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Abstract

Bommer

Michael
Magnetresonanztomographie-Diagnostik bei kraniellen und spinalen

Malformationen im Kindesalter

Zielsetzung: Diese Studie beinhaltet die retrospektive Betrachtung der kraniellen und spinalen MRT-
Untersuchungen im Kindesalter hinsichtlich ihres Befundes mit besonderer Beriicksichtigung der
Malformationen des Zentralnervensystems. Die Haufigkeit von Malformationen des
Zentralnervensystems wurde vergleichbaren Studien gegeniibergestellt.

Methode: Im Zeitraum Januar 1991 bis April 1996 wurden in der Abteilung Kernspintomographie
des  Marienhospitals Herne, Universitdtsklinik der  Ruhr-Universitdt Bochum, 899
Kernspintomographien im Bereich des ZNS bei 706 Patienten im Kindes- und Jugendalter
vorgenommen. 507 der 899 MRT-Untersuchungen (56.4 %) in Allgemeinnarkose durchgefiihrt. Die
Untersuchungen wurden beziiglich Malformationen des Zentralnervensystems ausgewertet.

Ergebnis: Am héufigsten zeigte sich mit 277 der 706 Patienten (39.2 %) ein altersentsprechender
Befund. Malformationen des Zentralnervensystems konnten bei 210 (29.7 %) Patienten diagnostiziert
werden. Als dritthdufigster Befund wurden Verinderungen im Rahmen eines frithkindlichen
Hirnschaden bei 139 (19.7 %) Patienten diagnostiziert. Die drei hadufigsten Malformationen des
Zentralnervensystems stellten spinale Dysrhaphien (41 Patienten), Miflbildungen des Dandy Walker
Komplex (40 Patienten) und Anomalien des Corpus Callosum (39 Patienten) dar.

Diskussion: Aufgrund der studienabhidngigen Vorselektion der Patienten und durch die verbesserte
Bildgebung wurden Malformationen des ZNS in hoherem Malle diagnostiziert als in vergleichbaren
Studien angegeben. Daher kann die MRT als Methode der Wahl im Hinblick auf Miflbildungen des
Zentralnervensystems im Kindesalter nur empfohlen werden. Die Vorteile der MRT liegen vor allem
in der multiplanaren Schichtfithrung mit hoher Ortsauflosung in Verbindung mit einem Verzicht auf
ionisierende Strahlung. Zusitzlich ermdglicht die Intubationsnarkose bewegungsartefaktfreie Bilder

und eine wenig traumatisierende Untersuchung.
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2 Einleitung

2.1 Allgemein

Moderne bildgebende Verfahren, wie die Rontgen-Computertomographie (CT) oder
die Magnetresonanztomographie (MRT) haben im letzten Jahrzehnt die
diagnostischen Mdglichkeiten bei Pathologien des Zentralnervensystems bedeutend
erweitert. Nichtinvasive Schnittbildverfahren bilden heute die Grundlage der
bildgebenden Diagnostik in Bereichen des Gehirns und des Riickenmarks.

Die Anwendung der Computertomographie fiihrte zundchst zu einer vdlligen
Neuorientierung in der Diagnostik zerebraler und spinaler Erkrankungen aufgrund
der Moglichkeit der direkten Abbildung von normalem und pathologisch
verandertem Gewebe auf der Basis unterschiedlicher Absorptionseigenschaften. Die
Einfiihrung der MRT in die neuroradiologische Diagnostik hat die fithrende Rolle
der Computertomographie in Frage gestellt und mittlerweile zu einer
Neuorientierung der Indikationen fiir beide Methoden gefiihrt (89).

Im Erwachsenenalter entwickelte sich die MRT im Spektrum der in diesem Alter
typischen Indikationen, insbesondere im Bereich des Zentralnervensystems, zu
einem bevorzugten Diagnoseinstrument (88). Im Kindesalter hat sich diese
Entwicklung aufgrund der bisher relativ langen Untersuchungsdauer noch nicht
durchgesetzt. Neue CT-Technologien, wie z.B. das Spiral-CT oder die Mehrschicht-
Spiral-CT machen zwar durch die verkiirzten Untersuchungszeiten oftmals eine
Sedierung oder Narkose des Kindes unnétig, jedoch stellt die MRT aufgrund des
Fehlens ionisierender Strahlung, besonders in dieser Patientengruppe, einen nicht zu
unterschitzenden Vorteil dar (26).

Eine Magnetresonanztomographie im frithen Kindesalter empfiehlt sich besonders
bei einer Diskrepanz zwischen klinischem Befund, Krankheitsverlauf und
Ultraschallbefund (99) sowie zum Nachweis komplexer Stérungen der neuronalen
Migration und Organisation (59). Im Falle eines pathologischen Befundes kann
mitunter iiber eine frithe Diagnose die Langzeitprognose deutlich verbessert werden

(36, 40, 119, 120). Notwendige Verlaufskontrollen, die bei einer Vielzahl von



Erkrankungen zu empfehlen sind, stellen ebenfalls bei hoher Reproduzierbarkeit und
Fehlen ionisierender Strahlung eine Doméne der MRT dar (76).

Umfangreiche Studien iiber die MRT-Untersuchung bei Kindern und Jugendlichen
mit zerebralen und spinalen Malformationen sind selten (84). Uber gréBere Zahlen
von untersuchten Kindern berichten BARKOVICH (5), LANGER (83) und
MCARDLE (89). Mit der Untersuchung von Neugeborenen hat sich besonders
MCARDLE auseinandergesetzt (89).



2.2 Zielsetzung

Die vorliegende Studie beinhaltet die retrospektive Aufschliisselung der kraniellen
und spinalen MRT-Untersuchungen im Kindesalter hinsichtlich ihres Befundes fiir
den Zeitraum Januar 1991 bis April 1996, unter besonderer Berlicksichtigung der
Malformationen des Zentralnervensystems.

Die Haufigkeitsverteilung der bedeutendsten Malformationen wurde vergleichbaren
Studien gegentibergestellt und diskutiert.

Zur Bedeutung der Intubationsnarkose fiir das Untersuchungsergebnis wurde ferner

Stellung genommen.



2.3 Magnetresonanztomographie

Die Magnetresonanztomographie leitet sich von einem Laborverfahren ab, das den
Effekt der Kernspinresonanz dazu nutzt, die Bindungs- und Strukturverhéltnisse von
Molekiilen zu ermitteln.

Das Prinzip der Magnetresonanz ist seit 1946 bekannt und geht auf die unabhingige
Entdeckung von BLOCH (Stanford Universitdt, USA) und PURCELL (Harvard
Universitdt, USA) zuriick, die dafiir 1952 gemeinsam den Nobelpreis fiir Physik
erhielten. Die Kernspinresonanz hielt Einzug in den medizinischen Bereich als
LAUTERBUR Anfang der 70er Jahre von Wasserstoffkernen abgestrahlte

Resonanzsignale in zwei- bzw. dreidimensionale Bilder umsetzte (122).

2.3.1 Physikalische Grundlagen

Alle Atomkerne mit einer ungeraden Anzahl von Protonen und Neutronen besitzen
die Eigenschaften des Kernspins. Unter Kernspin versteht man einen
Eigendrehimpuls von Atomkernen um die eigene Achse. Die im menschlichen
Korper am hidufigsten vorkommenden Elemente mit dieser Eigenschaft sind
Wasserstoff, Stickstoff, Phosphor und Natrium. Wasserstoff ist das mit Abstand
hiufigste Element mit einem Kernspin in biologischen Systemen. Die
Kernspintomographie wird fast auschlieflich auf der Basis einer Wasserstoff-
Bildgebung betrieben.

Der Kernspin ist ein Maf3 fiir die Eigenrotation des Atomkerns, der als ganzer eine
positive Ladung tragt. Die Rotation der elektrischen Ladung ist mit einem schwachen
Magnetfeld verbunden. Der Atomkern ist somit vergleichbar mit einem
Stabmagneten, der ein magnetisches Moment besitzt. Die Drehachsen der
Atomkerne sind bei Zimmertemperatur willkiirlich verteilt, so daBl sich die
Magnetisierung eines Kdrpers ausgleicht.

In einem Magnetfeld richten sich die Atomkerne entlang der Feldlinien aufgrund
threr magnetischen Eigenschaften aus. Moglich ist eine parallele und eine

antiparallele Ausrichtung. Zwischenlagen treten nicht auf. Die parallele Ausrichtung



ist die energetisch giinstigere Lage und wird von den Kernspins bevorzugt
eingenommen. Da sich die Wirkung der Kernspins in gleicher Richtung addiert und
sich die Wirkung der Kernspins in entgegengesetzter Richtung neutralisiert, tragt nur
die Differenz zwischen parallel und antiparallel ausgerichteten Kernspins zur
Bildung von Resonanzsignalen bei.

Die Ausrichtung der Kerne im Magnetfeld erfolgt nicht vollstidndig zu den Feldlinien
des Magneten, da sich durch die Eigenrotation immer ein Winkel ergibt. Um diesen
Winkel rotieren die Atomkerne. Diese Kreiselbewegung bezeichnet man als
Priazession. Die  Geschwindigkeit der Pridzession (Prézessionsfrequenz,
Larmorfrequenz) ist abhidngig von der Stirke des angelegten Magnetfeldes (85).

Die Ausrichtung der Kernspins kann durch Einstrahlen elektromagnetischer Wellen,
die der Larmorfrequenz entsprechen, beeinflult werden. Diese betrégt fiir das Isotop
'H bei einer Feldstirke von 1,5 Tesla 63,87 MHz.

Durch Einstrahlen eines derartigen geeigneten Hochfrequenzimpulses mit der
Frequenz der Larmorfrequenz verdndert sich die Ausrichtung der Kernspins. Dieser
Vorgang wir als Kernspin-Resonanz bezeichnet (85).

Ein 90°-Impuls fiithrt zu einem Umklappen der Kernspins im rechten Winkel. Ein
180°-Impuls fithrt zu einer Umkehrung der Besetzungsverhidltnisse zwischen
parallelen und antiparallellen Kernspins (Spin-Inversion). Durch den
Hochfrequenzimpuls wird desweiteren die Phasengleichheit der Kernspins erreicht.
Nach Abschalten des Hochfrequenzimpulses bewegen sich die Kernspins in ihre
Ausgangslage zuriick. Dieser als Relaxation bezeichnete Vorgang erzeugt ein
elektromagnetisches Induktionsfeld, welches mit einer Empfangsspule registriert
werden kann.

Die Relaxationsvorgidnge sind durch ihre Bindungen im Molekiil charakterisiert. Die
Geschwindigkeit der Riickbewegung in die Ausgangslage ist durch Zeitkonstanten
bestimmt. Dabei werden zwei Relaxationszeiten unterschieden.

Die T1-Relaxationszeit beschreibt die Riickkehr der Kernspins nach Abschalten des
Hochfrequenzimpulses in die Gleichgewichtsverteilung, die vor dem Schalten des
Impulses vorlag. Sie wird auch longitudinale Relaxationszeit oder Spin-Gitter-
Relaxationszeit genannt.

Die T2-Relaxationszeit ist die Zeitkonstante des Abfalls der Quermagnetisierung, die

durch Dephasierungsvorginge nach Abschalten des Hochfrequenzimpulses erfolgt.
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Die Phasengleichheit der Kernspins geht mit der Zeitkonstante T2 verloren. Da die
Kernspins als kleine Magnete betrachtet werden konnen, treten neben ihrer
Wechselwirkung mit dem externen Magnetfeld auch Wechselwirkungen rdumlich
eng benachbarter Kernspins auf. Diese Wechselwirkungen fiihren zu lokalen
Verdanderungen im magnetischen Feld. Je groBer die Inhomogenititen sind, desto
schneller erfolgt die Dephasierung der Kernspins und desto kiirzer wird die T2-
Relaxationszeit.

In Flissigkeiten bewegen sich die Kernspins innerhalb eines lockeren
Molekiilverbandes, in dem sich, im Gegensatz zu starren Atomgittern,
Feldschwankungen ausgleichen. Daher haben Fliissigkeiten lange T2-
Relaxationszeiten.

Der kombinierte Vorgang der TI- und T2-Relaxation nach einem
Hochfrequenzimpuls wird freier Induktionszerfall genannt.

Mit der Definition der Mefparameter konnen T1- oder T2-gewichtete Bilder erstellt
werden. Je nach Gewichtung bilden sich Substanzen oder Organe mit einer
bestimmten T1- oder T2-Relaxationszeit im MRT hell oder dunkel ab.

In der T1 gewichteten Bildgebung stellt sich Fett hell und Wasser deutlich dunkel
dar. Es gilt, daB sich Substanzen mit einer kurzen TI1-Relaxationszeit heller
darstellen, als solche mit einer ldngeren T1-Relaxationszeit. Mit zunehmender T2-
Gewichtung wird Wasser signalintensiver und somit heller dargestellt. Die Helligkeit
des Fettsignals 146t nach. Demnach gilt, daB3 sich Substanzen mit einer langen T2-
Relaxationszeit in T2 gewichteten Bildern heller darstellen als solche mit einer
kiirzeren T2-Relaxationszeit.

Die Ortslokalisation erfolgt mit Hilfe von Gradientenspulen, die in den drei
Raumebenen betrieben werden und fiir einen ortsabhidngigen Unterschied im
Magnetfeld sorgen. Die Gradienten sind fiir die einzelnen MeBsequenzen getrennt
schaltbar. Dadurch erhdlt das Signal eine rdumliche Information, aus der mit
mathematischen Methoden die rdumliche Verteilung der Signalamplitude

rekonstruiert werden kann (85).
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2.3.2 Sequenzen

Durch eine Abfolge von Hochfrequenzimpulsen lassen sich die Relaxationszeiten T1
und T2 bestimmen. In der Klinik werden als Pulssequenzen bevorzugt Spin-Echo
Sequenzen, Fast-Spin-Echo Sequenzen, Gradienten-Echo Sequenzen und Inversion-

Recovery Sequenzen verwendet (60, 70, 85).

2.3.2.1 Spin-Echo Sequenzen (SE Sequenzen)

Bei Spin-Echo Sequenzen wird nach einem initialem 90°-Anregungspuls nach der
Halfte der Echozeit durch einen 180°-Rephasierungspuls ein Echosignal erzeugt.

Die Repetitionszeit der Sequenz (TR) und die Echozeit (TE) sind bestimmend fiir
den Kontrast auf den Schnittbildern. Durch eine geeignete Wahl dieser Zeiten kann
eine T1- oder T2-Gewichtung des Signals erzeugt werden. Kurze TR- und TE-Zeiten
fiihren zu einer stirkeren T1-Gewichtung. Umgekehrt resultieren ldngere TR- und
TE-Zeiten in einer stirkeren T2-Gewichtung (85). Eine lange TR-Zeit und eine kurze

TE-Zeit bildet die Grundlage zur Erstellung von protonengewichteten Bildern.

2.3.2.2 Fast-Spin-Echo Sequenzen (FSE Sequenzen)

Die Fast-Spin-Echo Sequenz ist eine Modifikation der SE Sequenz. Der Vorteil
dieser Technik liegt v.a. in der Reduktion der Untersuchungszeit. Nach einem 90°-
Impuls werden multiple 180°-Impulse geschaltet. Jedes Spinecho wird anders
phasenkodiert, wodurch die T2-gewichtete Bildgebung deutlich beschleunigt wird
(85).
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2.3.2.3 Inversion-Recovery Sequenzen (IR Sequenzen)

Bei einer Inversion-Recovery Sequenz wird einer Spin-Echo Sequenz ein 180°-
Inversionsimpuls voraus geschaltet. Die Zeit zwischen dem Inversionsimpuls und
dem ersten 90°-Impuls der darauf folgenden Spin-Echo Sequenz ist die
Inversionszeit TI. Mit dieser Zeit TI kann die T1-Gewichtung variiert werden. Das
Signal bestimmter Gewebe, z.B. Fett, kann durch geeignete Wahl der TI-Zeit
unterdriickt werden (115).

Eine Sonderform einer IR Sequenz ist die Fluid Attenuated Inversion Recovery
Sequenz (FLAIR). Hierbei resultiert eine TI-Zeit von c.a. 2000 ms bei einer TR-Zeit

von 6 bis 9 Sekunden in einer Unterdriickung des Liquorsignals (85).

2.3.2.4 Gradienten-Echo Sequenzen (GE Sequenzen)

Im Unterschied zu den Spin-Echo Sequenzen wird das Echo bei den Gradienten-
Echo Sequenzen nicht durch einen 180°-Impuls hervorgerufen, sondern durch
Schaltung eines Gradienten. Durch das Fehlen eines Rephasierungspulses wird das
entstehende Signal stark durch lokale Feldinhomogenititen geprigt (85). Derartige
Feldstorungen treten an Grenzflichen von Geweben mit unterschiedlicher
Magnetisierbarkeit auf. Diese Effekte, auch Suszeptibilititseffekte genannt, nehmen

mit ldngerer Echozeit zu (88).
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2.4 Eigenschaften der MRT

Die MRT gilt als ein Untersuchungsverfahren mit einem besonders hohen
Weichteilkontrast in Verbindung mit einer hohen Ortsauflosung (12, 19, 21 , 103).
Besonders die guten Eigenschaften der Gewebedifferenzierung sind Voraussetzung,
um die Morphologie der pathologischen Verdnderungen zu beschreiben. Dabei wird
die anatomische Zuordnung von Strukturen durch die moglichen Schnittfiihrungen in
allen drei Raumebenen erleichtert.

Im Vergleich zur Computertomographie entstehen bei der MRT keine Artefakte in
der unmittelbaren Ndhe von Knochen. Dieser Umstand verbessert besonders die
Bildgebung im Bereich der hinteren Schéadelgrube und Schédelbasis.

Der Verzicht auf ionisierende Strahlung erlaubt in der MRT wiederholte
Untersuchungen, was besonders im Kindesalter von Vorteil ist (89).

Durch die Verwendung schneller Sequenzen konnte weiterhin die Untersuchungszeit
im MRT reduziert werden. Damit verkiirzt sich auch die Zeitdauer einer eventuell
notwendigen Narkose. Durch weitere Verbesserungen in der Soft- und Hardware und
der daraus resultierenden zunehmenden Verkiirzung der Untersuchungszeiten ist in
Zukunft noch hiufiger ein Verzicht auf eine Sedierung oder Narkose zur
Durchfiihrung der Untersuchung denkbar.

