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Fazit

Basalganglien und Thalamus sind paarweise vor-
kommende, in der tiefen grauen Substanz lie-

gende Hirnstrukturen, die bei einer Vielzahl von
Krankheitsbildern betroffen sein kdnnen. Die Ba-

salganglien sind sehr stoffwechselaktiv und bei
Vergiftungen, Stoffwechselstérungen und Neu-
rodegeneration mit Eisenablagerung im Gehirn
haufig symmetrisch betroffen. Sowohl die Basal-
ganglien als auch der Thalamus kénnen aber auch
von anderen systemischen oder Stoffwechsel-
krankheiten, degenerativen Erkrankungen und
GefaRleiden betroffen sein. Auch herdférmige
Flavivirus-Infektionen, Toxoplasmose und prima-
re Lymphome des ZNS kénnen Auswirkungen auf

Einleitung

Verdanderungen der Basalganglien und des Thalamus
sind bei einer grofSen Bandbreite verschiedener
Erkrankungen neuroradiologisch nachweisbar. Die
Ursachen solcher Verdnderungen kénnen im Allgemei-
nen als wahlweise systemisch oder herdférmig einge-
stuft werden und beginnen akut oder zeigen einen
langsam fortschreitenden Verlauf. Sowohl Vergiftungen
(beispielsweise mit Kohlenmonoxid, Methanol oder
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beide Strukturen der tiefen grauen Substanz ha-
ben. Der Thalamus ist typischerweise haufiger
durch herdférmige Erkrankungen betroffen als
durch systemische Leiden. Beidseitige Verdnde-
rungen der Basalganglien und des Thalamus sind
in verschiedenen akuten und chronischen klini-
schen Situationen radiologisch nachweisbar. Ob-
wohl die Magnetresonanztomografie (MRT) das
Bildgebungsverfahren der Wahl ist, kann eine
zweifelsfreie Diagnose nur unter Berticksichti-
gung aller relevanten klinischen und labortechni-
schen Daten gestellt werden. Die neuroradiologi-
sche Diagnostik erfolgt nicht nur auf der Grundla-
ge spezifischer Merkmale im MRT, wie beispiels-
weise einer eingeschrankten Diffusion und dem
Nachweis von Blutungen, sondern auch durch die
Feststellung von Verdnderungen anderer Hirnbe-
reiche, z.B. der GroRhirnrinde, des Hirnstamms
und der weiBen Substanz. Eine umsichtige und
sorgfdltige Bewertung von weiteren neuroradio-
logischen Befunden, insbesondere einer diffusi-
onsgewichteten Bildgebung, der MR-Angiografie,
der MR-Venografie und der MR-Spektroskopie im
Rahmen derselben Untersuchung, konnte die
Charakterisierung der Verdnderungen verbessern
und die Differenzialdiagnose weiter eingrenzen.

Zyanid) als auch systemische Stoffwechselstorungen,
wie Lebererkrankungen, Hyper- oder Hypoglykdmie,
Hypoxie, Leigh-Syndrom, Morbus Wilson, osmotische
Demyelinisierung und Wernicke-Enzephalopathie,
koénnen sich auf die Kerngebiete der tiefen grauen Sub-
stanz auswirken. Bestimmte degenerative Erkrankun-
gen (z.B. Chorea Huntington, Neurodegeneration mit
Eisenablagerung im Gehirn, Creutzfeldt-Jakob-Krank-
heit und Morbus Fahr) sowie GefdRveranderungen
(Veneninfarkt, Arterienverschluss) haben ebenfalls
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Abb.1 T2w MRT-

Aufnahme in trans-

versaler Schnitt-
ebene mit Darstel-
lung der normalen
Anatomie der
Strukturen der
tiefen grauen Sub-
stanz. C=Nucleus
caudatus, G =Glo-

bus pallidus, L=Nu-

cleus lentiformis,
P =Putamen,
T=Thalamus.

Auswirkungen auf Basalganglien und Thalamus.
SchlieRlich konnen auch einige herdférmige Entziin-
dungen und Infektionen (z.B. Neuro-Behget, Flavivirus-
Enzephalitis und Toxoplasmose) oder Neoplasien (z.B.
primdres Lymphom des ZNS oder primdres bilaterales
Thalamusgliom) Ursachen fiir beidseitige Verdnderun-
gen von Basalganglien und Thalamus sein.

