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1. Einleitung

Vor fast genau 100 Jahren machten Walter E. Dandy (1886 - 1946) und
Kenneth D. Blackfan (1883 - 1941) mit die ersten publizierten experimentellen
Versuche Uber Hydrozephalus an Hunden (Dandy WE, Blackfan KD, 1914;
Greitz, 2004a). Sie begriindeten damit eine Theorie der Pathophysiologie des
Hydrozephalus, die bis heute weder bestatigt noch widerlegt werden konnte
und die sich zum Teil von der heute giltigen Lehrmeinung unterscheidet. Die
heute noch gultige Lehrmeinung basiert auf dem Konzept der Unterscheidung
zwischen obstruktivem (nicht-kommunizierenden) und kommunizierendem
Hydrozephalus (Trepel, 2008). Sie wird mit der Erlangung neuer Erkenntnisse
zunehmend in Frage gestellt. Es sind heutzutage viele Krankheitsbilder
bekannt, die mit einem Hydrozephalus einhergehen oder zu einem flhren
kénnen, aber noch immer ist die genaue Pathophysiologie vieler Entitaten des
Hydrozephalus ungeklart. Mehr noch, selbst die physiologischen Vorgange der
Liquorzirkulation sind bis heute nicht umfassend verstanden. So gibt es immer
noch rege Diskussionen vor allem Uber den Ort der Liquorresorption und den
Liquorfluss im Bereich der basalen Zisternen (Bateman, 2005; Greitz, 1993;
Greitz, 2004a; Greitz and Hannerz, 1996). Verschiedene Theorien der
Pathophysiologie des Hydrozephalus werden durch passende Experimente und
Studien belegt (Di Rocco et al., 1978; Egnor et al., 2002; Greitz, 1993; Greitz,
2004a, 2004b; Quencer, 1992; Sweetman and Linninger, 2011; Bouzerar et al.,
2005; Koh et al., 2005; Lidemann et al., 2005) und sind doch nicht mit allen
Entitdten zu vereinbaren. Bisher wurde noch kein allumfassendes Modell
entwickelt, das die physiologische Liquorzirkulation, ihre Stérung und die
Entstehung des Hydrozephalus in allen bekannten Situationen hinreichend
erklaren kdénnte. Besonders fir die Entstehung bestimmter Arten eines
Hydrozephalus, wie zum Beispiel des kommunizierenden postmeningitischen
Hydrozephalus oder des Normaldruckhydrozephalus (NPH) konnte bisher noch

keine alle zufriedenstellende Theorie aufgestellt oder bewiesen werden. Somit



bleibt die Pathophysiologie des Hydrozephalus in vielen Einzelfallen des
klinischen Alltags ungeklart.

Neue Therapieméglichkeiten fihren dazu, dass die Anspriche an die
Diagnostik des Hydrozephalus steigen. In Zeiten, als der Shunt die einzige
Therapieoption war, genlgte es, die Diagnose eines Hydrozephalus zu stellen.
In der heutigen Zeit, in der es alternative Therapiekonzepte, beispielsweise die
endoskopische Ventrikulostomie am Boden des dritten Ventrikels (ETV =
endoscopic third ventriculstomy) gibt, sollte schon vor Einleitung einer Therapie
die Ursache des Hydrozephalus bestimmt werden. Nur dadurch kann der Erfolg
eines alternativen Therapieverfahrens wie zum Beispiel einer endoskopischen
Intervention abgeschatzt werden. Aufgrund der Mangel im Grundverstéandnis
der Physiologie, ist es selbst im Fall von definierten Krankheitsbildern oft
schwierig, die Erfolgschancen wahrhaft einzuschatzen. So werden die
Erfolgsraten einer ETV bei Aquédukistenosen mit 50-88%, bei
Meningomyelozelen mit 21-72%, beim postmeningitischer Hydrozephalus mit
44-71% und beim posthamorrhagischen Hydrozephalus mit 52-82% angegeben
(van Lindert, Erik J et al., 2006).

Bis heute wurde auBerdem noch keine Routinediagnostik als Standard
entwickelt, die zuverlassig alle Auffalligkeiten im Liquorraum abbildet und auch
deren sichere Bewertung hinsichtlich ihrer Pathologie erlaubt. So wurde zum
Beispiel die Liliequist-Membran als nicht pathogen eingeschatzt. Diese
arachnoidale Membran wird haufig als vom Dorsum sellae zur Vorderseite der
Korpora mamillaria ziehend beschrieben, aber auch andere Lokalisationen
werden diskutiert. Es war in der Vergangenheit nicht unumstritten, obwohl
naheliegend, dass sie den Liquorfluss nach einer ETV behindern und somit ein
Grund flr ein Therapieversagen der ETV sein kénnte (Fushimi et al., 2003).
Dieses Problem ergibt sich auch bei weiteren Membranen, die durch moderne,
hochauflésende Bildgebungen diagnostiziert werden kdnnen. Bislang gibt es
keine nichtinvasiven, in der Routinediagnostik regelhaft durchfiihrbaren
Untersuchungen, die eine Flussbehinderung durch Membranen zeigen und die

krankheitsverursachende Wirkung dieser beweisen kénnen. Somit bleiben die



alternativen Therapiemdglichkeiten wie die ETV ohne ausreichende pra-
operative Diagnostik ein try-and-error-Verfahren, in dessen Folge es dann zum
sogenannten ETV-Versagen kommt und doch auf die Shuntimplantation

zurlckgegriffen werden muss.

Die Shuntimplantation ist eine sehr routinierte und weit verbreitete
Therapieméglichkeit, obwohl sie eine Vielzahl an Problemen bietet,
beispielsweise die Uberdrainage oder Infektionsgefahr durch das einliegende
Fremdmaterial. Nicht nur aus diesem Grund wird heutzutage versucht, eine
Shuntimplantation zu vermeiden und, sofern mdglich und erfolgsversprechend,
eine endoskopische Therapie durchzuflhren.

Um endoskopische Therapien gezielt einsetzen zu kbénnen, muss die
Pathophysiologie des padiatrischen Hydrozephalus besser verstanden werden.
Diese Studie soll zeigen, in welchem AusmalB der padiatrische Hydrozephalus

obstruktiv, auch auBerhalb des Ventrikelsystems, bedingt ist.

Im Folgenden soll zun&chst eine genaue Definition und die Epidemiologie des
Krankheitsbildes  vorgestellt  werden. Um  die  Entwicklung  der
pathophysiologischen Konzepte diskutieren zu kénnen, folgt kurz die
Geschichte des Hydrozephalus und die Vorstellung der zwei wichtigsten
Theorien der Entstehung des Hydrozephalus, die ,bulk-flow“-Theorie und die
hydrodynamische  Theorie.  AbschlieBend werden die verflgbaren
diagnostischen Mdoglichkeiten und heute gangige Therapien inklusive
Komplikationen aufgezeigt.

1.1 Definition des Hydrozephalus

Eine allgemeinglltige Definition des Hydrozephalus existiert nicht. Sicher
dazugehdrig ist die Erweiterung der inneren Liquorraume, der sogenannten
Ventrikel. Die heute glltige Lehrmeinung zur Physiologie des Liquorflusses

(Trepel, 2008) vermutet den Ort der Produktion des Liquors cerebrospinalis in
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den Plexus choroideus. Von dort flieBt der Liquor durch das ventrikuldre System
in den Subarachnoidalraum (Abb. 1). Die Resorption erfolgt in den
Granulationes arachnoidales und zum kleinen Teil an den spinalen
Wurzelscheiden. Nach dieser Theorie gibt es drei Arten des Hydrozephalus.
Zum einen kann eine zu groBe Menge an Liquor produziert werden, die die
Wiederaufnahmefahigkeit aus dem Liguorraum Ubersteigt und somit zur
Liquorakkumulation fahrt. Dieser Fall ist sehr selten und tritt gelegentlich im
Rahmen von Tumorerkrankungen des Plexus choroideus auf. Weitaus haufiger
ist der Fall eines Hydrozephalus occlusus, auch obstruktiver oder nicht-
kommunizierender Hydrozephalus genauso wie Verschlusshydrozephalus
genannt. Hierbei kommt es zu einer Blockade des Liquorflusses innerhalb des
oder beim Ausfluss aus dem ventrikularen System, gefolgt von einer Dilatation
der zur Obstruktionsstelle proximal liegenden Ventrikel. Die Ursachen hierflir
sind vielfaltig. Haufig kommen Tumore vor, aber nach neueren Erkenntnissen
kann diese Art des Hydrozephalus auch durch Membranbildungen,
beispielsweise nach intraventrikularen Blutungen oder Meningoenzephalitiden

auftreten.

Abbildung 1:
Ventrikuldres System
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Hydrozephalusformen, bei denen Membranen im Bereich der basalen Zisternen
oder im Bereich des Foramen magnum den Liquorfluss blockieren, werden
nach dieser alten Klassifikation nicht als Hydrozephalus occlusus sondern als
kommunizierender Hydrozephalus bezeichnet, da diese Obstruktionen ohne
entsprechende hochauflésende Diagnostik gar nicht erkannt werden bzw.
wurden. Aber selbst bei hochauflésender Diagnostik sind zum Beispiel beim
klassischen Normaldruckhydrozephalus des alten Menschen (NPH) haufig
keine extraventrikularen Obstruktionen sichtbar und trotzdem liegt eine

Ventrikelerweiterung vor.

Bei diesem falschlicherweise gerne auch Hydrozephalus malresorptivus
genannten Krankheitsbild wird bei der traditionellen Hydrozephalusklassifikation
vermutet, dass die Resorption des Liquors in den Granulationes arachnoidales
gestért sei und es daher zu einem Aufstau des Liquors bis ins ventrikulare
System komme. Allerdings miissten sich dann eigentlich zunachst die duBeren
Liquorraume erweitern, jedoch sind diese meist eng und nicht dilatiert. Die
Tatsache, dass beispielsweise der NPH nicht erklart werden kann, stellt einen

der wesentlichen Kritikpunkte an dieser Klassifikation dar.

Zwei teils schwierig voneinander abzugrenzende Entitaten, die mit einem
Hydrozephalus occlusus im Sinne einer Ausflussobstruktion aus dem vierten
Ventrikel einhergehen, sind der Blake’s Pouch und die Dandy-Walker-
Malformation. Der Blake’s Pouch stellt eine Kombination einer Zyste im
Ausgangsbereich aus dem vierten Ventrikel und eines zusétzlichen
Hydrozephalus (Ventrikelerweiterung) dar. Bei der Dandy-Walker-Malformation
besteht zusatzlich eine Hypoplasie des Vermis cerebelli.

Der Vollstandigkeit halber gehe ich noch auf den Normaldruckhydrozephalus
(NPH) und den Pseudotumor cerebri etwas naher ein. Wie oben bereits
erwahnt, ist der NPH &tiologisch bisher weitgehend ungeklart. Er betrifft
vorwiegend Patienten in hohem Lebensalter und &uBert sich klinisch
typischerweise mit der Trias aus Inkontinenz, Gangstérung und Demenz. Die



Ventrikel dilatieren, ohne dass der intrakranielle Druck erhéht ist oder
Druckgradienten zwischen inneren und auBeren Liquorrdumen nachgewiesen
werden kénnen. In vielen Fallen kann den Patienten durch die Anlage eines
ventrikuloperitonealen Shunts (VP-Shunt) geholfen werden. Da der NPH nicht
im Kindesalter vorkommt, soll im Weiteren nicht naher auf ihn eingegangen

werden.

Der Pseudotumor cerebri betrifft haufig junge Ubergewichtige Frauen. Er ist
gekennzeichnet durch eine Erh6hung des intrakraniellen Drucks, bedingt durch
eine Erhdéhung des vendsen Druckes bei normal engen Liquorraumen. Klinisch
auBert er sich vor allem durch chronische Kopfschmerzen teils kombiniert mit
Sehstdrungen.

1.2 Epidemiologie

Da die Ursachen und Formen des Hydrozephalus so vielfaltig sind, ist eine
klare Angabe der Haufigkeit des Hydrozephalus schwierig. Leider gibt es keine
genauen Untersuchungen zur Atiologie und Epidemiologie (Tully and Dobyns,
2014). Dies liegt auch daran, dass der Hydrozephalus keine eigenstandige
Krankheitsentitat darstellt, sondern ein Syndrom ist, dessen Gemeinsamkeit
eine Stérung im Bereich des Liquorsystems mit Erweiterung der Hirnkammern
(= innere Liquorraume = Ventrikel) ist. Diese kann von einer Vielzahl von
Erkrankungen verursacht werden (Mori, 1990). AuBerdem unterscheidet sich
die Atiologie des Hydrozephalus stark nach Region. Wahrend in dieser Studie
der posthamorrhagische Hydrozephalus die mit Abstand gréBte
Patientengruppe darstellt, ist beispielsweise in der asiatischen Gesellschaft der

postmeningitische Hydrozephalus die haufigste Entitat (Rashid et al., 2012).

Der Hydrozephalus kann in jedem Lebensalter, pranatal eingeschlossen,
auftreten. Allerdings findet sich eine Haufung in der Neonatalperiode und im
hohen Lebensalter. Im hohen Alter ist die Ursache jedoch meist ein Tumor oder
bleibt wie im Fall des NPH ungeklart. Aber auch im jungen Erwachsenenalter

treten Hydrozephali auf, beispielsweise nach Hirnblutungen oder nach
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Meningitiden. Natlrlich kénnen auch Tumore in jedem Alter auftreten und somit
in jedem Alter zu einem Hydrozephalus fuhren. Auf die tumorbedingten
Hydrozephali soll im Folgenden aber nicht weiter eingegangen werden, da bei
ihnen die Ursache des Hydrozephalus die Flussbehinderung des Liquors durch
den Tumor ist. Ist keine Ursache fir einen Hydrozephalus festzustellen, spricht
man von einem idiopathischen Hydrozephalus. Die Inzidenz des Hydrozephalus
kann somit nur fir die einzelnen Entitdten und nicht im Gesamten angegeben

werden.

Die Inzidenz des kongenitalen Hydrozephalus betragt circa 1/1000
Lebendgeburten, davon sind in etwa 80% isoliert, 14% syndromal und 6%
chromosomal (Cinalli et al., 2005). Bei den chromosomalen Ursachen ist vor
allem der X-linked Hydrozephalus von besonderer Bedeutung; er macht circa 2-
5% der nicht-syndromalen kongenitalen Hydrocephali aus. Er duBert sich haufig
in Form einer Aquadukistenose und tritt wie alle X-chromosomal rezessiven
Erkrankungen fast ausschlieBlich bei Jungen auf. AuBerdem kann er als ein Tell
des CRASH-Syndroms vorkommen. Dieses seltene Syndrom besteht aus der
Kombination einer Corpus Callosum Hypoplasie, einer geistigen Retardierung,
adduzierten Daumen, spastischer Paraplegie und einem Hydrozephalus.
Weitaus haufiger als die erblichen Formen des Hydrozephalus sind Infektionen
(beispielsweise Toxoplasmose) oder Hypoxie des Kindes wahrend der
Schwangerschaft. Weitere Ursachen kongenitaler Hydrozephali sind pranatale
Hirnblutungen, Hirnfehlbildungen oder Zystenbildungen im Gehirn.

Der posthdmorrhagische Tabelle 1: Grade der IVH
Hydrozephalus tritt haufig bei (nach (Bald et al., 2012))

extremen Frihgeborenen auf, da Grade der IVH

diese eine sehr gefahrdete Gruppe |Grad | [kleine Plexusblutung
fur intraventrikulare Blutungen (IVH) | graq | BlUtung < 50% des

Ventrikels
darstellen. Man geht davon aus, Grad Il Blutupg ~50% des
dass von den Frilhgeborenen mit Ventrikels
IVH circa 50-70% Grad IV | Parenchymeinblutung
einen posthamorrhagischen



Hydrozephalus entwickeln (Cinalli et al., 2005). Diese sehr variable Zahl hangt
auch vom Grad der Hirnblutung ab. IVH treten meist in den ersten zwei
Lebenstagen auf und kdnnen ein- oder beidseitig vorkommen. Sie werden in
vier Grade unterteilt (s. Tabelle 1).

Die Haufigkeit der Meningomyelozele als verursachender Faktor eines
Hydrozephalus occlusus ist genauer anzugeben, da sie in der Regel schon
pranatal oder spatestens kurz nach der Geburt auffallt und somit die
betroffenen Kinder gezielten Screenings auf Hydrozephalus unterzogen
werden. Die Inzidenz der Meningomyelozele betragt 0,2-2/1000 Geburten. Im
Laufe ihres Lebens bendtigen davon circa 80-90% der Kinder eine dauerhafte
Liquorableitung (Bald et al., 2012). Meist entwickeln die Kinder mit
Meningomyelozele eine sogenannte Chiari-ll (Arnold-Chiari) -Malformation.
Durch den intrauterinen spinalen Liquorverlust als Folge der Spina bifida aperta
kommt es zu einer Verlagerung des Vermis cerebellis nach kaudal durch das
Foramen magnum. Hierdurch kommt es zu einer Verlagerung des vierten
Ventrikels mit Ausflussobstruktion und gegebenfalls Kompression des
Hirnstamms. Letztere auBert sie sich bei manchen Kindern in zentralen Apnoen

und Paresen der kaudalen Hirnnerven.

Die Inzidenz des postmeningitischen Hydrozephalus ist unbekannt. Auch von
dieser Form des Hydrozephalus sind vor allem Frih- und Neugeborene
betroffen, da Meningitiden in der Neonatalperiode am haufigsten sind. Die
Inzidenz der neonatalen Meningitis betragt 4-5/10.000 Geburten. Wie viele
davon allerdings einen Hydrozephalus entwickeln, ist bis heute in keiner Studie
belegt. Es scheint, dass viele Patienten mit Meningitiden oder Hirnblutungen
spater einen multilokalisierten Hydrozephalus entwickeln. Da diese Patienten
heutzutage haufiger Uberleben, scheint die Inzidenz des multilokalisierten
Hydrozephalus zuzunehmen.

Die Aquaduktstenose wurde 1900 erstmals als Ursache eines Hydrozephalus
von Bourneville und Noir beschrieben. 75% der Aquaduktstenosen treten
idiopathisch auf. Die restlichen 25% sind durch Infektionen, Blutungen,
Malformationen des zentralen Nervensystems oder genetisch bedingt (Cinalli et
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al., 2005). Auch bei dieser Entitdt kann durch die vielen verschiedenen
Ursachen und Mischbilder keine genaue Inzidenz angegeben werden.

1.3 Geschichte des Hydrozephalus

Der Begriff Hydrozephalus geht auf Hippokrates (400 v. Chr.) zurtick, der damit
einen Symptomenkomplex aus Kopfschmerzen, Erbrechen und Sehstérungen
beschrieb. Er vermutete eine Verflissigung des Gehirns durch Krampfanfalle
und bildete somit aus den Wértern ,hydor” fiir Wasser und ,kefalé” fiir Kopf den
noch heute gebrauchlichen Begriff des Hydrozephalus. Allerdings wird heute
davon ausgegangen, dass das Krankheitsbild schon im antiken Agypten
bekannt war und es damals schon Uberlebende bis ins Erwachsenenalter
gegeben hat (Berenberg-Gossler, 2008; Michael Kiefer, 2006).

Der bedeutendste Arzt der rémischen Periode, Galen von Pergamom (129 -
200 n. Chr.) beschrieb als erster die Konformitat des ventrikularen Systems
nach der Vorlage tierischer Gehirne. Im 10. Jahrhundert wurden das
Verstédndnis und auch die Therapie des Hydrozephalus vor allem von
arabischen und persischen Arzten weiterentwickelt. Abu I-Qasim Chalaf ibn al-
Abbas az-Zahrawi (936 - 1013 n. Chr.), auch Albucasis genannt, beschrieb
erstmals operative Eingriffe, um oberflachliche intrakranielle Flissigkeiten
abzulassen (Hannes Haberl, Theodor Michael, Ulrich-Wilhelm Thomale, 2007).
Dies waren beispielsweise Arachnoidalzysten oder Hygrome (Michael Kiefer,
2006).

Auch die Gelehrten der westlichen Welt befassten sich mit der Anatomie des
Gehirns und der Pathophysiologie des Hydrozephalus. So erfolgte 1510 die
erste Zeichnung eines menschlichen ventrikularen Systems durch Leonardo da
Vinci (1452 - 1519) (Abb. 2). Die ersten Aufzeichnungen da Vincis wurden
durch Jakobus Sylvius (1478 - 1555) erganzt. Dieser beschrieb erstmals den
Aquaduktus mesencephali, der heute nach ihm benannt ist. 1551 flhrte
Andreas Vesalius (1514 - 1564) eine Sektion an einem zweijahrigen Kind durch,
das an einem Hydrozephalus gestorben war. Er erkannte, dass dem
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Hydrozephalus nicht nur eine intrakranielle,
sondern eine intrazerebrale
Flussigkeitsansammlung zugrunde liegt und
dass leichtere Formen mit nur milder geistiger
Behinderung einhergehen  kbénnen. Zwei
Jahrhunderte spater, im 18. Jahrhundert wurde
schlieBlich das ventrikulare System wie wir es
heute kennen, beschrieben. Dies begann 1701

mit der Entdeckung der Granulationes

Abbildung 2: Die erste
Zeichnung eines
1726), der damals aber falschlicherweise den Ort menschlichen ventrikularen
Systems von Leonardo da
der Liquorproduktion in diesen vermutete. 1738  Vinci (Grafik aus (Michael
Kiefer, 2006))

arachnoidales durch Antonio Pacchioni (1665 -

stellte Giovanni Fantoni die bis heute gliltige

Theorie auf, dass in den Pacchionischen Granulationen der Liquor nicht
produziert, sondern resorbiert wird. Nach Entdeckung der Foraminae Luschkae
und Monroi formulierte Albrecht von Haller (1708 - 1777) erstmals die Theorie
der Liquorzirkulation. AuBerdem beschrieb Francois Magendi (1783 — 1855)
den Ausfluss des Liquors aus dem vierten Ventrikel. Die erste Beschreibung
einer moglichen Blockade des Liquorflusses im ventrikularen System geht
ebenfalls auf Magendi zurlick (Michael Kiefer, 2006).

Die ersten sicher dokumentierten Versuche einer operativen Therapie des
Hydrozephalus fanden ebenfalls bereits im 18. Jahrhundert statt. Am
23.10.1744 fihrte Claude-Nicolas Le Cat (1700 - 1768) die erste dokumentierte
Ventrikelpunktion durch (Michael Kiefer, 2006). Ab diesem Zeitpunkt wurde die
Technik der Liquordrainage weiterentwickelt. Ende des 19. Jahrhunderts
wurden die chirurgischen Fortschritte durch die Optimierung der Zugangswege
und durch die Entwicklung der Vollnarkose durch Wiliam Thomas Green
Morton 1846 und der Aseptik durch Ignaz Semmelweis 1867 erfolgreicher
(Berenberg-Gossler, 2008).

-10 -



1.4 Die ,,bulk flow“- Theorie in der Entstehung des Hydrozephalus

Vor fast genau 100 Jahren fihrten Dandy und Blackfan (Dandy WE, Blackfan
KD, 1914) die ersten experimentellen Versuche Uber Hydrozephalus durch und
pragten damit die ,bulk flow theory“ in der Entstehung des Hydrozephalus
(Greitz, 2004a). Sie verschlossen den Aquaduktus mesencephali im Gehirn von
Hunden und beobachteten, dass die proximalen Ventrikel dilatierten. Dies
zeigte, dass Liquor in den Ventrikeln produziert wird und dort nicht in gleichem
Ma@Be resorbiert werden kann.