Die Hauptrisikofaktoren fiir Patienten stellen bewegliche ferromagnetische Objekte
dar, die im magnetischen Feld beschleunigt werden konnen und dann eine
Verletzung bedingen. Dies fiihrte dazu, dall Patienten mit ferromagnetischen
Implantaten und GefédBclips im ZNS-Bereich von der Untersuchung ausgeschlossen
werden mufiten (26).

Die bisher experimentell beobachteten Effekte und die theoretisch ableitbaren
Wechselwirkungen der verwendeten Feldstirken lassen die MRT als eine
nichtinvasive Untersuchungsmethode mit geringem Risiko erscheinen (26).

Die vorbeschriebenen Eigenschaften des MRT  préddestinieren  dieses
Untersuchungsverfahren speziell zur Diagnose und Kontrolle von kraniellen und

spinalen Malformationen im Kindesalter.
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2.5 Definition der Mif3bildungen und Fehlbildungen des ZNS

Mifbildungen sind Folgen einer gestdrten Entwicklung des Keimes im Stadium der
Primitiventwicklung und der Organogenese. Zwischen den Begriffen Miflbildung
und Fehlbildung, obwohl in der Literatur hédufig synonym verwandt, sollte
differenziert werden. Nach BUCHNER (33) sind MiBbildungen Verinderungen im
Aufbau und im Stoffwechsel des gesamten Organismus oder einzelner Organe,
welche irreversibel in der Bildungsepoche des Organismus, also wéhrend der
Entwicklungsperiode entstehen. Fehlbildungen hingegen sind nach der Entwicklung
auftretende Reifungshemmungen und Reifungsstérungen. Im Gegensatz dazu haben
die Begriffe Fehlbildung und Mifbildung in der anglo-amerikanischen Literatur
keine unmittelbare Entsprechung. Hier wird der Ausdruck ,,Malformation* fiir beide
Begriffe verwendet.

Da die Entwicklung des ZNS mit der Geburt nicht abgeschlossen wird, ist der
Begriff der kongenitalen MiBbildung ebenso problematisch (39). So ist der
Myelinisierungsvorgang erst teilweise mit dem 5. Lebensjahr abgeschlossen (75).
Andere Autoren datieren das Ende des Myelinisierungsvorganges sogar bis in das
zweite Lebensjahrzehnt hinein (89).

Dennoch kann iiber das Auftreten bestimmter Befundkonstellationen relativ genau
auf den Schidigungszeitpunkt geschlossen werden, da die zu einer Millbildung
fiihrende fehlerhafte  Entwicklung zeitlich eng mit den ablaufenden
Entwicklungsstadien korrelliert (29).
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2.6 Atiologie der MiBbildungen

Fiir die Mehrzahl der MiBbildungssyndrome ist die Atiologie unbekannt (75). In der
Mehrzahl der Félle ist von einer multifaktoriellen Verursachung auszugehen. Als
gesicherte teratogene Faktoren fiir das ZNS gelten intrauterine Infektionen,
physikalische Einwirkungen, wie ionisierende Strahlen, chemische Noxen, wie
Zytostatika, Antiepileptika und Stoffwechseldefekte der Mutter (39). C.a. 5-10 % der
Félle sind auf derartige Noxen zuriickzufiihren. Etwa 25 9% beruhen auf
Chromosomenanomalien und Genmutationen. In 65-70 % bleibt die Atiologie unklar

(39).

2.7 Embryologie und Pathogenese der Miflbildungen

Das Auftreten von Millbildungen und deren Erscheinungsbild steht zeitlich eng mit
den ablaufenden Entwicklungsstadien in Wechselbeziehung. So erlaubt die Kenntnis
der normalen Entwicklung und die exakte Beschreibung der Morphologie der
Mifbildung, den ungefdhren Zeitpunkt der Schidigung des ZNS bzw. seiner
Vorstufen zu bestimmen. Die Folgen einer Schidigung sind dabei weniger von der
Art der Noxe als vielmehr von dem Zeitpunkt ihres Eingreifens in den
Entwicklungsvorgang  abhdngig (107). Wird eine gerade ablaufende
Entwicklungsphase gestort, bleibt dieser Entwicklungsschritt unvollendet, und die
Entwicklung geht unter Fixierung des Defektes voran (5).

Das ZNS ist der am frithesten angelegte Teil des Menschen. Es wird beim
menschlichen Embryo zu Beginn der dritten Entwicklungswoche angelegt. Die vor
diesem Zeitpunkt wéhrend der Gametogenese bzw. Blastogenese erfolgenden
Stérungen sind in der Regel mit einem weiteren Uberleben nicht zu vereinbaren (39).
Die erste Anlage des Nervensystems entsteht wahrscheinlich unter der Induktion des
Kopffortsatzes und des paraaxialem Mesoderm, zwischen dem 17. und 21. Tag, als
flichenhafte Verdickung des Ektoderms, die als Neuralplatte bezeichnet wird (94).

Storungen in dieser Phase konnen zur Amyelie fiihren (84).
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Infolge starken Wachstums werden die Rinder der Neuralplatte zu Neuralfalten
angehoben zwischen denen eine mediane Rinne, die Neuralrinne, entsteht. Zwischen
dem 19. und 26. Tag wachsen die dorsalen Rinder der Neuralfalten aufeinander zu
und verschmelzen. Dieser als Neurulation bezeichnete Vorgang geht mit der Bildung
der Somiten, der segmentalen Gliederung des Neuralrohres einher, das zuniachst an
seinem kranialen und kaudalen Ende offen bleibt. Aus dem unteren schmalen
Abschnitt des Neuralrohres bildet sich die Anlage des Riickenmarkes. Die Anlage
des Gehirns entsteht aus dem kranialen, breiten Anteil des Neuralrohres (84).
Unterbleibt der Vorgang der Neurulation und der zerebrale Abschnitt des
Neuralrohres verschliet sich nicht, so konnen Akranie oder Anenzephalie
resultieren. In der Regel sterben die Kinder mit diesen Malformationen wenige Tage
nach der Geburt (84).

Die vordere Offnung des Neuralrohres, der Neuroporus anterior, schlieBt sich etwa
am 26. Tag. Kommt es nicht zum Schlu3 des Neuralrohres, besteht die Moglichkeit
der Bildung einer okzipitalen Enzephalozele. Bleibt die Medullarrinne in ihrer
Gesamtheit offen, so bezeichnet man dies als Kraniorachischisis (72).

Die hintere Offnung des Neuralrohres, der Neuroporus posterior, schlieBt sich
zwischen dem 27. und 28. Tag.

Im Anschluf an die Bildung des Neuralrohres trennt sich das dariiberliegende kutane
Ectoderm vom neuralen Gewebe. Das kutane Ectoderm wichst in der Folgezeit
aufeinander zu, um sich in der Mittellinie zu vereinigen, so daB3 das Neuralrohr
vollstidndig bedeckt wird . Bei einer lokalen Stérung in der Trennung des kutanen
vom neuralen Ectoderm kann es zur Ausbildung eines Dermalsinus in Verbindung
mit einer Spina bifida kommen (5).

Etwa am 25. Tag trennt sich die Chorda dorsalis vom Neuralrohr und bildet zwei
Strukturen. Ventral entsteht die subchordale Zone, dorsal die epichordale Zone. Von
lateral des Neuralrohres kommt es in diesen Bereichen zum Einwachsen von
mesenchymalem Gewebe, welches sich zu Somiten organisiert. Jeder Somit besteht
dabei aus einem medialen Sklerotom und einem lateralen Myotom. Das mediale
Sklerotom wird zur Anlage der Wirbelkorper, das laterale Myotom wird zur Anlage
der paraspinalen Muskulatur (5).

Aus den medialen Sklerotombereichen der Somiten entstehen die Wirbelkorper.

Mesenchymale Zellen aus diesen Bereichen wandern auf die Medianebene zu und
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umgeben die Chorda dorsalis. Die Wirbel bilden sich aus einer Verdichtung von
mesenchymalen Zellen aus der kaudalen Hélfte eines Sklerotoms, die mit
mesenchymalen Zellen aus der kranialen Hélfte des folgenden Sklerotoms
verschmelzen.

In der weiteren Entwicklung entstehen die Wirbelfortsidtze. Die Fortsétze, die den
Wirbelbogen bilden, wachsen nach dorsomedial, verschmelzen in der Medianebene
miteinander und umschlieBen so das sich entwickelnde Riickenmark.

Durch eine Stérung in der Trennung des neuralen und kutanen Ectoderm kann es zu
einer fehlerhaften Verschmelzung des Wirbelbogens kommen. Es entsteht ein
Knochendefekt, der als Spina bifida occulta bezeichnet wird. Bei einer
Fehlentwicklung mehrerer Wirbel treten Hirnhaute bzw. Hirnhdute und Riickenmark
durch die kombinierten Knochendefekte hervor und fithren zum Bild einer Spina
bifida cystica mit Meningozele bzw. Meningomyelozele (5, 94).

Wihrend der Entwicklung des Neuralrohres formt sich kaudal aus pluripotenten
ektodermalen Zellen und aus Zellen der Chorda die kaudale Zellmasse. Ventral
dieser Zellmasse liegt die Kloake, aus der sich die anorektalen Strukturen, sowie der
untere Urogenitaltrakt bildet. Nach etwa 30 Tagen kommt es in der kaudalen
Zellmasse zur Ausbildung von multiplen Zysten, die sich miteinander zu einer
tubuldren Struktur verbinden, die sich ihrerseits mit dem Neuralrohr vereint. Etwa 8
Tage spéter wird das Lumen der kaudalen Zellmasse und kaudalen Neuralrohres
durch lokale Zellnekrosen verkleinert. Dieser Vorgang wird als retrogressive
Differenzierung bezeichnet. Aus diesem Prozefl gehen der distale Conus medullaris,
das Filum terminale und der Ventriculus terminalus hervor. S6rungen in dieser Phase
konnen zu Anomalien in der Entwicklung der kaudalen Zellmasse fithren (5).
Diastematomyelien resultieren wahrscheinlich durch ein fistelartiges Durchwandern
von Mesenchymzellen durch das Neuralrohr (51).

Das kraniale Ende des Neuralrohres weist schon frithzeitig drei deutliche
Erweiterungen, die primdren Hirnbldschen, auf. Das rostrale Bldschen ist das
Prosenzephalon. Die hinteren Bldschen sind das Mesenzephalon und das
Rhombenzephalon. Gleichzeitig mit der Anlage der Bldschen biegt sich das
Neuralrohr nach ventral um, so daBl zwei Kriimmungen, die Scheitelbeuge im
Bereich des Mesenzephalon und die Nackenbeuge an der Grenze zwischen

Rombenzephalon und Riickenmark entstechen (84). Mit der Trennung des

18



Prosenzephalon in zwei telenzephale Bldschen und das Dienzephalon beginnt das
Fiinfblaschenstadium. Wird die Teilung vorzeitig abgebrochen, so kann es zum
Komplex der Holoprosenzephalien in ihrer unterschiedlichen Ausprigung kommen
(24, 64).

Aus dem Rhombenzephalon entwickeln sich im weiteren Verlauf das
Metenzephalon, aus dem der Pons cerebri und das Cerebellum hervorgehen, und das
Myelenzephalon, aus dem sich die Medulla oblongata bildet.

Wihrend der 5. Woche bilden sich im kaudalen Abschnitt des Metenzephalons die
Rautenlippen, die die Vorstufen der Kleinhirnhemisphéren darstellen. Stérungen in
dieser Periode konnen Kleinhirnaplasien bzw. Kleinhirnhypoplasien zur Folge haben
(73).

Etwa zur gleichen Zeit, zu Beginn der fiinften Woche, formen sich die
GroBhirnhemisphdren als bilaterale Aussackungen der lateralen Wand des
Prosenzepahlons (84). An der Innenseite der paarigen Hirnbldschen, entlang der
Ventrikeloberfldache, bildet sich eine zellreiche Keimschicht, die innere germinale
Matrix und die duBere azellulire Zone (116). Neuroblasten formen die innere
Zellschicht, die 4&duBere Zellschicht wird aus langen diinnen faserartigen
Zytoplasmaausstiilpungen von gliadhnlichen Zellen gebildet (5). Zwischen dem 3.
und 6. Monat verlassen die Neuroblasten ithren Ursprungsort in der germinalen
Matrix und wandern, entlang der radidr verlaufenden Fasern, von der inneren Schicht
zur Hirnoberflache (13, 92). Wéhrend dieser Migration stehen die Neuroblasten
zundchst in engem Kontakt zu den Fasern, verlassen diese jedoch unmittelbar vor
Erreichen der Hirnoberflache, wo es zur Ausbildung von Dendriten und Synapsen zu
Nachbarzellen kommt. Die Migration erfolgt in 6 Schiiben und kommt etwa um die
24. Woche zum Abschluf3 (116).

Die unter dem Begriff der Migrationsstorung zusammengefaliten Krankheitsbilder
entstehen auf der Grundlage einer Fehlentwicklung dieser Migration oder einem
Ausbleiben der Migration.

Im Zusammenhang mit der Differenzierung der GroBhirnrinde entstehen auch
Fasergruppen, die korrespondierende Rindenfelder beider Hemisphiren miteinander
verbinden und als Kommissurenbahnen bezeichnet werden.

Der Balken, das Septum pellucidum, die Commissura anterior und die Commissura

hippocampalis entstehen aus einer gemeinsamen Anlage, der Kommissurenplatte
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(73). Die wichtigste Kommissur ist das Corpus callosum, dessen Entwicklung
zwischen der 8. und 20. Woche stattfindet (102).

Wenn sich das Neuralrohr in der 4. Woche geschlossen hat, dehnt sich die Lamina
terminalis, am rostralen Ende des Neuralrohres, wie ecine diinne Membran vom
Chiasma opticum zum Velum transversum aus (79). In der 7. Woche verdickt sich
der dorsale Anteil der Lamina terminalis zur Lamina reuniens. Wéhrend der 8.
Woche faltet sich die entstandene Lamina zum Sulcus telenzephalii medii (79). Von
beiden Seiten des Sulcus wandern Zellen ein, die zur Kommissurenplatte werden und
den Sulcus ausfiillen (5). Die Kommissurenplatte stellt dabei die Leitstruktur fiir
Axone und Fasern dar, die in der 11. bis 12. Woche von der ventrolateralen Wand
der jeweiligen GroBhirnhemisphire einwachsen, um das Corpus Callosum zu bilden
(5, 20).

Die einzelnen Anteile des Corpus callosum bilden sich zu unterschiedlichen
Zeitpunkten (5). In der 12. bis 13. Woche formt sich der erste Teil des Corpus
Callosum im Bereich der Kommissurenplatte, die zum Genu corporis callosi wird. In
den anschlieBenden 5 bis 7 Wochen wéchst dieser Teil in kaudaler Richtung. Das
Corpus callosum formt sich in der Folgezeit von anterior nach posterior. Nach dem
Genu folgt in der Entwicklung der anteriore Truncus, dann der posteriore Truncus
und das Splenium. Eine Ausnahme stellt das Rostrum und der anteriore Teil des
Genu dar. Das anteriore Genu formt sich etwa zur gleichen Zeit wie der posteriore
Teil des Truncus. Das Rostrum entwickelt sich zwischen der 18. und 20. Woche als

letzter Teil des Corpus callosum im Anschlufl an die Entwicklung des Spleniums (5,

106).
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Wird diese Entwicklung gestort, so kann eine totale oder particlle Agenesie des
Corpus callosum resultieren. (5, 123).

Mit VergroBerung des Corpus callosum nach vorn, wird ein Teil der Lamina
terminalis diinn ausgezogen, so daf} das Septum pellucidum entsteht (86).

Nach Abschlul der Migrationsvorgdnge folgt die Organistaion der kortikalen
Nervenzellen. Kommt es in dieser Zeit zu Stérungen, so konnen Polymikrogyrien

resultieren (22, 69).
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3 Material und Methoden

3.1 Magnetresonanztomograph

Die Untersuchungen wurden mit einem 1,5 Tesla Magnetresonanztomographen
(Signa®, General Electric) durchgefiihrt.

Die Untersuchungen des Schidels erfolgten mit der Kopf-Spule als Sende- und
Empfangsspule. Der Schidel und die Wirbelsdule bzw. der Spinalkanal kleinerer
Kinder wurden, soweit es ihre GroBe zuliel3, mit der Kopf-Spule untersucht.

Zur Untersuchung der Wirbelsdule bzw. des Spinalkanals groBerer Kinder wurde bis
1995 eine Quadraturspule verwendet, die in der Folgezeit durch ein phased-array-

Multispulensystem ersetzt wurde.

3.2 Narkose

Obwohl die Durchfithrung einer Allgemeinnarkose den Untersuchungsaufwand
erhoht, stellt sie die sicherste und effektivste Methode dar, Bewegungsartefakte zu
reduzieren und eine sichere Diagnose zu ermdglichen.

Daher erfolgte die Untersuchung von Kindern im Alter von unter 6 Jahren in
Intubationsnarkose, die in Zusammenarbeit mit der im Hause befindlichen Klinik fiir
Andisthesie, Direktor Prof. Dr. med. C. Puchstein, durchgefiihrt wurde. Soweit dies
erforderlich war, wurden auch éltere Kinder einer Allgemeinnarkose unterzogen.

Die Narkose, Beatmung und Uberwachung der Patienten wurde mit
kernspintauglichen Geréten der Firma Driger Medizintechnik durchgefiihrt (Drager
Titus A®, Driger Ventilog 2%, Driger Barolog 2°).
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3.3 Patientengut

Als Grundlage dieser retrospektiven Studie diente das Patientengut der Abteilung
Kernspintomographie des Marienhospitals Herne, Universitéitsklinik der Ruhr-
Universitdt Bochum. Aufgenommen in die Studie wurden Patienten, deren Alter
unter 18 Jahren lag und die bei klinischem Verdacht auf eine Pathologie im Bereich
des Zentralnervensystems eine MRT-Untersuchung des Schidels und/oder der
Wirbelséule erhielten.

Von Januar 1991 bis April 1996 wurden 899 =zerebrale / spinale
Kernspintomogramme bei Kindern und Jugendlichen durchgefiihrt.