Die MRT gilt zwar als Verfahren der Wahl fiir die
Untersuchung der Basalganglien, in manchen Fallen
wird jedoch moglicherweise zundchst eine Computer-
tomografie (CT) durchgefiihrt, insbesondere in Notfall-
situationen, beispielsweise bei Patienten mit sensori-
schen Stérungen oder akuten Krampfanfdllen. Zwi-
schen den klinischen und radiologischen Untersu-
chungsergebnissen festgestellter Veranderungen der
Kerngebiete der tiefen grauen Substanz sind zahlreiche
Unterschiede, aber auch Uberschneidungen denkbar.
Somit ist keines der vorhandenen Klassifizierungs-
schemata unfehlbar, und die untersuchenden Radiolo-
gen konnen durch einen Abgleich der Bildgebungs-
befunde mit den verfiigbaren klinischen und labor-
technischen Daten einen wichtigen Beitrag zur korrek-
ten Diagnose leisten.

Im vorliegenden Fachartikel untersuchen wir die Ana-
tomie von Basalganglien und Thalamus im MRT, disku-
tieren und illustrieren eine grof3e Bandbreite von Er-
krankungen dieser Hirnstrukturen und besprechen die
radiologische Befundung solcher Krankheiten.
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Anatomie von Basalganglien
und Thalamus im MRT

Basalganglien und Thalamus gehoéren zu den Kern-
gebieten der tiefen grauen Hirnsubstanz. Sie sind
jeweils paarweise angelegt, befinden sich an der Basis
des Vorderhirns und haben eine besonders starke
Verbindung zur Grof$hirnrinde und zu anderen Hirn-
bereichen.

Basalganglien

Anatomie. In einigen Fillen werden auch der Nucleus
subthalamicus und die Substantia nigra zu den Basal-
ganglien gezdhlt. Ohnehin ist die Definition des Begriffs
recht umstritten [1]. Im vorliegenden Artikel beziehen
wir uns lediglich auf Verdnderungen des Nucleus lenti-
formis und des Nucleus caudatus. Auf MRT-Aufnahmen
des Gehirns in transversaler Schnittebene stellen sich
der Nucleus lentiformis und der Kopf des Nucleus cau-
datus als paarige, symmetrische Strukturen zwischen
dem Seitenventrikel und der Inselrinde dar (Abb. 1).
Der Nucleus lentiformis mit dem Putamen und dem
etwas weiter medial gelegenen Globus pallidus wird
vom vorderen und hinteren Schenkel der Capsula in-
terna jeweils vom Kopf des Nucleus caudatus und vom
Thalamus getrennt. Im MRT stellen sich Nucleus cau-
datus und Putamen in allen Pulssequenzen isointens
zur grauen Substanz des Kortex dar und nehmen nach
Kontrastmittelinjektion kein Kontrastmittel auf. Der
Globus pallidus erscheint typischerweise leicht hy-
pointens zum Putamen. Dieser normale Befund ist auf
eine fortschreitende Eisenablagerung bei zunehmen-
dem Alter zuriickzufiihren [1]. Der Nucleus lentiformis
kann aufSerdem erweiterte perivaskuldre bzw.
Virchow-Robin-Rdume (Abb. 2a) und beidseits eine
symmetrische, altersbedingte Verkalkung aufweisen
(Abb. 2b). Beide Befunde sind als normal einzustufen
und sollten nicht mit pathologischen Verdnderungen
verwechselt werden [2,3].

Funktionen. Die Funktionen der Basalganglien sind
komplex: Sie sind mafRgeblich an der Planung von
Bewegung beteiligt, sind Teil des extrapyramidal-mo-
torischen Systems, konnten aber auch fiir Gedachtnis,
Emotionen und andere kognitive Funktionen von
Bedeutung sein [4].

Putamen und Globus pallidus sind im Vergleich zu
anderen Bereichen des Gehirns reich an Mitochon-
drien, BlutgefdRen, Neurotransmittern und chemi-



schen Stoffen. Eine intensive Stoffwechselaktivitat
und vermehrte Verwendung von Glukose und Sau-

erstoff machen sie anfillig fiir Stoffwechselstérun-
gen und zahlreiche systemische oder generalisierte
Krankheitsprozesse [5].