Dandy beschrieb in dieser Arbeit auBerdem erstmals die Klassifikation in
kommunizierenden und nicht-kommunizierenden/obstruktiven Hydrozephalus.
Er injizierte Farbstoff in die Ventrikel und nannte einen Hydrozephalus
kommunizierend, wenn der Farbstoff im Spinalkanal nachzuweisen war. Alle
anderen Arten von Hydrocephali nannte er nicht-kommunizierend (Dandy WE,
Blackfan KD, 1914).

Die ,bulk flow“-Theorie des Hydrozephalus geht von einem dominanten Netto-
Fluss des Liquors innerhalb des ventrikularen Systems aus. Dies bedeutet,
dass bei einer intraventrikuldren Engstelle und einer dadurch bedingten
Flussbehinderung die proximal davon gelegenen Ventrikel dilatieren. In der
,oulk flow“-Theorie wird vermutet, dass bei einem kommunizierenden
Hydrozephalus, also bei fehlendem Nachweis einer intraventrikularen
Obstruktion, die Ursache ein Resorptionsdefizit in den Granulationes
arachnoidales ist. Allerdings bezweifelte schon Dandy, dass Liquor in den
Pacchionischen Granulationen resorbiert wird. Seiner Ansicht nach kann ein
verminderter Fluss Uber die Pacchionische Granulationen keinen
Hydrozephalus verursachen. Zum einen argumentierte er, dass eine
Abflussbehinderung in diesem Bereich nicht zu einer isolierten Dilatation des
ventrikuldren Systems fuhren kann, sondern dass der Subarachnoidalraum

ebenfalls dilatieren misste (Greitz, 2004a).

AuBerdem beobachtete er, dass sich der injizierte Farbstoff am langsten nahe
der Pacchionischen Granulationen nachweisen lasst und sich somit dort nicht
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der Ort der Resorption befindet, sondern der Ort mit der niedrigsten
Flussgeschwindigkeit. Seiner Ansicht nach ist die Liquor-Resorption ein
komplexer Vorgang, der Uberall in den Kapillaren des Subarachnoidalraums
stattfindet (Dandy WE, 1929).

1.5 Die hydrodynamische Theorie in der Entistehung des
Hydrozephalus

Eine andere Theorie der Entstehung eines kommunizierenden Hydrozephalus
geht von einer gestérten Pulsation des Liquors aus. Diese Theorie basiert auf
der Monro-Kellie-Doktrin. Sie besagt, dass in einem starren Gebilde, wie es der
Schadel darstellt, die Summe der vier intrakraniellen Hauptkomponenten gleich
sein muss. Die nicht komprimierbaren Hauptkomponenten sind Liquor, Gehirn,
vendses und arterielles Blut. Da vor allem das arterielle Blut in Form von
Pulswellen in den Schéadel eintritt, muss der Liquor in den gleichen Pulswellen,
wie das arterielle Blut eintritt, Gber den Spinalkanal austreten. Daher wird nicht
von einem gerichteten Fluss ausgegangen, sondern von einer Art Pendel-
Bewegung des Liquors in allen Liquorrdumen, inklusive den basalen Zisternen
und im Spinalkanal. Die Monro-Kellie-Doktrin wurde bereits im 19. Jahrhundert
formuliert, als Kellie die Denkansatze Monroes aus dem 18. Jahrhundert
bestatigte. 1943 entwarf O'Connel die Theorie, dass die Ausdehnung der
groBen Arterien innerhalb des knéchernen Schadels die Quelle der pulsatilen
Liquorbewegung darstellt (Kim et al., 1999).

Wie auch Dandy schon vermutete, wird bei dieser Theorie nicht davon
ausgegangen, dass der Liquor in den Granulationes arachnoidales resorbiert
wird, sondern dass die Resorption auf der vendsen Seite des Kapillarbettes des
Gehirns erfolgt. Somit ist der kommunizierende Hydrozephalus keine Folge
einer Liquorresorptionsstérung. Vielmehr wird davon ausgegangen, dass der
kommunizierende Hydrozephalus durch eine gestérte und pathologisch
verstarkte Liquorpulsation verursacht wird. O’Connel postulierte erstmals, dass
ein  kommunizierender Hydrozephalus durch vermehrte Liquorpulsationen
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ausgelést werden kann. Aufbauend auf dieser Hypothese konnte Dan Greitz
mittels Dopplerultraschall und vor allem mit Hilfe neuer MRT-Techniken die
vermehrte Pulsation im arteriellen System zeigen, die wiederum eine vermehrte
Liquorpulsation mit sich brachte. Greitz fihrt diese vermehrte Pulsativitat auf
eine verminderte intrakranielle Compliance und einen Zusammenbruch der
Windkesselfunktion der Arterien zurlck (Greitz, 2004a). Mittels fluss-sensitiven
MRT-Aufnahmen konnten die Pulsationen des Liquors gezeigt werden,
wahrend nie ein gerichteter Netto-Liquor-Fluss gefunden wurde (Egnor et al.,
2002).

AuBerdem konnte durch fluss-sensitive MRT-Aufnahmen und durch
Cisternographien mit Radionukliden gezeigt werden, dass Liquor im gesamten
zentralen Nervensystem in Kapillaren absorbiert wird. Auch dies bestatigt die
hydrodynamische Theorie der Entstehung des Hydrozephalus (Greitz and
Hannerz, 1996; Greitz, 2007).

1.6 Diagnostik des Hydrozephalus

Die  klinischen  Symptome  des
Hydrozephalus hangen stark vom
Zeitpunkt des Auftretens der
Erkrankung ab. Wahrend bei kleinen
Kindern der Hydrozephalus meist
durch eine Zunahme des
Kopfumfanges auffallt und wenig
neurologische Symptome verursacht,

geht der Hydrozephalus bei Patienten

Abbildung 3:
Sonnenuntergangsphdnomen (Grafik

regelmaBig mit starken neurologischen @us (Thomas Rautenstrauch, Dr. Ch.
9 9 9 von Klinggraff, 2003))

mit abgeschlossenem Kopfwachstum
Auffalligkeiten einher. Diese

Hirndruckzeichen genannten Symptome beinhalten Ubelkeit und Erbrechen, vor
allem morgens, sogenanntes Nuchternerbrechen, Kopfschmerzen, die im
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Liegen zunehmen und im schlimmsten Fall Einklemmungssyndrome des
Mittelhirns oder der Medulla oblongata. Eines dieser Syndrome ist das
Parinauds-Syndrom, auch Sonnenuntergangsphanomen genannt (Abb. 3). Es
auBert sich als ein nach unten Blicken der Augen bei gedéffneten Lidern und ist
Ausdruck einer vertikalen Blickparese durch Druck auf die Vierhlgelplatte des
Mittelhirns.

Kinder mit kongenitalem Hydrozephalus fallen haufig schon prénatal durch
Ultraschall-Untersuchungen auf. Auch postnatal ist der Ultraschall eine der
Diagnostikméglichkeiten (Abb. 4). Er kann in den ersten 12-18 Lebensmonaten
genutzt werden, solange die vordere Fontanelle noch gedffnet ist. Er ist vor
allem zur Verlaufsbeobachtung der VentrikelgréBe, insbesondere der
Seitenventrikel geeignet. Der dritte und vierte Ventrikel ist allerdings kaum
einsehbar. Weitere Nachteile sind die Untersucher-Abhangigkeit und die
schlechte Reproduzierbarkeit (Dinger and Ozek, 2011).

Abbildung 4: Ultraschallbefund eines posthdmorrhagischen Hydrozephalus (Grafik
aus (Bald et al., 2012))

Die Computertomografie (CT) ist eine der schnellsten und am breitesten
verfugbaren Méglichkeiten der intrakraniellen Bildgebung. Ein groBer Vorteil ist,
dass wegen der kurzen Untersuchungsdauer selbst kleine Kinder meist ohne
Sedierung untersucht werden kénnen. Allerdings ist die CT haufig nicht sensitiv
genug. Sie zeigt die Dilatation der proximalen Ventrikel, aber nicht den Ort der
eigentlichen Obstruktion. Nur bei Patienten mit Aquéduktstenosen oder
isoliertem Seiten- oder viertem Ventrikel liefert die CT eine suffiziente Diagnose.
Sie ist gut zur Verlaufskontrolle beispielsweise nach erfolgter Shunt-
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Implantation geeignet. In diesem Fall wird aber vor allem bei pé&diatrischen
Patienten die ionisierende Strahlung als groBer Nachteil angesehen, da Kinder
mit Hydrozephalus in ihrem Leben viele Verlaufskontrollen und Bildgebungen
zum Ausschluss einer Shunt-Dysfunktion bendtigen (Dinger and Ozek, 2011)
(Abb. 5).

MEDCOM RESAMPLED

Abbildung 5: CT-Befund eines dreijdhrigen
Kindes mit Aqudduktstenose

Die Untersuchungsmethode der Wabhl ist daher die Magnetresonanztomografie
(MRT). Ihr hoher Weichteilkontrast erlaubt eine gute Beurteilung von
pathologischen Signalintensitaten im Hirnparenchym. AuBerdem kénnen GrdBe
und Form der Ventrikel gut beurteilt werden. Ein Nachteil aller MRT-basierten
Untersuchungsmethoden ist die lange Dauer, aufgrund derer Untersuchungen
an Kindern meist nur in Sedierung mdéglich sind. AuBerdem lassen die
konventionellen MRT-Sequenzen Fragen bezlglich der Genese des
Hydrozephalus offen. Da in der heutigen Zeit aber nicht mehr nur die Shunt-
Implantation als Behandlungsoption zur Verflgung steht, gilt es neue
Untersuchungsmethoden zu entwickeln, die Hinweise auf die Erfolgschancen
der verschiedenen Therapieméglichkeiten geben. Dazu sollte der Liquorfluss
von den Ventrikeln zu den subarachnoidalen Kompartimenten dargestellt
werden kénnen (Dinger and Ozek, 2011).
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Die konventionelle kraniale MRT wird meistens in den Standard-Sequenzen T1
und T2 angefertigt. Zur Diagnose eines Hydrozephalus ist die T2 gewichtete
Sequenz (Abb. 6 links) besser geeignet, da in ihr der Liquor hyperintens
erscheint und so eine bessere Abgrenzung zum Hirngewebe und zu etwaigem
einengenden Geweben getroffen werden kann. In der T1 gewichteten Sequenz
erscheint der Liquor hypointens, womit er sich von dem Hirngewebe, das grau
abgebildet wird, nur schwer unterscheiden lasst. Die angefertigten Bilder aller
Sequenzen lassen sich in verschiedenen Ebenen, die teils durch MPR (multi
plane reconstruction) entstanden sind, befunden. Dies sind die sagittalen, die

axialen (=transversalen) und die coronaren Schnittebenen.

Eine der neueren MRT-Techniken stellen die hochauflésenden MRT-
Aufnahmen dar. Sie werden als steady-state free precession-imaging (SSFP)-
Techniken zusammengefasst und gehen aus der Gruppe der FLASH-
Sequenzen hervor. Diese Sequenzen haben eine kurze Repetitionszeit und
beinhalten transversal tberlappende Spin-Echos und stimulierte Echos.

Diese hochauflésenden MRT-Sequenzen sind mit dem gleichen MRT-Geréat wie
die konventionellen Sequenzen durchfihrbar, sodass keine neuen Investitionen
damit verbunden sind. Allerdings sind die hochauflésenden Techniken vor allem
in der Namensgebung teilweise fir die verschiedenen Herstellerfirmen der
MRT-Gerate unterschiedlich. Heutzutage wird in der Diagnostik des
Hydrozephalus zunehmend die true-fisp-Sequenz eingesetzt. (Abb. 6 rechts)
Diese als true-fast imaging with steady precession bezeichnete Sequenz ist
besonders geeignet, um feine Veranderungen und Membranen innerhalb des
Liquorsystems darzustellen. Sie kann mittels eines MRT-Gerates der Firma
Siemens durchgefihrt werden. Eine der hochauflésenden MRT-Sequenzen mit
einem MRT-Gerat der Firma Philips wird beispielsweise T2-FFE (=T2 weighted
fast field echo) genannt. Dies entspricht in dieser Studie der T2-HR-Sequenz
(Abb. 7).
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Abbildung 6:MRT-Befund eines dreijdhrigen Kindes mit Aquddukstenose im T2
gewichteten MRT (links) und true-fisp-Sequenz (rechts), jeweils sagittale
Schnittebene

Abbildung 7:T2-HR-Sequenz eines Abbildung 8:CISS-Sequenz eines
drei Monate alten Sduglings mit einer drei Monate alten Sduglings mit
komplexen Hirnfehlbildung, sagittale Hydrozephalus externus, sagittale

Schnittebene Schnittebene

Eine weitere Mdoglichkeit, um feine anatomische Details im Liquor-Fluss
darzustellen, bietet die 3D CISS (three-dimensional constructive interference in
the steady state) (Abb. 8). Sie ist die Kombination aus zwei true-fisp-Sequenzen
und bietet eine extrem hohe raumliche Auflésung gepaart mit einem hohen
Liguor-Hirngewebe-Kontrast. Die 3D-CISS-Bildgebung (berzeugt in der
Darstellung von Ort, Ausdehnung und Menge an Membranen, als auch in der
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Darstellung von intraventrikularen Zysten. Sie wurde speziell entwickelt, um
Gewebe-FlUssigkeits-Unterschiede zu zeigen und ist dafir hoch sensitiv und
spezifisch. Allerdings hat sie einen schlechten Gewebe-Kontrast im
Hirnparenchym und benétigt eine lange Scan-Zeit (Dincer and Ozek, 2011).

Die einzige Mdglichkeit, den Liquorfluss selbst nichtinvasiv darzustellen, bietet
die Phasenkontrast-MRT (Armonda et al., 1994). Sie ist gut geeignet, um einen
bidirektionalen Fluss in eine zuvor bestimmte Richtung zu messen, allerdings
bietet sie nur eine schlechte Darstellung von turbulentem Fluss oder
Massenfluss. Daher ist es schwierig, den Fluss im Foramen magnum zu
interpretieren. Sie ist hingegen gut geeignet, um obstruktive Eigenschaften von
Membranen zu verifizieren. Vor allem Atresien des Foramen Monroi und
Aquéaduktstenosen sind damit gut darstellbar (Cinalli et al., 2005; Dinger and
Ozek, 2011). AuBerdem kann sie genutzt werden, um beispielsweise den
postoperativen Fluss in den Foraminae Monroi und Luschkae darzustellen
(Huang et al., 2001).

1.7 Therapie des Hydrozephalus

Noch vor einem halben

Jahrhundert bedeutete die
Diagnose eines Hydrozephalus bei

\.t ' :._}
1)

einem Kind eine geistige
Behinderung oder sogar den Tod

des Kindes. Die  friihen ' ' ﬂ
Therapieversuche scheiterten, da y r l
das richtige Verstandnis der ‘ ‘
Pathophysiologie des _ : 0

Hydrozephalus fehlte. Um die

Jahrhundertwende ins 20.

. Abbildung 7: links VP-Shunt, rechts VA-
Jahrhundert wurden viele Versuche  shynt (Grafik aus (Klinik fir Neurochirurgie

Tilbingen, arztliche Direktor Prof. Marcos

unternommen, den Liquor in Tatagiba, 2009))
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multiple intra- und extrakranielle Kompartimente abzuleiten. Im Verlauf setzten
sich zunehmend zwei Arten der Liquorableitung durch, der ventrikuloperitoneale
(VP-) Shunt oder der ventrikuloatriale (VA-) Shunt. Der ventrikuloperitoneale
Shunt wurde erstmals 1908 beschrieben. Die moderne Ara der Shunt-Therapie
begann aber erst mit der Entwicklung von kompatiblem Biomaterial und
Klappen. 1955 wurde der erste Shunt aus Silikon von Pudenz im Tierversuch
verwendet; auch die Entwicklung und Optimierung von Ventilen machte in den
50er Jahren groBe Fortschritte. Das erste Kind, das in dieser Zeit mit einem
ventrikuloatrialen Silikon-Shunt behandelt wurde, starb nach zwei Jahren an
einer Shuntobliteration (Cinalli et al., 2005).

Ebenfalls im friihen 20. Jahrhundert wurden die ersten Versuche unternommen,
eine Aquaduktstenose zu umgehen, indem die Lamina terminalis durchtrennt
und somit eine Verbindung zwischen dem dritten Ventrikel und der Cisterna
chiasmatica geschaffen wurde. Dandy war zu dieser Zeit ein Pionier auf diesem
Gebiet. Aber auch andere wie Stookey und Scarff oder Torkildsen entwickelten
verschiedene Methoden der intrakraniellen Therapie des Hydrozephalus. Unter
anderem wurden intrakranielle Shunts eingesetzt oder Interventrikulostomien
versucht (Cinalli et al., 2005).

Der erste, der neuroendoskopische Techniken nutzte, um eine ETV
durchzufihren, war Mixter im Jahre 1923. Er verwandte damals ein
Urethroskop, um durch das Foramen Monroi in den dritten Ventrikel zu
gelangen. Aufgrund der schlechten Bildqualitat der endoskopischen Bilder und
der Fortschritte im  Bereich der  Shunt-Therapie  wurden die
neuroendoskopischen Techniken zunachst verbannt. Erst in den 1970er Jahren
wurde die Neuroendoskopie durch den technischen Fortschritt wieder entdeckt.
Endgultig eingefihrt und auch akzeptiert wurde die ETV im Laufe der 1990er
Jahre, als die ersten groBen Studien die Erfolge belegten (Berenberg-Gossler,
2008).

Doch bis heute kann in vielen Fallen der Erfolg einer ETV nicht sicher
vorausgesagt werden, sodass bei einigen Patienten nach erfolgter ETV eine
zusatzliche Shuntimplantation notwendig ist. Nicht zuletzt aus diesem Grund
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bestehen auch heute Bemihungen, die Pathophysiologie des Hydrozephalus

zu verstehen und Diagnostikmdglichkeiten zu entwickeln, mit denen die richtige

Therapieform bestimmt werden kann.

Abbildung 8: endoskopischer Blick Abbildung 9: Schema der ETV (Grafik
durch den Boden des 3. Ventrikels aus (Seattle children's hospital, 2014))
nach erfolgter ETV (Grafik aus (Klinik
far Neurochirurgie Tibingen, arztliche
Direktor Prof. Marcos Tatagiba,
2009))

Die mdglichen Komplikationen der Shuntimplantation und der ETV
unterscheiden sich deutlich. Wahrend die Implantation eines Shunts
verhaltnismaBig einfach ist und auch von unerfahreneren Operateuren
durchgefiihrt werden kann, ist die ETV meist nur von Gelbten auszufihren. Die
Hauptkomplikationen der ETV treten haufig in direktem zeitlichen
Zusammenhang mit oder sogar wahrend der Operation auf. Zu ihnen z&hlen
Verletzungen der Fornix, des Hypothalamus oder auch von GefaBen.
Spatkomplikationen sind selten, ebenso wie Infektionen (Cinalli et al., 2005).

Die Hauptkomplikationen nach Shuntimplantation treten meist erst im Intervall
auf und sind vor allem Infektionen bei einliegendem Fremdmaterial oder Uber-
bzw. Unterdrainage (Bakhsh, 2011; Massimi and Di Rocco, 2013; Sciubba et
al., 2008; Sgouros et al., 1995). 50% der Patienten unter zwei Jahren und 30%
der Patienten Uber zwei Jahren erleiden Shuntkomplikationen (Dincer et al.,
2009). AuBerdem sind Shuntkomplikationen die Hauptursache fir Shunt-
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assoziierte Todesfélle (Dincer et al., 2009). Eine Uberdrainage fiihrt zur Bildung
von Schlitzventrikeln. Die klinischen Symptome &hneln denen des Hirndrucks
und &uBern sich vor allem durch Kopfschmerzen, Schwindel und Ubelkeit.
Diese Symptome treten vor allem in der aufrechten Position auf und bessern
sich im Liegen, wahrend die typischen Hirndruckzeichen morgens nach langem
Liegen erscheinen. Eine Unterdrainage fihrt zu steigendem Hirndruck und
somit erneut zur Ballonierung der Ventrikel. Ihre Ursachen liegen haufig im
Bereich des Shunts selbst, der entweder disloziert oder obliteriert ist. Eine
Shuntdislokation tritt besonders dann auf, wenn die Shuntimplantation im friihen
Kindesalter erfolgte. Im Laufe des Wachstums des Kindes kommt es haufig
trotz Einlage einer Platzreserve zur Dislokation des Shunts. Shuntobliterationen
kénnen bei einliegendem Shunt jederzeit auftreten. Daher sollten sie immer in
Betracht gezogen werden, sobald ein shuntversorgtes Kind neurologische
Symptome entwickelt.

1.8 Fragestellung

Die Frage der Entstehung des Hydrozephalus beschéftigt die Menschen schon
seit der Antike. Es scheint unvorstellbar, dass die genaue Pathophysiologie bis
heute nicht verstanden ist. Viele fragen sich, ob das Konzept der
Pathophysiologie des Hydrozephalus in Bezug auf eine Einteilung in obstruktiv
versus kommunizierend Uberarbeitet werden muss (Bergsneider et al., 2006).
Die Verfechter der verschiedenen Theorien finden immer neue Indizien flr das
Vorliegen ihrer These (Bateman, 2005), aber dennoch ist es bisher niemandem
gelungen, eine der verschiedenen Theorien zu beweisen. Da es sich um eine
so heterogene Erkrankungsgruppe handelt, bei der viele Zustande in dem Bild
eines Hydrozephalus enden, bzw. der Hydrozephalus Teil der Erkrankung ist,
scheint es eher unwahrscheinlich, dass es eine universale Pathophysiologie
gibt. Dabei erscheint es gerade in der heutigen Zeit wichtig, die
Pathophysiologie des Hydrozephalus zu verstehen, um eine mdglichst
zielgerichtete Therapie zu etablieren. Diese Therapie sollte die Ursache des
Hydrozephalus behandeln und nicht wie ein Shunt einen Umgehungsweg
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schaffen, der eine Komponente, akkumuliertes Hirnwasser, ableitet. Ein Shunt
unterliegt auf Dauer einem relativ groBen Komplikationspotential und ist daher
vor allem in der Behandlung des padiatrischen Hydrozephalus unbefriedigend.
Die kleinen Patienten sollten idealerweise ein mdglichst normales und
uneingeschranktes Leben flhren. Zwar ist die Prognose der geistigen
Entwicklung fur Kinder mit Hydrozephalus heutzutage schon sehr gut, allerdings
ist das Leben der Kinder mit einer Shuntversorgung dennoch gepragt von
standigen Kontrolluntersuchungen und Shuntrevisionen. Eine endoskopische
Versorgung, sofern sie suffizient funktioniert, erscheint daher als eine
Steigerung der Lebensqualitat. Um diese gegebenenfalls gezielter einsetzen zu
kénnen und weitere Therapiemdglichkeiten zu entwickeln, ist es wichtig, die
Pathophysiologie des Hydrozephalus, aber auch die physiologischen Vorgange
des Liquorflusses und der Liquorresorption zu verstehen.

