie die Hauptauslöser darstellen. Aus einer
Pharmakovigilanzrecherche bezüglich der mehr
als zwei Wochen vorher begonnenen Medikation
mit Caspofungin ergeben sich keine Hinweise auf
einen kausalen Zusammenhang.
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