Wenn im MRT Verdanderungen der Basalganglien nach-
gewiesen werden, konnen die entsprechenden klini-
schen Krankheitszeichen und die Symptomatik somit
von Bewegungsstorungen (z.B. Chorea Huntington,
Tremor, Bradykinesie und/oder Dystonie) bis hin zum
Koma reichen, je nachdem, ob nur die Basalganglien
herdférmig betroffen sind oder ob eine generalisierte
Stoffwechselstérung mit ausgedehnter Hirnnekrose
vorliegt.

Thalamus

Anatomie. Beim Thalamus handelt es sich um eine
beidseits der Mittellinie zwischen den beiden Gehirn-
hdlften und dem Mittelhirn gelegene Hirnstruktur mit
paarig angeordneten, symmetrischen Anteilen auf bei-
den Seiten des III. Ventrikels (s. Abb. 1). Der Thalamus
besteht aus mehreren Kerngebieten, die sensorische
und motorische Impulse an die GroRhirnrinde weiter-
leiten und von dieser empfangen.

Funktionen. Der Thalamus ist an der Regulierung des
Bewusstseins sowie von Schlaf und Wachheit beteiligt.
Verletzungen des Thalamus gehen somit hdufig mit
Stérungen des Bewusstseins oder der Sensorik einher

(6]).

Blutversorgung

Arteriell. Radiologen sollten mit der arteriellen Ver-
sorgung und dem vendsen Riickstrom der Kerngebiete
der tiefen grauen Substanz vertraut sein, da diese von
entscheidender Bedeutung sein kénnen. Die Basal-
ganglien werden von den medialen und lateralen len-
tikulostridren Arterien versorgt, die jeweils von der

A. cerebri anterior und A. cerebri media abzweigen [7].
Der Thalamus hingegen wird von den ersten beiden
Abschnitten der A. cerebri posterior sowie teilweise
von der A. communicans posterior versorgt [6]. Bei
gesunden Personen werden hdufig erhebliche Variatio-
nen in Bezug auf die arterielle Versorgung des Thala-
mus festgestellt. Somit sollten Radiologen die verschie-
denen Muster eines Thalamusinfarkts erkennen kon-
nen (s. , Arterienverschluss*).
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Abb.2 Bandbreite
normaler Bild-
gebungsbefunde
der Basalganglien.
a T2w MRT-Aufnah-
me in transversaler
Schnittebene mit
klar abgegrenzten,
runden, zum Liquor
cerebrospinalis
isointensen Fokus-
sen (Pfeile) als Dar-
stellung prominen-
ter (perivaskuldrer)
Virchow-Robin-Rdu-
me. b CT-Scan ohne
Kontrastmittel mit
Darstellung physio-
logischer Kalkab-
lagerungen (Pfeil-
spitzen) in den
Basalganglien beid-
seits. ¢ Gradienten-
Echo-Sequenzin
transversaler
Schnittebene mit
deutlich abgrenz-
barer Darstellung
physiologischer
Eisenablagerungen
als symmetrische
hypointense Berei-
che im Globus palli-
dus (Pfeilspitzen).




Abb.3 Kohlenmo-
noxidvergiftung bei
einem 33-jahrigen
Mann, der nach ei-
nem Selbstmordver-
such komatds auf-
gefunden wurde.
T2w FLAIR-MRT-Auf-
nahme (FLAIR =
Fluid-attenuated In-
version Recovery) in
transversaler (a)
und koronarer
Schnittfihrung (b)
nach 4 Wochen mit
Abbildung symme-
trischer hyperinten-
ser Herde im Globus
pallidus (Pfeile).
Symmetrische hy-
perintense Herde in
der tiefen weien
Substanz (Pfeilspit-
zen in b) zeigen eine
verzogerte Leuken-
zephalopathie.

Venos. Der vendse Abfluss sowohl der Basalganglien
als auch des Thalamus erfolgt {iber das tiefe (im
Gegensatz zum oberfldchlichen) Venensystem [8], was
sowohl bei Venenthrombosen als auch bei Venenin-
farkten von Bedeutung ist (s. ,Tiefe Hirnvenenthrom-
bose*). Die Vv. thalamostriata superior und inferior
gehen zusammen mit verschiedenen kleineren Ober-
flichenvenen in die paarig angelegte V. interna cerebri
iiber. Diese bildet an einem Punkt unterhalb des
Spleniums des Corpus callosum zusammen mit der