Die groBte Anzahl der Uberweisungen erfolgte mit 389 durchgefiihrten MRT-
Untersuchungen durch peripher gelegene Kliniken der Allgemeinversorgung.
Universitétskliniken stellten mit 269 Untersuchungen den zweitgofSten Anteil dar.
Niedergelassene Pédiater bzw. Neurologen lieBen 241 MRT-Untersuchungen
durchfiihren.

Eine Darstellung der durchgefiihrten Untersuchungen in Bezug auf die tiberweisende

Institution gibt Abbildung 1 wieder.
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Abbildung 1:  Uberweisende Institutionen der durchgefiihrten MRT (n=899)

A: Krankenhéuser der Allgemeinversorgung
B: Universititskliniken
C: Niedergelassene Pidiater / Neurologen
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703 Untersuchungen (78,2 %) erfolgten im Bereich des Schédels. Davon wurden 26
Untersuchungen nach intravendser Gabe des Kontrastmittels Gadolinium
durchgefiihrt. 196 (21,8 %) Untersuchungen wurden im Bereich der Wirbelsdule und
des Os sacrum vorgenommen, wobei 60 mal intravends Kontrastmittel verabreicht
wurde.

Im genannten Zeitraum wurden 706 Patienten untersucht. Bei 598 Patienten erfolgte
die Untersuchung einmalig, 108 Patienten wurden mehrfach, zum Teil kraniell und
spinal, oder zu verschiedenen Zeitpunkten, einer MRT unterzogen.

Der jiingste Patient war vier Tage, der dlteste Patient 17,9 Jahre alt. Das
Durchschnittsalter betrug 6,1 Jahre. Die Altersverteilung der untersuchten Patienten

ist in Abbildung 2 dargestellt.
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Abbildung 2:  Altersverteilung der untersuchten Patienten (n = 706)
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311 (44 %) der Patienten waren weiblichen, 395 (56 %) waren maénnlichen
Geschlechts.

507 (56,4 %) der 899 MRT-Untersuchungen wurden in Narkose durchgefiihrt.
Insgesamt belief sich die Zahl der durchgefiihrten Allgemeinnarkosen auf 465. Die
Altersverteilung der Patienten, die eine Narkose erhielten bewegte sich zwischen 8
Tagen und 17,3 Jahren. Das durchschnittliche Alter der so untersuchten Patienten
betrug 3,1 Jahre.

Bei 388 (43,2 %) der Untersuchungen wurde auf eine Narkose verzichtet. Der
jingste dieser Patienten hatte ein Alter von vier Tagen, der élteste Patient war 17,9
Jahre alt. Das Durchschnittsalter dieser Patienten betrug 10,0 Jahre.

Bei 4 (0,4 %) Untersuchungen fand eine Sedierung des Patienten statt.

In einem Fall erfolgte ein vorzeitiger Abbruch der Untersuchung auf Wunsch der
Mutter des zu untersuchenden Kindes. Mangelnde Kooperationsbereitschaft eines
Patienten war in keinem Falle der Grund fiir eine Beendigung der MRT-
Untersuchung. In einem Fall (0,14 %) konnte bei einsetzenden spastischen
Bewegungen, aufgrund von Bewegungsartefakten, keine sichere Diagnose gestellt
werden.

Die tibrigen Untersuchungen erfolgten praktisch problemlos, Komplikationen traten
nicht auf, auch nicht bei Patienten, die eine Narkose bzw. eine Sedierung erhielten.
Die Altersverteilung der Untersuchungen in Narkose dokumentiert Abbildung 3. In
Abbildung 4 ist die Altersverteilung der Patienten dargestellt, die keine Narkose

erhielten.
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Abbildung 3:  Altersverteilung der MRT-Untersuchungen in Narkose (n = 507)
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Abbildung 4:  Altersverteilung der MRT-Untersuchungen ohne Narkose (n = 388)
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Die Indikationen, die zur Anfertigung eines Kernspintomogramms fiihrten, zeigten
ein breites Spektrum. Die drei hdufigsten Indikationsstellungen stellen sich wie folgt
dar. Die héufigste Indikation zur MRT stellte die Kontrolluntersuchung bei
bekanntem pathologischen Befund, bzw. bei klinisch gesicherter Diagnose dar. 205
(22,8 %) der MRT-Untersuchungen, wurden zu diesem Zweck durchgefiihrt. Die
zweithdufigste Indikation, mit 170 (18,9 %) Untersuchungen, war die Abklarung
einer Entwicklungsretardierung. Die MRT wurde hierbei eingesetzt, um
morphologisch faBbare Hirn- oder Riickenmarksverdnderungen nicht-invasiv
nachzuweisen bzw. auszuschlieBen. Bei der ndchstgroBBeren Gruppe handelte es sich
um Patienten mit einem Anfallsleiden. Zu deren Kldrung wurden 161 (17,9 %)
Untersuchungen durchgefiihrt.

Die Indikationen aufgrund derer ein Kernspintomogramm des Gehirns und / oder des

Riickenmarks angefertigt wurde, zeigt Tabelle 1 in vollstdndiger Form.
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Tabelle 1:

Indikationen aller MRT-Untersuchungen (n=899)

Indikation Anzahl %
Kontrolluntersuchung 206 22,9
Entwicklungsretardierung 170 18,9
Anfalls- / Krampfleiden 161 17,9
Suche nach assoziierten Pathologien 62 6,9
Parese, Unklare Hemisymptomatik 50 5,6
V.a. Tumor, Raumforderung 45 5,0
Zephalgie, Schwindel, Schmerzen 44 4,9
Kranieller CT-Befund pathologisch 38 4,2
Abklarung einer Infektion 33 3,7
Trauma 30 33
Ataxie, Nystagmus, Tremor 17 1,9
Unklare Halbseitensymptomatik 16 1,8
Indikation unbekannt 9 1,0
Psychiatrische Fragestellung 8 0,9
Ultraschall-Befund pathologisch 6 0,7
Paridsthesie / Dysésthesie 4 0,4
TIA-Symptomatik, Verdacht auf Insult 4 0.4
Verdacht auf Hirndruckerh6hung 4 0,4
Meningismus 2 0,2
Pubertas praecox 2 0,2
Verdacht auf Leukodystrophie 2 0,2
Verdacht auf Muskeldystrophie 2 0,2
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3.4 Methoden

3.4.1 Einteilung der erhobenen Befunde

Die Einteilung der einzelnen Befunde erfolgte nach allgemeinen Kriterien der
Pathologie des Zentralnervensystems mit besonderer Beriicksichtigung der
padiatrischen Neuropathologie (29, 59, 62, 67). Die Befunde wurden neun Gruppen
zugeteilt. Tabelle 2 zeigt die Einteilung der Befunde.

Tabelle 2: Einteilung der erhobenen Befunde

1 | MiBbildungen des Zentralnervensystems

2 | Friihkindlicher Hirnschaden, Storungen der Perinatalperiode

3 | Stoffwechselanomalien

4 | Vaskulére Storungen

5 | Traumatische Schiden

6 |Infektionen

7 | Tumoren

8 | Phakomatosen

9 | Altersentsprechender MRT-Befund
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3.4.2 Einteilung der kraniellen und spinalen Malformationen

In Anlehnung an BARKOVICH (5, 11, 15, 16, 19, 21) und VAN DER KNAAP
(118) wurde eine Einteilung der Miflbildungen erstellt, die zum einen Embryologie
und Morphologie beriicksichtigt, zum anderen die klinisch radiologische Sichtweise
der Malformationen darstellt.

Die verwendete Einteilung zeigt Tabelle 3 und 4 in vollstindiger Form.

Tabelle 3: Einteilung der kraniellen Malformationen

1 Anomalien des Corpus callosum

2 Intrakranielle Lipome

3 Zephalozelen

4 Anomalien der neuronalen Migration und Organisation

5 Septooptische Dysplasie

6 Arnold Chiari Mi3bildungen

7 Dandy Walker Komplex

8 Anomalien mit Hypogenese cerebelldrer Strukturen

9 Craniofaziale Anomalien

10 | Chromosomale Anomalien
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Tabelle 4: Einteilung der spinalen Malformationen

1 | Anomalien der Neurulation und begleitende Verdnderungen

2 | Anomalien der kaudalen Zellmasse

3 | Anomalien in der Entwicklung der Chorda

4 |Kongenitale spinale vaskuldre Malformationen

3.4.2.1 Definitionen der kraniellen Malformation

3.4.2.1.1 Anomalien des Corpus Callosum (Balkenmangel)

Bei Anomalien des Corpus callosum handelt es sich um MiBlbildungen des
Kommissurensystems. Moglich ist zum einen die totale Agenesie des Corpus
callosum oder zum anderen die partielle Agenesie. Nicht zu dieser Gruppe gehoren
Balkendefekte, die im Zusammenhang mit enzephaloklastischen Porenzephalien
auftreten und nicht als dysgenetisch zu verstehen sind (39). Radiologische Zeichen
des Balkenmangels sind eine Stierhornform der Vorderhorner, eine Dilatation und
Verplumpung der Vorderhorner, ein unterschiedlich stark ausgepragter Hochstand
des III. Ventrikels, sowie eine Dilatation der Foramina Monroi mit Verlagerung nach
lateral (115).

Isolierte Agenesien des Corpus callosum treten nur selten auf (20). In einem Teil der
Félle tritt die Agenesie des Corpus callosum in Verbindung mit einer Malformation
aus dem Formenkreis des Dandy Walker Komplex, Dysgenesien oder Hypoplasien

der Falx cerebri oder intrakranielle Lipomen auf (20, 79, 115).
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3.4.2.1.2 Intrakranielle Lipome

Es wird angenommen, daB das intrakranielle Lipom aus einer Fehlentwicklung
meningealer Strukturen hervorgeht. Es handelt sich nicht um eine Neoplasie im
eigenen Sinne, da es zu keiner Vermehrung der Fettzellen kommt. Die
GroBenzunahme ist auf eine Hypertrophie zuriickzufiihren. Da sich Lipome von
meningealem Gewebe ableiten sind sie fast immer im Subarachnoidalraum
lokalisiert. Im iiberwiegendem Teil der Félle liegt das Lipom in der Mittellinie,
insbesondere mit Kontakt zum Corpus callosum (40-50 %), III. Ventrikel (20-30 %)
und Vierhiigelplatte (20-30 %) (5). Seltener sind Lokalisationen im Bereich der
Fissura Sylvii oder des Kleinhirnbriickenwinkels, der Cisterna ambiens oder
supraselldr (115). In einem Teil der Fille treten intrakranielle Lipome mit weiteren
Malformationen des Zentralnervensystems auf. Am héufigsten werden in diesem

Zusammenhang Dysplasien oder Agenesien des Corpus callosum beobachtet (5, 43).

3.4.2.1.3 Zephalozelen

Zephalozelen sind Hemmungsfehlbildungen mit fehlerhafter Gehirnanlage und
medianer Schadelliicke, durch die sich Hirngewebe nach aulen vorwdolbt. Aufgrund
threr Zusammensetzung konnen 5 Formen der Zephalozelen unterschieden werden.
Die Meningozele umschlieBt einen liquorgefiillten Raum. Der Begriff Enzephalozele
beschreibt die Hernierung von Hirngewebe und Hirnhaut. Bei der
Meningoenzephalozele ist sowohl Hirngewebe als auch Liquor und meningeales
Gewebe durch einen Defekt des Schiddelknochens nach auBlen verlagert. Eine
Enzephalozystozele liegt vor, wenn Hirngewebe und ein zystischer Hohlraum
vorliegt, der mit dem  Ventrikelsystem kommuniziert. Von  einer
Meningoenzephalozystozele spricht man bei Verlagerung von Ventrikelanteilen,
Hirngewebe und liquorhaltigen Raumen (5, 45). Eine mit einem Seitenventrikel
kommnunizierende Zephalozele ist selten (3). Héaufig bestehen zusitzlich

Variationen des venosen Abflusses (98).
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Die Einteilung der Zephalozelen erfolgt auch nach deren Lokalisation.
Unterschieden werden die okziptale, anteriore und parietale Zephalozele. Am
haufigsten ist die okzipitale Lokalisation, die in einem Teil der Félle in Verbindung
mit einer Arnold Chiari Malformation Typ III oder einer Dandy Walker
Malformation auftritt. Seltener treten anteriore Zephalozelen auf, die oft mit
Anomalien des Corpus callosum, Sehstérungen oder hypothalamischen
Dysfunktionen einhergehen. Parietale Zephalozelen stellen die seltenste Gruppe dar.

Dorsale Zysten oder Agenesien des Corpus callosum treten hier gehauft auf (5).

3.4.2.1.4 Anomalien der neuronalen Migration und Organisation

Anomalien der neuronalen Migration und Organisation werden in verschiedene
Gruppen eingeteilt, die abhidngig sind vom Zeitpunkt und vom Ausmall der

Schidigung der normalen Hirnentwicklung.

3.4.2.1.4.1 Schizenzephalie

Der Begriff Schizenzephalie beschreibt eine Spaltenbildung im Bereich einer
(unilaterale  Schizenzephalie) oder beider GroBhirnhemisphdren (bilaterale
Schizenzephalie). Am haufigsten tritt die unilaterale Schizenzephalie auf (121).

Der Abstand der Spalten kann unterschiedlich gro3 sein. Sind die Spalten
verschlossen so bezeichnet man dies als ,,closed lip* Schizenzephalie. Erscheinen die
Spalten voneinander getrennt so handelt es sich um eine ,,open lip*“ Schizenzephalie.
Im Bereich der Spaltenbildung findet sich polymikrogyraler Cortex.

In Assoziation finden sich hédufig subependymale Heterotopien und Agenesien des
Septum pellucidum (82). Zwingend notwendig fiir eine Schizenzephalie ist die
Agenesie des Septum pellucidum jedoch nicht (101).

Haufig wird die klinische Symptomatik durch motorische Defizite, intelektuelle

Retardierung und Epilepsie gepragt (81).

34



3.4.2.1.4.2 Lissenzephalie (Agyrie) und Pachygyrie

Der Begriff Lissenzephalie (Agyrie) beschreibt eine vollstindig fehlende Gyrierung.
Bei der Pachygyrie erscheinen die Gyrierung reduziert mit einer verplumpten,
breiten Hirnrinde.

Unterteilen 146t sich die Lissenzephalie nach DOBYNS in zwei Typen. Bei der
Lissenzephalie Typ I treten agyrische und pachygyrische Bereiche nebeneinander
auf. (48). Bei der Lissenzepahlie Typ II erscheint der Cortex verdickt, die Sulci sind
flach. Das Erscheinungsbild dhnelt einer Mischform aus Lissenzephalie Typ I und
einer diffusen Polymicrogyrie (5).

Haufig konnen chromosomale Defekte nachgewiesen werden. Klinisch kommt es

meist zur frithzeitigen Manifestation von epileptischen Krampfanféllen (82).

3.4.2.1.4.3 Polymikrogyrie (Corticale Dysplasie)

Bei der Polymikrogyrie handelt es sich um die Ausformung von schmalen Gyri mit
einer Zunahme der Hirnwindungen. Der Bereich der Fissura Sylvii ist vornehmlich
betroffen (69). Typisch ist eine verstirkte vendse Drainage in unmitellbarer Ndhe zur
Liasion (6, 18). Unterschieden werden konnen fokale und diffuse Polymikrogyrien.
Die Polymikrogyrie findet sich hdufig in Assoziation mit weiteren Malformationen,
wie der unilateralen Megalenzephalie, der Heterotopie und der Schizenzephalie (115,

116).

3.4.2.1.4.4 Heterotopie

Unter Heterotopie wird die Lokalisation von grauer Substanz innerhalb des
Marklagers verstanden. Die Heterotopie kann sowohl knotenférmig in Form einer
noduldren Heterotopie als auch bandférmig auftreten.

Haufiger ist die noduldre Heterotopie bei der die Herde von grauer Substanz sich

subependymal entlang der Seitenventrikel erstrecken konnen. Symmetrische Formen,
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die in beiden Hemisphéren lokalisiert sind, sind von asymmetrischen Formen zu
unterscheiden.

Die bandformige Heterotopie ist durch ein kontinuierliches Band aus grauer
Substanz gekennzeichnet, welches sich typischerweise symmetrisch subkortikal
erstreckt.

Heterotopien treten hdufig in Assoziation mit Agyrie, Pachygyrie, unilateraler
Megalenzephalie, Schizenzephalie und Polymikrogyrie auf (9, 111). Anomalien des
Corpus callosum, Aquidduktstenosen, sowie Agenesien des Zerebellums kdnnen
ebenso auftreten (5, 7, 34, 111). Je nach Ausmal} und Lokalisation der Heterotopien
finden sich klinisch Paresen, Spastik und Hyperreflexie unterschiedlicher
Auspragung (50, 69, 81). Asymptomatische Verldufe sind moglich, jedoch selten
(102). Moglich ist auch eine Spétmanifestation von Symptomen im

Erwachsenenalter (39).

3.4.2.1.4.5 Unilaterale Megalenzephalie

Der Begriff unilaterale Megalenzephalie beschreibt eine hamartoméhnliche,
unilaterale, vollstdndige oder partielle VergroBerung einer GroBhirnhemisphére.
Begleitend treten auf der betroffenen Seite Stérungen der neuronalen Migration in
Form von Pachygyrien, Polymikrogyrien und Heterotopien auf. Betroffene Patienten
zeigen eine asymmetrische Kopfform, sowie vergroBerte Seitenventrikel der

entsprechenden Seite (10, 11).

3.4.2.1.4.6 Holoprosenzephalie

Bei der Holoprosenzephalie handelt es sich um eine Entwicklungsstorung des
Prosenzephalons mit Ausbleiben der normalen Differenzierung und Spaltung, die zur
Ausbildung der GroBhirnhemisphéren fiihrt. Unterteilen 1d8t sich die
Holoprosenzephalie in drei Gruppen, die alobidre Holoprosenzephalie, die semilobdre

Holoprosenzephalie, sowie die lobdre Holoprosenzephalie.
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Die alobidre Holoprosenzephalie ist gekennzeichnet durch eine vollstindige Fusion
beider Hirnhemisphéren, durch die Verschmelzung der Tahlamuskerne, sowie durch
ein Fehlen des III. Ventrikels. Die Fissura longitudinalis cerebri, sowie die Falx
cerebri sind nicht angelegt (5).