Diese Studie untersucht die obstruktive Genese des péadiatrischen
Hydrozephalus. Die dahinter stehende Hypothese nimmt an, dass jedem
Hydrozephalus eine Stérung der Liquorzirkulation zugrunde liegt und es nicht
den Fall eines wahrlich aresorptiven Hydrozephalus in dem Sinne gibt, dass die
ubiquitdr maogliche Ruckresorption profund gestért ist. Dazu werden
hochauflésende MRT-Bilder auf Membranen oder Engstellen sowohl im
ventrikularen System als auch in den basalen Zisternen untersucht. Bei
Bestatigung der These dieser Studie missten bei jedem Patienten Engstellen
oder Liquorflussobstruktionen im Liquorsystem nachzuweisen sein. Als
Kontrolle werden die hochauflésenden MRT-Bilder mit zeitgleich angefertigten
konventionell T2 gewichteten MRT-Aufnahmen verglichen. Dies dient der
Uberpriifung der Hypothese, dass beim Krankheitsbild des Hydrozephalus die
hochauflésende MRT der konventionellen Uberlegen ist. Um eine grdéBere
Verlasslichkeit der Ergebnisse zu bekommen, wurden alle MRT-Bilder

unabhangig von zwei verschiedenen Untersuchern befundet.

Weiterhin soll festgestellt werden, an welchen Stellen sich die bevorzugten
Lokalisationen der Membranen in Bezug auf die verschiedenen Formen des

Hydrozephalus befinden und welche Krankheitsbilder mit einem
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multilokalisierten Hydrozephalus einhergehen. Diese Studie soll einen Teil zur
Bestatigung der hydrodynamischen Theorie der Entstehung des Hydrozephalus
beitragen, indem sie zeigt, dass alle Patienten mit Hydrozephalus Membranen
im Bereich der basalen Zisternen haben. Gelingt es, in weiterfiihrenden Studien
zu zeigen, dass diese Membranen den Liquorfluss behindern, ware dies ein
entscheidender Hinweis flr das Zutreffen der hydrodynamischen Theorie.

2. Patienten und Methoden

Diese retrospektive Studie wurde anhand von MRT-Bildern durchgefihrt, die im
Rahmen der Routinediagnostik angefertigt wurden. Alle Patienten litten an
einem padiatrischen Hydrozephalus, wobei hierbei das Erkrankungsalter als
kleiner 18 Jahre angesetzt wurde. Die Erhebung und Auswertung der Daten

erfolgte anonymisiert und randomisiert.

2.1 Patienten

Es wurde eine Abfrage der Datenbank der padiatrischen Neurochirurgie der
Universitatsklinik TUbingen fir alle Patienten mit der Diagnose ,Hydrozephalus®
gemacht, die Jahrgang 1990 oder junger waren. Die Patienten mit
tumorassoziiertem Hydrozephalus wurden aus der Studie ausgeschlossen, da
sich in dieser Patientengruppe die obstruktive Genese des Hydrozephalus von
selbst ergibt. Von den brigen Patienten wurden diejenigen ausgewahlt, die im
Rahmen der Routinediagnostik eine hochauflésende (high-resolution, HR-)
MRT bekommen hatten. Aus den insgesamt 106 Patienten, die die Kriterien
erflllten, wurden randomisiert per Zufallszahlen 80 Patienten zur retrospektiven

Untersuchung ausgewahlt.

Die meisten hochauflésenden MRT-Untersuchungen wurden an einem Geréat
der Firma Siemens (n=75) durchgeflhrt. Die untersuchten Techniken hierbei
waren die sogenannten true-fisp- und die CISS-Sequenzen. Mit diesen

Sequenzen wurden nur die Patienten ausgewéhlt, von denen mindestens zwei
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verschiedene Ebenen zur Beurteilung zur Verfligung standen. Bei den
Patienten (n=5), die zum Zeitpunkt der hochauflésenden MRT-Untersuchung
auf der neonatologischen Intensivstation lagen, wurde die HR-MRT mit einem
Philips-Gerat durchgeflihrt. Bei dieser HR-MRT-Sequenz (HR-T2) stand nur die
sagittale Ebene zur Verfigung.

2.2 Charakterisierung der Patientengruppe
Im Rahmen der Studie wurden folgende Daten erfasst:

- Alter der Patienten sowohl zum Zeitpunkt der Diagnose als auch zum
Zeitpunkt der hochauflésenden MRT-Bildgebung

- Geschlecht der Patienten

- Art des hochauflésenden MRT (true-fisp, CISS, HR-T2)

- Diagnose

- Art und Zeitpunkt der Therapie

2.3 MRT-Techniken

Die Mehrzahl der MRT wurden mittels einem MRT-Gerat der Firma Siemens
durchgefiihrt (n=75). Hierbei wurden CISS- (n=3) oder true-fisp-Sequenzen
(n=72) verwendet. Die CISS-Sequenzen wurden mit den Siemens Magnetom®
Avanto und Sonata, je 1,5 Tesla, durchgefiihrt, die true-fisp-Sequenzen
zusatzlich mit den Siemens Magentom® Aera und Espree, beide ebenfalls 1,5
Tesla. Diese beiden 3D-MRT-Sequenzen sind stark T2* gewichtete MRT-
Aufnahmen. Mit dem Philips Achieva, 1,5 Tesla, das fur die Kinder auf der
neonatologischen Intensivstation verwendet wurde (n=5), wurde in
Ermangelung der true-fisp-Sequenz eine spezielle, stark T2 gewichtete 2D T2-
TSE-Sequenz (TSE = turbo spin echo) mit den unten genannten Parametern
verwendet (T2-HR). Die konventionell T2-gewichtete MRT war ebenfalls eine
stark T2 gewichtete 2D T2-TSE-Sequenz. Hier wurden eine sagittal

ausgerichtete und eine axiale Sequenz erstellt. Bei den HR-Bildern wurde ein
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sagittaler 3D Datensatz gemessen, die axialen Schichten wurden mittels MPR
(multi plane reconstruction) rekonstruiert. Bei der T2-HR-Sequenz erfolgte
aufgrund der schlechteren Auflésung keine axiale Rekonstruktion. Eine
Ubersicht tiber die genauen Parameter der verwendeten MRT gibt Tabelle 2.

Tabelle 2: Technische Daten der verwendeten MRT

MRT SP SD axial | TR TE | FOV | MatrixgréBe | Messzeit
sagittal
Konv. T2 3 4 | 4320 | 100 |G| 512 2.3
200
True-fisp 1 2 4,97 | 2,49 | 256 320 — 384 5-6
180-
CISS 0,7 2 12,58 | 6,29 30 512 7-9
HR-T2 1 - 5480 | 120 | 220 368 4

SD = Schichtdicke [mm], TR = Repetitionszeit [ms], TE = Echozeit [ms],
FOV = Sichtfeld (,Field of View*) [mm], MatrixgréBe [mm], Messzeit [min]

2.4 Analyse der MRT-Bilder

Von jedem der 80 Patienten wurden konventionell T2 gewichtete MRT-
Datensatze (Schichtdicke 3mm) mit zeitgleich angefertigten 1mm true-fisp
(n=72), CISS (n=3) oder HR-T2 (n=5)-Sequenzen verglichen. Bei den true-fisp-
und CISS-Aufnahmen standen jeweils die sagittalen und die axialen Schichten
zur Beurteilung zur Verflgung, bei den HR-T2-Aufnahmen nur die sagittale
Ebene. Die konventionell T2 gewichteten MRT-Aufnahmen wurden ebenfalls in
der sagittalen und axialen Ebene beurteilt. Alle MRT-Aufnahmen wurden
verblindet und randomisiert je von einem erfahrenen Neuroradiologen und
Neurochirurg beurteilt. Die Reihenfolge der zu untersuchenden Patienten wurde
randomisiert mittels Zufallszahlen festgelegt und war bei beiden Untersuchern

gleich.
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Die Beurteilung und Bewertung der MRT erfolgte anhand eines zuvor
entworfenen Fragebogens (Abb. 12). Folgende Lokalisationen wurden im

Einzelnen betrachtet:

- Seitenventrikel

- Foramina Monroi

- 3. Ventrikel

- Agquadukt mesencephali

- Eingang 4. Ventrikel

- 4. Ventrikel

- Foramen Magendi

- Formina Luschkae

- Cisterna ambiens

- Cisterna interpeduncularis
- Retroclivaler Raum

- Cisterna chiasmatica

- Cisterna magna

- Cisterna medullaris

- obere Cervicalregion (H6he C2)

AuBerdem wurde beurteilt, ob ein Blake’s Pouch oder eine Dandy-Walker-

Malformation vorliegt.

Zunachst musste anhand des Fragebogens beurteilt werden, ob sich an einer
der Lokalisationen eine Auffalligkeit findet und wenn ja, ob es sich um eine
Obstruktion, eine Okklusion oder eine Stenose durch Gewebe, Membranen
oder zystische Strukturen handelt. In diesem Zusammenhang wurden
Membranen der basalen Zisternen als Obstruktionen bezeichnet, fur die
Foramina und den Aquadukt wurde eine Verengung als Stenose und ein
Verschluss als Okklusion definiert. Indirekte Zeichen eines Verschlusses oder
einer Engstelle wie beispielsweise eine Aufweitung der davorliegenden
Ventrikel wurden nicht erfasst. Es wurden nur sichtbare Veradnderungen

bewertet.
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2.5 Statistische Auswertung

Die Auswertung der erhobenen Daten erfolgte Uberwiegend deskriptiv. Es
erfolgte  zum einen ein Vergleich der Ergebnisse Uber das gesamte
Patientenkollektiv, zum anderen wurden Patienten mit posthdmorrhagischem
Hydrozephalus, Aquaduktstenose, Meningomyelozele, Blake’'s Pouch oder
einer komplexen Hirnfehlbildung in ihrer eigenen Patientengruppe beurteilt. Es
wurde sowohl die Gesamtzahl an Auffélligkeiten erhoben und far die
konventionelle MRT und die HR-MRT verglichen, als auch ein direkter Vergleich
der in der HR-MRT zusatzlich diagnostizierten Auffalligkeiten vorgenommen.
Dies wurde flr jede der oben genannten Patientengruppen einzeln

ausgewertet.

Die Auswertung der Daten des Neuroradiologen und des Neurochirurgen
erfolgte unabhangig voneinander. Die Interobserver-Varianz wurde deskriptiv
ermittelt. Die Datenerhebung und statistische Auswertung erfolgte mit dem
Statistikprogramm JMP.

Zur Ermittlung der Signifikanz der untersuchten Ergebnisse lber das gesamte
Patientenkollektiv.  wurde ein Test zur Messung der Veranderung
nominalskalierter Variablen (McNemar) ausgewahlt. Die Berechnung erfolgte
mittels der Hand-zu-FuB-Formel:

B (b —c)?
" b+c

2

Hierbei ergibt sich aus der Vier-Felder-Tafel, dass b die Zahl an Patienten
darstellt, die ausschlieBlich im HR-MRT eine Auffalligkeit zeigten und c die Zahl
an Patienten, die nur im konventionell T2 gewichteten MRT eine Auffalligkeit

zeigten.

Das Signifikanzniveau wurde bei 5% festgesetzt (p<0,05), was bei einem
Freiheitsgrad einem y?-Wert > 3,84 entspricht.
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Bedeutung des HR-MRT fiir die Diagnostik des Hydrocephalus

- Auswertungsbogen -

Pat.ID: Sequenz: SL:
Lokalisation keine
der Auffalligkeit: Okklusior Stenose Obstruktion| Membran Zyste Gewebe| Auffalligkeit

- Seitenventrikel ] ] ] ] 1 O ]
- Foramen Monroi ] | O | O O ]
- 3. Ventrikel O] ] L] ] O O ]
- Aquaeductus mesencephali [ ] ] ] Il O ]
- Eingang 4. Ventrikel ] ] ] ] ] ] ]
- 4. Ventrikel O O] ] ] 0 O ]
- Foramina Luschkae ] ] ] ] [l ] 1]
- Formanen Magendii ] ] ] 1 1 O ]
- Blake's Pouch [ia []rein

- Dandy-Walker-Malformation  [_|ja []rein

- Cisterna ambiens ] ] ] ] O O 1]
- Cisterna chiasmatica |:| |:| |:| D D D I:I
- Cisterna interpeduncularis [ _] ] ] ] Il O ]
- retroclivaler Raum ] ] O O 0 O ]
- Cisterna magna O | ] ] O O ]
- Cisterna medullaris (Hohe C2) [ ] ] ] ] O O ]
- obere Cenicalregion ] ] ] ] L1 [ ]

Abbildung 10: Fragebogen zur Auswertung der MRT-Bilder
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3. Ergebnisse

Im folgenden Kapitel erfolgte zunachst eine Beschreibung des
Patientenkollektivs. Danach wurden die Ergebnisse der insgesamt
diagnostizierten  Auffalligkeiten und deren Lokalisationen ausgewertet.
AuBerdem wurden die Ergebnisse des Neuroradiologen und des
Neurochirurgen verglichen und somit eine Interobserver-Varianz beschrieben.
SchlieBlich erfolgte eine Auswertung der Ergebnisse innerhalb flinf
ausgesuchter Patientengruppen und ein Vergleich dieser.

3.1 Patientenkollektiv

Von den 80 randomisiert ausgewahlten Patienten sind 44 mannlichen und 36
weiblichen Geschlechts.

In der Mehrzahl der Falle (n=72) wurde die Diagnose eines Hydrozephalus
schon im ersten Lebensjahr gestellt. Davon wurde bei acht Patienten die
Diagnose bereits pranatal gestellt, bei sechs Patienten bei Geburt, bei 27
Patienten innerhalb der ersten Lebenswoche. Bei weiteren 31 Patienten erfolgte
die Diagnosestellung vor Vollendung des ersten Lebensjahres. Lediglich bei
acht Patienten wurde der Hydrozephalus jenseits des ersten Lebensjahres

diagnostiziert.

Das mediane Alter zum Zeitpunkt der hochauflésenden MRT betrug 31 Monate
(drei Tage bis 20 Jahre).

Die hochauflésende MRT-Untersuchung fand bei 23 Patienten vor einer
Therapie, bei 47 Patienten nach zuvor erfolgter Shunt-Implantation und bei flinf
Patienten nach einer Endoskopischen Ventrikulostomie des dritten Ventrikels
(ETV) statt. Bei drei Patienten fand vor der hochauflésenden MRT-Bildgebung
sowohl eine ETV als auch eine Shunt-Implantation statt, bei je einem Patienten
wurde vorher ein Rickham-Reservoir implantiert, bzw. eine Zystenfensterung

vorgenommen.
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Die untersuchte Patientengruppe setzt sich aus zehn verschiedenen
Diagnosegruppen zusammen (Abb. 13). Die Diagnosen wurden aus den
Arztbriefen Gbernommen.

X-linked
3%
p.h.H.:  posthamorrhagischer
p.m. H. 0SSar Hydrozephalus
3% 1% unklar AS: Aquiduktstenose
H. ext. 3% MMC: Meningomyelozele
FB: komplexe
p.h. H. Hirnfehlbildung

BP/DWM
6%

40%  BP/DWM: Blake's Pouch/
Dandy-Walker-
Malformation

H.ext.:  Hydrozephalus
externus

p. m. H.: postmeningitischer
Hydrozephalus

X-linked:  X-linked
Hydrozephalus

%\
7%

MC
12%

20%

ossar: ossare Stenosierung
Foramen magnum
unklar: unklare Genese

Abbildung 11: Atiologie der untersuchten Patientengruppe

3.2 Detektion von  signifikant mehr  Auffalligkeiten  durch
hochauflésende MRT-Verfahren

Bei der Auswertung der Ergebnisse des gesamten Patientenkollektivs wurde
ein Vergleich der insgesamt diagnostizierten Obstruktionen, Membranen und
Stenosen — im Folgenden ,Auffélligkeiten® genannt — zwischen der
konventionell T2 gewichteten MRT und der HR-MRT gezogen. AuBerdem
erfolgte eine Darstellung, wie viele Auffalligkeiten nur mittels der HR-MRT
diagnostiziert werden konnten und ob es Félle gab, in denen sich in der
konventionell T2 gewichteten MRT diagnostizierte Auffalligkeiten in der HR-
MRT nicht bestatigten.
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3.2.1 Insgesamt gefundene Auffalligkeiten

Bei Betrachtung des gesamten Patientenkollektivs wurden in den
hochauflésenden MRT-Bildern bei signifikant mehr Patienten Auffalligkeiten
diagnostiziert als in den konventionell T2 gewichteten MRT-Aufnahmen. Die
Ergebnisse waren fir den Neuroradiologen sehr signifikant (p<0,01), far den
Neurochirurgen hoch signifikant (p< 0,0001) (Tab. 3).

Wahrend mittels der hochauflésenden MRT bei allen Patienten (n=80)
Auffalligkeiten diagnostiziert wurden, war dies in den konventionell T2
gewichteten MRT-Aufnahmen nur bei 73/80 Patienten fir den Neuroradiologen
bzw. bei 63/80 Patienten fir den Neurochirurgen der Fall (Tabelle 3, Abb. 14).
Somit wére in der konventionell T2 gewichteten MRT bei sieben Patienten im
Fall des Neuroradiologen bzw. bei 17 Patienten im Fall des Neurochirurgen
keine Auffélligkeit im Bereich des Liquorsystems diagnostiziert worden. Im Fall
des Neurochirurgen wurden bei allen Patienten in der hochauflésenden MRT
zusatzliche Auffélligkeiten diagnostiziert, im Fall des Neuroradiologen bei 79/80

Patienten.
Neuroradiologe Neurochirurg
HR
T2
100 50 0 50 100

Abbildung 12: Anzahl der Patienten mit Auffdlligkeiten
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Tabelle 3: Anzahl der gefundenen Auffédlligkeiten

Neuroradiologe Neurochirurg
konv. MRT |HR-MRT [konv. MRT | HR-MRT

gefundene Auffalligkeiten

(Patienten) 73 80 63 80

keine Aufféalligkeiten

gefunden (Patienten) 7 0 17 0

insgesamt gefundene

Auffalligkeiten 274 595 154 553
- Ventrikuldres System [135 212 102 240
- Basale Zisternen 130 366 44 295
- Blake’s Pouch 8 13 6 17
- DWM 1 4 2 1

konv. MRT = konventionell T2 gewichtete MRT, HR-MRT = hochauflésende MRT
DWM = Dandy-Walker-Malformation

Die Gesamtzahl an gefundenen Auffalligkeiten betrug in der konventionell T2
gewichteten MRT 274 f{ir den Neuroradiologen und 154 fir den
Neurochirurgen. In der HR-MRT diagnostizierte der Neuroradiologe 595
Auffalligkeiten, der Neurochirurg 553. Somit diagnostizierte der Neuroradiologe
in der HR-MRT Faktor 2,2 mehr Auffalligkeiten als im konventionell T2
gewichteten MRT, der Neurochirurg sogar Faktor 3,6. Den meisten
Zusatznutzen in der Diagnostik von Auffélligkeiten erbrachte die HR-MRT im
Bereich der basalen Zisternen. Hier diagnostizierte der Neuroradiologe Faktor
2,8, der Neurochirurg Faktor 6,7 mehr Auffélligkeiten als in der konventionell T2
gewichteten MRT.

Tabelle 4: Lokalisation der Auffédlligkeiten Standard T2 im Vergleich zu HR-MRT
- Anzahl der Patienten -

Neuroradiologe Neurochirurg

konv. MRT HR-MRT |konv. MRT |HR-MRT
Ventrikulares System 62 72 54 72
Basale Zisternen 59 80 25 78
Blake's Pouch 8 13 6 17
Dandy-Walker-
Malformation 1 4 2 1

konv. MRT = konventionell T2 gewichtete MRT, HR-MRT = hochauflésende MRT
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Wie aus Tabelle 4 zu enthehmen wurden sowohl im ventrikuldaren System als
auch innerhalb der basalen Zisternen bei mehr Patienten Auffélligkeiten in der
HR-MRT gesehen als in den konventionell T2 gewichteten Aufnahmen. Fir den
Neuroradiologen wurden in der HR-MRT Faktor 1,2 (ventrikulares System) bzw.
Faktor 1,4 (basale Zisternen) mehr Auffalligkeiten diagnostiziert als in der
konventionellen MRT. Fir den Neurochirurgen betrug der Faktor 1,3 fir das

ventrikulare System und 3,1 flir die basalen Zisternen.

AuBerdem wurden sowohl durch den Neuroradiologen als auch durch den
Neurochirurgen mehr Blake’'s Pouches diagnostiziert. Fir den Neurochirurgen
bestatigte sich in der HR-MRT eine in der konventionellen MRT diagnostizierte
Dandy-Walker-Malformation nicht.

3.2.2 Nur in der HR-MRT diagnostizierte Auffalligkeiten

Im direkten Vergleich der MRT-Techniken wurde ersichtlich, dass bei
Betrachtung aller 80 Patienten knapp 400 Auffalligkeiten nur durch die HR-MRT
sowohl beim Neurochirurgen als auch beim Neuroradiologen diagnostiziert
wurden. Dies war Uber die doppelte Anzahl im Vergleich zur konventionell T2
gewichteten MRT. Einige Auffalligkeiten wurden in der konventionell T2
gewichteten MRT diagnostiziert, die sich in der HR-MRT nicht bestatigten. Eine
genaue Ubersicht iiber die diagnostizierten Auffalligkeiten gibt Tabelle 5.

Tabelle 5: Vergleich der diagnostizierten Auffédlligkeiten HR-MRT zu
konventioneller MRT

Neuroradiologe | Neurochirurg
Auffalligkeiten in T2 und HR 206 129
Auffalligkeiten nur in HR 387 368
Auffalligkeiten nur in T2 68 24

T2: Standard T2 gewichtetes MRT, HR: hochauflésende MRT
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Die in der HR-MRT zusétzlich
diagnostizierten Auffalligkeiten

Tabelle 6: Anzahl und Lokalisation der
Auffédlligkeiten im HR-MRT

befanden sich vor allem in den NR [NC
basalen Zisternen. Als basale |Seitenventrikel 23
Zisternen wurden die Cisternae |oramina Monroi 121 11
. . _ 3. Ventrikel 16
ambiens, chiasmatica, | Aquadukt mesencephali 21| 23
interpeduncularis, magna und |Eingang 4. Ventrikel 5 5
medullaris zusammengefasst, |% Venfrrikel 7 4
, , Foramina Luschkae 21 24
inklusive des Foramen Magendi 11 21

retroclivalen/prédpontinen Raums
und der oberen Cervical-Region |[Ventrikuléres System 116 102
(Héhe C2). Innerhalb dieser

_ _ Cisterna ambiens 44| 60
wurden die meisten neuen |gisterna chiasmatica 47| 35
Auffalligkeiten in den Cisternae |Cisterna interpeduncularis 48| 63
ambiens und interpeduncularis Retroclivaler Raum 37 40
. N P Cisterna magna 39| 26
diagnostiziert. Cisterna medullaris 26| 24
bestehend aus den -
Basale Zisternen 258 255
Seitenventrikeln, den Foramina
Monroi, dem dritten Ventrikel, |Blake’s Pouch 10 11
dem Aquadukt mesencephali, Dandy-Walker-Malformation 3

NR: Neuroradiologe

dem Eingang des vierten NC: Neurochirurg

Ventrikels, dem vierten

Ventrikel, den Foramina Luschkae und dem Foramen Magendi wurden in der
HR-MRT zusatzlich Gber 100 Auffalligkeiten diagnostiziert. Diese befanden sich
vor allem im Aquadukt und den Foramina Luschkae (Uber 20 neu
diagnostizierte Auffalligkeiten sowohl durch den Neuroradiologen als auch
durch den Neurochirurgen) und flr den Neurochirurgen zusatzlich im Foramen
Magendi. Am seltensten wurden neue Auffalligkeiten im vierten Ventrikel
diagnostiziert (Tabelle 6).
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AuBerdem wurden zusatzlich zehn bzw. elf (Neuroradiologe bzw. Neurochirurg)
Blake’s Pouches, als auch drei zusétzliche Dandy-Walker-Malformationen

durch den Neuroradiologen diagnostiziert.