V. basalis Rosenthal die V. cerebri magna (V. Galeni).
AnschlieBend miindet die V. cerebri magna in den
Sinus sagittalis inferior und bildet den Sinus rectus.
Dieser miindet riickwartig in den Confluens sinuum
(Torkular) und von dort in das Blutleitersystem der
Sinus durae matris [8].
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Pathologische Verdnderungen
von Basalganglien und
Thalamus

Vergiftung

Atiologie, Symptomatik, Diagnostik. Kohlenmono-
xid, Methanol und Zyanid werden als mitochondriale
Atmungsgifte eingestuft [9, 10]. Kohlenmonoxid
hemmt den Elektronentransport [11], Methanol wird
in giftige Ameisensdure und Formaldehyd umgewan-
delt und Zyanid blockiert trivalentes Eisen in der zellu-
ldren Atmungskette. In allen 3 Fillen kommt es zu einer
Blockade der Atmungsenzyme der Mitochondrien.
Nach einer versehentlichen Exposition oder einem
Selbstmordversuch mit diesen Giftstoffen kommt es in
der Regel zu einer akuten kognitiven Beeintrachtigung
bis hin zum Koma. Insbesondere bei einer Methanol-
vergiftung kann als Anfangssymptom eine Optikus-
neuritis auftreten. Die Diagnostik umfasst in der Regel
entsprechende toxikologische und labortechnische
Untersuchungen. Ein méglicher Hirnschaden wird mit-
tels bildgebender Verfahren beurteilt.

Bildgebung. Aufgrund der verstarkten Stoffwechsel-
aktivitdt kommt es bei Atmungsgiften zu beidseitigen
Verdnderungen der Basalganglien im MRT sowie in
manchen Fillen auch zu einer diffusen Beteiligung an-
derer Hirnstrukturen [9]. Insbesondere Kohlenmono-
xid schddigt hdufig auch den Globus pallidus (Abb. 3)
[11]. Eine Verldngerung der T2-Zeit der Basalganglien
ist typisch bei akuten Vergiftungen und geht haufig
auch mit einer eingeschrankten Diffusion in den diffu-
sionsgewichteten Aufnahmen einher. Bei einer Kohlen-
monoxidvergiftung wird moglicherweise eine verzo-
gert auftretende Leukenzephalopathie (s. Abb.3b) und
eine Verkiirzung der T1-Zeit des Globus pallidus nach-
gewiesen [11]. Bei einer Vergiftung mit Zyanid oder
Methanol kann es zu einer hamorrhagischen Nekrose
des Putamens kommen, bei einer Methanolvergiftung
zudem zu einem Odem der weifen Substanz (Abb. 4)
[9].

Leberversagen

Atiologie, Symptomatik. Bei Patienten mit Leber-
funktionsstérungen kann es zu einer Beteiligung der
Basalganglien kommen. Die meisten Patienten weisen
eine bekannte chronische Leberzirrhose mit portaler
Hypertension und iatrogenem (d. h. im Rahmen einer
Operation zur Bildung eines transjuguldren intrahepa-



Abb.4 Methanolvergiftung bei einem 41-jdhrigen Mann mit ver-
andertem Geisteszustand und retrobulbdren Schmerzen. Kontrast-

mittelverstarkter CT-Scan mit hypodensen Bereichen des Nucleus
lentiformis (Pfeile), des Corpus callosum und der subkortikalen
tiefen weien Substanz im frontalen und parietookzipitalen
Bereich (Pfeilspitzen) (mit freundl. Genehmigung von Anirudh
Kohli, MD, Breach Candy Hospital Trust, Mumbai, Indien).

tischen portosystemischen Shunts angelegtem) oder
spontanem portosystemischem Shunt auf, durch den
stickstoffhaltige Abfallprodukte die Blut-Hirn-Schranke
iiberwinden und chronische, durch Vergiftung hervor-
gerufene Hirnschdden verursachen.