Kennzeichen der semilobdren Holoprosenzephalie ist die Verschmelzung der
frontalen Anteile der GroBhirnhemisphidren bei dorsalem inkomplettem
Hemisphidrenspalt mit dorsaler Falx cerebri. Die Thalamuskerne erscheinen nicht
fusioniert, ein kleiner III. Ventrikel ist vorhanden. Es besteht eine Agenesie des
Septum pellucidum und des Corpus callosum.

Die lobdre Holoprosenzepahlie ist gekennzeichnet durch eine unvollstindige
Ausbildung der Fissura longitudinalis cerebri. Eine Verschmelzung der Hemisphéren
ist beschrinkt auf kleinere Regionen in den frontalen Hirnabschnitten. Das Septum

pellucidum fehlt (5, 96).

3.4.2.1.5 Septooptische Dysplasie

Die septooptische Dysplasie ist gekennzeichnet durch eine Hypoplasie des Nervus
opticus und Hypoplasie oder Agenesie des Septum pellucidum (39). Stérungen der
hypophyséren Funktion sind fakultativ. Etwa 75 % der Patienten zeigen hypophysére
Dysfunktionen (110). Die klinische Ausprdgung unterliegt einer grof3en
Variationsbreite (80). Nicht selten tritt die septooptische Dysplasie in Verbindung
mit Anomalien des Corpus callosum auf (30). In etwa 50 % der Fille tritt eine

Schizenzephalie in Assoziation auf (12).
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3.4.2.1.6 Arnold-Chiari-Malformation

Bei der Arnold-Chiari-Malformation handelt es sich um eine Verlagerung der
Kleinhirntonsillen iiber die Ebene des Foramen magnum hinaus nach kaudal.
Makroskopisch wird der Typ der Fehlbildung bestimmt von dem Grad der
Veranderung der Kleinhirnbasis, dem Ausmal} der Verlagerung von Nervengewebe
durch das Foramen magnum und vom Vorhandensein einer begleitenden Spina bifida

cervicalis. Drei Typen werden unterschieden (5).

3.4.2.1.6.1 Arnold Chiari Malformation Typ I

Bei der Arnold Chiari Malformation Typ I handelt es sich um eine Hernierung der
Kleinhirntonsillen unterhalb der Ebene des Foramen magnum. Verlagerungen um
weniger als 3mm werden noch nicht als pathologisch angesehen. Eine klinische
Symptomatik ist erst bei Verlagerungen von Smm und mehr zu erwarten. Bei
Kaudalverlagerungen zwischen 3 und 4 mm kdnnen jedoch im Einzelfall ebenfalls
klinische Symptome auftreten (115). Die Arnold Chiari Malformation Typ I ist

héufig mit einer zervikalen Syringohydromyelie kombiniert (5).

3.4.2.1.6.2 Arnold Chiari Malformation Typ II

Die urspriinglich von CHIARI 1891 beschriebene Malformation wiirde man heute
dem Typ II zuordnen. Dabei handelt es sich um eine komplexe Malformation des
kraniozervikalen Ubergangs unter Einbeziehung des Rhombenzephalons (1, 5, 115).
Die hintere Schédelgrube stellt sich ebenso wie das Zerebellum verkleinert dar. Teile
des Vermis cerebelli sind durch das in den meisten Féllen vergroBerte Foramen
magnum in den Zervikalkanal verlagert. Das Tentorium cerebelli ist hypoplastisch
und zeigt einen tiefen okzipitalen Ansatz mit steilem Verlauf. Der Pons cerebri ist
verkleinert und geht mit einer konkaven Formverdanderung des Klivus einher. Hiufig
ist die Vierhiigelplatte schnabelartig nach dorsal ausgezogen. Der III. Ventrikel ist

erweitert. Die Massa intermedia des Thalamus ist verdickt (5, 115).
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Der IV. Ventrikel ist nach kaudal ausgezogen. Fast ausnahmslos findet sich eine
Myelomeningozele, die meist lumbosakral lokalisiert ist. Eine intramedullédre
Hohlenbildung wird in 60-70 % der Fille beschrieben (1). Supratentorielle
Anomalien, wie Agenesien des Corpus callosum treten in 80-90 % der Félle auf (20).
Die GroBhirnhemisphédren konnen okzipital eine verstirkte Gyrierung zeigen, die als
Stenogyrie bezeichnet wird. Im Gegensatz zur Microgyrie findet sich bei der
Stenogyrie ein regelrechter sechsschichtiger Aufbau der Hirnrinde. Auf der
Grundlage von mesodermalen Dysplasien finden sich kndcherne Verdnderungen.
Typisch ist das Bild des Liickenschéddels (Craniofenestria), der sich bei etwa 50 %
der Patienten mit einer Arnold Chiari Malformation Typ II finden 1at (71). In fast
allen Fiéllen tritt ein Hydrozephalus auf, der entweder durch eine Malformation des
Aquéduktes oder durch die verlagerungsbedingte Obstruktion eines primédr offenen

Aquiduktes entsteht (71).

3.4.2.1.6.3 Arnold Chiari Malformation Typ III

Bei der Arnold Chiari Malformation Typ III handelt es sich um eine Kombination
einer Arnold Chiari Malformation vom Typ II in Verbindung mit einer
hochzervikalen Spina bifida in die Kleinhirngewebe im Sinne einer Enzephalozele
herniert ist (5, 71, 115). Anteile des Hirnstamms konnen nach caudal verlagert sein

(66).
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3.4.2.1.7 Dandy Walker Komplex

Unter dem Begriff des Dandy Walker Komplex werden die Dandy-Walker-
Malformation, die Dandy Walker Variante, sowie die Megacisterna magna
zusammengefat (62). Dabei handelt es sich um eine Mibildung im Bereich der

hinteren Schidelgrube mit flieBenden Ubergiingen (5, 68).

3.4.2.1.7.1 Dandy Walker Malformation

Kennzeichen der Dandy Walker Malformation sind eine erweiterte Fossa posterior
mit einem hoch ansetzendem Tentorium cerebelli. Der Kleinhirnwurm ist
hypoplastisch und wird nach kranial und ventral verlagert. Der IV. Ventrikel geht
dorsal in eine grofe, fliissigkeitgefiillte Zyste tliber, die sich nach dorsal und kranial
erstreckt. Die hypoplastisch angelegten Kleinhirnhemisphéren werden durch die
Zyste nach lateral verlagert (5, 115).

Ein begleitender Hydrozephalus entwickelt sich in etwa 75 % der Félle innerhalb
von 3 Monaten nach der Geburt. Zur Zeit der Diagnose weisen etwa 90 % der
Patienten einen Hydrozephalus auf (100).

Als héufigste assoziierte Malformation werden bei etwa 32 % der Patienten
Agenesien des Corpus callosum gefunden. Okzipitale Enzephalozelen konnen in 16
%, Polymicrogyrien und Heterotopien der grauen Substanz in 5-10 % der Fille

beobachtet werden (28, 57).

3.4.2.1.7.2 Dandy Walker Variante

Die Dandy Walker Variante besteht aus einem hypoplastischen Kleinhirnwurm und
einer zystischen Eweiterung des IV. Ventrikel ohne Vergréferung der Fossa
posterior. Die inferioren Lobuli des Vermis erscheinen hypoplastisch, der Hirnstamm
erscheint normal. Der IV. Ventrikel kommuniziert iiber eine schlitzférmige Offnung

mit dem Subarachnoidalraum. Ein Hydrozephalus wird nicht beobachtet (115).
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3.4.2.1.7.3 Megacisterna magna

Die Megacisterna magna ist gekennzeichnet durch eine deutlich erweiterte Fossa
posterior mit vergroflerter Cisterna magna. Der Kleinhirnwurm und der IV. Ventrikel
erscheinen normal (5). Das Kleinhirn stellt sich ebenso intakt dar. Supratentoriell
gelegene Malformationen, wie Agenesien des Corpus callosum, treten gehduft auf

(14).

3.4.2.1.8 Anomalien mit Hypogenese cerebellirer Strukturen

Anomalien des Cerebellums zeigen sich in Aplasien des Vermis cerebelli, in der
Rhombenzephalosynapsis, in der neozerebelldren Aplasie und in der Aplasie des
gesamten Kleinhirns. Die klinische Symptomatik umfaflt eine grofle Variationsbreite
(5, 115).

Die Aplasie des Vermis cerebelli ist eine selten auftretende Malformation (46). Die
Kleinhirnhemisphdren umgreifen den Hirnstamm. Assoziiert treten héiufiger
Mifbildungen der Vierhiigelplatte auf (46).

Unter Rhombenzephalosynapsis wird eine Aplasie des Vermis verstanden, die mit
einer Fusion der Kleinhirnhemisphéren in der Mittellinie einhergeht (34).

Die neozerebelldre Aplasie ist gekennzeichnet durch eine Hypoplasie des Vermis
cerebelli bei vollstandiger Aplasie bzw. Hypoplasie der Kleinhirnhemispharen (5).
Assoziiert finden sich Pachygyrien, spinale Dysrhaphien, sowie Arnold-Chiari-
Malformationen.

Die vollstindige Aplasie des Kleinhirns ist ausgesprochen selten und fiihrt schon im

Neugeborenenalter zum Tode (5).
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3.4.2.1.9 Craniofaziale Anomalien

Craniofaziale Anomalien beinhalten Fehlbildungen mit Dysplasien im Bereich des
Gesichtes und des Schédels. Darunter fallen Kraniosynostosen, oder Syndrome mit
multiplen Synostosen.

Bei der Kraniosynostosis kommt es zum frithzeitigen Verschlu3 der Schéidelnihte,
der je nach Lokalisation, zu verschiedenen Schiadelformen fiihren kann. Eine Reihe
von genetischen Syndromen kann mit multiplen Synostosen einhergehen. Haufig
vergesellschaftet sind Polydaktylie, Syndaktylie sowie weitere somatische

Fehlbildungen (5).

3.4.2.1.10 Chromosomale Anomalien

Chromosomale Anomalien sind hdufig mit Mi3bildungen des Zentralnervensystems
assoziiert. Dabei konnen jegliche Formen von Malformationen auftreten. Gesteigerte
Haufigkeiten fiir Verdnderungen lassen sich z.B. bei der Trisomie 9 erkennen. Diese
Chromosomenaberration geht vermehrt mit einer Dandy-Walker-Malformation,

Hypogenesien des Corpus callosum und Pachygyrien einher (5).
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3.4.2.2 Definition der spinalen Malformationen

3.4.2.2.1 Anomalien der Neurulation und Kanalisation

Anomalien der Neurulation entstehen durch Storungen des Schlusses des
Neuralrohres widhrend der Neurulation und der anschlieBenden Kanalisation. Sie
auBern sich am héufigsten als Spina bifida. Grundsétzlich werden zwei Formen, die
Spina bifida occulta und die Spina bifida cystica oder Spina bifida aperta,

voneinander unterschieden (39).

3.4.2.2.1.1 Spina bifida occulta

Der Begriff Spina bifida occulta beschreibt die geringste Spaltbildungsform mit
Fehlen der Wirbelbogen, jedoch mit intaktem Riickenmark und ebenso regelhaften
Hirnhduten. Haufig sind weitere Mi3bildungen, wie Dermalsinus, assoziiert. Dabei
handelt es sich um feine Fistelgidnge, die meist von der Haut der Sakralregion und
von der Tiefe der Glutdalfalte aus in die Tiefe ziehen und extraspinal, als auch

intraspinal enden kénnen (39).

3.4.2.2.1.2 Spina bifida cystica

Unter Spina bifida cystica wird eine Spaltbildung im Bereich der Wirbelbdgen
verstanden, durch die sich Anteile des Spinalkanals nach auflen vorwdlben (5). Je
nach Inhalt des entstehenden Bruchsackes werden Untergruppen der Spina bifida
cystica differenziert.

Bei der einfachen Meningozele findet sich eine nach dorsal vorgewdlbte spinale
Arachnoidea mater spinalis und Dura mater spinalis, das Riickenmark ist nicht
fehlgebildet, die Nervenwurzeln verbleiben im Spinalkanal.

Der Begriff Myelomeningozele beschreibt einen zur Meningozele zusitzlich
vorkommenden Austritt von Nervengewebe (71).
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Assoziierte Fehlbildungen sind sehr hdufig. Hiufig treten Diastematomyelien,
Dermalsinus, Lipome, Miflbildungstumoren in Verbindung mit einer Spina bifida
cystica auf. Riickenmark und Nervenwurzel haften oft an der dorsalen Wand des
Duralsackes, im Sinne eines Tethered cord, an. Hiufig wird eine Arnold Chiari

Malformation Typ II beobachtet (5).

3.4.2.2.2 Anomalien der kaudalen Zellmasse

Anomalien der kaudalen Zellmasse betreffen die kaudalen Anteile der Wirbelsiule

und des Spinalkanals, sowie die anorektale Region und den Urogenitaltrakt (5).

3.4.2.2.2.1 Kaudales Regressionssyndrom

Beim kaudalen Regressionssyndrom handelt es sich um ein Fehlbildungssyndrom
mit Fehlbildung bis Aplasie der unteren Wirbelsdulenbereiche und der unteren
Extremititen. Ferner treten VerschluBstorungen des Neuralrohrs und neurologische
Komplikationen  auf.  Eventuell = konnen  Herzfehler, = Gaumenspalten,
Nierenhypoplasien oder Darmatresie assoziiert sein (5). Die kennzeichnende

lumbosakrale Agenesie ist in threm Ausmal stark variabel (52).
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3.4.2.2.2.2 Tight filum terminale

Der Begriff des Tight filum terminale beschreibt einen Komplex aus neurologischen
und orthopddischen Deformititen, die in Assoziation mit einem verdickten Filum
terminale und einem tiefstehenden Conus medullaris auftreten.

Haufig besteht eine Anheftung des Filum terminale an den Duralsack, der in der
Mehrzahl der Félle deutlich erweitert ist. In c.a. 55 % der Fille ist das Filum
terminale fibros verdickt, in etwa Y4 der Fille kann ein Fibrolipom innerhalb des

Filum beobachtet werden (5).

3.4.2.2.2.3 Sacrococcygeales Teratom

Sacrococcygeale Teratome sind seltene kongenitale Tumoren, hervorgehend aus

pluripotenten Zellen der kaudalen Zellmasse (5).

3.4.2.2.3 Anomalien in der Entwicklung der Chorda

Unter Anomalien der Chorda werden Fehlbildungen zusammengefal3t, die in Folge
von Entwicklungsstorungen im Bereich der Chorda auftreten. Darunter fallen
kongenitale Tumoren des Riickenmarks, die Diastematomyelie, sowie die

Syringomyelie (5).

3.4.2.2.3.1 Kongenitale Tumoren des Riickenmarks

Kongenitale Tumoren des Riickenmarks kommen in Form von Teratomen,
Dermoiden, Epidermoiden und Hamartomen vor (5, 87). Epidermoid- und

Dermoidtumoren sind hdufig mit einem Dermalsinus vergesellschaftet (52).
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3.4.2.2.3.2 Diastematomyelie

Der Ausdruck Diastematomyelie beschreibt eine angeborene mediane Spaltbildung
des Riickenmarks. Die beiden Anteile des Riickenmarks verlaufen in 50-60 % der
Félle in getrennten Duralsdcken und enthalten jeweils einen Zentralkanal, sowie
jeweils ein Vorder- und ein Hinterhorn, sie sind von Pia mater umgeben (5). Die
Hohe der Spaltbildung ist variabel. Sie tritt jedoch am haufigsten im Lumbalbereich
auf (5). In den meisten Fillen vereinigen sich die beiden Anteile des Riickenmarks
kaudal der Spaltbildung (65).

Es werden zwei Typen der Diastematomyelie unterschieden. Beim Typ I wird jeder
Riickenmarksanteil durch einen Knorpel- oder Knochensporn voneiander getrennt,
Jeder Riickenmarksanteil besitzt einen eigenen Duralschlauch mit zugehorigem
Subarachnoidalraum. Bei einer Typ II Diastematomyelie existiert nur ein
Duralschlauch. Die Riickenmarksanteile werden hierbei lediglich durch ein fibroses

Septum voneinander getrennt (5).

3.4.2.2.3.3 Syringomyelie

Unter Syringomyelie, im eigenen Sinne, wird eine kongenitale Hohlenbildung des
Riickenmarks verstanden, die meist mehrere Segmente betrifft. Die Zysten konnen
mit dem Zentralkanal kommunizieren (61, 87). Héufig tritt die Syringomyelie in
Verbindung mit der Arnold Chiari Malformation Typ I auf (56). Abzugrenzen ist die
kongenitale Syringomyelie von der sekunddren Form, die durch Traumen oder

Tumoren hervorgerufen werden kann (5).
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3.4.2.2.3.4 Kongenitale spinale vaskulidre Malformationen

Kongenitale spinale vaskuldre Malformationen laasen sich nach Lokalisation,
Histologie und angiographischer Darstellung einteilen. Nach deren Lokalisation
werden 3 Typen unterschieden. Zu unterscheiden sind durale arteriovendse Fisteln
(Durafisteln), intradurale Arteriovendse Malformationen und extradurale
Arteriovendse Malformationen.

Insgesamt sind spinale vaskuldre Malformationen sehr selten. In bis zu 20 % der

Félle sind auf gleicher Hohe Verdnderungen der Haut assoziiert (41).

47



4 Ergebnisse

4.1 Befunde allgemein

Die Befunde, die innerhalb des genannten Zeitraumes erhoben wurden, zeigen ein
breites Spektrum, welches nahezu die gesamte Breite der im Kindesalter moglichen
Erkrankungen im Bereich des Zentralnervensystems abdeckte. Die Einteilung in
neun unterschiedliche Gruppen erfolgte geméll Tabelle 2. In Tabelle 5 werden die
Haufigkeiten der einzelnen Befund-Gruppen und der Anteil an der Gesamtzahl der
erhobenen Befunde (n=899) dargestellt. Tabelle 6 zeigt die Haufigkeit der erhobenen
Befunde und den Anteil der Befunde bezogen auf die Anzahl der untersuchten

Patienten (n=706).
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Tabelle 5: Haufigkeit und Anteil der Befunde an der Gesamtzahl aller
erhobenen Befunde (n=899)

Befund Anzahl der %
MRT (n=899)
1 | Altersentsprechender MRT-Befund 294 32,7
2 | MiBbildungen des ZNS 241 26,8
3 | Frihkindlicher Hirnschaden, 145 16,1

Storungen der Perinatalperiode

4 | Tumoren 75 8,3
5 | Vaskuldre Stérungen 60 6,7
6 |Infektionen 36 4,0
7 | Phakomatosen 23 2,6
8 | Traumatische Schiden 19 2,1
9 | Stoffwechselanomalien 6 0,7
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Tabelle 6: Haufigkeit und Anteil der Befunde bezogen auf die Anzahl der

untersuchten Patienten (n=706)

Befund Anzahl der %
Patienten (n=706)

1 | Altersentsprechender MRT- 277 39,2
Befund

2 | MiBbildungen des ZNS 210 29,7

3 | Frithkindlicher Hirnschaden, 139 19,7

Storungen der Perinatalperiode

5 | Vaskuldre Stérungen 45 6,3
4 | Tumoren 44 0,2
6 |Infektionen 30 4.2
7 | Traumatische Schiaden 15 2,1
8 |Phakomatosen 14 2,0
9 | Stoffwechselanomalien 6 0,8
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4.1.1 Altersentsprechender Befund

Am hiufigsten zeigte sich ein altersentsprechender kerspintomographischer Befund
des Neurocraniums bzw. des Spinalkanals. Bei den 706 Patienten dieser Studie
konnte bei 277 (39,2 %) Patienten kein morphologisches Korrelat fiir die klinische

Verdachtsdiagnose gefunden werden.