3.3 Auswertung nach der Art der Auffalligkeit und dem

verantwortlichen Gewebe

Es zeigte sich, dass die Unterteilung in Okklusion, Stenose und Obstruktion
nicht valide war. Das Problem waren die flieBenden Ubergidnge und die
Abgrenzung von Okklusion und Obstruktion. So wurden entgegen des
Studienaufbaus bei einigen Auffélligkeiten im ventrikularen System, vor allem
im Aquadukt, Obstruktionen diagnostiziert, obwohl diese Begrifflichkeit eher die
Auffalligkeiten im Bereich der basalen Zisternen charakterisieren sollte. Die
Abgrenzung Obstruktion/Okklusion zu Stenose gelang besser, da im Bereich
der basalen Zisternen eine Stenose kaum méglich war und im ventrikularen
System unterschieden wurde, ob die Foramina oder der Aquadukt komplett
verschlossen (okkludiert) oder noch teilweise durchgangig und daher nur

stenosiert war.

Zusammenfassend konnte gezeigt werden, dass der Aquaduktus mesencephali
sowohl bei der Auswertung durch den Neuroradiologen aus auch durch den
Neurochirurgen haufiger stenosiert als okkludiert war. Ansonsten wurden die
Auffalligkeiten im ventrikularen System bei der Auswertung durch den
Neuroradiologen haufiger als Stenose interpretiert, bei der Auswertung durch

den Neurochirurgen haufiger als Okklusion.

Im Bereich der basalen Zisternen wurden fast ausschlieBlich Obstruktionen
diagnostiziert. Diese wurden in der Mehrzahl der Falle durch Membranen
verursacht. Obstruktionen durch Zysten oder Gewebe wurden nur vereinzelt
diagnostiziert. Eine Ausnahme bildeten die Cisternae magna und medullaris, in
denen eine Obstruktion durch Gewebe anndhernd gleich h&ufig diagnostiziert
wurde wie durch Membranen. Auffallig war, dass der Neuroradiologe auch in
der konventionell T2 gewichteten MRT 111 Membranen im Bereich der basalen
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Zisternen diagnostizierte, der Neurochirurg hingegen nur elf. In der HR-MRT
diagnostizierte der Neuroradiologe 346 Membranen, der Neurochirurg 256. Bei
der Diagnostik von Auffélligkeiten durch Gewebe zeigten sich keine groBen
Unterschiede zwischen den Auswertern, wobei der Neurochirurg im Bereich der
basalen Zisternen sowohl in der konventionell T2 gewichteten MRT als auch in
der HR-MRT mehr Auffalligkeiten als ,durch Gewebe® interpretierte als der

Neuroradiologe. Dieser diagnostizierte in vielen dieser Falle Membranen.

Tabelle 7: Auswertung durch den Neuroradiologen:
Vergleich der Gewebe im Ventrikuldren System

Membran Gewebe Zyste

T2 HR T2 HR T2 HR
Seitenventrikel 23 35 0 1 0 0
Foramen Monroi 5 14 0 1 0 0
3. Ventrikel 4 17 0 1 0 0
Aquéaduktus
mesencephali 12 40 31 19 0 0
Eingang 4. Ventrikel 2 3 16 13 0 0
4. Ventrikel 2 5 7 9 0 1
Foramina Luschkae 6 25 10 7 0 0
Foramen Magendi 8 15 9 6 0 0

T2: Standard T2 gewichtetes MRT, HR: hochauflésende MRT

Bei der Auswertung durch den Neuroradiologen wurde fir das ventrikulare
System deutlich, dass er die meisten Auffalligkeiten ebenfalls als durch
Membranen verursacht interpretierte. Eine Ausnahme bildete der vierte
Ventrikel inklusive seines Eingangs, in dem die Einengung durch Gewebe
haufiger war. Bei Betrachtung des Aquadukts und der Foramina Luschkae und
Magendi fiel auf, dass sie in den konventionell T2 gewichteten MRT-Aufnahmen
haufiger mit Gewebe verlegt schienen, in der HR-MRT aber mehr Membranen
diagnostiziert wurden. Dies schien auf die bessere Auflésung der HR-MRT
zurlckzufhren zu sein, da durch diese die Membranen sichtbar gemacht

werden konnten. In der konventionell T2 gewichteten MRT wurde in diesen
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Fallen haufig falschlicherweise eine langstreckige Stenose oder sogar ein
Verschluss diagnostiziert (Tabelle 7).

Tabelle 8: Auswertung durch den Neurochirurgen:
Vergleich der einengenden Gewebe im Ventrikuldren System

Membran Gewebe Zyste

T2 HR T2 HR T2 HR
Seitenventrikel 1 5 0 1 0 1
Foramen Monroi 2 4 0 5 0 0
3. Ventrikel 0 2 2 7 0 0
Aquéaduktus
mesencephali 6 7 27 40 1 0
Eingang 4. Ventrikel 1 1 8 11 0 0
4. Ventrikel 0 0 8 7 0 1
Foramina Luschkae 5 24 6 9 0 0
Foramen Magendi 7 17 14 21 0 0

T2: konventionell T2-gewichtetes MRT, HR: hochauflésende MRT

Bei der Auswertung durch den Neurochirurgen wurden fir das ventrikulare
System mehr Auffalligkeiten durch Gewebe verursacht als durch Membranen.
Eine Ausnahme hiervon bildeten die Seitenventrikel und die Foramina
Luschkae. In diesen diagnostizierte auch der Neurochirurg mehr Membranen
als Gewebe und das Ergebnis deckte sich somit anndhernd mit den
Ergebnissen des Neuroradiologen (Tabelle 8). Insbesondere bei Betrachtung
des Aquéadukts wurde der Unterschied zwischen den Diagnosen des
Neurochirurgen und des Neuroradiologen deutlich, da der Neurochirurg selbst
in der HR-MRT nur bei sieben Patienten Membranen diagnostizierte, der
Neuroradiologe dagegen bei 40 (Tabelle 7, Tabelle 8).

AbschlieBend konnte gezeigt werden, dass nicht nur die Einteilung in
Obstruktion und Okklusion schwierig war, sondern dass auch bei der
Einschatzung, ob es sich um Membranen oder Gewebe vor allem im
ventrikuldren System handelt, flieBende Ubergdnge und persénliche
Interpretationen der Bilder mdglich waren. Es schien, als wirde der
Neuroradiologe die Auffalligkeiten feiner erkennen und diese haufiger als

Membranen einschatzen.
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3.4 Vergleich Neuroradiologe — Neurochirurg

Beim Vergleich der Ergebnisse in der hochauflésenden MRT unterschied sich
die Anzahl der durch den Neuroradiologen und der durch den Neurochirurgen
diagnostizierten Auffalligkeiten kaum. Beide fanden bei allen 80 Patienten
Auffalligkeiten, wovon sich allein bei 72 Patienten Auffalligkeiten im
ventrikularen System fanden. Tabelle vier zeigt, dass in den basalen Zisternen
der Neuroradiologe bei allen 80 Patienten Auffalligkeiten diagnostizierte, der
Neurochirurg bei 78.

In der konventionell T2 gewichteten MRT unterschieden sich die Ergebnisse
deutlicher. Der Neuroradiologe diagnostizierte bei zehn Patienten bereits in der
konventionell T2 gewichteten MRT Auffalligkeiten, die der Neurochirurg nicht
fand. Somit wurde durch den Neuroradiologen nur bei sieben Patienten in der
konventionell T2 gewichteten MRT keine Auffélligkeit gefunden, beim
Neurochirurgen bei 17 Patienten. Die in der konventionell T2 gewichteten MRT
durch den Neuroradiologen zusatzlich diagnostizierten Auffalligkeiten befanden
sich sowohl im ventrikularen System als auch im Bereich der basalen Zisternen.
Im ventrikuldren System unterschieden sich die Ergebnisse zwischen dem
Neuroradiologen und dem Neurochirurgen nur um acht Patienten, im Bereich
der basalen Zisternen jedoch um 34 Patienten. Dies entspricht 42,5% der
Patienten.

Bei Betrachtung der Gesamtzahl an diagnostizierten Auffélligkeiten (Tabelle 2)
wurde deutlich, dass der Neuroradiologe auch insgesamt mehr Auffélligkeiten
diagnostizierte als der Neurochirurg (120 fUr die konventionell T2 gewichtete
MRT, 100 fir die HR-MRT). Allerdings waren die Auffalligkeiten in der
konventionellen MRT, die sich in der HR-MRT nicht bestatigten, beim
Neuroradiologen um den Faktor drei héher, sodass die in der HR-MRT neu
diagnostizierten  Auffélligkeiten  fir den  Neuroradiologen und den
Neurochirurgen annahernd gleich waren. Sie unterschieden sich aber deutlich
in den in T2 und HR gleichermaBen diagnostizierten Auffalligkeiten, sodass 80
Auffalligkeiten durch den Neurochirurgen nur in HR diagnostiziert wurden, die
der Neuroradiologe bereits in der konventionell T2 gewichteten MRT erkannte.
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Dies entsprach flr den Neurochirurgen 62% der durch den Neuroradiologen
diagnostizierten Auffélligkeiten (Tabelle 5).

Tabelle 9: Anzahl und Lokalisation der in Wie aus Tabelle 9 zu entnehmen,

T2 und HR diagnostizierten Auffélligkeiten resultierten die Unterschiede in den

NR INC sowohl in der konventionell T2
Seitenventrikel 13 1 gewichteten MRT als auch in der
g_"{/aer:‘]teri”kg’l'omo' g g HR-MRT diagnostizierten
Aquéduktus mesencepha“ 38 40 AUffa”lgkelten vor allem aus den
Eingang 4. Ventrikel 111 7] Ergebnissen der basalen Zisternen.

4. Ventrikel 8 3 | tikul2 Svst
Foramina Luschkae 11| 10 m ventrixufaren ystem
Foramen Magendi 10| 19| unterschieden sich die Anzahl der
diagnostizierten Auffalligkeiten

Ventrikulares System 96| 85 . .
zwischen Neuroradiologe und
Cisterna ambiens 9 4| Neurochirurg nur um elf, d.h. der
Cisterna chiasmatica 111 1] Neurochirurg diagnostizierte 89%
Cisterna interpeduncularis | 26 2 et

retroclivaler Raum 33 5 der Auttalligkeiten des
Cisterna magna 16| 14| Neuroradiologen. Die
Cisterna medullaris 61 9| Lokalisationen, in denen der

obere Cervicalregion 5 3 _ o
Neuroradiologe mehr Auffalligkeiten
Basale Zisternen 106| 38| diagnostizierte als der Neurochirurg,
waren vor allem die Seitenventrikel

Blake's Pouch 3 5 - . :
Dandy-Walker- und der vierte Ventrikel. Beim
Malformation 1 1 Foramen Magendi diagnostizierte
NR: Neuroradiologe der Neurochirurg mehr

NC: Neurochirurg L .
Auffalligkeiten als der

Neuroradiologe.
Im Bereich der basalen Zisternen diagnostizierte der Neurochirurg nur 36% der
Auffalligkeiten des Neuroradiologen. Vor allem in den Cisternae chiasmatica,
interpeduncularis und im retroclivalen Raum diagnostizierte der Neuroradiologe
eine Vielzahl von Auffalligkeiten gegentber dem Neurochirurgen. Der Faktor
betrug flr die Cisterna chiasmatica 11,0, fur die Cisterna interpeduncularis 13,0
und fur den retroclivalen Raum 6,6. In der Diagnostik im Bereich der kaudalen

-39-



Zisternen, wie beispielsweise der Cisternae magna oder medullaris oder der
oberen Cervicalregion unterschieden sich die Ergebnisse des Neuroradiologen
und des Neurochirurgen wenig, ebenso in der Diagnostik des Blake’s Pouch
und der Dandy-Walker-Malformation.

AbschlieBend schien der Neuroradiologe mehr Auffélligkeiten als der
Neurochirurg bereits in der konventionell T2 gewichteten MRT zu
diagnostizieren, vor allem im Bereich der basalen Zisternen. In der Diagnostik
der Auffélligkeiten in der HR-MRT schienen der Neuroradiologe und der

Neurochirurg annahernd gleichwertig.

3.5 Auswertung der verschiedenen Patientengruppen

In der Auswertung der einzelnen Patientengruppen wurde besonders auf die
Lokalisationen und die Anzahl der Auffalligkeiten geachtet, um einen Vergleich
der Haufigkeiten der Obstruktionen zu bekommen. Dies sollte auch im Hinblick
auf die Atiologie des multilokalisierten obstruktiven Hydrozephalus, der haufig
nach Hirnblutungen oder Infektionen auftritt, von Bedeutung sein.

3.5.1 Posthamorrhagischer Hydrozephalus (n=32)

Die Patientengruppe des posthdmorrhagischen Hydrozephalus machte mit
Abstand die gréBte Gruppe aus. Die meisten der Patienten waren Frih- (n=21)
oder Neugeborene, die pranatal oder in der Neonatalperiode eine Hirnblutung
erlitten hatten.

Tabelle 10: Anzahl der Patienten mit Auffdlligkeiten

Neuroradiologe Neurochirurg

konv. MRT HR-MRT [konv. MRT |HR-MRT
Ventrikulares System 26 31 24 30
Basale Zisternen 25 32 8 32
Gesamt 29 32 28 32

konv. MRT = konventionell T2 gewichtete MRT, HR-MRT = hochauflésende MRT
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Die hochauflésende MRT zeigte, dass alle Patienten mit einem
posthamorrhagischem Hydrozephalus Auffalligkeiten im Liquorsystem hatten. In
den konventionell T2 gewichteten MRT-Aufnahmen wéare bei drei
(Neuroradiologe) bzw. vier (Neurochirurg) Patienten keine Auffalligkeit
diagnostiziert worden. Bei der Auswertung durch den Neurochirurgen zeigte
sich die HR-MRT der konventionellen MRT vor allem im Bereich der basalen
Zisternen Uberlegen. Dort diagnostizierte der Neurochirurg in der HR-MRT bei
allen 32 Patienten Auffélligkeiten, wohingegen es in der konventionell T2
gewichteten MRT nur acht Patienten waren. AuBerdem zeigten sich auch bei
der Auswertung durch den Neuroradiologen bei allen Patienten Auffalligkeiten

in diesem Bereich (Tabelle 10).

3.5.1.1 Gesamtzahl an diagnostizierten Auffalligkeiten

Tabelle 11: Anzahl und Lokalisation aller diagnostizierten Auffélligkeiten beim
posthdmorrhagischen Hydrozephalus

Neuroradiologe Neurochirurg

konv. MRT |HR-MRT |konv. MRT |HR-MRT
Ventrikulares System 57 94 36 89
Basale Zisternen 61 149 10 139
Blake's Pouch /
Dandy-Walker-Malformation 5 6 3 5
Gesamt 123 249 49 233

konv. MRT = konventionell T2 gewichtete MRT, HR-MRT = hochauflésende MRT

Der Neuroradiologe diagnostizierte in der HR-MRT doppelt so viele
Aufféalligkeiten wie in der konventionell T2 gewichteten MRT (Faktor 1,6 flr das
ventrikulare System; Faktor 2,4 fiir die basalen Zisternen) (Tabelle 11, Abb. 15).

Fir den Neurochirurgen waren die Unterschiede noch bedeutender. Er
diagnostizierte im ventrikularen System 2,5-mal so viele Auffalligkeiten wie in
der konventionell T2 gewichteten MRT; in den basalen Zisternen betrug der

Faktor sogar 13,9.
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AuBerdem wurden eine (Neuroradiologe) bzw. zwei (Neurochirurg) Diagnosen
eines Blake’s Pouch / einer Dandy-Walker-Malformation nur in der HR-MRT

gestellt.

Neuroradiologe Neurochirurg

HR 249 233

T2 123 49

300 200 100 0 100 200 300

Abbildung 13: posthdmorrhagischer Hydrozephalus:
Gesamtzahl an Auffélligkeiten

3.5.1.2 Nur in der HR-MRT diagnostizierte Auffélligkeiten

Tabelle 12: Vergleich der diagnostizierten Auffélligkeiten HR-MRT zu
konventioneller MRT

Neuroradiologe | Neurochirurg
Auffalligkeit in T2 und HR 91 44
Auffalligkeit nur in HR 158 189
Auffalligkeit nur in T2 32 5

T2: Standard T2 gewichtetes MRT, HR: hochauflésende MRT

Es wurden 158 Auffalligkeiten fir den Neuroradiologen und 189 Auffélligkeiten
fir den Neurochirurgen nur mittels der hochauflésenden MRT diagnostiziert.
Der Neuroradiologe erkannte 91 Auffalligkeiten mittels der konventionell T2
gewichteten MRT-Aufnahme, der Neurochirurg nur 44. Wiederum konnten
einige in der konventionell T2 gewichteten MRT diagnostizierte Auffalligkeiten in
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der HR-MRT nicht bestéatigt werden. Diese waren fir den Neuroradiologen um
eine Vielzahl héher als far den Neurochirurgen
(Tabelle 12).

Far die Iediglich in der Tabelle 13: Anzahl und Lokalisationen der

hochaufldsenden MRT Auffélligkeiten im HR-MRT
diagnostizierten Auffalligkeiten NR [NC
fanden sich 55 (Neuroradiologe) |Seitenventrikel 11 4
bzw. 57 (Neurochirurg) |Foramen Monroi 6 S
e i L 3. Ventrikel 5 3
Auffalligkeiten  im  ventrikularen Aquédukt mesencephal 8 9
System. Innerhalb diesem fanden |Eingang 4. Ventrikel 3 2
sich fir den Neuroradiologen die |4- Ventrikel 51 3
, . - Foraminae Luschkae 11] 16
meisten neu diagnostizierten Foramen Magendi sl 15
Auffalligkeiten im Seitenventrikel
und in den Foramina Luschkae, fir |Ventrikuldres System 55| 57
den Neurochirurgen wurden die
. e .| Cisterna Ambiens 14| 25
meisten neuen Auffalligkeiten in Cisterna Chiasmatica 18] 17
den Foramina Luschkae und |Cisterna Interpeduncularis 171 29
Magendi diagnostiziert. rgtrocllvaler Raum 13| 21
Cisterna Magna 14| 17
In den basalen Zisternen wurden 98 | cisterna Medullaris 12| 15
(Neuroradiologe) bzw. 128 |obere Cervicalregion 101 4
(Neurochirurg) Auffalligkeiten nur in
_ . Basale Zisternen 98] 128
der HR-MRT diagnostiziert und
waren in der konventionell T2 |Blake's Pouch 3 4
gewichteten MRT iibersehen | Dandy-Walker-Malformation 2

NR: Neuroradiologe

worden. Diese befanden sich NC: Neurochirurg

far den Neuroradiologen
ausgeglichen Uber die gesamten basalen Zisternen, am meisten jedoch in den
Cisternae chiasmatica und interpeduncularis, fur den Neurochirurgen vor allem

in der Cisterna interpeduncularis und dem retroclivalen Raum (Tabelle 13).
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3.5.2 Meningomyelozele (n=10)

Die Auswertung zeigte, dass ein Hydrozephalus bei Patienten mit

Meningomyelozele nicht nur aufgrund einer Arnold-Chiari-Malformation méglich
ist, sondern auch haufig mit Obstruktionen im Bereich des ventrikularen

Systems einhergeht.

Tabelle 14: Anzahl der Patienten mit Auffdlligkeiten

Neuroradiologe Neurochirurg

konv. MRT HR-MRT [konv. MRT |HR-MRT
Ventrikulares System 8 9 9 9
Basale Zisternen 8 10 8 10
Gesamt 9 10 9 10

konv. MRT = konventionell T2 gewichtete MRT, HR-MRT = hochauflésende MRT

Alle zehn Patienten mit einer Meningomyelozele zeigten multiple Auffalligkeiten
im Liquorsystem, sowohl im ventrikuldren System, als auch in den basalen
Zisternen. Bei vielen Patienten konnte auch in der konventionell T2 gewichteten
MRT Auffélligkeiten diagnostiziert werden, allerdings fanden sich in der HR-
MRT bei allen Patienten Auffélligkeiten in den basalen Zisternen, in der
konventionell T2 gewichteten MRT nur bei acht (Tabelle 14).

3.5.2.1 Gesamtzahl an diagnostizierten Auffalligkeiten

Tabelle 15: Anzahl und Lokalisation aller diagnostizierten Auffédlligkeiten

Neuroradiologe Neurochirurg

konv. MRT HR-MRT |[konv. MRT |HR-MRT
Ventrikulares System 33 51 32 37
Basale Zisternen 19 53 22 41
Gesamt 52 104 54 78

konv. MRT = konventionell T2 gewichtete MRT, HR-MRT = hochauflésende MRT

Durch den Neuroradiologen und den Neurochirurgen konnten in der
konventionell T2 gewichteten MRT insgesamt 52 bzw. 54 Auffalligkeiten

diagnostiziert werden. In der hochauflésenden Bildgebung wurden durch den
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Neuroradiologen doppelt so viele Auffalligkeiten diagnostiziert, durch den
Neurochirurgen 1,8-mal so viele. Allerdings konnten bei dieser Patientengruppe
durch den Neurochirurgen nur circa 80% der durch den Neuroradiologen
gefundenen Auffélligkeiten in der HR-MRT diagnostiziert werden. Entgegen der
Ergebnisse im gesamten Patientenkollektiv diagnostizierte der Neurochirurg in
dieser Patientengruppe mehr Auffalligkeiten bereits in der konventionell T2
gewichteten MRT als der Neuroradiologe und dies im Bereich der basalen
Zisternen (Tabelle 15, Abb. 16).

In der konventionell T2 gewichteten MRT wurden im Bereich der basalen
Zisternen jeweils weniger Auffalligkeiten gefunden als im ventrikuldaren System.
Die in der HR-MRT diagnostizierten Auffélligkeiten befanden sich anndhernd zu
gleichen Teilen im ventrikularen System und in den basalen Zisternen. Ein
Blake’'s Pouch oder eine Dandy-Walker-Malformation fand sich in dieser
Patientengruppe nicht.