Bildgebung. Zu den MRT-Befunden im Gehirn bei
einer Leberzirrhose gehdren beidseitige hyperintense
Areale im Globus pallidus und in der Substantia nigra
auf den T1w Aufnahmen (Abb. 5). Diese Befunde wer-
den auf Manganablagerungen zuriickgefiihrt [12] und
konnten nach einer Lebertransplantation reversibel
sein [13]. Auch bei Patienten mit akuter Hyperammon-
dmie, beispielsweise durch eine Zirrhose mit akuter
hepatischer Dekompensation (bei denen sich die Am-
moniakkonzentration plétzlich um das 4-Fache erhé-
hen kann), und bei Patienten mit Ornithin-Transkarba-
mylase-Mangel (z.B. bei angeborenen Stoffwechselstd-
rungen, wie Zitrullindmie, die zu einer Anreicherung
von Ammoniak im Gehirn fiihrt) weisen die MRT-Auf-
nahmen typische Anzeichen eines akuten Hirnscha-
dens auf[14]. Akute Hyperammondmie verursacht
symmetrische Schwellungen auf beiden Seiten, eine
Verldngerung der T2-Zeit und eine eingeschrankte Dif-
fusion der Basalganglien, der Inselrinde und des Gyrus
cinguli (Abb. 6) [15,16]. In einer MR-Spektroskopie mit
kurzer Echozeit wurde der kombinierte toxische Meta-
bolit Glutamat bzw. Glutamin im akut erkrankten
Gehirn nachgewiesen [14].
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Abb.5 Bild einer
Leberzirrhose bei ei-
nem 55-jdhrigen
Mann. TTw MRT-
Aufnahme mit sym-
metrischen Herden
im Globus pallidus
(Pfeile).

Abb.6 Akute
Hyperammondmie
bei einem 70-jahri-
gen Mann mit
Leberzirrhose, aku-
ter Dekompensa-
tion einer Leber-
insuffizienz und ver-
dndertem Geistes-
zustand. T2w (a)
und diffusionsge-
wichtete MRT-Auf-
nahmen (b) mit
symmetrischer
Schwellung beid-
seits, Hyperinten-
sitdt und einge-
schrankter Diffu-
sion im Bereich

des Caput nuclei
caudati (weile
Pfeile in a), im
Putamen (schwarze
Pfeile in @) und in
der Inselrinde (Pfeil-
spitzen in b).



Abb.7 Nicht keto-
tische Hyperglyk-
dmie bei einer 68-
jahrigen Frau mit
unkontrolliertem
Diabetes mellitus
und choreoathetoi-
den Bewegungen.
T1w MRT-Aufnahme
in transversaler
Schnittebene mit
hyperintenser
Darstellung des
Pallidums beidseits
(Pfeile).

Nicht ketotische Hyperglykdmie

Atiologie, Symptomatik, Therapieverlauf. Hyper-
glykdmie tritt in der Regel bei Diabetikern mit schlecht
eingestelltem Blutzuckerspiegel auf und geht mit aku-
ter Chorea Huntington, Hemiballismus und in manchen
Fdllen mit einem verdnderten Geisteszustand einher.
Hyperglykdmien sind behandelbar und haben eine
giinstige Prognose. In der wiederholten Neurobild-
gebung nach 2-12 Monaten zeigt sich in der Regel eine
vollstdndige Auflésung der Verdnderungen [17].

Bildgebung. Im CT wird typischerweise eine beidseiti-
ge bzw. in seltenen Fdllen auch eine einseitige Dichte-
steigerung im Bereich des Pallidums und des Nucleus
caudatus nachgewiesen. Im MRT sind die verdnderten
Bereiche charakteristischerweise an einer Signalan-
hebung auf den T1w Aufnahmen (Abb. 7) sowie an
einer variablen Intensitdt auf den T2w Bildern zu er-
kennen [17,18]. Der Mechanismus, der diesen Signal-
verdnderungen zugrunde liegt, ist nicht bekannt. In
verschiedenen Hypothesen wurden zur Erkldrung Pro-
teinablagerungen, Myelinabbauprodukte, Blut oder
Kalzium und andere Mineralien vorgeschlagen. AufSer
bei Hyperglykdmie kommt es auch bei Manganablage-
rungen durch hepatische Enzephalopathie (s. oben), bei
chronischer Manganbelastung im beruflichen Umfeld
und bei parenteraler Langzeiterndhrung mit grofSer
Wahrscheinlichkeit zu einer beidseitigen Verkiirzung
der T1-Zeit des Pallidums.
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Abb. 8 Hypoglykdmischer Hirnschaden bei einem 18-jdhrigen,
komatésen Mann mit Gelegenheitsblutzuckerwert von 2,17 mmol/l.
T2w, transversale (a) und diffusionsgewichtete MRT-Aufnahmen
(b) mit diffuser Hyperintensitdt und eingeschrankter Diffusion im
Bereich des Caput nuclei caudati (Pfeilspitzen in a), des Nucleus
lentiformis (Pfeile in a) und im Cortex cerebri, mit Aussparung der
subkortikalen weiRen Masse und des Thalamus.