4.1.2 Mif3bildungen des Zentralnervensystems

Kranielle und spinale Malformationen nehmen den zweiten Rang in der Haufigkeit
der einzelnen Diagnosen ein. Bei 210 Patienten (29,7 %) fanden sich Mif3bildungen

des ZNS.

4.1.3 Friihkindlicher Hirnschaden und Schiden der
Perinatalperiode

Als dritthdufigster Befund wurde ein frithkindlicher Hirnschaden bzw. eine Stérung
in der Perinatalperiode diagnostiziert. Dazu zu rechnen sind porenzephale Zysten,
sowie Verzogerungen der Myelinisierung. Insgesamt wurden bei 139 (19,7 %)
Patienten Verdnderungen im Sinne eines friihkindlichen Hirnschadens bzw. mit
Storungen in der Perinatalperiode festgestellt.

Den goBten Anteil in dieser Gruppe nahm der frithkindliche Hirnschaden ein. Bei
113 Patienten kam diesbeziiglich eine Asymmetrie der Seitenventrikel, deutliche
Ausziehungen der Hinterhorner der Seitenventrikel, sowie Erweiterungen der
dufleren und inneren Liquorrdume zur Darstellung.

Porenzephale Zysten wurden bei 12 Patienten gefunden. Eine Verzogerung der

Myelinisierung trat bei 15 Patienten auf.
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4.1.4 Tumoren

Tumoren des Zentralnervensystems und der angrenzenden Weichteile konnten bei 44
Patienten (6,2 %) gefunden werden.
Bei 18 der 44 Patienten lag eine pathohistologische Bestitigung der

kernspintomographischen Artdiagnose vor.

4.1.5 Vaskulire Storungen

Bei 45 Patienten (6,3 %) stellte das Kernspintomogramm vaskulédres Prozesse dar.
Bei 16 Patienten stand das Ereignis einer abgelaufenen Blutung im Vordergrund, 18
Patienten wiesen Verdnderungen auf, die fiir [schdmien typisch sind, bei 5 Patienten
zeigte sich eine Leukomalazie, wahrscheinlich bei Zustand nach einer Ischdmie. Eine

Sinusvenenthrombose konnte bei 6 Patienten diagnostiziert werden.

4.1.6 Infektionen

Infektionen wurden bei 30 Patienten (4,2 %) diagnostiziert. Dabei handelte es sich
zum einen um die Diagnose von akuten Infektionen, zum anderen um die Kontrolle

von bereits riickldufigen bzw. abgelaufenen Infektion.
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4.1.7 Phakomatosen

Phakomatosen kamen in 14 Patienten (2,0 %) zur Darstellung. Die Untersuchungen
wurden zur Kontrolle einer kraniellen oder spinalen Beteiligung einer bereits
bekannten Erkrankung oder zur Erstdiagnose durchgefiihrt. Dabei handelte es sich
bei 7 Patienten um eine Neurofibromatose von Recklinghausen Typ I, 4 Patienten
zeigten Verdnderungen im Sinne der tuberdsen Hirnsklerose Morbus Bourneville-

Pringle, und in 3 Fillen fand sich eine Sturge-Weber Angiomatose.

4.1.8 Traumatische Schaden

Bei 15 Patienten (2,1 %) zeigte die MRT Verdnderungen, die auf ein Trauma
zuriickzufilhren waren. Morphologische Verdnderungen im Rahmen eines
Schéadelhirntraumas wurden bei 9 Patienten diagnostiziert, Traumen des

Riickenmarks bei 6 Patienten.

4.1.9 Stoffwechselanomalien

Storungen im Stoffwechsel stellten die seltenste Diagnose dar. In 6 Féllen (0,8 %),
die mit unklarer neurologischer Symptomatik vorgestellt worden sind, wurde

aufgrund der MRT die Diagnose einer Leukodystrophie geduBert.
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4.2 Kranielle Malformationen

Im genannten Zeitraum wurden 138 Patienten (19,5 %) untersucht, die eine kranielle
Malformation aufwiesen. Nach den altersentsprechenden Befunden bei 277
untersuchten Patienten war die Diagnose einer Miflbildung im Bereich des Gehirns
und oder des Schidels damit die zweithdufigste gestellte Diagnose.

Die einzelnen Malformationen stellten sich in ihrer Gesamtheit wie folgt dar.

4.2.1 Anomalien des Corpus Callosum

Agenesien des Corpus callosum wurden bei 39 unterschiedlichen Patienten
registriert. Bezogen auf die Gesamtzahl der untersuchten Patienten im Bereich des
Zentralnervensystems (n=706) wiesen 5,5 % Anomalien des Corpus callosum auf.

Agenesien des Corpus callosum stellten damit die zweithdufigste kranielle
Malformation dar. Bei der Diagnose von Anomalien des Corpus callosum erfolgte

eine Differenzierung zwischen der totalen und der partiellen Agenesie.

4.2.1.1 Totale Agenesie des Corpus callosum

In 11 Féllen konnte auf dem Kernspintomogramm das Corpus callosum nicht
abgegrenzt werden, womit eine totale Agenesie vorlag. Assoziierte, mit der MRT
faBbare, Verdnderungen im Bereich des Gehirns bei totaler Agenesie des Corpus
callosum zeigt Tabelle 7. Insgesamt konnten 8 unterschiedliche MiB3bildungen in
Verbindung mit der totalen Agenesie des Corpus callosum gefunden werden. In 3
Fiéllen trat die totale Agenesie des Corpus callosum mit einer Chiari Typ II
Malformation auf. Jeweils in einem Fall konnte eine Anomalie der Falx bzw. eine
Microzephalie  diagnostiziert werden. Ebenfalls jeweils einmal konnten
Migrationsstorungen wie Polymicrogyrie und Pachygyrie beobachtet werden.

In 3 Fallen trat die Agenesie isoliert, ohne weitere Verdnderungen, auf.

54



Tabelle 7: Assoziierte  Verdnderungen  bei  totaler  Agenesie  des

Corpus callosum

Assoziierte Mifibildung | Anzahl der Patienten
Chiari II 3
Falx-Anomalie 1
Microzephalus 1
Pachygyrie 1
Polymicrogyrie 1
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Abbildung 5:  Totale Agenesie des Corpus Callosum -
Das coronale Tl-gewichtete MRT eines méannlichen Kindes im
Alter von 2 Monaten zeigt angedeutet die typische Stierhornform
der Seitenventrikel bei totaler Agenesie des Corpus Callosum. Der
dritte Ventrikel ist nach kranial verlagert und separiert deutlich die
Seitenventrikel. Klinisch fiel der Patient durch postpartale

cerebrale Anfille auf.

4.2.1.2 Partielle Agenesie des Corpus callosum

Eine partielle Agenesie des Corpus callosum wurde bei 28 Patienten (4,0 %)
diagnostiziert. Dabei konnten 5 unterschiedliche Varianten beobachtet werden, die in

Tabelle 8 dargestellt sind.
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Tabelle 8: Fehlende Anteile des Corpus callosum bei partieller Agenesie des

Corpus callosum

Fehlende Anteile des Corpus callosum | Anzahl der Patienten
Truncus und Splenium 9
Splenium 6
Rostrum und Splenium 3
Rostrum, Genu und Splenium 2
Genu, Truncus und Splenium 1

In allen Patienten mit partieller Agenesie des Corpus callosum traten begleitende
Verdnderungen auf. Von diesen 28 Patienten wiesen 25 Patienten assoziierte
Malformationen auf.

Am hédufigsten fand sich eine Chiari Typ II Malformation mit 10 Féllen. An zweiter
Stelle lagen Mibildungen aus dem Dandy Walker Formenkreis mit 8 Patienten. In 4
Féllen wurde eine Dandy Walker Variante, in 3 Fillen eine Megacisterna magna
umd in einem Fall eine Dandy Walker Malformation diagnostiziert. Bei 3 Patienten
konnte eine Septum pellucidum Agenesie diagnostiziert werden. In jeweils 2 Féllen
trat die partielle Agenesie des Corpus callosum in Verbindung mit einer
Schéadeldysmorphie bzw. in Assoziation zu einem friithkindlichen Hirnschaden auf.
Ein intrakranielles Lipom konnten bei einem Paienten beobachtet werden.

Eine Aufstellung der assoziierten Befunde zeigt Tabelle 9.
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Tabelle 9:

Assoziierte Verdnderungen bei partieller Agenesie des

Corpus callosum

Assoziierte Verinderung

Anzahl der Patienten

Chiari Malformation Typ II 10
Dandy Walker Komplex 8
Septum pellucidum Agenesie 3
Frithkindlicher Hirnschaden 2
Schédeldysmorphie 2
Lipom, intrakraniell 1
Schizenzephalie 1
Sturge-Weber Angiomatose 1
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Abbildung 6:

Partielle Agenesie des Corpus callosum -

Das Tl1-gewichtete sagittale MRT eines ménnlichen Kindes im
Alter von 14 Monaten zeigt eine partielle Agenesie des Corpus
callosum. Von den Balkenstrukturen ist lediglich ein kleiner Anteil
des Rostrum abgrenzbar. Klinisch fiel der Patient durch

wiederholte cerebrale Anfille auf.
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4.2.2 Intrakranielle Lipome

Bei einer Patientin im Alter von 3 Jahren konnte ein intrakranielles Lipom
nachgewiesen werden (0,1 %). Zusitzlich zu dem Lipom wurde eine partielle
Agenesie des Corpus callosum diagnostiziert. Das Splenium corporis callosi stellte
sich dabei hypoplastisch dar, das Lipom war occipital des hypoplastischen

Spleniums lokalisiert.

Abbildung 7:  Intrakranielles Lipom -
Das Tl1-gewichtete MRT zeigt ein intrakranielles Lipom im
Bereich des Splenium corporis callosi mit fettdquivalentem
Signalverhalten. Klinisch fiel die 13 jdhrige Patientin durch

rezidivierende psychomotorische Anfille auf.
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4.2.3 Zephalozelen

Bei 2 Patientinnen (0,3 %) zeigte die MRT eine Zephalozele. In einem Fall kam die
Zephalozele zur direkten Darstellung. In dem anderen Fall erfolgte die MRT-
Untersuchung zu einem Zeitpunkt nach operativer Versorgung.

Bei der ersten Patientin handelte es sich um ein 2 Wochen altes Maddchen mit einer
frontoparietalen Zephalozele. Zusétzlich zu dieser Miflbildung wurde eine Chiari
Typ II Malformation, Migrationsstérungen im Sinne einer Schizenzephalie und eine
Pachygyrie, sowie eine septooptische Dysplasie diagnostiziert. Im Bereich der
Wirbelsdule wies die Patientin eine thoracolumbale Myelomeningozele auf, die
postnatal verschlossen wurde.

Im zweiten Fall handelte es sich um ein 2 jdhriges Madchen, deren okzipitale
Enzephalozele chirurgisch geschlossen wurde. Die Enzephalozele zeigte sich im
Kernspintomogramm vollstdndig verschlossen. Es ergab sich zusitzlich eine Dandy

Walker Variante mit Dysplasie des Kleinhirnunterwurmes.
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Abbildung 8:

Frontoparietale Enzephalozele -

Das T1-betonte MRT einer Patientin im Alter von 2Wochen zeigt
eine frontoparietale Enzephalozele, sowie eine totale Agenesie des
Corpus callosum. Das Cerebellum ist weit nach caudal durch das
Foramen magnum im Sinne einer Arnold Chiari Malformation Typ
II in den zervikalen Spinalkanal herniert. Die hintere Schédelgrube
ist verkleinert. Die Medulla oblongata erscheint abgeflacht und ist
ebenfalls nach caudal verlagert. Okzipital kommen gyrale
Veranderungen zur Darstellung, wobei die Windungen klein und

eng aneinanderliegen (Stenogyrie).
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4.2.4 Anomalien der neuronalen Migration und Organisation

Storungen der neuronalen Migration und Organisation wurden bei 22 Patienten (3,1
%) diagnostiziert. Das Spektrum der Migrationsstorungen reichte dabei von der
Lissenzephalie, der Heterotopie, der Polymikrogyrie, der Schizenzephalie, der
unilateralen Megalenzephalie bis zur Holoprosenzephalie.

Die Polymikrogyrie stellte mit 9 untersuchten Patienten die hdufigste Stérung der
neuronalen Migration dar. Eine Schizenzephalie konnte in 5 Féllen, eine
Lissenzephalie Typ I in 4 Féllen im Kernspintomogramm festgestellt werden.
Corticale Heterotopien wuren bei 2 Patienten diagnostiziert. In jeweils einem Fall
konnnte eine unilaterale Megalenzephalie, sowie eine alobdre Holoprosenzephalie
gefunden werden.

Das Auftreten der verschiedenen Migrations- und Organistationsstorungen, die

diagnostiziert wurden, gibt Tabelle 10 wieder.

Tabelle 10: Auftreten von Anomalien der neuronalen Migration und

Organisation

Befund Anzahl der Patienten
Polymikrogyrie 9

Schizenzephalie 5

Lissenzephalie Typ I 4

Corticale Heterotopie 2

Unilaterale Megalenzephalie 1

Alobére Holoprosenzephalie 1
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4.2.4.1 Polymikrogyrie

Als héufigste Migrationsstorung kam bei 9 Patienten eine Polymikrogyrie zur
Darstellung. Die, fiir eine derartige MiBbildung, typische verstirkte venose
Gefallzeichnung im Bereich der Malformation konnte bei 3 Patienten beobachtet
werden. In 3 Fillen erschien die Polymikrogyrie isoliert, weitere Mi3bildungen
traten nicht auf. In 3 Fillen trat eine Schizenzephalie auf. Eine Agenesie des Septum
pellucidum wurde in 2 Fillen gefunden, eine komplette Agenesie des Corpus

callosum, sowie Cortexheterotopien in jeweils einem Fall.
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Abbildung 9:  Polymikrogyrie -
Das T2-gewichtete axiale MRT eines 13 jdhrigen Jungen zeigt

rechts temporoparietal eine Polymikrogyrie mit multiplen kleinen
Sulci. Durch das Fehlen der fingerartigen Einstiilpungen des
Marklagers erscheint der Cortex verplumpt. Rechts zeigt sich eine
prominente Vene als Ausdruck der fiir die Polymikrogyrie
typischen verstiarkten vendsen Drainage. Klinisch bot der Patient

akute Zephalgien mit Ubelkeit, Erbrechen und KaltschweiBigkeit.
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4.2.4.2 Schizenzephalie

Die zweithdufigste Storung der neuronalen Migration stellte die Schizenzephalie, mit
5 Patienten, dar. In 4 Féllen wurde eine open lip Schizenzephalie diagnostiziert. Bei
einem der 5 Patienten wurde eine closed-lip Schizenzephalie festgestellt. In allen
untersuchten Patienten stellte die Schizenzephalie nicht die einzige Mif3bildung dar.
Weitere Migrationsstorungen, wie die Polymikrogyrie in 4 Patienten und die
Pachygyrie in 2 Patienten, traten in Assoziation auf. Eine Agenesie des Septum
pellucidum konnte in 3 Patienten festgestellt werden. In einem Fall trat die
Schizenzephalie in Verbindung mit einer Chiari Typ II Malformation und mit einer
Enzephalozele auf. In einem weiteren Fall konnte eine erhebliche

Schideldysmorphie beobachtet werden.
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Abbildung 10: Unilaterale Schizenzephalie -

Linkshemisphidrische mit polymikrogyralem Kortex ausgekleidete
Spalte. Der Seitenventrikel kommuniziert iiber die Verdnderung

mit dem Subarachnoidalraum.
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4.2.4.3 Lissenzephalie Typ I

Lissenzephalien vom Typ I (Agyrie-Pachygyrie Komplex) stellten mit 4 Fillen die
dritthdufigste Diagnose in der Gruppe der Migrationsstorungen dar. Bei 2 Patienten
konnte zusédtzlich eine Mikrozephalie beobachtet werden. In einem Fall handelte es
sich um einen Patienten mit einer Chiari Typ II Malformation, einer Agenesie des
Septum pellcidum in Verbindung mit einer Schizenzephalie. Ebenfalls ein Patient
wies zusdtzlich zum Agyrie-Pachygyrie Komplex eine totale Agenesie des Corpus
callosum als einzige assoziierte Miflbildung auf. In einem Fall trat die beschriebene

Migrationsstorung isoliert auf.