Neuroradiologe Neurochirurg

HR 104

T2

150 100 50 0 50 100

Abbildung 14: Meningomyelozele:
Gesamtzahl an Auffélligkeiten
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3.5.2.2 Nur in der HR-MRT diagnostizierte Auffalligkeiten

Tabelle 16: Vergleich der diagnostizierten Auffdlligkeiten HR-MRT zu
konventioneller MRT

Neuroradiologe | Neurochirurg
Auffalligkeit in T2 und HR 46 48
Auffélligkeit nur in HR 58 30
Auffalligkeit nurin T2 6 6

T2: Standard T2 gewichtetes MRT, HR: high-resolution MRT

Es wurden knapp 50 Auffélligkeiten sowohl durch den Neuroradiologen als auch
durch den Neurochirurgen in der konventionell T2- gewichteten MRT und in der
HR-MRT diagnostiziert. Allerdings gab es 58 (Neuroradiologe) respektive 30
(Neurochirurg) Auffalligkeiten in allen Patienten, die nur in der HR-MRT
diagnostiziert wurden. Bei isolierter Betrachtung der in der HR-MRT neu
diagnostizierten Auffalligkeiten wurde deutlich, dass der Neurochirurg nur die
Halfte der durch den Neuroradiologen diagnostizierten Auffalligkeiten fand
(Tabelle 16).

Die in der HR-MRT zuséatzlich

diagnostizierten Auffalligkeiten

Tabelle 17: Anzahl und Lokalisationen
der Auffédlligkeiten im HR-MRT

befanden sich gehauft in den

pd
uy)
pd
O

basalen Zisternen und dort vor allem |Seitenventrikel

in den Cisternae ambiens und Foramen Monroi

. . 3. Ventrikel
interpeduncularis. Aquéadukt mesencephali
Im ventrikularen System wurden die |Eingang 4. Ventrikel

4. Ventrikel

meisten Auffalligkeiten durch den Foramina Luschkae

Neuroradiologen im dritten Ventrikel, |Foramen Magendi

N2 2O A
_L_L_L_L_L_LN_L

im Foramen Monroi und in den

Seitenventrikeln gefunden. Durch Ventrikulares System 20 2

den Neurochirurgen wurden im |Cisterna Ambiens 8 7

ventrikularen System nur wenige |CiStérna Chiasmatica 7

Cisterna

Auffalligkeiten gefunden. Interpeduncularis 7 6

Bezogen auf die Patientenzahl |retroclivaler Raum 8 1
. Cisterna Magna 3| 2

konnten  pro  Patient  sechs |Cisterna Medullaris 4] 1
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(Neuroradiologe) bzw. drei |obere Cervicalregion 1 1

(Neurochirurg)  Auffalligkeiten nur

. . Basale Zisternen 38| 21
mittels des hochaufldésenden MRT-
. o NR: Neuroradiologe
Verfahrens diagnostiziert werden, NC: Neurochirurg

bei 17 untersuchten Lokalisationen
(Tabelle 17).

3.5.3 Aquaduktstenose (n=16)

Bei dieser zweitgrdBten, atiologisch unterschiedlichen Patientengruppe konnte
gezeigt werden, dass bei vielen Patienten zusatzlich zur Aquéduktstenose

weitere Auffalligkeiten im Liquorsystem vorhanden waren.

Tabelle 18: Anzahl der Patienten mit Auffédlligkeiten

Neuroradiologe Neurochirurg

konv. MRT HR-MRT [konv. MRT |HR-MRT
Ventrikulares System 13 16 11 16
Basale Zisternen 11 16 5 15
Gesamt 15 16 13 16

konv. MRT = konventionell T2 gewichtete MRT, HR-MRT = hochauflésende MRT

Von den 16 Patienten mit einer Aquédukistenose fanden sich bei vielen
zusatzliche Auffalligkeiten im Bereich der basalen Zisternen, die teilweise auch
in der konventionell T2 gewichteten MRT diagnostiziert wurden. Allerdings
wurden vor allem bei der Auswertung durch den Neurochirurgen in der
konventionell T2 gewichteten MRT nur ein Drittel dieser Auffalligkeiten
diagnostiziert. In der HR-MRT wurde deutlich, dass alle (Neuroradiologe) bzw.
fast alle (Neurochirurg) Patienten mit einer Aquéadukistenose teils multiple
zusatzliche Auffalligkeiten innerhalb der basalen Zisternen haben (Tabelle 18).

In den konventionell T2 gewichteten MRT-Aufnahmen wurden im ventrikularen
System bei drei Patienten fir den Neuroradiologen respektive flnf Patienten flr
den Neurochirurgen keine Auffalligkeit gesehen.
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3.5.3.1 Gesamtzahl an diagnostizierten Auffalligkeiten

Tabelle 19: Anzahl und Lokalisation aller diagnostizierten Auffédlligkeiten

Neuroradiologe

Neurochirurg

konv. MRT HR-MRT |[konv. MRT |HR-MRT
Ventrikulares System 23 40 16 36
Basale Zisternen 20 69 6 46
Blake's Pouch 0 2 0 1
Gesamt 43 111 22 83

konv. MRT = konventionell T2 gewichtete MRT, HR-MRT = hochauflésende MRT

Die Gesamtzahl an diagnostizierten Auffalligkeiten war fir die HR-MRT um den

Faktor 2,6 fur den Neuroradiologen bzw. 3,7 fir den Neurochirurgen héher als

fir die konventionell T2 gewichtete MRT. Wahrend im ventrikularen System

jeweils circa doppelt so viele Auffalligkeiten wie in der konventionellen MRT

diagnostiziert wurden, betrug der Faktor fir die basalen Zisternen und den

Neuroradiologe 3,5, fir den Neurochirurgen sogar 7,6.

AuBerdem wurde im Fall des Neuroradiologen bei zwei Patienten bzw. im Fall

des Neurochirurgen bei einem Patienten neben der Aquadukistenose ein

Blake’s Pouch diagnostiziert. Eine Dandy-Walker-Malformation fand sich in

dieser Patientengruppe nicht. Wiederum wurden vom Neurochirurgen nur 72%

der vom Neuroradiologen diagnostizierten Auffalligkeiten gefunden (Tabelle 19,

Abb. 17).
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Neuroradiologe Neurochirurg

HR

T2 43

150 100 50 0 50 100

Abbildung 15: Aquéduktstenose:
Gesamtzahl an Auffélligkeiten

3.5.3.2 Nur in der HR-MRT diagnostizierte Auffalligkeiten

Tabelle 20: Vergleich der diagnostizierten Auffdlligkeiten HR-MRT zu
konventioneller MRT

Neuroradiologe | Neurochirurg
Auffalligkeit in T2 und HR 33 18
Auffalligkeit nur in HR 78 65
Auffalligkeit nurin T2 10 4

T2: Standard T2 gewichtetes MRT, HR: high-resolution MRT

Die in der konventionell T2 gewichteten MRT diagnostizierten Auffalligkeiten
unterschieden sich in dieser Patientengruppe stark zwischen dem
Neuroradiologen und dem Neurochirurgen. Aber auch mittels der HR-MRT
wurden durch den Neurochirurgen weniger Auffélligkeiten als durch den
Neuroradiologen diagnostiziert. Allerdings wurden fast 80 Auffalligkeiten fir den
Neuroradiologen bzw. 65 Auffalligkeiten fir den Neurochirurgen lediglich mittels
der HR-MRT diagnostiziert. Dies sind pro Patient fast finf Auffalligkeiten fir den
Neuroradiologen und vier fir den Neurochirurgen (Tabelle 20).
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Die

zusatzlich

HR-MRT

diagnostizierten

meisten in  der
Auffalligkeiten befanden sich sowonhl
fur den Neuroradiologen als auch fur
den Neurochirurgen in den basalen
Zisternen und dort vor allem in den
Cisternae ambiens und
interpeduncularis.

Im ventrikularen System wurden die
meisten neuen Auffélligkeiten im
Aquéadukt

bedeutete,

diagnostiziert. Dies

dass far den
Neuroradiologen finf und fir den
Neurochirurgen sechs Diagnosen
einer Aquaduktstenose nur mittels
der hochauflésenden MRT gestellt
in etwa

wurden. Dies entspricht

einem Drittel der Patienten mit
Aquaduktstenose.
Auch die

diagnostizierten

nebenbefundlich
Blake’s
Fehlbildungen konnten nur mittels
HR-MRT gefunden
(Tabelle 21).

Pouch-

der werden

Tabelle 21: Anzahl und Lokalisationen
der Auffédlligkeiten in der HR-MRT

Z
oY)
Z
(@)

Seitenventrikel
Foramen Monroi

3. Ventrikel

Aquadukt mesencephali
Eingang 4. Ventrikel

4. Ventrikel

Foraminae Luschkae
Foramen Magendi

NMNNO =20 h~DMNDW®
APPhr O —20DMDWOWN

Ventrikulares System 24| 22
Cisterna Ambiens 10| 12
Cisterna Chiasmatica 9 6
Cisterna

Interpeduncularis 11| 12
retroclivaler Raum 8 7
Cisterna Magna 8 2
Cisterna Medullaris 4 2
obere Cervicalregion 2 1
Basale Zisternen 52| 42
Blake's Pouch 2 1

NR: Neuroradiologe
NC: Neurochirurg
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3.5.3.3 Anzahl der Aquaduktstenosen in anderen Patientengruppen

Tabelle 22: nebenbefundliche Aquédduktstenose

Neuroradiologe Neurochirurg

T2 HR T2 HR
posthamorrhagisch (n=32) 15 22 17 26
Meningomyelozele (n=10) 7 9 8 8
komplexe Hirnfehlbildung (n=6) 3 6 5 5
Dandy-Walker-Malformation/
Blake's Pouch (n=5) 1 2 0 4
Hydrozephalus externus (n=4) 1 1 0 1
postmeningitischer
Hydrozephalus (n=2) 2 1 1 2
X-linked Hydrozephalus (n=2) 2 1 1 2
Hydrozephalus unklarer
Genese (2) 1 0 1 0
ossare Stenosierung
Foramen magnum (n=1) 0 1 0 0
gesamt 32 43 33 48

T2 = konventionell T2 gewichtete MRT, HR = hochauflésende MRT

Von den 64 Patienten, die sich nicht in der Patientengruppe der
Aquaduktstenose befanden, wurde in der konventionell T2 gewichteten MRT
bei circa der Halfte eine Aquaduktstenose diagnostiziert, in der HR-MRT sogar
bei Uber zwei Drittel. Vor allem bei den Patienten mit einer Meningomyelozele
oder einer komplexen Hirnfehlbildung konnte zusatzlich eine Aquéaduktstenose
diagnostiziert werden (Tabelle 22). Die Prozentzahlen fir Aquaduktstenosen
bezogen auf die Patientenzahlen in den einzelnen Patientengruppen zeigt
Abbildung 18.
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Abbildung 16: Zahl der Aqudduktstenosen in Prozent bezogen auf die
Patientenzahl

p.h.H.: posthdmorrhagischer Hydrozephalus; MMC: Meningomyelozele;
FB: komplexe Hirnfehlbildung;, BP/DWM: Blake’s Pouch / Dandy-Walker-
Malformation;

H. ext.: Hydrozephalus externus; p.m.H.: postmeningitischer Hydrozephalus;
X-linked: X-linked Hydrozephalus; unklar: Hydrozephalus unklarer Genese;
ossdr: ossdre Stenosierung Foramen magnum

3.5.4 Blake’s Pouch/Dandy-Walker-Malformation (n=>5)

Tabelle 23: Anzahl der Patienten mit Auffélligkeiten

Neuroradiologe Neurochirurg

konv. MRT HR-MRT |[konv. MRT |HR-MRT
Ventrikulares System 1 3 1 4
Basale Zisternen 4 5 1 5
Gesamt 5 5 4 5

konv. MRT = konventionell T2 gewichtete MRT, HR-MRT = hochauflésende MRT

Tabelle 23 zeigt, dass in der HR-MRT alle Patienten mit einem Blake’s Pouch
oder einer Dandy-Walker-Malformation zusatzliche Auffélligkeiten im Bereich
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der basalen Zisternen hatten. Auch im ventrikuldren System konnten in der HR-
MRT zusatzliche Auffalligkeiten zur konventionell T2 gewichteten MRT
diagnostiziert werden. Allerdings wurde bei Betrachtung der Auffalligkeiten Gber
alle Lokalisation inklusive Blake’s Pouch und Dandy-Walker-Malformation
deutlich, dass auch in der konventionell T2 gewichteten MRT bei fast allen
Patienten mindestens eine zusatzliche Auffalligkeit diagnostiziert wurde.

3.5.4.1 Gesamtzahl an diagnostizierten Auffalligkeiten

Tabelle 24: Anzahl und Lokalisation aller diagnostizierten Auffédlligkeiten
(zusétzlich zu Blake's Pouch/Dandy-Walker-Malformation)

Neuroradiologe Neurochirurg

konv. MRT HR-MRT |[konv. MRT |HR-MRT
Ventrikulares System 2 4 1 5
Basale Zisternen 10 26 1 19
Gesamt 12 30 2 24

konv. MRT = konventionell T2 gewichtete MRT, HR-MRT = hochauflésende MRT

Es wurde deutlich, dass viele Patienten multiple zuséatzliche Auffalligkeiten
aufwiesen, diese wurden aber nur zur Halfte (Neuroradiologe) bzw. lediglich zu
einem Zwolftel (Neurochirurg) in der konventionell T2 gewichteten MRT
diagnostiziert. Die meisten dieser Auffalligkeiten befanden sich im Bereich der
basalen Zisternen. Vor allem bei der Auswertung durch den Neurochirurgen
wurde in der konventionell T2 gewichteten MRT kaum eine dieser
Auffalligkeiten diagnostiziert (Tabelle 24, Abb. 19).
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Abbildung 17: Blake's Pouch / Dandy-Walker-Malformation:
Gesamtzahl an Auffélligkeiten

3.5.4.2 Nur in der HR-MRT diagnostizierte Auffalligkeiten

Tabelle 25:Vergleich der diagnostizierten Auffédlligkeiten HR-MRT zu
konventioneller MRT

Neuroradiologe | Neurochirurg
Auffalligkeit in T2 und HR 13 6
Auffélligkeit nur in HR 21 23
Auffalligkeit nurin T2 2 0

T2: Standard T2 gewichtetes MRT, HR: high-resolution MRT

Sowohl der Neuroradiologe als auch der Neurochirurg diagnostizierten tber 20
Auffalligkeiten nur mittels der HR-MRT. Diese befanden sich zum groBen Teil
in  den basalen Zisternen, und dort fir den Neuroradiologen vor allem in den
Cisternae magna, chiasmatica und ambiens, fir den Neurochirurgen in den

Cisternae interpeduncularis und ambiens (Tabelle 25).

FOr die Diagnostik des Blake’'s Pouch und der Dandy-Walker-Malformation
zeigte sich, dass jeweils ein Blake’s Pouch nur mittels der hochauflésenden
MRT diagnostiziert wurde. Bei der Auswertung durch den Neuroradiologen
wurde bei einem Patient weder ein Blake’s Pouch noch eine Dandy-Walker-

Malformation diagnostiziert. Dadurch finden sich lediglich bei vier Patienten eine
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der beschriebenen Fehlbildungen (zwei Patienten mit Blake’s Pouch sowohl in
der konventionellen MRT als auch in der HR-MRT, ein Patient mit Blake’s
Pouch nur in der HR-MRT, eine Dandy-Walker-Malformation). Der Neurochirurg
diagnostizierte bei drei Patienten eine Blake’s Pouch-Malformation sowohl in
der konventionell T2 gewichteten MRT als auch in der HR-MRT und einen
Blake’s Pouch nur in der HR-MRT. Die Dandy-Walker-Malformation wurde
durch beide Auswerter sowohl in der konventionell T2 gewichteten MRT als
auch in der HR-MRT diagnostiziert.

3.5.4.3 Anzahl der Blake’s Pouch / Dandy-Walker-Malformationen in
den anderen Patientengruppen

Von den 75 Patienten, die einer anderen Patientengruppe angehdrten, hatten
fir den Neuroradiologen sechs Patienten in der konventionell T2 gewichteten
MRT und 13 Patienten in der HR-MRT einen Blake’s Pouch oder eine Dandy-
Walker-Malformation. Fir den Neurochirurgen waren es in der konventionell T2
gewichteten MRT vier Patienten und ebenfalls 13 in der HR-MRT. Davon waren
sechs Patienten (Neuroradiologe) bzw. finf Patienten (Neurochirurg) aus der
Gruppe der Patienten mit posthamorrhagischem Hydrozephalus.

3.5.5 komplexe Hirnfehlbildung (n=6)

Tabelle 26: Anzahl der Patienten mit Auffdlligkeiten

Neuroradiologe Neurochirurg

konv. MRT HR-MRT [konv. MRT |HR-MRT
Ventrikulares System 6 6 6 6
Basale Zisternen 3 6 2 6
Gesamt 6 6 6 6

konv. MRT = konventionell T2 gewichtete MRT, HR-MRT = hochauflésende MRT

Auch in der konventionell T2 gewichteten MRT konnten bei allen Patienten mit

komplexer Hirnfehlbildung Auffalligkeiten im ventrikularen System diagnostiziert
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werden. In den basalen Zisternen wurde allerdings nur die Halfte der
Auffalligkeiten (Neuroradiologe) bzw. ein Drittel (Neurochirurg) diagnostiziert. In
der HR-MRT wurden bei allen sechs Patienten sowohl Auffalligkeiten in den
basalen Zisternen als auch im ventrikularen System diagnostiziert (Tabelle 26).

3.5.5.1 Gesamtzahl an diagnostizierten Auffalligkeiten

Tabelle 27: Anzahl und Lokalisation aller diagnostizierten Auffédlligkeiten

Neuroradiologe Neurochirurg

konv. MRT | HR-MRT |konv. MRT | HR-MRT
Ventrikulares System 9 16 12 12
Basale Zisternen 3 24 4 21
Blake's Pouch /
Dandy-Walker-Malformation 1 1 1 1
Gesamt 13 41 17 34

konv. MRT = konventionell T2 gewichtete MRT, HR-MRT = hochauflésende MRT

Bei der Auswertung durch den Neurochirurgen wurde in der HR-MRT die
doppelte Anzahl an Auffélligkeiten diagnostiziert wie in der konventionell T2
gewichteten MRT, bei der Auswertung durch den Neuroradiologen sogar die
dreifache Anzahl. Wiederum befand sich die Mehrzahl der Auffélligkeiten im
Bereich der basalen Zisternen (Tabelle 27, Abb. 20).

Durchschnittlich wurden in der HR-MRT durch den Neuroradiologen 6,8
Auffalligkeiten pro Patient diagnostiziert, durch den Neurochirurgen 5,6.

Bei einem Patienten wurde durch den Neurochirurgen ein Blake’s Pouch
diagnostiziert, durch den Neuroradiologen wurde in der konventionell T2
gewichteten MRT ein Blake’s Pouch diagnostiziert, der in der HR-MRT als

Dandy-Walker-Malformation eingestuft wurde.
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Neuroradiologe Neurochirurg
HR 41 34
T2 13 17
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Abbildung 18: komplexe Hirnfehlbildung:
Gesamtzahl an Auffélligkeiten

3.5.5.2 Nur in der HR-MRT diagnostizierte Auffalligkeiten

Tabelle 28: Vergleich der diagnostizierten Auffdlligkeiten HR-MRT zu
konventioneller MRT

Neuroradiologe | Neurochirurg
Auffalligkeit in T2 und HR 9 15
Auffalligkeit nur in HR 32 19
Auffalligkeit nur in T2 4 2

T2: Standard T2 gewichtetes MRT, HR: high-resolution MRT

In dieser Patientengruppe diagnostizierte der Neurochirurg mehr Auffalligkeiten
bereits in der konventionell T2 gewichteten MRT als der Neuroradiologe.
Allerdings diagnostizierte der Neuroradiologe in der HR-MRT Uber 30
Auffalligkeiten, wohingegen der Neurochirurg nur 19 Auffalligkeiten fand.
Dadurch diagnostizierte der Neuroradiologe insgesamt eine gréBere Anzahl an
Aufféalligkeiten als der Neurochirurg. AuBerdem wurden in der konventionell T2
gewichteten MRT vier (Neuroradiologe) bzw. zwei (Neurochirurg) Auffalligkeiten
diagnostiziert, die sich in der HR-MRT nicht bestétigten (Tabelle 28).

Die Mehrzahl der lediglich in der HR-MRT diagnostizierten Auffalligkeiten
befand sich im Bereich der basalen Zisternen, wobei bei der Auswertung durch
den Neuroradiologen dort 21 neue Auffalligkeiten gefunden wurden und im
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ventrikularen System zehn, davon drei im Aquaduktus mesencephali. Im
Bereich der basalen Zisternen befanden sich bei der Auswertung durch den
Neuroradiologen die meisten Auffélligkeiten in den Cisternae interpeduncularis,
chiasmatica und ambiens. Bei der Auswertung durch den Neurochirurgen
wurde in der HR-MRT im ventrikuldren System nur eine Auffalligkeit neu
diagnostiziert, eine in der konventionell T2 gewichteten MRT diagnostizierte
Auffalligkeit im ventrikularen System bestatigte sich in der HR-MRT nicht. Die
eine in der HR-MRT zuséatzlich diagnostizierte Auffalligkeit befand sich im
Foramen Monroi. Im Bereich der basalen Zisternen wurden durch den
Neurochirurgen 18 Auffélligkeiten zusatzlich diagnostiziert; diese befanden sich

vor allem in den Cisternae ambiens und interpeduncularis.

AbschlieBend unterschieden sich die Auswertungen des Neuroradiologen und
des Neurochirurgen in dieser Patientengruppe vor allem bei den Ergebnissen
im ventrikularen System, in dem der Neurochirurg fast alle Auffalligkeiten schon
in der konventionell T2 gewichteten MRT diagnostizierte.

3.5.6 Vergleich der verschiedenen Patientengruppen in der HR-MRT

Mittels des HR-MRT-Verfahrens konnten bei allen Patienten in allen
Patientengruppen mindestens eine, meistens jedoch multiple Auffélligkeiten
gefunden werden. AuBerdem konnten haufig sowohl im ventrikularen System
als auch im Bereich der basalen Zisternen Auffalligkeiten diagnostiziert werden.
Bei den Patienten mit posthamorrhagischem Hydrozephalus fanden sich bei
allen Patienten im Bereich der basalen Zisternen und bei fast allen Patienten
(31 von 32 fur den Neuroradiologen; 30 von 32 fur den Neurochirurgen) im
ventrikularen System Auffélligkeiten. Das gleiche qilt fir die Patienten mit
Meningomyelozele (alle im Bereich der basalen Zisternen, alle bis auf einen im
ventrikuldren System). Auch bei den Patienten mit Aquaduktstenose wurden
zusatzlich zu den Auffélligkeiten im ventrikularen System bei allen
(Neuroradiologe) bzw. allen bis auf einen (Neurochirurg) Auffalligkeiten im

Bereich der basalen Zisternen gefunden. Diese konnten nur ungenigend in der
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konventionell T2 gewichteten MRT diagnostiziert werden, vor allem bei der
Auswertung durch den Neurochirurgen.

In der Patientengruppe des Blake’s Pouch und der Dandy-Walker-Malformation
fanden sich ebenfalls zusatzlich zur Hauptdiagnose bei fast allen Patienten
Auffalligkeiten sowohl im ventrikularen System als auch in den basalen
Zisternen. In der konventionell T2 gewichteten MRT wurden bei der Auswertung
durch den Neuroradiologen vor allem die Auffalligkeiten im ventrikularen
System nicht ausreichend diagnostiziert, bei der Auswertung durch den
Neurochirurgen sowohl die Auffalligkeiten im ventrikularen System als auch im
Bereich der basalen Zisternen.