Hypoglykdamie

Atiologie, Symptomatik. Patienten mit hypoglykami-
schem Koma sind in der Regel Diabetiker, die verse-
hentlich eine Uberdosis eines oralen Antidiabetikums
eingenommen haben (typischerweise aus der Gruppe
der lang wirksamen Sulfonylharnstoffe) [19]. In selte-
nen Fdllen kann es auch bei Nichtdiabetikern zu einer



ungekldrten Hypoglykdmie kommen. In solchen Fillen
sollten ein bisher nicht diagnostiziertes Pankreasinsu-
linom oder ein versteckter Effekt eines hypoglykdmi-
schen Arzneimittels (einschlieBlich alternativer Heil-
mittel oder Krduterprdparate) in Betracht gezogen
werden [20,21]. Das Ausmaf$ des Hirnschadens hdngt
vom Schweregrad und der Dauer der Hypoglykdmie ab.
Klinische Anzeichen sind Krampfanfille, fokale neuro-
logische Defizite und Koma.

Bildgebung. Zum charakteristischen MRT-Befund
einer schweren Hypoglykdmie gehort eine Verldnge-
rung der T2-Zeit auf beiden Seiten der GroBhirnrinde
sowie der Hippokampi und Basalganglien (Abb. 8 a)
[22]. In manchen Fillen einer leichteren, reversiblen
Hypoglykdmie wurde auch {iber voriibergehende und
isolierte Verdnderungen der weifen Substanz mit
Beteiligung des Spleniums des Corpus callosum, der
Capsula interna und der Corona radiata berichtet. In
diesen Fillen erholten sich die Patienten vollstindig
und ohne neurologische Defizite. Andererseits konnen
Lisionen der weilRen Substanz auch mit schweren, dif-
fusen Verdnderungen der grauen Substanz einherge-
hen [21,23]. Die verdnderten Bereiche stellen sich in
diffusionsgewichteten MRT-Aufnahmen typischerwei-
se hyperintens (Abb. 8 b) und mit verringertem appa-
rentem Diffusionskoeffizienten dar [24]. Eine Beteili-
gung der Basalganglien scheint auf eine ungiinstige
Prognose hinzuweisen [22].

Bei Patienten mit ungekldartem Koma kann eine
Bestimmung der Blutzuckerwerte im Serum helfen,
eine solche potenziell reversible Erkrankung von
anderen Ursachen abzugrenzen, wie beispielsweise
einer hypoxisch-ischamischen Enzephalopathie
oder einem akuten Hirninfarkt [23].

Hypoxisch-ischamische Enzephalopathie

Atiologie, Symptomatik. Eine hypoxisch-ischdmische
Enzephalopathie bei Erwachsenen kann die Folge eines
Kreislauf- oder Atemstillstands durch beispielsweise
Herzstillstand, Ertrinken oder Ersticken sein. In den
meisten dieser Fille ist der klinische Befund eindeutig.

Bildgebung. Der Befund der Neurobildgebung hangt
vom Schweregrad des Insults, dem Zeitpunkt der Un-
tersuchung und dem Alter des Patienten ab.

Um einen Sonderfall handelt es sich bei der Neu-
geborenenasphyxie, bei der eine charakteristische
Verteilung von Lasionen im unreifen Gehirn sicht-
bar wird [25].