Abbildung 11: Lissenzephalie Typ I -

Das kranielle T2-gewichtete MRT in axialer Schnittfiihrung in
Hohe der Seitenventrikel zeigt bei einem Jungen im Alter von 2
Jahren eine Lissenzephalie Typl. Die Gyrierung ist reduziert und

die Hirnrinde imponiert plump und verdickt.
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Abbildung 12:
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Lissenzephalie Typ I -

Das coronale kranielle T1-gewichtete MRT zeigt bei einem Jungen
im Alter von 2 Jahren eine reduzierte Gyrierung bei einer
Lissenzephalie Typ 1. Klinisch fiel der Patient durch eine deutliche
Mikrozephalie und durch eine psychomotorische
Entwicklungsretardierung in  Verbindung mit cerebralen

Krampfanfillen auf.
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4.2.4.4 Corticale Heterotopie

In 2 Féllen konnten corticale Hetorotopien beobachtet werden. Im ersten Fall
handelte es sich um ein Méddchen im Alter von 1 2 Jahren mit einer Dandy Walker
Variante, die eine subependymale Cortexheterotopie lateralseitig im Verlauf beider
Seitenventrikel aufwies. Bei dem zweiten Patienten, einem Jungen im Alter von 5
Jahren, fanden sich Cortexheterotopien im Bereich des Corpus callosum. Ebenfalls
konnte bei diesem Patienten eine corticale Dypslasie im Sinne einer Polymikrogyrie
fontal, temporal und parietal in der GroBhirnhemisphidre der rechten Seite
diagnostiziert werden. Desweiteren zeigten sich deutlich erweiterte Seitenventrikel

und ein Cavum vergae.
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Abbildung 13: Bandfoérmige Heterotopie -

Das T2-gewichtete axiale MRT einer 3jidhrigen Patientin zeigt
beidseits entlang der Seitenventrikel gelegene subependymale
Cortexheterotopien. Die bandformigen, nahezu symmetrischen

Formationen entsprechen im Signalverhalten dem des Hirnkortex.

4.2.4.5 Unilaterale Megalenzephalie

Bei einem Jungen im Alter von 4% Jahren ergab sich eine deutliche Asymmetrie der
Hemisphédren im Sinne einer unilateralen Megalenzephalie rechts. Ebenfalls rechts
stellten sich Bereiche mit atypischen Sulci dar, die einer partiellen Polymikrogyrie

entsprachen. Diese Regionen zeigten auffallend prominente Venen.
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4.2.4.6 Holoprosenzephalie

Die einzige MiBlbildung aus dem Formenkreis der Holoprosenzephalien wurde bei
einem Jungen im Alter von 5 Wochen diagnostiziert. In diesem Fall handelte es sich
um eine alobdre Holoprosenzephalie mit Makrozephalie. Die Mittellinienstrukturen
erschienen nicht ausgebildet, sowohl die Fissura longitudinalis cerebri und die Falx
cerebri fehlten. Im MRT kam ein Monoventrikel zur Darstellung, der mit einer
groflen dorsalen Zyste kommunizierte. Auf beiden Seiten konnte frontal minimales
Hirnparenchym beobachtet werden. Der dritte Ventrikel war nicht abgrenzbar. Die
Thalamuskerne erschienen  fusioniert. MiBbildungen  aullerhalb des

Zentralnervensystems bestanden in einer Nierenagenesie links.
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Abbildung 14:

Alobére Holoprosenzephalie-

Das kranielle MRT eines ménnlichen Patienten im Alter von einem
Monat  zeigt frontal —minimal atypisch  konfiguriertes
Hirnparenchym. Das {iibrige Neurocranium wird von einer
zystischen Formation mit fliissigkeitsdquivalentem Signal erfiillt.
Assoziierte Malformationen bestanden in einer Macrozephalie,
einer Lippen-Kiefer-Gaumenspalte und in einer Nierenagenesie

links.
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4.2.5 Septooptische Dysplasie

In 2 Fillen (0,3 %) konnte eine septooptische Dysplasie diagnostiziert werden. In
beiden Féllen wurde eine fiir die septooptische Dysplasie typische Hypoplasie des
Nervus opticus und eine Agenesie des Septum pellucidum beobachtet.

In einem Fall trat die septooptische Dysplasie in Verbindung mit einer Chiari Typ II

Malformation auf.

4.2.6 Arnold Chiari Malformationen

Bei 23 Patienten (3,3 %) konnte eine Mif3bildung aus dem Formenkreis der Arnold
Chiari Malformationen diagnostiziert werden. 3 Patienten zeigten das Bild einer
Chiari Typ I Malformation. Eine Chiari Typ II Malformation konnte in 20 Fillen

beobachtet werden.

4.2.6.1 Chiari Typ I Malformation

3 der Patienten wiesen eine Chiari Typ I MiBbildung auf. Ein Hydrozephalus
internus zeigte sich bei einem Patienten. Im Bereich des Riickenmarks zeigte ein
Patient eine Syringomyelie im Bereich HWK 2-5, bei einem anderen Patienten kam

ein sacrales epidurales Lipom zur Darstellung.

4.2.6.2 Chiari Typ II Malformation

Weitaus haufiger konnte eine Chiari Typ II MiBlbildung diagnostiziert werden. Mit
diesem Befund wurden 20 Patienten untersucht. Jeder Patient wies eine, fiir diese
Mifbildung typische, Hernierung der Kleinhirntonsillen auf. Die Lage der

Kleinhirntonsillen in Bezug zur Wirbelsédule zeigt Tabelle 11.
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Tabelle 11: Lokalisation der Kleinhirntonsillen bei Chiari Malformation Typ II

in Bezug zur Wirbelsdule

Hohe der Kleinhirntonsillen Anzahl der Patienten
HWK 1 7
HWK 2 6
HWK 3 6
HWK 4 1

Bei 7 der 20 Patienten stellten sich die Kleinhirntonsillen deutlich unterhalb des
Foramen magnum in Hohe des ersten Zervikalwirbels dar. In 6 Féllen reichten die
Kleinhirntonsillen bis zum zweiten Zervikalwirbel, in 6 Fillen bis zum dritten, in
einem Fall bis zum vierten Zervikalwirbel.

Bei 12 Kindern trat mit der Chiari Typ II Mi3bildung gleichzeitig ein Hydrozephalus
internus auf. Agenesien des Corpus callosum zeigten sich in 11 Féllen, in 4 Fillen
handelte es sich um eine totale, in 7 Féllen um eine partielle Agenesie. Agenesien
des Septum pellucidum konnten in 3 Fillen diagnostiziert werden. Eine Stenogyrie
konnte in 9 Féllen beobachtet werden. Ebenfalls in 9 Fillen wurde eine
Aquiduktstenose diagnostiziert. Eine begleitende dysrhaphische Millbildung mit
Ausbildung einer Myelomeningozele konnte bei 14 Patienten gesichert werden. Die
MRT-Untersuchung erfolgte bei 13 dieser Patienten zu einem Zeitpunkt, an dem die
Myelomeningozele chirurgisch versorgt worden war. In einem Fall konnte die
Myelomeningozele vor der Operation abgebildet werden. Eine Aufstellung der
Verdnderungen, die mit der Chiari Typ II Malformation in Assoziation auftraten, gibt

Tabelle 12 wieder.
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Tabelle 12:

Assoziierte Verdnderungen bei Chiari Malformation Typ II

Assoziierte Verinderung

Anzahl der Patienten

Myelomeningozele 14
Hydrozephalus internus 12
Agenesie des Corpus callosum 11
Aquéduktstenose 9
Stenogyrie 9
Agenesie des Septum pellucidum 3
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Abbildung 15: Arnold Chiari Malformation Typ II -

T2-gewichtetes MRT des kraniozervikalen Uberganges im
Medianschnitt eines zweijdhrigen Jungens. Die Kleinhirntonsillen
sind durch das Foramen magnum auf Hohe der Oberkante des
dritten Halswirbels herniert. Die Medulla oblongata ist nach caudal

verlagert. Die hintere Schiadelgrube ist hypoplastisch.

4.2.7 Dandy Walker Komplex

MiBbildungen aus dem Formenkreis des Dandy Walker Komplexes wurden bei 40
Patienten (5,7 %) diagnostiziert. Damit war diese Art der Miflbildung die haufigste
aller kraniellen Mif3bildungen im untersuchten Patientenkollektiv.

Bei 19 Patienten konnte eine Dandy Walker Variante diagnostiziert werden. 18
Patienten zeigten die Merkmale einer Megacisterna magna. In 3 Féllen handelte es

sich um Kinder mit einer Dandy Walker Malformation.
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Die folgende Tabelle 13 stellt das Auftreten der unterschiedlichen Formen des
Dandy Walker Komplex dar.

Tabelle 13: Auftreten von Mif3bildungen des Dandy Walker Komplex
Befund Anzahl der Patienten
Dandy Walker Variante 19
Megacisterna magna 18
Dandy Walker Malformation 3

4.2.7.1 Dandy Walker Variante

Die hédufigste MiBlbildung in der Gruppe des Dandy Walker Komplexes stellte die
Dandy Walker Variante mit 19 untersuchten Patienten dar.

8 der Patienten zeigten in der MRT-Untersuchung Zeichen eines Hydrozephalus
internus. Ein partieller Balkenmangel konnte bei 3 Patienten beobachtet werden.
Cortexheterotopien wurden in einem Fall nachgeweisen. Ebenso konnte bei einem
Patienten eine Aquédduktstenose diagnostiziert werden.

Begleitende Verdanderungen im Bereich der Wirbelsdule bzw. Im Bereich des
Riickenmarks traten in einem Fall in Form einer sacralen Spina bifida occulta mit
Lipom auf gleicher Hohe in Verbindung mit einem tethered cord auf.

Begleitende Verdnderungen bei Patienten mit einer Dandy Walker Variante sind in

Tabelle 14 dargestellt.
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Tabelle 14: Assoziierte kranielle Verdnderungen bei Dandy Walker Variante

Assoziierte Verinderung Anzahl der Patienten
Hydrozephalus internus 8
Partielle Agenesie des Corpus callosum 3
Aquédduktstenose 1
Corticale Heterotopie 1

Signa 1.5T SYS#MR010CO UNI-BO MH-HERNE PROF.DR.BEVER
SB7 v

Im:10/22
Cor P34.3

TE:05/Ef
EC:1/1 16kHz

HEAD
FOV:18x18
5.0thk/1.5sp
22/05:50
256:192/4 NEX
NR/VEB

163% L = 908

Abbildung 16: Dandy Walker Variante -

Das coronale T2-gewichtete MRT eines Jungen im Alter von 8
Monate zeigt die, fiir die Dandy Walker Variante typische,

Separierung der hypoplastischen Kleinhirnhemisphéren.
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4.2.7.2 Megacisterna magna

Eine Megacisterna magna wurde bei 18 Patienten durch eine MRT-Untersuchung
diagnostiziert. In 6 dieser Fille trat die MiBlbildung isoliert, ohne weitere assoziierte
Verianderungen, auf. Eine partielle Agenesie des Corpus Callosum war in 3 Fillen zu
finden. Ein Cavum septi pellucidi konnten in 3 Fillen diagnostiziert werden.
Arachnoidalzysten innerhalb des Schiddels konnten ebenfalls bei 2 Patienten
gefunden werden. Eine Agenesie des Septum pellucidum sowie eine Polymikrogyrie
kamen bei jeweils einem Patienten zur Darstellung. Ein Hydrozephalus internus
konnte bei einem Patienten gefunden werden.

Eine Aufstellung der assoziierten Millbildungen des Zentralnervensystems bei

Megacisterna magna zeigt Tabelle 15.

Tabelle 15: Assoziierte Verdnderungen bei Megacisterna magna
Assoziierte Verinderung Anzahl der Patienten
Cavum septum pellucidum 3
Partielle Agenesie des Corpus callosum 3
Arachnoidalzyste 2
Agenesie des Septum pellucidum 1
Hydrozephalus internus 1
Polymikrogyrie 1
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4.2.7.3 Dandy Walker Malformation

Mit 3 untersuchten Patienten stellte die Dandy Walker Malformation die seltenste
MifBbildung des Dandy Walker Komplexes dar. Bei allen Patienten dieser Gruppe
konnte eine, fiir diese MiBbildung charakteristische, Hypoplasie des Vermis
cerebellaris beobachtet werden. Eine Hypoplasie des gesamten Kleinhirns zeigte ein
Patient. Ebenfalls bei einem Patienten kam eine okzipitale Meningozele zur
Darstellung. Ein partielle Agenesie des Corpus callosum konnte bei einem Patienten
beobachtet werden. Die restlichen beiden Patienten verfiigten iiber ein unauffalliges
Corpus callosum. Ein Hydrozephalus konnte in keiner der 3 Untersuchungen
festgestellt werden. MRT-Untersuchungen der Wirbelsdule fanden bei den
betroffenen 3 Patienten nicht statt, so daB iiber begleitende Mi3bildungen im Berich

der Wirbelsdule und des Riickenmarks keine Aussage getroffen werden kann.
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Abbildung 17:

Dandy Walker Malformation -

Das kranielle sagittale MRT in T1-Wichtung von einem 9 Monate
alten Jungen zeigt eine Dandy Walker Malformation. Das
Kleinhirn, der Kleinhirnwurm und der Hirnstamm erscheinen
hypoplastisch. Das Tentorium cerebelli setzt hoch an. Die Fossa
posterior ist vergrofert und der IV. Ventrikel geht dorsal in eine
flissigkeitsgefiillte Zyste iiber. Klinisch zeigte der Patient

generalisierte cerebrale Krampfanfille.
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4.2.8 Anomalien mit Hypogenese cerebellirer Strukturen

Storungen in der Entwicklung des Kleinhirns konnten bei 7 Patienten (1,0 %)
beobachtet werden. Im Vordergrund stand dabei die Hypoplasie des Vermis
cerebelli. In 4 Fillen trat die Hypoplasie in Verbindung mit Anzeichen einer
frilhkindlichen Hirnwachstumsstéorung auf. In allen 4 Féllen zeigten die
Seitenventrikel eine deutliche Asymmetrie. Eine geringe Erweiterung der Cisterna
magna wurde bei einem Patienten registriert. In einem weiteren Fall trat die
Hypoplasie des Vermis cerebelli in Verbindung mit einer Agenesie des Septum
pellucidums auf.

Eine vollstindige Aplasie des Vermis cerebelli trat in einem Fall auf. Eine
Hypoplasie aller Anteile des Kleinhirns wurde bei zwei Patienten diagnostiziert. Ein
Patient aus dieser Gruppe zeigte darliberhinaus eine merkliche Asymmetrie der
Kleinhirnhemisphidren. Beim zweiten Patienten kam eine Asymmetrie der

Seitenventrikel zur Darstellung.

4.2.9 Craniofaziale Anomalien

Eigenstdndige craniofaziale Anomalien, wie Craniosynostosen, oder Syndrome mit
multiplen Synostosen kamen im untersuchten Zeitraum nicht zur Darstellung.

Bei einer Patientin konnte rechts paramedian eine Lippen-Kiefer-Gaumen Spalte
diagnostiziert werden. Die Patientin zeigte ebenfalls eine faciale Dysmorphie mit
Micrognathie im Sinne eines Niikawa-Kuroki Syndroms (Kabuki Makeup Syndrom).
Eine Untersuchung der Wirbelsdule ergab einen Mif3bildungstumor im Bereich des

Conus medullaris. Kongenitale Hirnmifbildungen wurden nicht festgestellt.

4.2.10 Chromosomale Anomalien

Bei einer Patientin im Alter von 2 Monaten wurde lag eine Anomalie des
Chromosom 10 vor. Diese Patientin zeigte eine zystische Raumforderung, im Sinne

einer Epidermoidzyste, basal der rechten Kleinhirnhemispére.
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Im Bereich der Wirbelsdule kam es bei dieser Patientin zur Darstellung eines Os
sacrum mit fehlender Kyphosierung, sowie einem dysplastischen Os coccygeum.
Zwischen dem Os coccygeum und der Haut bestand ein nach kaudal gerichteter
Fistelgang, der mit dem Sacralkanal kommunizierte. An diesen Dermalsinus
anschlieend, konnte eine epidural gelegene Epidermoidzyste von der
SteiBbeinspitze bis Mitte des Sacrums beobachtet werden.

Mifbildungen auBBerhalb des Zentralnervensystems bestanden in dem beschriebenen

Fall in einer beidseitigen Nierenhypoplasie und in einem Vorhofseptumdefekt.
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4.3 Spinale Malformationen und begleitende Verinderungen

Im beschriebenen Zeitraum wurden 72 Patienten (10,2 %) mit einer Mi3bildung im
Bereich des Riickenmarks bzw. der Wirbelsdule einer spinalen MRT unterzogen.
Die einzelnen Mifbildungen, die in der Region des Riickenmarks und der

Wirbelsdule diagnostiziert wurden, stellen sich wie folgt dar.

4.3.1 Anomalien der Neurulation (Spinale Dysrhaphie)

Formen der spinalen Dysrhaphie konnten im beschriebenen Patientenkollektiv
(n=706) bei 41 Patienten (5,8 %) diagnostiziert werden. In 25 Fillen (3,7 %)
handelte es sich um eine Spina bifida cystica mit Ausbildung einer
Myelomeningozele, einer Meningozele oder einer Lipomeningozele. In 15 Féllen
(2,1 %) kam im Kernspintomogramm eine Spina bifida occulta zur Darstellung.

Die Aufteilung der spinalen Dysrhaphien zeigt Tabelle 16.

Tabelle 16: Patienten mit spinaler Dysrhaphie
Spinale Dysrhaphie Anzahl der Patienten
Spina bifida cystica 26
Spina bifida occulta 15
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4.3.1.1 Spina bifida cystica

Eine Spina bifida cystica wurde in 26 Fillen (3,7 %) festgestellt. In 18 Féllen traten
Myelomeningozelen auf, in 7 Fillen wurden Meningozelen beschrieben. Bei 4
Patienten traten Myelomeningo- und Meningozelen auf. Ein Patient zeigte in der
MRT-Untersuchung das Bild einer Lipomeningozele.

Bei 24 der 25 untersuchten Patienten erfolgte die MRT-Untersuchung zu einem
Zeitpunkt, an dem die Ausbildung einer Myelomeningozele bzw. Meningozele schon
operativ korrigiert worden war. In einem Fall, bei einem Méadchen im Alter von 14
Jahren, konnte die Diagnose einer thorakolumbalen Spina bifida cystica mit
Myelomeningozele gestellt werden. Die Myelomeningozele wies dabei eine
bindegewebige Einschniirung in Hohe des 4. und 5. Lendenwirbels auf. Eine MRT-
Untersuchung des Schédels dieser Patientin zeigte das Bild einer Chiari Typ 11
Malformation, sowie einen Hydrozephalus internus.

Beziiglich der Lokalisation ist festzustellen, dal lumbosacrale und lumbale
Myelomeningozelen merklich gehduft auftraten. In der lumbosacralen Gegend kam
es zur Manifestation von 7, lumbal von 6 Myelomeningozelen. Sacrale
Myelomeningozelen traten bei 3 Patienten auf. Jeweils ein Patient wies eine
zervikale bzw. eine thorakolumbale Myelomeningozele auf.