In der Patientengruppe der komplexen Hirnfehlbildung wurden bereits in der
konventionell T2 gewichteten MRT bei allen Patienten Auffalligkeiten im
ventrikuldren System diagnostiziert. In der HR-MRT wurde deutlich, dass alle
Patienten zusatzliche Auffalligkeiten im Bereich der basalen Zisternen hatten
und dass diese sogar die Anzahl der Auffalligkeiten im ventrikularen System

Ubertrafen.

Tabelle 29: Anzahl der gefunden Auffélligkeiten pro Patient in der HR-MRT

p.h.H MMC AS BP/DWM |FB

NR [NC |NR [NC [NR [NC [NR [NC |[NR [NC

Ventrikuléares

System 29| 28| 51| 3,71 25| 2,31 08| 1,0] 2,7| 2,0
Basale Zisternen 47| 43| 53| 41| 43| 29| 52| 3,8] 4,0| 3,5
gesamt 78| 711 104| 7,8] 6,8/ 52| 6,0/ 48| 6,7| 55

NR: Neuroradiologe; NC: Neurochirurg
p.h.H.: posthdmorrhagischer Hydrozephalus; MMC: Meningomyelozele;

AS: Aquédduktstenose; BP/DWM: Blake’s Pouch / Dandy-Walker-Malformation
FB: komplexe Hirnfehlbildung
In allen Patientengruppen wurden bei den Patienten in der HR-MRT multiple
Auffalligkeiten gefunden. Bei den Patienten mit Meningomyelozele wurden
sowohl durch den Neuroradiologen als auch durch den Neurochirurgen am
meisten Auffalligkeiten gefunden (10,4 pro Patient fir den Neuroradiologen, 7,8
pro Patient durch den Neurochirurgen). Diese verteilten sich fast zu gleichen
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Teilen auf das ventrikuldre System und die basalen Zisternen. Die wenigsten
Auffalligkeiten wurden in der Gruppe der Blake’s Pouch/Dandy-Walker-
Malformation gefunden (6,0 flr den Neuroradiologen, 4,8 fir den
Neurochirurgen). In dieser Patientengruppe befanden sich die meisten
Auffalligkeiten in den basalen Zisternen.

In allen Patientengruppen wurden im Bereich der basalen Zisternen sowohl fir
den Neuroradiologen als auch flr den Neurochirurgen mehr Auffélligkeiten pro
Patient gefunden als im ventrikularen System. Der Neuroradiologe
diagnostizierte bis auf eine Ausnahme (Blake’s Pouch, ventrikulares System)
immer mehr Auffalligkeiten als der Neurochirurg (Tabelle 29).

AbschlieBend konnte gezeigt werden, dass in der hochauflésenden MRT fast
alle Patienten im Bereich der basalen Zisternen multiple Auffalligkeiten zeigten.
Diese konnten oft nur ungenlgend in den konventionell T2 gewichteten MRT-
Aufnahmen diagnostiziert werden. Der Neuroradiologe war meistens in der
Lage, sowohl in der konventionell T2 gewichteten MRT als auch in der HR-MRT
eine groBere Anzahl an Auffalligkeiten zu diagnostizieren als der Neurochirurg.
Eine Ausnahme fir die konventionell T2 gewichtete MRT bildeten die
Patientengruppen der Meningomyelozele und der komplexen Hirnfehlbildung. In
diesen beiden Patientengruppen diagnostizierte der Neurochirurg mehr
Auffalligkeiten bereits in der konventionell T2 gewichteten MRT als der
Neuroradiologe.

3.6 lllustration von MRT-Beispielen

Im Folgenden soll eine Auswahl an MRT-Bildern gezeigt werden, die fir die
haufigsten Krankheitsbilder bedeutende Lokalisationen von Membranen
zeigten. Es wurden jeweils die konventionell T2 gewichteten MRT-Bilder mit
den hochauflésenden Sequenzen verglichen. AuBerdem sollte gezeigt werden,
an welchen Lokalisationen die hochauflésende MRT der konventionellen
Uberlegen ist und wie es zu Fehlinterpretationen von Membranen in der

konventionellen MRT kommen konnte.
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3.6.1 Posthamorrhagischer Hydrozephalus

Der erste Patient (Patientennummer 10004) ist ein ehemaliges Friihgeborenes
der 24. SSW mit einer sekundaren Reanimation am zweiten Lebenstag.
Aufgrund einer intraventrikularen Hamorrhagie dritten Grades entwickelte er
einen posthamorrhagischen Hydrozephalus. Initial war bei Mikrozephalie keine
operative Therapie nétig. Mit vier Jahren wurde dann aufgrund eines
progredienten perzentilenfllichtigen Kopfwachstums, einem
Sonnenuntergangsphanomen und autoaggressivem Verhaltens, vor allem mit
Schlagen gegen den Kopf, die Indikation zur Behandlung des Hydrozephalus
gestellt. Initial erfolgte eine ETV. Da diese nicht den gewlnschten Erfolg
erbrachte, wurde ihm zwei Monate spater ein VP-Shunt implantiert. Zum

Zeitpunkt der hochaufldésenden MRT war er bereits behandelt und vier Jahre alt.
(Abb. 21)

Abbildung 19: MRT-Bilder des
vierjdhrigen Patienten mit
posthdmorrhagischem
Hydrozephalus

Oben: parasagittale Ebene,
links T2 gewichtet, rechts true-
fisp-Sequenz

Unten: transversale Ebene,
links T2 gewichtet, rechts true-
fisp-Sequenz

Vor allem im Bereich der
basalen Zisternen sind in der
hochauflésenden MRT
Membranen besser zu
diagnostizieren als in der
konventionell T2 gewichteten
Sequenz. Dies trifft bei diesem
Patient vor allem fiir den
prdpontinen Raum zu.
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Mittlerweile ist der Patient 11 Jahre alt und besucht eine Schule fir Kérper-und
Geistig behinderte. Das autoaggressive Verhalten habe sich gebessert und er
sei insgesamt ruhiger geworden. Im Alter von 6 Jahren war eine Shuntrevision
notig, seither zeigt sich von Seiten des Hydrozephalus ein unauffalliger Verlauf.

3.6.2 Meningomyelozele

Die zweite Patientin (Patientennummer 10008) ist eine Patientin mit einer
lumbalen Meningomyelozele. Sie leidet an einer asymmetrischen inkompletten
Paraparese. Schon initial bestand der Verdacht auf eine kompensierte
Aquéaduktstenose. Mit 13 Jahren entwickelte sich ein perzentilenfllichtiges
Kopfwachstum Uber der 97. Perzentile und intermittierende Kopfschmerzen.
Daraufhin wurde bei ihr die hochauflésende MRT durchgefliihrt. Zur Evaluation
der Notwendigkeit einer ETV erfolgte im Anschluss eine invasive
Hirndruckmessung Uber zwei Tage; diese erbrachte einen unauffalligen Befund.
Die Patientin ist mittlerweile 19 Jahre alt, allerdings war sie seit ihrem 15.
Lebensjahr nicht mehr in der Universitatsklinik Tabingen vorstellig. (Abb. 22)

Abbildung 20: konventionell T2 gewichtete MRT (links) und true-fisp-Sequenz
(rechts) des dreizehnjdhrigen Mddchens mit einer Meningomyelozele, jeweils
parasagittale Schnittebene

Der diagnostische Zusatznutzen der hochauflésenden MRT zeigt sich vor allem im
Bereich der basalen Zisternen und der Cisterna magna. In der konventionell T2
gewichteten MRT wurden die Membranen in diesem Bereich nicht diagnostiziert.
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3.6.3 Aquaduktstenose

Patientin drei (Patientennummer 10003) ist ein zum Zeitpunkt der
hochauflésenden MRT dreijahriges Madchen mit einer Aquéduktstenose
unklarer Atiologie. Mit drei Jahren zeigte sich eine motorischen
Entwicklungsverzégerung und eine Ataxie. AuBerdem war das Kopfwachstum
perzentilenfliichtig. Eine ETV wurde bereits vor der hochauflésenden MRT-
Bildgebung aus dieser Studie versucht, allerdings zeigte sich sechs Monate
nach der ETV in der MRT keine Offenheit des Stomas sowie weiterhin ein
perzentilenfliichtiges Kopfwachstum. Deshalb wurde sie zusatzlich mit einem
VP-Shunt versorgt.

Die mittlerweile siebenjahrige Patientin besucht eine Regelschule und
entwickelt sich motorisch gut. Allerdings besteht der Verdacht auf eine kognitive
Entwicklungsstérung und die Ventrikelweite ist nicht rlcklaufig, sodass im Alter
von acht Jahren eine neuropsychologische Testung und eine
Shuntinfusionsstudie zum Ausschluss einer Shuntdysfunktion erfolgen soll.

In ihrem Fall wurde die Diagnose der Aquéadukistenose im Eingangsbereich
sowohl bei der Auswertung durch den Neuroradiologen als auch bei der des
Neurochirurgen nur in der hochauflésenden MRT gestellt. (Abb. 23)

]

Abbildung 21: konventionell T2 gewichtete MRT (links) und true-fisp-
Sequenz (rechts) der dreijdhrigen Patientin mit AQudduktstenose, jeweils
sagittale Schnittebene

Aufgrund der flow voids in der konventionell T2 gewichteten MRT war
von einer ausreichenden Offnung des Aquddukts ausgegangen worden.
In der hochauflésenden Sequenz wird allerdings deutlich, dass der
Aquéddukt stark eingeengt ist.
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3.6.4 Blake’s Pouch

Der vierte Patient (Patientennummer 10007) ist ein ehemaliges Friihgeborenes,
der zum Zeitpunkt der hochauflésenden MRT sieben Monate alt war. Er hat
einen posthamorrhagischen Hydrozephalus bei Zustand nach intraventrikularer
Blutung Grad Ill. Bei ihm wurde in unserer Studie zusatzlich ein Blake’s Pouch
diagnostiziert. Dieser wurde nur mittels der hochauflésenden MRT
diagnostiziert. Die VP-Shunt-Implantation erfolgte bereits vor der in dieser
Studie ausgewerteten Bildgebung in einem auswartigen Krankenhaus im dritten
Lebensmonat. (Abb. 24)

Bei Vorstellung in der neurochirurgischen Sprechstunde zeigte sich ein
progredienter Kopfumfang und ein sehr ausgepragtes
Sonnenuntergangsphanomen, sodass entweder von einer Shuntdysfunktion
oder einer gekammerten Situation der Ventrikel ausgegangen wurde. Aus
diesem Grund erfolgte eine Shuntrevision und eine diagnostische
Ventrikuloskopie. AuBerdem bestand eine zusatzliche externe
Hydrozephaluskomponente. Intraoperativ zeigt sich keine Kompartimentierung
des Ventrikelsystems. Im Verlauf entwickelt der Patient eine fokale strukturelle
Epilepsie, die medikamentds eingestellt wurde. Bezlglich des Hydrozephalus
besteht bei dem mittlerweile flinfjahrigen Kind eine stabile Situation. Allerdings
erlitt er eine beidseitige partielle Optikusatrophie, sodass er im nachsten Jahr in
eine Schule fir Sehbehinderte eingeschult werden soll. Kognitive

Einschrankungen sind kaum vorhanden.

Abbildung 22: sieben Monate
alter mannlicher Sdugling mit
einem posthdmorrhagischen
Hydrozephalus, links T2
gewichtete, rechts true-fisp-
Sequenz, jeweils sagittale
Schnittebene

Diagnostik des Blake’s Pouch nur
mittels der hochauflésenden
MRT-Sequenz
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3.6.5 Fehlinterpretationen von Membranen in der konventionell T2
gewichteten MRT

In der konventionell T2 gewichteten MRT wurden teilweise Auffélligkeiten
diagnostiziert, die sich in der hochauflésenden MRT nicht bestatigten. Im
Folgenden sollen zwei Beispiele fur diese Félle aufgezeigt werden.

Die flnfte Patientin (Patientennummer 10063) ist ein 15-jahriges Madchen mit
einem Hydrozephalus unklarer Genese. Sie erlitt im Alter von 15 Jahren einen
Krampfanfall. Im Rahmen der Abklarung des Krampfanfalles erfolgte eine MRT
des Neurokraniums. Hierauf wurde ein ausgepragter Hydrozephalus internus
diagnostiziert. Dieser steht h6chstwahrscheinlich nicht im Zusammenhang mit
den Krampfanfallen. Ansonsten war das Madchen komplett neurologisch
unaufféllig, allerdings ist seit dem ersten Lebensjahr eine progrediente
Makrozephalie dokumentiert. Drei Monate nach der hochauflésenden MRT-
Bildgebung wurde dem Madchen ein VP-Shunt implantiert, alternativ ware auch
der Versuch einer ETV denkbar gewesen. Bei ihr ware in dieser Studie ohne die
hochauflésende MRT-Bildgebung falschlicherweise eine Aquaduktstenose

diagnostiziert worden. (Abb. 25)

Abbildung 23: 15-jdhriges Mddchen mit einem Hydrozephalus unklarer Genese,
links T2 gewichtet, rechts true-fisp-Sequenz

Auf der konventionell T2 gewichteten MRT erscheint der Aqudduktus
mesencephali trotz eines geringen flow voids sehr eng. In der hochauflésenden
MRT wird deutlich, dass keine Stenose im Bereich des Aqudduktes besteht.
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Der sechste Patient (Patientennummer 10090) ist ein zum Zeitpunkt der
hochauflésenden MRT siebenjahriger Junge mit einem posthdmorrhagischen
Hydrozephalus. Bei ihm war es im Rahmen einer hamorrhagischen Diathese,
am ehesten bei akzidenteller Heparin-Uberdosierung, zu akuten
Subduralhdmatomen linkshemisphéarisch und in der hinteren Schadelgrube
gekommen, welche am zweiten Lebenstag operativ versorgt werden mussten.
AuBerdem kam es zu multiplen subarachnoidalen Hamatomen im
kraniocervicalen Ubergang, frontal, parietal und okzipital. Im Verlauf kam es zu
einem allmahlichen Liquoraufstau, sodass bereits mit knapp einem Monat eine

Shuntimplantation nétig wurde.

Mit funf Jahren hatte sich der Patient gut entwickelt, er ging in den
Regelkindergarten und zeigte keine Auffélligkeiten. Allerdings bestand bei der
Verlaufskontrolle ein nach unten abweichendes Kopfumfangswachstum und
Schlitzventrikel, sodass von einer chronischen Uberdrainage ausgegangen
wurde. Es erfolgte die Implantation eines Shuntassistenten.

Mittlerweile ist der Patient fast 10 Jahre alt und besucht die dritte Klasse der
Regelschule mit guten Leistungen. Er zeigt keine neurologischen
Auffalligkeiten. (Abb. 26)

Abbildung 24: siebenjdhriger Patient mit einem shuntversorgten
posthdmorrhagischen Hydrozephalus, links T2 gewichtet, rechts true-fisp-
Sequenz, jeweils sagittale Schnittebene

In der konventionell T2 gewichteten MRT erscheint die Cisterna magna durch
Gewebe verlegt. In der hochauflésenden MRT wird sichtbar, dass diese zwar
eingeengt, aber offen ist.
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4. Diskussion

Diese Studie sollte die Hypothese Uberprifen, dass jeglicher péadiatrische
Hydrozephalus obstruktiv bedingt ist und es keinen kommunizierenden
Hydrozephalus im Kindesalter gibt. Hierfir wurden hochaufl6sende MRT-Bilder
im Vergleich zu konventionell T2 gewichteten MRT-Aufnahmen von zwei
unterschiedlichen Untersuchern ausgewertet. In der hochauflésenden MRT
wurden bei allen Patienten Obstruktionen diagnostiziert. Haufig fanden sich
Engstellen im ventrikularen System, bei allen Patienten fanden sich jedoch
Auffalligkeiten im Bereich der basalen Zisternen. Im Rahmen der
konventionellen Lehrmeinung wird bei Membranen im Bereich der basalen
Zisternen nicht von einem obstruktiven Hydrozephalus gesprochen, sondern er
wurde als kommunizierend bezeichnet. Es wird davon ausgegangen, dass der
Hydrozephalus in diesem Fall durch eine Stérung der Liquorresorption entsteht.
Allerdings gibt es immer mehr Hinweise daflr, dass auch eine Behinderung des
Liquorflusses in den basalen Zisternen durch Stérung der Pulsativitat des
Liguors einen Hydrozephalus verursachen kann.

4.1 Relevanz des Hydrozephalus im klinischen Alltag

Die genaue Inzidenz des Hydrozephalus kann nicht angegeben werden.
Dennoch ist der Hydrozephalus ein haufiges Krankheitsbild im Bereich der
Neuropadiatrie. Die Erkrankungshaufigkeiten sind abhéngig von den
verschiedenen Atiologien. Diese wiederum sind unterschiedlich je nach dem
Entwicklungsstand des Landes, in dem er auftritt. Wahrend in den westlichen
Industrienationen die haufigste Entitat der posthdmorrhagische Hydrozephalus
bei extremen Friihgeborenen darstellt, ist in der Dritten Welt oder auch in Asien
der postmeningitische Hydrozephalus die haufigste Entitat (Rashid et al., 2012).
In den Industrienationen geht die Inzidenz der Meningomyelozele zurlck und
somit auch die Inzidenz der Arnold-Chiari-Malformationen. Dies héangt vor allem
mit der zunehmenden Folsaure-Substitution vor und wahrend der

Schwangerschaft zusammen. Andererseits werden die Uberlebenschancen der
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extremen Frihgeborenen immer besser. Da diese besonders anféllig far
intraventrikuldre Blutungen und Infektionen des zentralen Nervensystems sind,
nimmt die Zahl an posthdmorrhagischen und postmeningitischen Hydrozephali
zu. Diese auBern sich haufig in Form von multilokalisierten Hydrozephali.
Hierzulande sind postmeningitische Hydrozephali auBerhalb des Neu- und
Frihgeborenen-Alters selten. Meist sind die Infektionen gut zu behandeln und
fihren nicht in der Spatfolge zu einem Hydrozephalus. Die Uibrigen Atiologien
des Hydrozephalus bleiben weitestgehend gleich, aber die Uberlebenschancen
und Prognosen flr die geistige Entwicklung der Kinder werden immer besser
(Fernell et al., 1991; Lindquist et al., 2011; Persson et al., 2006). Dies stellt
neue Anforderungen an die Therapie des Hydrozephalus, da diese mdglichst
komplikationsarm und von langer Dauer sein sollen. Hierbei stellt der
ventrikuloperitoneale Shunt immer wieder ein Problem dar, da es mit dem
Wachstum der Kinder haufig zu Problemen und Shuntdysfunktionen kommt.
Um geeignete Therapien zu entwickeln, ist es notig, die Pathophysiologie und
Ursachen des Hydrozephalus genauer zu verstehen.

4.2 Die Unterschiede zwischen den verschiedenen MRT-Sequenzen

Einer der groBen Nachteile der MRT in der Diagnostik und
Verlaufsbeobachtung des péadiatrischen Hydrozephalus ist die lange Dauer der
Untersuchung, die bei kleinen Kindern immer eine Sedierung nétig macht. Dies
ist sowohl bei der konventionellen als auch bei der hochauflésenden MRT der
Fall. Die Untersuchungszeiten betragen bei der konventionell T2 gewichteten
MRT zwei bis drei Minuten, bei der hochauflésenden MRT funf bis neun
Minuten. Da auch die konventionell T2 gewichtete MRT eine Sedierung nétig
macht, ist dies kein isoliertes Problem der hochauflésenden MRT. Lediglich die
Sedierungszeit ist bei der hochauflésenden MRT langer. Allerdings zeigt diese
Arbeit, wie auch bereits friiher festgestellt (Kehler and Gliemroth, 2003), dass
Obstruktionen in den basalen Zisternen mittels einer konventionellen MRT
schlechter bzw. nicht dargestellt werden kénnen.
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In der T2-HR-MRT mit dem MRT-Gerét der Firma Philips stand in dieser Studie
nur eine Ebene zur Beurteilung zur Verflgung. Bei der nicht optimalen
Bildqualitdt wirde eine axiale Rekonstruktion keinen diagnostischen
Zusatznutzen erbringen. Durch das Vorhandensein nur einer Ebene ist die
Beurteilbarkeit an einigen Lokalisationen erschwert. Dies ist vor allem bei den
Foramina Monroi und Luschkae der Fall. Dennoch konnte diese Arbeit zeigen,
dass selbst in einer sagittalen Ebene eine gréBere Anzahl an Auffalligkeiten
diagnostiziert werden konnte, als in der sagittalen und axialen Ebene der

konventionell T2 gewichteten MRT zusammen.

Die 3D-CISS-Sequenz, die eine Kombination aus zwei true-fisp-Sequenzen
darstellt, hat die beste rdumliche Auflésung im Liquorraum. Sie ist gut zur
praoperativen Entscheidungsfindung und postoperativen Evaluation geeignet
(Laitt et al., 1999). Durch den guten Liquor-Hirnparenchym-Kontrast ermdglicht
die CISS-MRT eine gute Darstellung von Gewebestrukturen im Liquorraum und
fihrt damit zu einem besseren Verstandnis der Ursache des Hydrozephalus.
Allerdings hat sie eine relativ lange Scanzeit. Nach Aleman et al. wurden bei elf
von 15 Patienten in der CISS-Sequenz zusatzliche Membranen diagnostiziert,
die in der konventionell T2 gewichteten MRT nicht zu sehen waren. AuBerdem
kann durch die genaue Darstellung des Bodens des dritten Ventrikels und des
darunter liegenden Raums der ,basalen Zisternen“ der Erfolg einer ETV
vorhergesagt werden. In der Verlaufsbeobachtung der VentrikelgréBe und dem
Nachweis von flow voids, also Flussartefakten, nach ETV waren in dieser
Studie die CISS- und konventionell T2 gewichtete Sequenz gleichwertig
(Aleman et al., 2001). Kunz et al. beschrieben den Nutzen der CISS-Sequenz
fir die praoperative Evaluation. Sie stellten fest, dass Patienten mit diinnem
und leicht zu perforierendem Boden des dritten Ventrikels ein besseres
Outcome aufweisen (Kunz et al., 2008). Hieraus ergibt sich, dass der Vorteil der
hochauflésenden MRT vor allem in der praoperativen Diagnostik und auch in
der Bestimmung der Atiologie des Hydrozephalus liegt. Zusammengefasst
bietet die CISS-MRT eine gute Visualisierung des Aquadukts (Doll et al., 2000)
und ist gut geeignet zur Verlaufsuntersuchung nach ETV (Laitt et al., 1999).
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Es bleibt das Problem der langen Untersuchungszeiten und somit der nétigen
Sedierung der zu untersuchenden Kinder. HierfUr publizierten Kupermann et al.
eine Technik, die gegebenfalls eine Mdglichkeit darstellt, die Sedierung der
Kinder zu reduzieren. Diese Technik, prospective motion correction, kurz
PROMO genannt, wurde entwickelt, um Bewegungsartefakie durch
Kopfbewegungen wéahrend hochauflésenden MRT zu reduzieren. Hierdurch
steigt die diagnostische Nutzbarkeit der MRT-Bilder, verbunden mit einer
minimalen Zunahme der Untersuchungsdauer; meist unter 10 Sekunden pro

Untersuchung (Kuperman et al., 2011).