Bei Erwachsenen kénnen bei einer leichten hypoxisch-
ischdmischen Enzephalopathie auch nur die Wasser-
scheidengebiete betroffen sein. Bei einer schweren
hypoxisch-ischdmischen Enzephalopathie sind in der
Regel die Strukturen der grauen Substanz betroffen,
einschlieRlich Grohirnrinde, Basalganglien und Hip-
pokampi. In manchen Fdllen wirkt sich die hypoxisch-
ischdmische Enzephalopathie auch auf den Thalamus
und das Zerebellum aus. Der Hirnstamm und die weif3e
Hirnsubstanz bleiben typischerweise ausgespart.
= CT: Im CT zeigen sich diffuse Odeme, Signalan-
hebungen der grauen Substanz des Kortex mit Ver-
lust der normalen Differenzierung zwischen grauer
und weilBer Substanz sowie Signalanhebungen der
Basalganglien und des Thalamus (Abb.9a) [26].
Moglicherweise kommt es auch zum sog. Reversal-
Sign; d.h., dass die weil3e Substanz dichter erscheint
als normal und somit die typische Differenzierung
zwischen weifSer und grauer Substanz umgekehrt
wird. Eine diffuse zerebrale Schddigung fiihrt zu
einer Signalanhebung des Gewebes im Vergleich zu
Zerebellum und Hirnstamm, die sich kaum veran-
dern. Dieser Effekt wird als White-Cerebellum-Sign
bezeichnet (Abb. 9b). Ein solcher Befund bei einer
schwerwiegenden hypoxisch-ischamischen Enze-
phalopathie weist in der Regel auf eine ungiinstige
Prognose hin [27].
® MRT: Im MRT wird zundchst (nach 2 Stunden) eine
Signalanhebung der betroffenen Gebiete in den dif-

60

Abb.9 Hypoxisch-ischdmische Enzephalopathie bei einem 54-jahrigen Mann mit Reani-
mation nach Herzstillstand. a CT-Scan ohne Kontrastmittel mit symmetrischen hypodensen
Bereichen im Thalamus (Pfeilspitzen), im Nucleus caudatus (schwarze Pfeile) und im Glo-
bus pallidus (weiRe Pfeile). b CT-Scan durch die Fossa cranii posterior mit Darstellung eines
relativ ausgesparten, hyperdensen Zerebellums im Vergleich zu den geschadigten, hypo-
densen supratentoriellen Strukturen (sog. White-Cerebellum-Zeichen).
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fusionsgewichteten Aufnahmen sichtbar [27].
Herkommliche T2w Aufnahmen zeigen eine leichte
Signalanreicherung und Schwellung der betroffenen
Bereiche, die in der Regel erst nach mindestens

24 Stunden sichtbar werden (Abb. 10). Eine verzo-
gerte postanoxische Leukenzephalopathie kann mit
einer diffusen T2-Verldngerung der subkortikalen
weillen Substanz einhergehen [25].

Leigh-Syndrom

Atiologie, Symptomatik. Beim Leigh-Syndrom (sub-
Abb.10 Hypoxisch-ischdmische Enzephalopathie bei einer 38-jéhrigen Frau mit Reani- aku_te nEkrOFlSIere.nde Enzephalorr'ly(.elopathle_) handelt
mation nach Verkehrsunfall. a T2w MRT-Aufnahme mit symmetrischen hyperintensen es sich um eine Mitochondriopathie infolge einer Sto-
Bereichen im Thalamus beidseits (weiBe Pfeilspitzen), in den Basalganglien und im Cortex  rung der Adenosintriphosphatbildung in der Atmungs-
cerebri. Die schwarzen Pfeilspitzen weisen auf den Nucleus caudatus, die Pfeile auf den kette. Das klinische Krankheitsbild kann sehr unter-
Nucleus lentiformis. b T2w MRT-Aufnahme einer héheren Ebene mit deutlicher Darstellung o K K K
einer diffusen kortikalen Beteiligung. schiedlich ausfallen. Betroffen sind Kinder und (in
seltenen Fdllen) junge Erwachsene. Typischerweise
kommt es zu zentraler Hypotonie, Entwicklungsverzo-
gerung oder -stillstand, Ophthalmoplegie, Atemlah-
mung und Verlust der Bulbusfunktion sowie Ataxie.

Bildgebung. Zu den MRT-Befunden des Leigh-Syn-
droms gehoren symmetrische Gebiete mit Verldnge-
rung der T2-Zeit in den Basalganglien, im periaqua-
duktalen Grau und in den Pedunculi cerebellares. Eine
Beteiligung des Putamens ist in allen Fallen festzustel-
len (Abb. 11a und b) [28]. Bei Verdacht auf ein Leigh-
Syndrom kénnen durch eine MR-Spektroskopie (im
besten Fall mit langen Echozeiten) moglicherweise ab-
norm erhohte Laktatwerte in den Basalganglien nach-
gewiesen werden (Abb. 11 c). Dies wiirde die Diagnose
in Kombination mit erh6hten Laktatwerten in Serum
und Liquor unterstiitzen [29].