Eine lumbosacrale Lipomeningozele konnte in einem Fall bei einem Jungen im Alter
von 6 Jahren diagnostiziert werden.

Die Lokalisation der Myelomeningozelen wird in Tabelle 17 dargestellt.
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Tabelle 17: Lokalisation der Myelomeningozelen bei Spina bifida cystica

Lokalisation Anzahl der Patienten
Lumbosacral 7
Lumbal 6
Sacral 3
Thorakolumbal 1
Zervikal 1

Eine Spina bifida cystica mit Ausbildung einer Meningozele, die zum Zeitpunkt der
Untersuchung chirurgisch versorgt worden war, konnte in 5 Féllen registriert
werden. In 4 Féllen wurde eine Meningozele im Operationsgebiet einer fritheren
Myelomeningozele durch das Kernspintomogramm nachgewiesen. Bei 2 Patienten
konnte eine Meningozele in ithrem urspriinglichen Zustand diagnostiziert werden.
Als héufigste Lokalisation konnten sacrale Meningozelen mit 5 Fillen beobachtet
werden. Jeweils einmal konnte eine zervikale bzw. lumbale Meningozele
diagnostiziert werden. In den 4 Fillen, in denen die Meningozele nach der Operation
einer Myelomeningozele diagnostiziert wurde, handelte es sich bei 2 Patienten um
eine lumbale Meningozele, bei den anderen 2 Patienten aus dieser Gruppe, um
lumbosacrale Meningiozelen. Die Lokalisation der Meningozelen wird in Tabelle 18

dargestellt.
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Tabelle 18: Lokalisation der Meningozelen bei Spina bifida cystica

Lokalisation Anzahl der Patienten
Sacral 5
Lumbal 3
Lumbosacral 2
Zervikal 1

2117

Abbildung 18: Lumbale Myelomenigoningozele -

Erweiterung des Duralschlauchs mit begleitender Syringomyelie
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In Assoziation zur Spina bifida cystica traten zahlreiche weitere Malformationen des
Zentralnervensystems, sowie begleitende Verdnderungen des Riickenmarks auf.

Die hdufigste Verdnderung stellte das sekundére tethered cord dar, welches in 18
Patienten beobachtet werden konnte. Eine Chiari Malformation Typ II konnte in
zusitzlich durchgefiihrten MRT-Untersuchungen des Schéddels in 14 Fillen
beobachtet werden. Mif3bildungstumoren und spinale Lipome konnten jeweils in 9
Féllen diagnostiziert werden. 8 Patienten zeigten im Kernspintomogramm Anzeichen
einer Hydromyelie. Eine Diastematomyelie wurde bei 6 Patienten diagnostiziert. In
jeweils 2 Féllen konnten Arachnoidalzysten bzw. ein primdres Tethered cord
festgestellt werden. Ein Hydrozephalus internus konnte bei nur einem Patienten
beobachtet werden.

Eine Ubersicht der MiBbildungen des Zentralnervensystems und begleitende

Verdnderungen des Riickenmarks bei Spina bifida cystica gibt Tabelle 19 wieder.
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Tabelle 19: MiBbildungen des Zentralnervensystems und begleitende

Veranderungen des Riickenmarks bei Spina bifida cystica

Assoziierte Mifibildung Anzahl der Patienten
Sekundires Tethered cord 22

Chiari Malformation Typ II 14
MifBbildungstumoren 9

Spinale Lipome 9
Hydromyelie 8
Diastematomyelie 6
Arachnoidalzysten 2

Primires Tethered cord 2
Hydrozephalus internus 1
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Abbildung 19: Lumbosacrale Lipomeningomyelozele -

Zelenartige Erweiterung des Duralschlauchs mit begleitendem

kolbenformigem Lipom im Subcutangewebe
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4.3.1.2 Spina bifida occulta

Eine Stérung der Neurulation im Sinne einer Spina bifida occulta wurde bei 15
Patienten (2,1 %) diagnostiziert.

In 6 Fallen wurden Patienten mit einer sacralen Spina bifida occulta untersucht. Eine
lumbosacrale Lokalisation konnte bei 4 Patienten gefunden werden. Schlufstorungen
der lumbalen Wirbelsdule wurden in 3 Fillen festgestellt. Jeweils einmal trat die
Spina bifida occulta thorakal bzw. im thorakolumbalen Ubergang auf.

Die Lokalisation der betroffenen Segmente der Wirbelsdule gibt Tabelle 20 wieder.

Tabelle 20: Lokalisation der Spina bifida occulta
Lokalisation Anzahl der Patienten
Sacral 6
Lumbosacral 4
Lumbal 3
Thorakal 1
Thorakolumbal 1
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In Assoziation zum Befund der Spina bifida occulta traten zahlreiche weitere
Verdnderungen auf. In diesem Zusammenhang war, mit 6 Patienten, der hadufigste
Befund ein primires Tethered cord. Lipome im Bereich der Dysrhaphie konnten in 4
Féllen beobachtet werden. Zeichen eines Dermalsinus kamen bei 3 Patienten zur
Darstellung. Eine Diastematomyelie in Hohe der Spina bifida trat in 2 Fillen auf.
Eine Hydromyelie konnte in einem Fall diagnostiziert werden. In nur einer
Untersuchung war der Befund der Spina bifida occulta die einzige pathologische
Verianderung.

Die begleitenden Verdanderungen bei Patienten mit einer Spina bifida occulta sind in

Tabelle 21 dargestellt.

Tabelle 21: Begleitende Verdnderungen bei Spina bifida occulta
Assoziierte Mifibildung Anzahl der Patienten
Tethered cord, primér 6
Lipom 4
Dermalsinus 3
Diastematomyelie 2
Hydromyelie 1

4.3.2 Anomalien der kaudalen Zellmasse

Im beschriebenen Zeitraum wurden 4 Patienten (0,6 %) mit Anomalien der kaudalen
Zellmasse einer MRT-Untersuchung unterzogen 2 der Patienten zeigten das Bild
eines kaudalen Regressionssyndroms. Bei jeweils einem Patienten konnte ein Tight

filum terminale bzw. ein sacrococcygeales Teratom diagnostiziert werden.
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Einen Uberblick iiber die aufgetreten Fille mit Anomalien der kaudalen Zellmasse

gibt Tabelle 22 wieder.

Tabelle 22: Auftreten von Anomalien der kaudalen Zellmasse
Befund Anzahl der Patienten
Kaudales Regressionssyndrom 2
Tight filum terminale 1
Sacrococcygeale Teratom 1

4.3.2.1 Kaudales Regressionssyndrom

2 Patienten (0,3 %) zeigten im Kernspintomogramm das Bild eines kaudalen
Regressionssyndroms.

Im ersten Fall handelte es sich um eine Patientin im Alter von 9 2 Jahren mit einer
Dysplasie der ersten 3 Sacralwirbel. Die letzten beiden Sacralwirbel waren nicht
angelegt, der Conus medullaris im Sinne einer kaudalen Regression verformt. Die
lumbale Wirbelsédule erschien ohne pathologischen Befund.

Der zweite Patient mit einem kaudalen Regressionssyndrom war ein Junge im Alter
von 5% Jahren. Der zweite und dritte Lumbalwirbel stellten sich als kongenitale
Blockwirbel mit fusioniertem Wirbelbogen dar. Der vierte Lumbalwirbel wies
Deformierungen im Sinne eines Vertebra plana auf. Im Bereich des Myelon konnte
eine partielle Diastematomyelie im Segment L4 bis L5 diagnostiziert werden. Eine
begleitende Meningozele wurde auf Hohe der Unterkante des dritten Lumbalwirbels
bis zur Unterkante des fiinften Lumbalwirbels beobachtet. In einer weiteren
Untersuchung konnten keine Verdnderungen der thorakalen Wirbelsdule
nachgewiesen werden. Mif3bildungen auBlerhalb des Zentralnervensystems bestanden

in einer Nierenagenesie links.
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4.3.2.2 Tight filum terminale

Ein tight filum terminale konnte bei einer Patientin im Alter von 6 Monaten
diagnostiziert werden. Dabei handelte es sich um ein Friihgeborenes in der 34.
Schwangeschaftswoche, welches klinisch einen Pes equinovarus adductus, eine
beidseitige Hiift- und Kniebeugekontraktur, sowie eine Oberschenkelfraktur der
rechten Seite zeigte. Zusétzlich zum Tight filum terminale konnte eine Hydromyelie

in Hohe der Brustwirbel 10 und 11 beobachtet werden.

4.3.2.3 Sacrococcygeales Teratom

Bei einer Patientin, im Alter von 2 Jahren, konnte ein sacrococcygeales Teratom
diagnostiziert werden. Die Diagnose wurde, im Anschluf an die MRT-
Untersuchung, im Rahmen eines chirurgischen Eingriffs, histologisch gesichert.
Weitere Mi3bildungen im Bereich des Zentralnervensystems traten bei diesem Kind

nicht auf.
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Abbildung 20: Sacrococcygeales Teratom -

Raumforderung mit inhomogener vorwiegend hyperintenser

Signalintensitit sacrococcygeal.

4.3.3 Anomalien in der Entwicklung der Chorda

MifBbildungen, die infolge einer gestorten Entwicklung der Chorda auftraten,
konnten in 27 Fillen (3,8 %) diagnostiziert werden. Das Spektrum, der dieser
Gruppe zuzurechnenden MiBbildungen, reichte von der Diastematomyelie iiber
congenitale Tumoren des Riickenmarks bis hin zur Syringomyelie.

Eine Darstellung der aufgetretenen Anomalien gibt Tabelle 23 wieder.

96



Tabelle 23: Auftreten von Anomalien in der Entwicklung der Chorda

Befund Anzahl der Patienten
Congenitale Tumoren des Riickenmark 14
Diastematomyelie 8
Syringomyelie 5

4.3.3.1 Congenitale Tumoren des Riickenmarks

Mifbildungstumoren im Bereich des Riickenmarks, wie Dermoide oder
Epidermoide, konnten bei 14 Patienten (2,0 %) diagnostiziert werden.

Teratome des Riickenmarks, die auch zu den congenitalen Tumoren zdhlen, wurden
bei keinem der untersuchten Patienten beobachtet.

Bezogen auf die Lokalistaion der Tumoren ergibt sich folgendes Bild.
MiBbildungstumoren der sacralen Region stellten mit 5 Féllen die héufigste
Lokalisation dar. Lumbale Tumoren traten in 4 Fillen, lumbosacrale Tumoren in 3
Fillen auf. Jeweils in einem Fall konnte ein Miflbildungstumor thorakolumbal bzw.
im Bereich der Medulla oblongata festgestellt werden. Tabelle 24 zeigt die

Lokalisation der Dermoide bzw. Epidermoide bei den 14 untersuchten Patienten.
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Tabelle 24: Lokalisation der Dermoide / Epidermoide

Lokalisation Anzahl der Patienten
Sacral 5
Lumbal 4
Lumbosacral 3
Medulla oblongata 1
Thorakolumbal 1

Congenitale Tumoren des Riickenmarks traten bei jedem der Patienten in
Verbindung mit einer weiteren  Milbildung bzw.  Anomalie des
Zentralnervensystems auf. Die hdufigste assoziierte Mif3bildung stellte die Spina
bifida cystica mit 8 untersuchten Patienten dar. Bei 4 Patienten entwickelte sich ein
postoperatives tethered cord. Bei 3 dieser Patienten wurde diese Komplikation nach
der Operation einer Myelomeningozele diagnostiziert. Bei einem Patienten dieser
Gruppe konnte ein tethered cord nach chirurgischer Revision des Mif3bildungstumors
nachgewiesen werden. Eine Spina bifida occulta, bzw. ein Dermalsinus konnten bei
jeweils 3 Patienten diagnostiziert werden. Ein priméres Tethered cord konnte bei 2
Patienten diagnostiziert werden. In einem Fall konnte eine Diastematomyelie
diagnostiziert werden. Als kranielle assoziierte Miflbildung wurden in einer
zusétzlich durchgefithrten MRT-Untersuchung des Schédels in 2 Féllen eine Chiari
Typ II Malformation festgestellt.

Assoziierte Miflbildungen und Verdnderungen des Zentralnervensystems in Féllen

mit congenitalen Tumoren des Riickenmarks sind in Tabelle 25 dargestellt.
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Tabelle 25: Begleitende Verdnderungen bei congenitalen Tumoren des

Riickenmarks
Assoziierte Mif3bildung Anzahl der Patienten
Spina bida cystica 8
Sekundires Tethered cord 4
Dermalsinus 3
Spina bifida occulta 3
Chiari 11 2
Primires Tethered cord 2
Diastematomyelie 1

4.3.3.2 Diastematomyelie

Eine partielle Diastematomyelie konnte bei 8 Patienten (1,1 %) diagnostiziert
werden.

Davon traten in jeweils 3 Fillen MiBlbildungen dieser Art in der lumbalen bzw.
zervikalen Region auf. In 2 Fillen konnte eine Diastematomyelie thorakolumbal
beobachtet werden.

Tabelle 26 zeigt die Lokalisation der Diastematomyelie bei den 8 untersuchten

Patienten.
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Tabelle 26: Lokalisation der Diastematomyelie

Lokalisation Anzahl der Patienten
Lumbal 3
Zervikal 3
Thorakolumbal 2

In jedem der 8 Patienten trat die Diastematomyelie in Verbindung mit weiteren
MiBbildungen des Zentralnervensystems auf.

Die haufigste begleitende Miflbildung stellte mit 6 Fillen eine Spina bifida cystica in
Hohe der Diastematomyelie dar. Ein primires Tethered cord konnte bei 4 Patienten
diagnostiziert werden. Bei 3 Patienten konnte in Hohe der Diastematomyelie eine
Meningozele beobachtet werden. MifB3bildungstumoren, Lipome und eine Chiari
Malformation Typ II wurden in jeweils 2 Patienten festgestellt. Selten, mit jeweils
nur einem Fall trat ein Dermalsinus, eine Hydromyelie bzw. ein kaudales
Regressionssyndrom auf.

Eine Aufstellung, der mit der Diastematomyelie assoziierten Millbildungen und

Verdnderungen, gibt Tabelle 27 wieder.
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Tabelle 27:

Begleitende Verdnderungen bei Diastematomyelie

Assoziierte Mifibildung

Anzahl der Patienten

Spina bifida cystica 6
Tethered cord, priméir 4
Meningozele 3
Chiari Malformation Typ II 2
Lipom 2
MifBbildungstumor 2
Spina bifida occulta 2
Kaudales Regressionsyndrom 1
Dermalsinus 1
Hydromyelie 1
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Abbildung 21:

Lumbale Myelomeningozele mit partieller Diastematomyelie -

Das axiale TIl-gewichtete MRT in Hohe des zweiten
Lumbalwirbels bei einem Jungen im Alter von 2 Jahren zeigt eine
Spina bifida cystica mit celenartiger Erweiterung des Duralsacks.

Bei partieller Diastematomyelie ist das Myelon ventral geteilt.
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4.3.3.3 Syringomyelie

Zystische Formationen im Riickenmark im Sinne einer Syringomyelie konnten bei 5
Patienten (0,7 %) diagnostiziert werden. In 3 Féllen wurde die Syringomyelie
postoperativ nach chirurgischer Versorgung einer Spina bifida cystica diagnostiziert.
In einem weiteren Fall wurde in einer zusitzlich durchgefiihrten kraniellen MRT-
Untersuchung eine Chiari Typ I Malformation festgestellt. Eine Chiari Typ II
Malformation trat ebenfalls in einem Fall in Verbindung mit einer Syringomyelie
auf.

Bei den Patienten mit einer Millbildung aus dem Formenkreis der Chiari

Malformationen stellte sich die Syringomyelie im zervikalen Riickenmark dar.

4.3.3.4 Kongenitale spinale vaskulire Malformationen

Kongenitale spinale vaskuldre Malformationen konnten im untersuchten Patientengut

nicht diagnostiziert werden.
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4.4 Zusammenfassung der kraniellen Malformationen

Die Anzahl der Patienten mit einer Mifbildung im Bereich des kraniellen
Zentralnervensystems betrug 138. Bezogen auf die Gesamtzahl der untersuchten
Patienten von 706 wurden bei 19,5 % der Patienten Malformationen im Bereich des
Schédels diagnostiziert.

Malformationen aus dem Formenkreis des Dandy Walker Komplexes stellten mit 40
Patienten die hdufigste der kraniellen Mif3bildungen dar. 5,7 % aller untersuchten
Patienten konnten dieser Gruppe zugeordnet werden. Die zweithdufigste Miflbildung
stellten Anomalien in der Ausbildung des Corpus Callosum dar. Bei 39 Patienten
(5,5 %) konnten partielle oder totale Agenesien des Corpus callosum diagnostiziert
werden. Chiari Malformationen stellten mit 23 Patienten (3,3 %) die dritthdufigste
Malformation dar. Storungen der neuronalen Migration und Organisation konnten
bei 22 Patienten (3,1 %) kernspintomographisch erfalt werden. Hypogenesien
cerebelldrer Strukturen konnten in 7 der untersuchten Patienten (1,0 %) beobachtet
werden. Patienten mit einer Enzephalozele bzw. mit einer septooptischen Dysplasie
konnten bei jeweils 2 Patienten (0,3 %) beobachtet werden. Intrakranielle Lipome,
craniofaziale Anomalien und chromosomale Anomalien stellten die seltensten
kraniellen Mi3bildungen dar. Derartige Mi3bildungen konnten bei jeweils nur einem
Patienten (0,1 %) diagnostiziert werden.

Das Auftreten der unterschiedlichen Miflbildungen und die die prozentuale
Haufigkeit in Hinsicht auf die Anzahl aller untersuchten Patienten gibt Tabelle 28
und Abbildung 22 wieder.
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Tabelle 28: Kranielle Malformationen und ihr Anteil an der Gesamtzahl der

untersuchten Patienten

Malformation Patienten Anteil an
untersuchten
Patienten (n=706)
in %
Dandy Walker Komplex 40 5,7
Anomalien des Corpus Callosum 39 5,5
Chiari Malformationen 23 33
Migrations-/ 22 3,1

Organisationsstorungen

Hypogenese cerebellédrer 7 1,0
Strukturen

Enzephalozelen 2 0,3
Septooptische Dysplasie 2 0,3
Intrakranielle Lipome 1 0,1
Craniofaziale Anomalien 1 0,1
Chromosomale Anomalien 1 0,1
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4.5 Zusammenfassung der spinalen Malformationen

Malformationen im Bereich der Wirbelsdule und des Riickenmarks konnten bei 72
Patienten diagnostiziert werden. Bezogen auf die Anzahl aller untersuchten 706
Patienten wurden spinale Mi3bildungen in 10,2 % der Félle beobachtet.

