33/4/2024

Auflosung Sonoquiz FHA 3/24

Dr. Hanna Baumann

Prof. Luigi Raio

Universitdtsklinik fiir Frauenheilkunde
Inselspital Bern

Unilaterale zerebellare Hypoplasie

Wenn man rein deskriptiv bleiben will, so siecht man
eine asymmetrische und vergrosserte Cisterna magna
mit Asymmetrie auch der Kleinhirnhemisphéren. Die
Falx cerebri hinten ist etwas nach links verlagert und
der Vermis cerebelli scheint ebenfalls nicht mittig zu
liegen, sondern mit der Hauptmasse rechts. Bio-
metrisch ist der TCD <P10 und die CM >P90, der
Vermisumfang <P10 bei normalem Volumen (eigene
Normkurven) (1, 2) (Abb. 1). Die haufigsten Patho-
logien der hinteren Schidelgrube sind meist symme-
trischer Natur (Megacisterna magna, Blakezyste,
Dandy-Walker-Malformation, Rhombencephalo-
synapsis etc.). Asymmetrische Pathologien sind z. B.

Tumoren (meist Teratome), Arachnoidalzysten,
Thrombosen in einem Sinus transversum oder im
Sinus confluens, auch Torcula Herophilii genannt,
oder andere Gefasstumoren.

Die unilaterale zerebellare Hypoplasie ist eine seltene
Pathologie der hinteren Schidelgrube, welche eben-
falls charakterisiert ist durch eine variable Asymmetrie
der Kleinhirnhemisphéren. In der Literatur wurden
bisher weniger als 50 prianatal diagnostizierte Falle
beschrieben. (3—5) Die Ursache ist noch weitgehend
unklar. Die vorherrschende Meinung stiitzt sich auf
pranatale und auch postnatale Beobachtungen, welche

Abbildung 1. (A) transzerebellare
Ebene mit Darstellung der hinteren
Schidelgrube. Deutlich unterschied-
liche Kleinhirnhemisphéren mit
weiter Cisterna magna; (B) fetales
MRI bestétigt die sonographischen
Befunde; (C) okzipitale Frontal-
ansicht mit nach links von der
Medianen liegenden Falx (gelber
Pfeil); (D) Vermisbiometrie in
Saggitalansicht
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fiir vaskulire Insulte unterschiedlicher Atiologie spre-
chen. Diese fithren zu Stérungen der zerebellaren Ent-
wicklung. Unser Fall scheint diese vaskuldre Genese
zu unterstiitzen, da mit 20 Wochen die hintere Schi-
delgrube und insbesondere die Kleinhirnanatomie als
normal imponiert hatten (Abb. 2). Daneben sehen wir
auch in den 3D-gerenderten Farbdopplerbildern eine
Asymmetrie auch der Angioarchitektur. Es fillt v. a.
ein kaum darstellbarer Sinus transversus auf der hypo-
plastischen Seite (links) auf, wihrend auf der ,,norma-
len® Seite dieser kraftig ausgebildet ist. Der Circulus
arteriosus Willisii mit den abgehenden Arterien auch
Richtung hintere Schiadelgrube erscheint symmetrisch

(Abb. 3). Die morphologischen Befunde konnten im
MRI bestitigt werden (Abb. 1), wobei keine Hinweise
fir Blutungen gefunden wurden. Die makrozerebrale
Anatomie war zeitentsprechend und die Liquorrdume
waren — ausser im Bereiche der hinteren Schiadel-
grube — nicht erweitert.

Die Frau ist noch schwanger. Es haben mehrere
Gespriche stattgefunden zusammen mit den Neuro-
padiatern. Die Prognose ist schwierig vorherzusagen
und wird gemaéss Literatur von verschiedenen Fakto-
ren beeinflusst wie zusétzliche Fehlbildungen, insbe-
sondere zerebrale. Es kann auch mit Herz- und Augen-

Abbildung 2. Transzerebellare
Ebene in der 20. Woche.
Kleinhirnhemisphéren zu diesem
Zeitpunkt gut darstellbar.



33/4/2024

Auflosung Sonoquiz FHA 3/24

Abbildung 3. (A) Circulus arteriosus Willisii (CAW) symmetrisch; (B) Okzipitale Ansicht mit unterschiedlicher Darstellung der Sinus
transversii. Auf der ,,normalen® Seite des Kleinhirns sicht man einen schonen Sinus transversus (in beiden Bilder mit ,,** markiert),
wihrend auf der Gegenseite dieser nicht darstellbar ist.

fehlbildungen wie beim sog. PHACE(S)-Syndrom
assoziiert sein. Hieran ist insbesondere bei segmentalen
Héamangiomen der unteren Gesichtshilfte zu denken.
Das Akronym bedeutet die Assoziation von Posterior
fossa brain malformations, Hemangioma, Arterial
anomalies, Coarctatio aortae beziechungsweise cardiac
anomalies, Eye anomalies und Sternal clefts/supraum-
bilical raphe. (6) Prognostisch als gilinstig zu werten ist
das Vorhandensein eines normalen Vermis. (5)
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