Eine weitere Mdglichkeit, den Bedarf an Sedierung zu reduzieren bietet die
Fast-Sequenz-MRT (fsMRT) (Ashley et al., 2005; Patel et al., 2014). Sie kann in
der Routine-Uberwachung nach Shunt-Anlage angewendet werden und ist
geeignet zur Diagnostik von Shuntmalfunktionen. Sie bendtigt durch eine
durchschnittliche Untersuchungsdauer von 3,37 Minuten viel haufiger keine
Sedierung. In der Studie von Patel et al. wurden so bei allen 200 Patienten
brauchbare MRT-Bilder angefertigt (Patel et al., 2014). AbschlieBend stellt die
fsMRT in der Verlaufskontrolle bei shuntversorgten Kindern eine effektive

Modalitat dar, die ohne Sedierung oder ionisierende Strahlung auskommt.

4.3 Konsequenz der diagnostizierten Obstruktionen fir die
Pathophysiologie des padiatrischen Hydrozephalus

Wie schon erwahnt, sind die physiologischen Vorgange des Liquorflusses und
die Konsequenzen einer Stdérung desselben bis heute nicht im Detail geklart.
Daraus ergibt sich, dass verschiedene Entitdten des Hydrozephalus nicht
verstanden sind. Bei den tumorassoziierten Hydrozephali (zum Beispiel ein
Tumor im vierten Ventrikel) ergibt sich die obstruktive Genese von selbst,
sodass diese aus dieser Studie ausgeschlossen wurden. Bei den
posthamorrhagischen und postmeningitischen Hydrozephali wurde friher davon
ausgegangen, dass sie von einer Stérung der Ligquorresorption durch
Verstopfen der Pacchionischen Granulationen hervorgerufen wurden. Neuere
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Untersuchungen (Kehler and Gliemroth, 2003; Wagshul et al., 2011) weisen
aber darauf hin, dass sie durch multiple Membranen vor allem in den basalen
Zisternen verursacht werden. In anderen Entitdten des Hydrozephalus ist die
Ursache verhaltnismaBig eindeutig. So wird der X-linked Hydrozephalus von
einer Aquaduktstenose verursacht und auch bei anderen Aquéduktstenosen
ergibt sich eher die Frage, warum diese sich entwickelte. Die durch eine
Aquéaduktstenose verursachten Hydrozephali gehéren diskussionslos in die
Gruppe der obstruktiven Hydrozephali. Die Diskussionen betreffen vor allem
diejenigen Hydrozephali, die durch Membranen in den basalen Zisternen
verursacht werden. Diese werden bisher definitionsgemaB als
kommunizierende oder nicht-obstruktive Hydrozephali bezeichnet und das
Konzept, dass eine Obstruktion jenseits der inneren Liquorrdume einen
Hydrozephalus verursachen kann, existiert in der traditionellen Sichtweise nicht.
Diese Studie zeigt, dass die Membranen haufig nicht durch konventionelle
MRT-Techniken diagnostiziert werden kénnen, sondern die Durchflihrung einer
hochauflésenden MRT erfordern. Damit wird auch klar, dass extraventrikulare
Obstruktionen in der Standardbildgebung oft nicht erkannt werden und dass die
Diagnostik nur so gut ist, wie die Auflésung der verwendeten Methode.

4.3.1 Physiologische Vorgange des Liquorflusses

Die zwei groBen Theorien in der Entstehung des Hydrozephalus sind die bulk-
flow Theorie und die hydrodynamische Theorie. Die gréBte Kritik an der bulk-
flow Theorie betrifft die Tatsache, dass die kommunizierenden Hydrozephali
meist nicht mit einer Dilatation der auBeren Liquorrdume einher geht, was
gegen ein Resorptionsdefizit in den Pacchionische Granulationen spricht. Die
hydrodynamische Theorie geht davon aus, dass zur Entstehung eines
Hydrozephalus keine Stérung des Massenflusses nétig ist, sondern auch eine
Stérung der Pulsativitat, resultierend in einer Hyperpulsatilitat, beispielsweise
durch eine global erniedrigte Compliance oder durch Membranen in den
basalen Zisternen (lokal erniedrigte Compliance) einen Hydrozephalus
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verursachen kann (Greitz, 1993). Diese Argumentation stitzt sich auf die
Monro-Kellie-Doktrin.

Schon 1993 veréffentlichte Greitz eine genaue Beschreibung der intrakraniellen
Pulsatilitat. Er beschrieb flunf verschiedene Kompartimente der Liquor-
Pulsativitdt. Ein  Hochgeschwindigkeitskompartiment im  Bereich des
Hirnstamms und des Rlackenmarks, zwei
Niedriggeschwindigkeitskompartimente im oberen und unteren
Subarachnoidalraum und zwei Kompartimente mit mittlerer Geschwindigkeit
dazwischen. Die Pulsativitat des Liquors konnte 2011 durch Sweetman und
Linninger anhand der Entwicklung eines 3D-Models dargestellt werden
(Sweetman and Linninger, 2011). Gesunde Probanden wurden mittels einer
herzzyklusabhangigen Phasen-Kontrast-MRT untersucht und es gelang die
Darstellung der Pendelbewegungen des Liquors im ventrikularen System und

den basalen Zisternen.

Zusammengefasst kann gesagt werden, dass der Liquorfluss aus zwei
Komponenten besteht (Penn and Linninger, 2009). Zum einen gibt es einen
gerichteten Netto-Fluss von den Ventrikeln zum Subarachnoidalraum, zum

anderen gibt es einen pulsatilen Fluss, der den Netto-Fluss Uberlagert.

AuBerdem gibt es weitere Beobachtungen, die gegen die bulk-flow Theorie
sprechen (Greitz, 2004a). Zum einen entwickeln sich die Pacchionischen
Granulationen nicht vor dem Fontanellenschluss im Kindesalter, genauso
konnten in ihnen bisher keine mechanischen Klappen nachgewiesen werden,
wie von Welch und Friedman 1960 berichtet (WELCH and FRIEDMAN, 1960).
Auf ihre Berichte stltzte sich die Entwicklung der bulk-flow Theorie. Bisher gibt
es keine experimentellen Hinweise, dass Flussigkeiten tber die Pacchionischen
Granulationen transportiert werden (Greitz, 2004a). Weitere Beobachtungen,
die gegen die bulk-flow Theorie sprechen, sind, dass sich radioaktiv markiertes
Albumin, das in den lumbalen Spinalkanal gespritzt wird, innerhalb von Minuten
im Blut befindet. Es wird zu 80-90% im Spinalkanal absorbiert und ein spates

Maximum findet sich im lumbosakralen Bereich (Greitz, 2004a).
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AuBerdem proklamierten schon Dandy und Blackfan 1914, dass Liquor von den
Hirnkapillaren reabsorbiert wird (Dandy WE, 1929) und nicht von den
Pacchionischen Granulationen (Dandy WE, Blackfan KD, 1914). Diese
Vermutung wurde 1996 von Greitz und Hannerz mittels Radionuklid-
Zisternographien bestéatigt (Greitz and Hannerz, 1996). Sie fanden keine
Anreicherung des Tracers im Bereich der Pacchionischen Granulationen.
Vielmehr sprechen ihre Ergebnisse fir eine Vermischung des Tracers mit dem
neu gebildeten Liquor durch den pulsatiien Fluss innerhalb des gesamten
Liquorsystems. Sie postulieren, dass der Liquor ubiquitdr im zentralen
Nervensystem in die Kapillaren resorbiert wird. Dies geschieht auf die gleiche
Art, wie Kapillaren in anderen Bereichen des Korpers interstitielle Flissigkeit
aufnehmen. Die Gehirnkapillaren absorbieren aktiv die Makromolekile und
Plasmaproteine, die Flussigkeit folgt dem onkotischen Gradienten.

2005 wurde von Koh et al. die Rolle des lymphatischen Systems bei der
Liquorabsorption beschrieben (Koh et al., 2005). Zwar gibt es im zentralen
Nervensystem keine lymphatischen GefaBe, aber bereits vor tber 150 Jahren
gelang der Nachweis einer Verbindung des Subarachnoidalraums mit dem
cervicalen lymphatischen System (Schwalbe G, 1869; Lidemann et al., 2005).
Die Arbeit von Koh et al. beschreibt unter anderem einen Tracerdurchtritt durch
die Lamina cribrosa des Os ethmoidale zusammen mit den Fila olfactoriae.
Durch Abdichten der Lamina cribrosa bei Schafen kommt es zu einer starken
Abnahme der Liquorresorption.

4.3.2 Pathophysiologie des Hydrozephalus

Die Anzeichen, dass die traditionelle Sichtweise auf die Entstehung eines
Hydrozephalus in Form der bulk-flow Theorie Uberarbeitet werden muss,
werden immer deutlicher. Eine Stérung der Pulsativitat, beispielsweise bedingt
durch eine Obstruktion innerhalb der auBeren Liquorrdume oder durch eine
vendse Hypertension, kann einen Hydrozephalus verursachen (Wagshul et al.,
2011). Sie geht mit einer verminderten intrakraniellen Compliance einher.
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Bereits 1978 erzeugten Di Rocco et al. experimentell einen kommunizierenden
Hydrozephalus (Di Rocco et al.,, 1978). Sie implantierten Schafen einen
intraventrikularen pulsierenden Ballon und zeigten somit die Entstehung eines
kommunizierenden Hydrozephalus durch eine mechanisch gesteigerte
Amplitude des intraventrikularen Liquordrucks (Greitz, 2007). Quencer gelang
es mittels einer fluss-sensitiven MRT sowohl den physiologischen Liquorfluss
bei Kindern als auch den veranderten Liquorfluss im Fall eines padiatrischen
Hydrozephalus oder einer Ventrikulomegalie zu zeigen (Quencer, 1992). Der
physiologische Liquorfluss (CSF) zeigt ein konstantes Muster an
Pendelbewegungen sowohl im ventrikuldren System als auch in den basalen
Zisternen. Bei den Kindern mit Hydrozephalus zeigte sich immer ein
verandertes CSF-Muster, entweder kam es zu einem Fehlen des Flusses oder
es zeigte sich ein hyperdynamischer Fluss. Auch in Patienten mit Chiari-
Malformationen und  Syringomyelie wurde Uber eine verdnderte
Liquorflussgeschwindigkeit berichtet (Sakas et al., 2005). Es fiel im Vergleich zu
gesunden Probanden eine verminderte Flussgeschwindigkeit auf, die nach der

Dekompression des craniocervicalen Ubergangs zunahm.

Die verminderte intrakranielle Compliance, die mit der veranderten
Liquorpulsation einhergeht, scheint ebenso ein zentraler Punkt in der
Pathophysiologie des Hydrozephalus zu sein (Greitz, 2007). Die Monroe-Kellie-
Doktrin ist der Prototyp in der Beschreibung von Druck-Volumen-Beziehungen
in den Hirnkompartimenten. Die Pulswelle der intrakraniellen Venen ist nicht
primar vends, sondern arteriell (Egnor et al., 2002). Die arterielle Pulswelle wird
Uber den Liquor auf das vendse System ubertragen. Der Nachweis hierflr
gelang Greitz (Greitz, 1993). Die normalen intrakraniellen Pulsationen laufen
zwischen den vaskularen Kompartimenten und dem Liquorkompartiment
synchronisiert ab. Kommt es zu einer Stérung in einem der Kompartimente und
somit zu einer verminderten intrakraniellen Compliance ist der Liquorpuls nicht

langer parallel zum arteriellen Puls (Egnor et al., 2002).

Eine Methode, um kontinuierlich die Compliance zu messen, wurde 2009 von

Kim et al. (Kim et al., 2009) bei Intensivpatienten beschrieben. Um die
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Compliance zu bestimmen, benutzt sie den Zusammenhang zwischen dem
arteriellen Blutvolumen, dem arteriellen Blutdruck und dem intrakraniellen Druck
(ICP). Ein Vorteil dieser Methode gegentber der MRT ist die kontinuierliche
Messung, die Aussagen iber die Anderungen der Compliance erlaubt, wahrend
die MRT nur eine Momentaufnahme darstellt. Auf der anderen Seite bedarf es
einer invasiven Hirndruckmessung. Diese Messungen mit nachfolgender
Bestimmung des zerebralen Compliance-Index (ICC) erlauben auch eine
Aussage Uber die Prognose der Patienten. Bei Patienten, die starben, war der
ICC signifikant hdher als bei Uberlebenden (Kim et al., 2012).

AuBerdem ist die Rolle der Venen in der Pathophysiologie weiter unklar. Eine
vendse Obstruktion kann einen Hydrozephalus verursachen. Da hierbei haufig
externe Hydrozephali auftreten, nahm man an, dass diesen ein
Resorptionsproblem des Liquors in das vendse System zugrunde liegt.
Allerdings kénnte auch das Fehlen der vendsen Compliance in diesem Fall die
Ursache fir die Entstehung des Hydrozephalus sein (Cinalli et al., 2005).

Greitz beschreibt ein neues hydrodynamisches Konzept mit zwei Hauptgruppen
des Hydrozephalus (Greitz, 2004a). Zum einen beschreibt er den akuten
Hydrozephalus, der durch eine intraventrikulare Obstruktion des Liquorflusses
verursacht ist. Dies entspricht dem obstruktiven Hydrozephalus. Durch die
Zunahme des intraventrikuldren Volumens und Drucks kommt es zu einer
Verlagerung der Gehirnoberflache gegen die Schadelkalotte und somit zu einer
Kompression des vendsen Ausflusses. In der Konsequenz bestehen zwei
Ursachen fir eine Abnahme der intrakraniellen Compliance: die Zunahme des
Liquorvolumens und die Kompression der KapazitatsgefaBe. Zum anderen
beschreibt er den chronischen Hydrozephalus. Hierunter fallen sowohl der
kommunizierende als auch der chronisch obstruktive Hydrozephalus. Seiner
Ansicht nach liegt dem chronischen Hydrozephalus keine Stérung der
Liquorresorption zugrunde. Hierfir sprechen auch die Ergebnisse von
Infusionsstudien bei chronischem Hydrozephalus. Es konnte hierbei gezeigt
werden, dass immer eine Liquorresorptionsreserve vorhanden ist (Greitz,

2004b). Die Ursache des chronischen Hydrozephalus ist vielmehr ein erhdhter
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Pulsdruck in den Hirnkapillaren, der durch eine erhéhte arterielle Pulsation
verursacht wird. Die erh6hte Pulsatilitdt des Gehirns gegen den nicht
komprimierbaren Liquor der inneren Liquorrdume verursacht eine passive
VentrikelvergréBerung. Der chronisch obstruktive Hydrozephalus flhrt auch zu
einer Kompression der Kapazitatsvenen und hierdurch zu einer Verminderung

der Compliance.

Beim  kommunizierenden  Hydrozephalus wie beim  sogenannten
Normaldruckhydrozephalus des alternden Menschen bedingt die Verminderung
der Compliance eine Stérung der Pulsativitat. Der Effekt des Shunts beruht auf
einer Verbesserung (Zunahme) der Compliance durch einen Abfluss von
Liquor; bei leichter Uberdrainage kommt es sogar zu einer zusétzlichen
Dilatation der Venen. Es ist anzunehmen, dass die klinische Verbesserung
durch eine Abnahme oder ein Verschwinden der pathologisch erhdhten
Pulsatilitat bewirkt wird (Greitz, 2007).

Nach Oi und Di Rocco (Oi and Di Rocco, 2006) liegt die Erfolgsrate einer ETV
bei Neugeborenen und Kleinkindern nur bei 35%. Sie erklaren dies mittels einer
anderen Art der Klassifikation. Sie beschreiben den ,major pathway
Hydrozephalus® und den ,minor pathway Hydrozephalus®; Der major und minor
pathway bezieht sich auf die Resorptionswege des Liquors. So beschreiben sie
den major pathway der bulk-flow Theorie entsprechend als Resorption in den
Pacchionischen Granulationen. Im minor pathway erfolgt die Resorption durch
die Kapillaren an vielen verschiedenen Stellen. Er beinhaltet ebenfalls das
ventrikulare Ependym, den interstitiellen und perivaskularen Raum und die
perineuralen lymphatischen GefaBe. Da bei Neugeborenen und Kleinkindern
haufig der minor pathway Hydrozephalus auftritt, ist bei diesen die Versagerrate
der ETV so hoch. AuBerdem vertreten Oi und Di Rocco die Ansicht, dass ein
obstruktiver Hydrozephalus nicht nur durch Obstruktionen im ventrikularen
System sondern auch durch Obstruktionen in den basalen Zisternen verursacht
werden kann. Dies deckt sich mit den Ergebnissen aus dieser Dissertation, die
bei allen Patienten Obstruktionen als den Hydrozephalus verursachend ansieht.

Bereits 1960 beschrieb Ransohoff et al., dass jeglicher Hydrozephalus
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obstruktiv bedingt ist. Er unterschied lediglich zwischen intraventrikularer und
extraventrikuldrer Obstruktion (Ransohoff J, Shulman K, Fishman RA, 1960).

4.4 Konsequenz fiir die Therapie des padiatrischen Hydrozephalus

Wird davon ausgegangen, dass jeglicher padiatrische Hydrozephalus obstruktiv
bedingt ist, was die vorliegende Arbeit nahe legt, kbénnte das Konsequenzen flr
die weitere Therapie haben. Noch vor einigen Jahren wurde fast jeder
Hydrozephalus durch die Einlage eines VP- oder VA-Shunts behandelt. Da
dieser aber annahernd regelhaft weitere Operationen nach sich zieht, wird in
der heutigen Zeit zunehmend versucht, auf Therapien ohne Implantation eines
Shunts auszuweichen. Anfangs versprach man sich von neuroendoskopischen
Techniken, vor allem der ETV, nur Erfolge im Fall eines nicht-
kommunizierenden Hydrozephalus, also beim Vorhandensein intraventrikuldren
Obstruktionen. Zunehmend wird aber auch von erfolgreicher ETV bei
kommunizierenden Hydrozephali berichtet. Geht man davon aus, dass bei
kommunizierenden Hydrozephali immer eine Obstruktion in den basalen
Zisternen vorliegt, kénnte dies den Erfolg der ETV erklaren, da die ETV diese
Obstruktionen ,nach innen® beseitigt (Kehler and Gliemroth, 2003; Kuperman et
al., 2011).

In der Therapie des obstruktiven Hydrozephalus wird heutzutage haufig die
ETV als primére Therapie angewendet. Einer der Griinde des Wiederauflebens
der ETV ist, dass trotz vieler Studien und Verbesserungsversuche der
Shunttechnologie das Komplikationsschema und die Komplikationsraten in den
letzten zehn bis zwanzig Jahren anndhernd konstant blieben (Cinalli et al.,
2005). Die ETV bietet eine relativ komplikationsarme Alternative, deren Erfolg
leider haufig nicht sicher vorhergesagt werden kann. Zudem fehlen verldssliche
Definitionen wie ein Erfolg der ETV zu klassifizieren sei. Meist wird ein Erfolg
der ETV als Fehlen eines Shunts definiert und damit als die Abwesenheit
offensichtlicher Zeichen und Symptome des druckaktiven Hydrozephalus. Damit
wird der chronische Hydrozephalus als Folge der ETV komplett ignoriert.
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Bei mindestens 20% der Patienten tritt innerhalb des ersten postoperativen
Jahres ein offensichtliches Versagen der ETV auf. Das Versagen kann primar
auftreten, was bedeutet, dass durch die ETV keinerlei Verbesserung der
Symptomatik stattfindet, oder sekundar. In diesem Fall tritt nach einer initialen
Verbesserung im Laufe der nachsten Wochen oder Monate erneut eine
Verschlechterung ein. In einer Studie mit Hydrozephalus bei Aquaduktstenose
trat das spéateste ETV-Versagen nach finf Jahren auf (Cinalli et al., 2005). Beim
sofortigen Versagen der ETV liegt haufig ein technisches Problem wahrend der
Operation oder ein Verschluss der geschaffenen Offnung unmittelbar
postoperativ vor. Im Falle eines primaren Versagens der ETV sollte eine
temporare Liquorableitung entweder durch eine externe Ventrikeldrainage
(EVD) oder besser durch eine Lumbaldrainage geschaffen werden. Hierdurch
konnte bei der Hélfte der Patienten mit primdrem ETV-Versagen ein Shunt doch
noch vermieden werden (Cinalli et al., 2005). Auch eine Re-ETV kann in vielen
Fallen beim Versagen der ETV versucht werden. Sie wird als genauso sicher
eingestuft wie die primare ETV.

Um den Erfolg der ETV zu verbessern, ist es wichtig, die Liliequist-Membran,
sofern vorhanden, zu fenestrieren, da diese den Liquorfluss nach ETV
behindern und somit zu einem Therapieversagen fuhren kann (Mori, 1990; Bald
et al., 2012; Cinalli et al., 2005; Rashid et al., 2012; Buxton et al., 1998; Fushimi
et al., 2003). Es bleibt zu untersuchen, ob andere Membranen im Bereich der
basalen Zisternen ebenfalls den Erfolg einer ETV beeintrachtigen kénnen. Dies
scheint insbesondere bei Patienten der Fall zu sein, die nach ETV zwar in
Bezug auf die Hirndrucksymptomatik eine Verbesserung zeigen, aber keine
Abnahme der Ventrikelweite, was auf eine Konversion in einen chronischen

Hydrozephalus hinweist.

Die ETV ist die Therapie der Wahl beim Vorliegen einer Aquaduktstenose. Aber
auch andere endoskopische Techniken zur Therapie intraventrikularer
Obstruktionen stehen zur Verflgung. So kann bei einer Atresie des Foramen
Monroi eine Durchtrennung des Septum Pellucidum als Therapie versucht

werden. Arachnoidalzysten kdnnen durch Fenestration und Marsupialisation
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therapiert werden (Beni-Adani et al., 2006). AuBerdem kénnen membrandse
Ausflussobstruktionen des vierten Ventrikels durch chirurgische Entfernung der
Membranen behoben werden. Haufige Griinde flir diese sind entzlindliche
Prozesse, kongenitale Fehlbildungen, beispielsweise die Dandy-Walker- oder
Chiari-Malformation, oder eine angeborene Ausflussobstruktion.

Unter der Annahme dieser Studie, dass jeder padiatrische Hydrozephalus
obstruktiv bedingt ist, sollten zunehmend neue und zielgerichtete Therapien
entwickelt werden kdnnen. Nicht jeder Patient sollte heutzutage primar mit
einem Shunt versorgt werden, sondern es sollte versucht werden, die Ursache
des Hydrozephalus zu beheben, indem man spezifische Therapiemdglichkeiten
fir die jeweiligen Obstruktionen entwickelt. Hierzu missen aber zunachst die
genauen physiologischen Vorgédnge des Liquorflusses und nachfolgend die

Pathophysiologie des Hydrozephalus verstanden werden.

4.5 Grenzen der hochauflésenden MRT-Untersuchungen

Der groBe Vorteil der hochauflésenden MRT-Untersuchungen ist, dass sie
nichtinvasiv sind. AuBer der Sedierung bieten sie eigentlich kein
Gefahrdungspotential fir die Patienten. Durch ihren guten Gehirn-Liquor-
Kontrast erlauben sie ein Erkennen feiner anatomischer Details. Selbst eine
groBe Anzahl von Hirnnerven kann mittels der CISS-Sequenz sichtbar gemacht
werden (Yagi et al., 2005; Yousry et al., 2000).