Storungen der Neurulation stellten mit 41 Patienten die héufigste spinale
Malformation dar. Bei 5,8 % der untersuchten Patienten konnte eine dysrhaphische
MifBbildung diagnostiziert werden. Eine Spina bifida cystica trat in 26 Féllen, eine
Spina bifida occulta in 15 Féllen auf. Am zweithdufigsten, bei 27 Patienten (3,8 %),
konnten Anomalien in der Entwicklung der Chorda festgestellt werden. Dazu zéhlten
congenitale Tumoren des Riickenmarks, Patienten mit einer Diasteamtomyelie,
sowie Patienten mit einer Syringomyelie. Die seltensten spinalen Malformationen
konnten der Gruppe der Anomalien der kaudalen Zellmasse zugerechnet werden. Bei
4 Patienten (0,6 %) konnten derartige MiBbildungen im Kernspintomogramm
beobachtet werden.

Das Auftreten der spinalen Mibildungen und die die prozentuale Haufigkeit
bezogen auf die Anzahl aller untersuchten Patienten gibt Tabelle 29 und Abbildung

23 wieder.
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Tabelle 29: Spinale Malformationen und ihr Anteil an der Gesamtzahl der

untersuchten Patienten

Malformation Patienten Anteil an
untersuchten

Patienten (n=706)

Spinale Dysrhaphie 41 5,8
Anomalien in der 27 3.8
Entwicklung der Chorda

Anomalien der kaudalen 4 0.6
Zellmasse
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Abbildung 23: Spinale Malformationen
A:  Spinale Dysrhaphie

B:  Anomalien in der Entwicklung der Chorda

C: Anomalien der kaudalen Zellmasse
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4.6 Zusammenfassung der kraniellen und spinalen Malformationen

Kranielle und spinale Malformationen stellten im untersuchten Zeitraum den
zweithdufigsten Befund aller untersuchten Patienten dar. In 210 Féllen konnten
Mifbildungen des Zentralnervensystems diagnostiziert werden.

Die drei hédufigsten Befunde dieser Gruppe waren spinale Dysrhaphien mit 41
Patienten, Milbildungen des Dandy Walker Komplex mit 40 Patienten und
Anomalien des Corpus Callosum mit 39 Patienten. Bei insgesamt 57,1 % der
Patienten mit einer MiBbildung konnte eine dieser Malformationen beobachtet
werden.

In der Haufigkeit folgten die Anomalien in der Entwicklung der Chorda mit 27
Patienten, die Chiari Malformationen mit 23 und die neuronalen Migrations- und
Organisationsstorungen mit 22 Patienten. Diese Malformationen stellten 34,3 % der
beobachteten Miflbildungen des Zentralnervensystems dar.

Weitaus seltener traten Hypogenesien cerebelldrer Strukturen mit 7 Patienten und
Anomalien der kaudalen Zellmasse mit 4 Patienten auf. Septooptische Dysplasien,
sowie Enzephalozelen konnten in jeweils 2 Fillen beobachtet werden. Mit jeweils
nur einem Fall trat eine Craniofaziale Anomalie, eine chromosomale Anomalie,
sowie ein intrakranielles Lipom auf. Diese seltenen Anomalien stellten 8,6 % der
Patienten mit einer kraniellen und spinalen Malformation.

Eine Darstellung der aufgetretenen Malformationen 1im Bereich des

Zentralnervensystems gibt Abbildung 25 wieder.
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5 Diskussion

Malformationen des ZNS sind mit etwa 1/3 aller angeborenen Mif3bildungen hiufig.
(74). Die prozentuale Haufigkeit der Mi3bildungen des Zentralnervensystems wird
nach einer Studie der WHO unter 416695 Einzelgeburten mit 2,6 %o angegeben
(112). Eine Untersuchung aus New York unter 2004744 Neugeborenen zeigte eine
Haufigkeit von 2,85 %o (104).

Mit der Magnetresonanztomographie steht der Kinderheilkunde neben der
Sonographie eine weitere risikoarme und informationsreiche Untersuchungsmethode
zur Verfiigung (56). Der Wert und die Uberlegenheit der MRT gegeniiber anderen
Untersuchungsmethoden, wie der Computertomographie oder der Sonographie im
Hinblick auf Malformationen des Zentralnervensystems ist unumstritten (23, 25, 27,
35, 49, 79, 116). Insbesonders im Bereich der dysraphischen Mif3bildungen hat die
MRT andere bildgebende Verfahren ersetzt (114). Studien iiber die MRT-
Untersuchung bei kraniellen und spinalen Malformationen im Kindesalter, die ein
umfangreiches Patientenkollektiv aufweisen, sind jedoch selten.

In den Jahren 1991 bis 1996 wurden in unserer Studie 706 Kinder und Jugendliche
einer MRT unterzogen. Studien mit &dhnlich groem Patientenkollektiv und
vergleichbarer Indikationsstellung existieren bisher nur fiir den Bereich der
Computertomographie (124).

Bezogen auf die Gesamtzahl der untersuchten Patienten (n=706) wurden kranielle
Malformationen nach altersentsprechenden Befunden und Stérungen in der
Perinatalperiode mit 19,5 % als dritthdufigster Befund bobachtet. Vergleichbare
Relationen konnten in Autopsiereihen festgestellt werden. In einer Autopsieserie mit
1400 Féllen geistig behinderter Kinder stellten Mi3bildungen des ZNS mit 23,5 %
nach Perinatalschiden die zweitgroBBte Gruppe (74).

Aus dem Bereich der kraniellen Malformationen stellte der Dandy Walker Komplex
mit 5,7 % unmittelbar gefolgt von Anomalien des Corpus callosum mit 5,5 %
(n=706) die haufigste MiBbildung dar. Die relativen Haufigkeiten von

Malformationen des Dandy Walker Komplex werden in computertomographischen
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Studien mit einem Anteil von 1 % bei neurologisch auffilligen Kindern angegeben
(29).

Die Vorteile der MRT in der Darstellung von pathologischen Verdnderungen der
hinteren Schéddelgrube waren vermutlich ausschlaggebend fiir eine vermehrte
Diagnose von Malformationen des Dandy Walker Komplex (1, 32, 62).

Anomalien des Corpus callosum wurden in unserer Studie in 5,5 % der Fille
beobachtet. Die Priavalenz von Agenesien des Corpus Callosum wird mit 1-3 auf
1000 bei neurologisch auffilligen Patienten geschétzt. Da ein weites Spektrum an
Symptomen moglich ist, ist die Haufigkeit in der Allgemeinbevolkerung unbekannt
(75). In Pneumenzephalographieserien und in computertomographischen Studien
wurden Anomalien des Corpus Callosum mit einem Anteil von 0,7-2,3 %
beschrieben (43, 100). Auch hier ist die hohe Sensitivitdt und Spezifitdt der MRT im
Vergleich zur Pneumenzephalographie als Ursache fiir eine erhohte Haufigkeit
anzusehen (8).

Eine Arnold Chiari Malformation konnte in 3,3 % der Fille beobachtet werden. In
einer vergleichbaren Studie in der 275 Patienten einer Kernspintomographie des
Hirnschédels unterzogen wurden, zeigten sich in nur 0,37 % der Félle eine Arnold
Chiari Malformation. Vermutlich ist die unterschiedliche Haufigkeit der
Malformationen durch die unterschiedliche Indikationsstellung bedingt. In der
erwiahnten Studie handelte es sich iiberwiegend um Patienten die aufgrund von
onkologischen Fragestellungen eine kernspintomographische Untersuchung erhielten
(65). In unserer Studie handelte es sich um ein breiteres Spektrum an Indikationen,
siche Tabelle 1, die zur Durchfiihrung der MRT fiihrten.

Unerwartet hiufig wurden Stérungen der neuronalen Migration und Organisation
beobachtet. Unter den kraniellen Malformationen stellten sie mit einem Anteil von
3,1 % am Gesamtkollektiv die sechsthiufigste Malformation dar. ZIMMERMAN et
al beobachtete 1983 einen Anteil von 1,9 % bei 642 durchgefiihrten
Computertomographien (124). Zuriickzufiihren ist der Unterschied der Haufigkeit
vermutlicherweise auf den hoheren Weichteilkontrast, hinsichtlich der
Detektierbarkeit von Polymikrogyrien und Heterotopien, im Vergleich zur
Computertomographie (11, 34, 116). Zudem treten laut aktuellen Uberlegungen

kortikale Dysgenesien hdufiger auf als frither angenommen (17).
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Spinale Dysrhaphien gehdren zu den hdufigsten Malformationen in der Entwicklung
des Zentralnervensystems (72, 112). Weltweit schwanken die Angaben zwischen 1
und 8,1 auf 1000 Lebendgeburten. Die Angaben flir Deutschland liegen bei 1,0-1,5
auf 1000 Lebendgeburten (73). Erwartungsgemil traten, auch in unserer Studie,
spinale Dysrhaphien mit einem Anteil von 5,8 % am Gesamtpatientengut (n=706) als
hiufigste MiBbildung des Zentralnervensystems auf. Die erhohte Héaufigkeit der
Spina bifida cystica im untersuchten Patientengut im Vergleich zum Auftreten in der
Allgemeinbevolkerung ist auf das bereits neurologisch selektionierte
Patientenkollektiv zuriickzufiihren.

In Ubereinstimmung mit der Literatur findet sich eine Kombination einer Spina
bifida cystica mit einer Arnold Chiari Malformation vom Typ II in 56,0 % der Fille.
AZIMULLAH (4) bzw. HOLDER (73) fanden respektive eine Assoziation in 38 %
bzw. 53,8 % der mittels MRT untersuchten Patienten.

Die Untersuchung von Siuglingen und Kleinkindern stellt aufgrund von
unerwiinschten Bewegungsartefakten ein besonderes Problem dar. Bei mangelnder
Kooperation der Patienten mufl mit verlingerten Untersuchungszeiten und
artefaktgestorten Bildern mit einem schlechteren diagnostischen Aussagewert
gerechnet werden. Der wichtigste Faktor, um qualitativ hochwertige
Magnetresonanztomographien zu erhalten, ist eine ausreichende Sedierung (5). Die
psychische Belastung zum einen durch die Enge des Untersuchungsgerites, zum
anderen durch den hohen Lérmpegel, kann eine MRT-Untersuchung stark
beeintrichtigen (2). Eine ausreichende Anxiolyse ist zudem von groer Wichtigkeit,
da mehrfach dokumentiert wurde, dall eine MRT-Untersuchung ein auslosender
Faktor fiir eine sich spiter entwickelnde Klaustrophobie sein kann (55, 78, 90).
Daher besteht bei kleinen und unkooperativen Patienten mindestens die
Notwendigkeit einer tiefen Sedierung (58).

Problematisch bei allen Formen der Sedierung ist jedoch eine eventuelle Relaxation
der Larynxmuskulatur durch einige Sedativa, die eine ausreichende Ventilation und
Blutoxigenierung beeinflussen konnen (58). Zusétzlich kann es v.a. bei Kindern zu
einer gesteigerten Atelektasebildung durch einen VerschluB3 der kleinen Atemwege
in Riickenlage unter Sedierung kommen (63). Daher wird unter Sedierung ein
umfassendes Monitoring empfohlen (42). Die Verordnung von Schlafentzug

unmittelbar vor dem Untersuchungstermin, wie es einige Autoren empfehlen (5), ist
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unserer Einschidtzung nach eine unzureichende Methode zur Gewihrleistung eines
komplikationslosen Untersuchungsablaufs.

Alternativ zur Sedierung sollte eine Intubationsnarkose durchgefiihrt werden.
Obwohl die Durchfithrung einer Allgemeinnarkose den Untersuchungsaufwand
bedeutend erhoht, stellt sie die wohl sicherste und effektivste Methode dar, den
Anteil von Untersuchungen zu vermindern, die durch Bewegungsartefakte nicht
eindeutig zu beurteilen sind. Vorteile der Narkose liegen in den ausgezeichneten
Moglichkeiten der Uberwachung des Patienten, der kontrollierten Beatmung und der
Steuerbarkeit der Narkosetiefe. Die Intubationsnarkose im Sauglings und
Kleinkindalter ist das einzige Verfahren, welches den heutigen Sicherheitsstandards
zur Durchfilhrung einer MRT-Untersuchung entspricht (58). In unserem Fall
bedeutet dies, dal durch konsequenten Einsatz der Intubationsnarkose gravierende
Bewegungsartefakte vermieden wurden, die eine sichere Diagnose nicht zugelassen
hitten. Bei nur einem Patienten (0,14 %) konnte aufgrund von Bewegungsartefakten
keine sichere Diagnose gestellt werden. In zwei anderen Studien, die 1986 und 1989
durchgefiihrt worden sind, wurden jeweils 29 Patienten untersucht, von denen 4
wegen ungeniigender Sedierung nur unzureichend beurteilt werden konnten (25,
105). Der erhohte Material- und Personalaufwand ist durch den Gewinn an
Sicherheit gerechtfertigt.

Die Entwicklung von leistungsstarken Gradientensystemen und hochwertigen
Spulensystemen in Kombination mit speziellen Sequenztechniken zur schnellen MR-
Bildgebung relativiert die Notwendigkeit einer Intubationsnarkose. Zu diesen
Techniken zdhlt die Echoplanar-Technik, Half-Fourier Sequenzen (HASTE), die
kombinierte Gradienten-Spinecho-Technik (GRASE) und die parallele Bildgebung
(31). Diese Techniken erlauben die Akquisition ganzer Schichtserien in wenigen
Sekunden, sodal} auf eine Intubationsnarkose mitunter verzichtet werden kann.

Im Hinblick auf die Diagnose von kraniellen und spinalen Malformationen im
Kindesalter stellt die MRT in Narkose die Methode der Wahl dar. Vorteile der MRT
liegen vor allem in der moglichen multiplanaren Abbildung mit hoher Ortsauflosung

und ebenso hohem Weichteilkontrast, sowie im Verzicht auf ionisierende Strahlung.
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6 Zusammenfassung

Kranielle und spinale Malformationen stellen im neuropediatrischen Krankengut
eine haufige Erkrankung dar. Die Héufigkeitsverteilung der beobachteten
Malformationen wurde vergleichbaren Studien gegeniibergestellt. Ferner wurde zur
Bedeutung der Intubationsnarkose im Hinblick auf die MRT-Untersuchung von

Kindern und Jugendlichen Stellung genommen.

Im Zeitraum von Januar 1991 bis April 1996 wurden in der Klinik fiir Radiologie des
Marienhospital Herne, Universititsklinik der Ruhr-Universitdit Bochum, 899
Kernspintomographien des Zentralnervensystems bei 706 Patienten im Kindes- und
Jugendalter angefertigt. 507 der 899 Untersuchungen (56,4 %) wurden in

Intubationsnarkose durchgefiihrt.

Die héufigste Diagnose war mit 277 Patienten (39,2 %) ein altersentsprechender
Befund. Kranielle und spinale Malformationen wurden am zweithdufigsten bei 210
Patienten diagnostiziert (29,7 %). Verdnderungen im Rahmen eines friihkindlichen

Hirnschadens wurden bei 139 Patienten (19,7 %) gefunden.

Kranielle Malformationen stellten mit 19,5 % des Patientenkollektivs eine die
zweithdufigste Diagnose, nach einem alterentsprechendem Befund, dar. In
Ubereinstimmung mit der Literatur sind Malformationen aus dem Dandy Walker
Komplex, Anomalien des Corpus Callosum und Malformationen aus dem Arnold
Chiari  Formenkreis besonders héaufig. Aufgrund des vorselektionierten
Patientengutes und der Vorteile der MRT hinsichtlich Auflosung und
Weichteilkontrast war der prozentuale Anteil der genannten Verdnderungen deutlich
hoher als in vergleichbaren Studien mittels Computertomographie. Deutlich hiufiger
wurden Storungen der neuronalen Migration und Organisation mit 3,1 % am
Patientengut diagnostiziert. Auch hier erscheint die MRT hinsichtlich der
Nachweisbarkeit derartiger Stérungen anderen bildgebenden Verfahren deutlich

iberlegen.
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Erwartungsgemill gehorten spinale Dysrhaphien zu den hiufigsten beobachteten
spinalen Malformationen. In Korrelation mit der Literatur wurden Assoziationen
einer Spina bifida cystica mit einer Arnold Chiari Malformation Typ II in 56,0 % der

Fille diagnostiziiert.

Um qualitativ hochwertige Kernspintomographien zu erhalten, die eine sichere
Diagnose zulassen, ist es vor allem bei Sduglingen, jungen Kindern und édngstlichen,
unkooperativen Jugendlichen ratsam, die MRT-Untersuchung in Intubationsnarkose
durchzufiihren. Dies ermdglicht, entsprechend heutiger Sicherheitsstandards, eine
suffiziente Uberwachung des Patienten. Die notwendige Uberwachung und
Beatmung stellt technisch kein Hindernis dar. Bewegungsartefakte werden unter
Intubationsnarkose reduziert. Eine Traumatisierung des Patienten wird verhindert.
Der erhohte Material- und Personalaufwand ist durch den Gewinn an Sicherheit

gerechtfertigt.

Moderne Techniken wie die Echoplanar-Technik, Half-Fourier Sequenzen (HASTE),
kombinierte Gradienten-Spinecho-Sequenzen (GRASE) oder die parallele
Bildgebung relativieren die Notwendigkeit einer Intubationsnarkose. Diese
Techniken erlauben die Akquisition ganzer Schichtserien in wenigen Sekunden

sodaB auf eine Intubationsnarkose mitunter verzichtet werden kann.

Die MRT eignet sich aufgrund der moglichen multiplanaren Schnittfithrung, des
hohen Weichteilkontrastes, der hohen rdumlichen Auflésung und dem Fehlen
ionisierender ~ Strahlung in besonderer Weise zur Untersuchung des
Zentralnervensystems im Kindes- und Jugendalter. Somit ist die MRT die Methode

der Wahl zur Diagnose von kraniellen und spinalen Malformationen.
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