Haufig kann mittels der hochauflésenden MRT eine mdgliche Ursache des
Hydrozephalus diagnostiziert werden, da sie sowohl intraventrikulare Septen als
auch Membranen in den basalen Zisternen suffizient abbilden kann. Auch
postoperativ zeigt sie die Durchgangigkeit kleiner Fenestrationen an (Kurihara
et al.,, 2000). Allerdings ist der groBte Kritikpunkt, dass der obstruktive
Charakter der diagnostizierten Membranen nicht evaluiert werden kann. So wird
unter anderem von Dincer et al. beschrieben, dass nicht-obstruktive
Membranen in den basalen Zisternen als physiologisch angesehen werden
(Dincer et al., 2009). Uber den Krankheitswert der diagnostizierten Membranen
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kann also mittels der hochauflésenden MRT keine Aussage getroffen werden.
So kann auch diese Studie die Auffalligkeiten im Liquorsystem nicht als sicher

krankheitsverursachend beweisen.

In der Studie von Dincer et al., die dieser Studie sehr &hnlich ist, werden die
obstruktiven Eigenschaften der Membranen mittels Cine PC-MRT und
chirurgischen Beobachtungen verifiziert (Dincer et al., 2009). Eine Bestéatigung
der Pathogenitdt der Membranen wurde in dieser Studie nicht versucht.
AuBerdem war das untersuchte Patientenkollektiv mit 134 Patienten in der
Studie von Dincer, Kohan et al. deutlich gréBer. Allerdings wurde im Gegenteil
zu dieser Studie die Auswertung der MRT-Bilder nicht verblindet, sondern es
wurde zunachst eine Routinediagnostik mit konventionell T1 und T2
gewichteten MRT-Bildern durchgefiihrt. Im Anschluss erfolgte eine Betrachtung
der CISS-Sequenzen mit der Fragestellung von zusatzlichen, in der
Routinediagnostik nicht sichtbaren Membranen. In der Kohorte von 134
Patienten wurden somit 26 neue Falle (19,4%) von obstruktivem Hydrozephalus
diagnostiziert, die sonst als kommunizierend eingestuft und somit einer Shunt-
Implantation unterzogen worden waren. Es zeigte sich ein Vorteil der CISS-
Sequenz vor allem in der Diagnostik einer Ausflussobstruktion des vierten
Ventrikels und in obstruktiven Membranen in den basalen Zisternen. Dies
entspricht weitestgehend den Ergebnissen dieser Studie, die den
diagnostischen Zusatznutzen der hochauflésenden MRT ebenfalls vor allem im
Bereich der basalen Zisternen sieht. In dieser Studie wurden in der Kohorte von
80 Patienten bei 8 Patienten (12,5%) fir den Neuroradiologen und 18 (22,5%)
fir den Neurochirurgen neue obstruktive Hydrozephali diagnostiziert.

Einer der Grinde daflr, dass auch bei Patienten mit ,Obstruktionen® in den
basalen Zisternen eine ETV erfolgreich sein kann, ist wahrscheinlich, dass
mittels der hochauflésenden MRT-Bilder keine sichere Aussage Uber den
Krankheitswert der diagnostizierten Membranen im Sinne einer relevanten
Liquorflussobstruktion getroffen werden kann. Diese muissten zunachst mit
weiterfiihrenden Untersuchungen als krankheitsverursachend gesichert werden.

Allerdings kdnnen Membranen in den basalen Zisternen, wie zum Beispiel auch
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die Liliequist-Membran den Erfolg einer durchgefihrten ETV beeintrachtigen
(Dinger and Ozek, 2011; Fushimi et al., 2006), obwohl sie auch bei Gesunden
diagnostiziert werden kénnen und somit im physiologischen Liquorfluss keine
Obstruktionen verursachen.

4.6 Weiterfuhrende Untersuchungen

Die Entwicklung und Durchfihrung weiterfihrender Untersuchungen sollte
somit vor allem darauf abzielen, den obstruktiven Charakter der diagnostizierten
Membranen zu eruieren. Vorzugsweise sollten diese Untersuchungsmethoden
nichtinvasiv  durchzufihren sein. AuBerdem sollten Studien mittels
hochauflésenden MRT-Verfahren an gesunden Probanden durchgefihrt
werden, um herauszufinden, welche Membranen vor allem im Bereich der
basalen Zisternen physiologischer weise vorkommen. Allerdings kénnen diese
Untersuchungen keinen Aufschluss darUber geben, inwiefern die Membranen
den Erfolg einer etwaigen Therapie, beispielsweise einer ETV oder neuer
Therapieversuche beeintrachtigen.

Eine schon lang bekannte und haufig angewandte Untersuchungsmethode, um
die Durchgangigkeit des Liquorsystems zu beurteilen, ist die Zisternographie
(Munoz et al., 2007; Donn et al., 1983). Sie kann als Radionuklid-, CT- oder
MRT-Zisternographie durchgefuhrt werden (Wu et al., 2005). Allerdings ist es
durch das intrathekal oder direkt Uber das Rickham-Reservoir verabreichte
Kontrastmittel eine invasive Untersuchungsmethode. Dennoch kann sie unter
anderem helfen, eine Ausflussobstruktion des vierten Ventrikels von einem
kommunizierenden Hydrozephalus zu unterscheiden (Roth et al., 2012). In
diesem Fall ist sie nuOtzlich, um die richtig Therapie zu wéahlen, bei der
Ausflussobstruktion des vierten Ventrikels die ETV, beim kommunizierenden
Hydrozephalus die Shuntanlage.

Eine relativ neue Methode, um die Liquorbewegung nichtinvasiv darzustellen,
bietet die Time-SLIP-Technik (time-spatial labeling inversion pulse) (Shiodera et
al., 2014). Es handelt sich um eine Technik der MR-Angiographie, die ohne
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Kontrastmittel auskommt (Hori et al., 2009; Ishimori et al., 2011). Sie ist in der
Lage, sowohl Massen- als auch turbulenten Fluss darzustellen und kann dazu
genutzt werden, den Liquorfluss abzubilden und somit mdglicherweise eine
Ursache eines Hydrozephalus zu diagnostizieren. AuBBerdem kann sie die
Durchgéangigkeit einer ETV zeigen. Bei dieser Methode wird der Liquor als
interner Tracer benutzt und ermdglicht somit eine Liquor-Hydrodynamik-
Messung. Sie erlaubt eine Beurteilung der obstruktiven Genese von
Membranen und ist sensitiv genug, um kinetische Veranderung, verursacht
beispielsweise durch eine Aquaduktstenose oder ETV, darzustellen (Yamada et
al., 2008; Yamada et al., 2013; Yamada and Goto, 2010; Abe et al., 2014).
Yamada proklamiert basierend auf den Ergebnissen der Time-SLIP-Technik
eine neue Pathophysiologie des Hydrozephalus (Yamada, 2014). Nach ihm hat
die Atmung einen gréBeren Einfluss auf die Liquorbewegung als der
Herzzyklus. Auch Bewegungen und Koérperhaltungen im Tagesverlauf spielen
laut ihm eine Rolle in der Liquordynamik. AuBerdem ist kein Liquorfluss Uber
der Hirnkonvexitat nachweisbar. Dies spricht seiner Ansicht nach gegen eine
Resorption in diesem Bereich. Er geht davon aus, dass der Liquor von den
Gehirnkapillaren sowohl produziert als auch resorbiert wird. Er beschreibt
mittels der Time-SLIP-Technik lediglich Pulsationen, besonders den pulsatilen
Fluss im Aquadukt ohne das Vorhandensein von Massenfluss. AuBerdem sieht

er den Liquor als eine Art parakrines System.

In einer Arbeit von Yatsushiro et al. wurde die Time-SLIP-Technik mit der MR
4D PC (magnetic resonance (MR) 4-dimentional phase contrast (4D-PC)
technique) verglichen (Yatsushiro et al., 2013). Die MR 4D PC diente der
Darstellung von Liquorbewegungen in Anwesenheit von obstruktiven
Membranen. AuBerdem konnten mit dieser Technik quantitative Eigenschaften

des Liquorflusses erfasst werden.

Eine weitere Methode, um Liquor-Flussgeschwindigkeiten zu messen, bietet die
SPAMM (spatial modulation of magenetization). Sie wurde in der Arbeit von
Sakas et al. benutzt, um die Liquor-Flussgeschwindigkeiten in Patienten mit

Chiari-Malformationen und gesunden Probanden zu messen (Sakas et al.,
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2005). Die SPAMM erwies sich als n(tzlich, um die Regeneration des
Liquorflusses festzustellen, das Outcome vorherzusagen und Einblicke in die
Pathophysiologie zu geben.

Die Cine PC-MRT (cine phasecontrast MRT) stellt eine bewegungssensitive
dynamische MRT-Technik dar. Sie kombiniert den fluss-abhangigen Kontrast
des Phasenkontrast-MRT mit der Fahigkeit, Bilder herzzyklusabhangig
aufzunehmen. Sie erlaubt die Visualisierung und Quantifizierung von
Gewebebewegung und Flussbewegungen (Alperin et al., 2001). AuBerdem
ermdglicht sie unter anderem eine Darstellung der hamodynamisch-
hydrodynamischen Vorgdnge im kraniozervikalen Ubergang (Haughton and
Mardal, 2014) und eine Berechnung des intrakraniellen Drucks und der
intrakraniellen Compliance. AuBerdem ist sie zusammen mit der TSE-MRT
(turbo spin echo) die beste Mdglichkeit, um den Erfolg einer ETV darzustellen
(Dinger and Ozek, 2011). Die TSE-MRT ist weit verbreitet und lasst aufgrund
der Darstellung von ,flow voids“ Rickschlisse auf die Durchgangigkeit der ETV
zu. Je kleiner die Offnung, desto deutlicher sichtbar sind die ,flow voids*.
Allerdings ist die TSE-MRT sehr anfallig fir Artefakte.

Eine Weiterentwicklung der CISS-Sequenz ist die ,real 3D CISS“-Sequenz.
Diese dreidimensionale Rekonstruktion der CISS-Sequenzen wurde mittels
eines speziell weiterentwickelten Rechenprogramms durchgefihrt und erlaubt
eine virtuelle Endoskopie. Sie liefert Bilder, die dem tatsdchlichen
Operationsgebiet sehr ahnlich sind und erlaubt somit unter anderem eine
praoperative Beurteilung der anatomischen Gegebenheiten inklusive der
GefaBsituation. Sie bietet somit vor allem Vorteile im Bereich der basalen
Zisternen, in denen viele GefaBe und Nerven liegen (Kakizawa et al., 2003). Die
seal 3D CISS*“-Sequenz sei in der Lage, die anatomischen Details und
GefaBverlaufe um einiges genauer darzustellen als die 3D-DSA (digitale
Subtraktionsangiographie) oder die 3D-CT-Angiographie.

Eine Untersuchung, die genutzt werden kann, um den richtigen
Therapiezeitpunkt  bei  Kindern  mit  progressivem  Hydrozephalus
herauszufinden, stellt die MR-Angiographie dar (Leliefeld et al., 2008). Sie geht
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von einer linearen inversen Korrelation des zerebralen Blutflusses und des

intrakraniellen Drucks aus.

Es gibt bereits einige Untersuchungen, die versuchen, die obstruktiven
Eigenschaften der diagnostizierten Membranen vorherzusagen, allerdings
gelingt ihnen dies nicht immer zuverlassig. Die Time-SLIP-Untersuchung ist von
diesen die erfolgversprechendste, da sie nichtinvasiv ist und sogar ohne
Kontrastmittel auskommt. AuBerdem ist sie auch bei Kindern gut anzuwenden,
da sie als MRT-Technik keine Strahlenbelastung verursacht. Allerdings fehlt bei
allen weiterfihrenden Untersuchungen das Verstandnis der physiologischen
Vorgange im Liquorsystem, sodass selbst bei Membranen, die bei Gesunden
keine Obstruktion verursachen, nicht vorhergesagt werden kann, ob sie bei
Anderungen des Liquorflusses beispielsweise durch eine ETV Probleme

verursachen kdnnen.

4.7 Schlussfolgerungen

Es ist an der Zeit, das traditionelle Konzept der Pathophysiologie des
Hydrozephalus zu Gberdenken und neue Klassifikationsschemata aufzustellen.
Die Klassifikation in kommunizierenden und obstruktiven Hydrozephalus ist
dber 90 Jahre alt und wurde trotz neuer Méglichkeiten des Neuroimaging nicht
angepasst (Rekate, 2009). Vieles spricht in der heutigen Zeit fir die
hydrodynamische Theorie der Entstehung des Hydrozephalus, aber auch an
der bulk-flow Theorie als einziges Konstrukt wird haufig festgehalten. Es ist
bisher noch niemandem gelungen, eine der Theorien hinreichend zu belegen
und eine schlissige Erklarung fir die enorme Vielzahl an verschiedenen
Ursachen eines Hydrozephalus zu finden. Es scheint auch unwahrscheinlich,
dass es eine einzige Hypothese gibt, die alle Formen des Hydrozephalus
erklart. Daher sollten sich zukinftige Forschungen auf die Entwicklung von
Modellen des Liquorsystems konzentrieren, die den Einfluss von Liquor-Bulk-
Flow, Ligquor-Pulsatilitat in den verschiedenen Kompartimenten, Alter,
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Schadelcompliance und vendses System beinhalten. Auch die weitere
Erforschung der genauen Resorptionsvorgange bleibt trotz einiger Experimente,
die die Resorption des Liquors in die Hirnkapillaren zeigen, ein groBes
Diskussionsthema. Es féllt schwer, die etablierte Sichtweise zu verlassen und
ein neues Konzept aufzustellen fir ein Krankheitsbild, das seit der Antike
bekannt ist und dessen Theorie der Pathophysiologie und Klassifikation seit

Uber 90 Jahren fast unverandert besteht.

Mit den hochauflésenden MRT-Verfahren steht ein gutes Werkzeug zur
Darstellung feiner anatomischer Details zur Verflgung, aber solange die
physiologischen Vorgange des Liquorflusses nicht verstanden sind, hilft die
Information, ob und an welchen Stellen sich Obstruktionen oder Membranen
befinden, nur bedingt weiter. In dieser Studie konnten bei allen Patienten
Obstruktionen in den basalen Zisternen und bei 90% der Patienten im
ventrikularen System diagnostiziert werden. Inwieweit diese Obstruktionen
wirklich krankheitsverursachend sind, kann mit dieser Studie nicht belegt
werden. Es ist davon auszugehen, dass zum Beispiel Verschlisse des
Aquéadukts, des Ausflusses aus dem vierten Ventrikel oder des Foramen Monroi
relevant sind und auch schwerwiegende Verklebungen der basalen Zisternen.
In wie fern aber weniger ausgepragte Membranbildungen eine
Kompartimentierung in den basalen Zisternen bewirken und ob solche
Kompartimente die Pulsatilitdt verandern, bleibt unklar, wenn man nur
anatomisch hochauflésende Bilder alleine betrachtet. Hierfir sind weitere
Untersuchungen, zum Beispiel das Time-SLIP-Verfahren nétig, die einen fluss-
bzw. pulsatilitats-obstruktiven Charakter der gefundenen Auffalligkeiten zeigen
kénnten. Wenn mittels neuer Untersuchungen herausgearbeitet werden kénnte,
welche diese Membranen krankheitsverursachend waren, kdnnten auch neue
Therapien entwickelt werden, die gezielt solche potentiellen Ursachen des
Hydrozephalus beheben. Bislang ist dies aber noch eine Zukunftsvision. Selbst
die Entscheidung, ob eine ETV versucht oder ein Shunt implantiert wird, ist
primar von der Entscheidung des jeweiligen Neurochirurgen abhangig. Bislang
gibt es hierfir keine wissenschaftlich belegten Daten (van Lindert, Erik J et al.,
2006). Allerdings liefern die hochauflésenden MRT-Bilder wie in dieser Studie
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belegt sehr gute Hinweise auf zum Beispiel den Status der basalen Zisternen,
die fOr ein Funktionieren einer ETV offen sein und mit dem sonstigen
Subarachnoidalraum kommunizieren muissen. Belegt dich hochauflésende
MRT, dass dies beispielsweise nicht der Falls ist, kann eine ETV von vorne
herein als therapeutische Option verworfen werden. Die vorliegende Studie
konnte eindeutig belegen, dass mittels einer Standardbildgebung diese
Entscheidung auf unzureichender Information beruhen wirde. Als Konsequenz
aus dieser Arbeit ist also zu fordern, dass vor jeder grundlegenden
therapeutischen Entscheidung beim kindlichen Hydrozephalus auf jeden Fall
vor der ersten Therapie, aber gegebenfalls auch beim alteren Kind nach einigen
Jahren, eine hochauflésende MRT-Bildgebung vorliegen sollte, um eine
moglichst gut informierte Entscheidung treffen zu kénnen.
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5. Zusammenfassung

Die genaue Pathophysiologie des Hydrozephalus ist bis heute ungeklart,
obwohl selbst schon im antiken Agypten dieses Krankheitsbild bekannt war.
Selbst die physiologischen Vorgange des Liquorflusses, die erstmals bereits im
15. Jahrhundert beschrieben wurden (Michael Kiefer, 2006), sind bis heute
nicht komplett verstanden und Mittelpunkt reger Diskussionen. Die zwei
Haupttheorien fir den Liquorfluss sind die bulk flow Theorie und das
hydrodynamische Konzept in der Entstehung des Hydrozephalus. Die bulk flow
Theorie, die von einem Netto-Fluss des Liquors von den Ventrikeln zu den
Pacchionischen Granulationen ausgeht, wurde bereits Anfang des 20.
Jahrhunderts als alleinige Hypothese widerlegt. Dandy und Blackfan waren
Pioniere auf diesem Gebiet und zeigten anhand von in den Spinalkanal
injizierter Farbe, dass die Pacchionischen Granulationen nicht der wesentliche
Resorptionsort des Liquors sein kénnen (Dandy WE, 1929). Die
hydrodynamische Theorie, die auf der Monro-Kellie-Doktrin basiert, geht von
einer Stdérung der Pulsatilitait durch eine Pathologie im Bereich der vier
Hauptkomponenten innerhalb des Schadels aus. Die Hauptkomponenten sind
vendses und arterielles Blut, das Hirngewebe und der Liquor. Um
Entscheidungen Uber verschiedene Therapieformen in Zukunft individualisiert
treffen zu kdnnen, ist es wichtig, die Pathophysiologie des Hydrozephalus im
Einzelfall zu verstehen. Da dies auch heutzutage in den meisten Fallen nicht
umfassend gegeben ist, muss haufig ein Shunt implantiert werden. AuBBerdem
ist es so kaum madglich, neue Therapiemdglichkeiten zu entwickeln.

In dieser Studie wurden 80 padiatrische Patienten mit Hydrozephalus
unterschiedlicher  Genese retrospektiv.  je von einem erfahrenen
Neuroradiologen und Neurochirurgen untersucht. Die Patienten mit
tumorassoziiertem Hydrozephalus wurden aus der Studie ausgeschlossen. Es
wurden jeweils konventionell T2 gewichtete MRT-Aufnahmen mit zeitgleich
angefertigten hochauflésenden MRT-Bildern verglichen. Anhand eines
Fragebogens wurden die Lokalisationen etwaiger Auffalligkeiten wie Stenosen,
Obstruktionen oder Okklusionen erfasst. AuBerdem wurde zwischen
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verursachendem Gewebe, Zysten oder Membranen unterschieden. Die
Erhebung der Ergebnisse erfolgte verblindet.

Bei allen Patienten wurden mittels der hochauflésenden MRT meist sogar
multiple Auffalligkeiten diagnostiziert. Jeder Patient hatte Membranen im
Bereich der basalen Zisternen und 90% der Patienten hatte zusétzlich
Obstruktionen oder Stenosen im ventrikuldren System. Die hochauflésende
MRT zeigte sowohl fir den Neuroradiologen als auch flr den Neurochirurgen
signifikant mehr Auffélligkeiten als die konventionell T2 gewichtete MRT. Die
Anzahl der insgesamt gefundenen Auffalligkeiten betrug fur die konventionell T2
gewichtete MRT 274 flr den Neuroradiologen und 153 fir den Neurochirurgen;
die Anzahl fir die hochauflésende MRT war 593 fir den Neuroradiologen und
497 fur den Neurochirurgen. Die hochauflésende MRT war der konventionellen
MRT besonders im Bereich der basalen Zisternen Uberlegen. In der
Patientengruppe mit posthdmorrhagischem Hydrozephalus befanden sich die
meisten diagnostizierten Auffalligkeiten in den basalen Zisternen. Bei den
Patienten mit Meningomyelozele fanden sich anndhernd ausgeglichene
Anzahlen der Auffalligkeiten zwischen dem ventrikularen System und den
basalen Zisternen. In dieser Patientengruppe wurden die meisten Auffalligkeiten
pro Patient diagnostiziert. In der Patientengruppe des Blake’s Pouch und der
Dandy-Walker-Malformation fanden sich die wenigsten Auffalligkeiten pro
Patient. Der Vergleich der Ergebnisse des Neuroradiologen und des
Neurochirurgen ergab, dass der Neuroradiologe mehr Auffélligkeiten bereits in
der konventionell T2 gewichteten MRT diagnostiziert. Die Anzahl der Patienten
mit Auffalligkeiten in der konventionell T2 gewichteten MRT betrug fir den
Neuroradiologen 73, for den Neurochirurgen 63. Die Ergebnisse fir die
hochauflésende MRT waren dagegen ahnlich; beide diagnostizierten bei allen
Patienten Auffélligkeiten.

Die Tatsache, dass bei allen Patienten Auffalligkeiten im Liquorsystem
gefunden wurden, legt nahe, dass diese die Ursache des Hydrozephalus sein
kénnten und somit jeglicher padiatrische Hydrozephalus obstruktiv bedingt ist.

In der bulk flow Theorie wird davon ausgegangen, dass bei fehlendem
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Nachweis intraventrikularer Flussbehinderungen ein Resorptionsproblem des
Liquors vorliegt. In der hydrodynamischen Theorie hingegen kénnten auch
Membranen bzw. Flussbehinderungen im Bereich der basalen Zisternen durch
Stérung der Liquor-Pulsatilitdit und ein Abschwachen des Windkesseleffekts
einen Hydrozephalus verursachen. Sie geht davon aus, dass es den Fall des
aresorptiven Hydrozephalus nicht gibt, da Liquor in die Hirnkapillaren

reabsorbiert wird.

Die in dieser Studie gefundenen Ergebnisse entsprechen den Annahmen dieser
Theorie. Allerdings kann mittels der hochauflésenden MRT keine Aussage Uber
den obstruktiven Beitrag der diagnostizierten Membranen und ihren
Krankheitswert im Sinne eines prozentuellen Beitrags zum
Gesamtkrankheitsbild getroffen werden. Um dies zu verifizieren sind
weiterflhrende Untersuchungen, beispielsweise Time-SLIP-Untersuchungen
nétig (Ishimori et al., 2011). Auch kdénnten Studien an gesunden Patienten das
Vorhandensein von nicht-obstruktiven Membranen in den basalen Zisternen
zeigen. Inwieweit diese nicht-obstruktiven Membranen allerdings den
Liquorfluss nach einer etwaigen ETV behindern und somit zu einem
Therapieversagen dieser fuhren, kann auch hiermit nicht vorhergesagt werden.
Es ist notwendig, weitere Studien durchzufihren, um die Physiologie und
Pathophysiologie innerhalb der Liquorzirkulation besser zu verstehen und

gegebenenfalls neue Therapiemdglichkeiten zu entwickeln.
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