Morbus Wilson

Atiologie, Symptomatik. Der Morbus Wilson wird
durch einen Mangel des Kupfertransportproteins Zdru-
loplasmin verursacht, wodurch es zu einer {ibermafi-
gen Kupferspeicherung kommt. Morbus Wilson wird
auch als hepatolentikuldre Degeneration bezeichnet.
Betroffen sind die Leber, das Gehirn und andere Kor-

Abb. 11 Leigh-Syndrom bei einem 11 Monate alten Jungen mit Reizbarkeit und Gedeih-
storung. a, b T2w MRT-Aufnahmen in transversaler Schnittfiihrung auf der Ebene der pergewebe. Die Symptomatik kann recht unterschied-

Kerngebiete der tiefen grauen Substanz (a) und durch die Fossa cranii posterior (b) mit lich ausfallen: Es kann zu Dysarthrie, Dystonie, Tremor,

Darstellung symmetrischer hyperintenser Bereiche im Putamen (Pfeilspitzen in a) und im
periaquaduktalen Grau (Pfeil in b). ¢ Aufnahme einer MR-Spektroskopie mit einer Echozeit
von 144 ms mit Platzierung des Voxels iber der Region of Interest und invertiertem Dop-
pel-Peak bei 1,33ppm (Pfeil), charakteristisch fiir eine Laktatanreicherung beim Leigh-
Syndrom. Cho = Cholin, Cr =Kreatin, NAA = N-Azetylaspartat. Kayser-Fleischer-Kornealringe sind ein typisches

Zeichen fiir Morbus Wilson.

Ataxie, Parkinson-Symptomatik und psychiatrischen
Stérungen kommen.
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Bildgebung. Im MRT finden sich Bereiche mit Verldn-
gerung der T2-Zeit im Putamen (hdufiger Befund), im
Globus pallidus, im Nucleus caudatus und im Thala-
mus. Typischerweise ist nur der ventrolaterale Thala-
mus betroffen (Abb. 12) [30]. AuBerdem stellt sich
moglicherweise auch eine Beteiligung der kortikalen
und subkortikalen Gebiete sowie von Mesenzephalon,
Pons, Vermis und Nuclei dentati dar. Im frithen Stadium
der Erkrankung kommt es haufig zu einer Diffusions-
restriktion [31,32].

Osmotische Demyelinisierung

Atiologie, Symptomatik. Als zentrale pontine Myeli-
nolyse bzw. extrapontine Myelinolyse wird eine Ent-
markungskrankheit des Pons bzw. der extrapontinen
Strukturen bezeichnet. Eine osmotische Demyelinisie-
rung beruht auf einem Ungleichgewicht des Elektro-
lythaushalts (insbesondere durch einen zu schnellen
Ausgleich einer Hyponatridmie), das bei chronischen
Alkoholikern, mangelerndhrten Patienten oder chro-
nisch geschwdchten Empfdngern von Organtransplan-
taten auftreten kann [33,34]. Das klinische Bild kann
sehr unterschiedlich ausfallen und mit spastischen
Hemiparesen, Pseudobulbdrparalyse, Bewusstseinsein-
tritbungen und Koma einhergehen.

Bildgebung. Oligodendrogliale Zellen reagieren emp-

findlich auf osmotischen Stress. Das Muster der Veran-

derungen im MRT spiegelt die Verteilung dieser Zellen

im zentralen Pons, im Thalamus, in den seitlichen

Kniehdckern und anderen extrapontinen Strukturen

wider [33]. In den MRT-Aufnahmen zeigt sich eine

abnorme Verldangerung der T2- und T1-Zeit in den
betroffenen Gebieten.

m Zentrale pontine Myelinolyse: Diese stellt sich im MRT
in T2w und FLAIR-Aufnahmen (FLAIR = Fluid-attenu-
ated Inversion Recovery) typischerweise als hyper-
denser Bereich in Form eines symmetrischen Drei-
zacks oder eines Fledermausfliigels im zentralen
Pons dar. Der ventrolaterale Pons und die pontinen
Anteile des kortikospinalen Trakts bleiben typischer-
weise ausgespart [35].

m Extrapontine Myelinolyse: Diese Form manifestiert
sich in Form von Bereichen mit verldngerter T2-Zeit
im Globus pallidus, im Putamen, im Thalamus und
im Zerebellum (Abb. 13) [34]. In manchen Fllen
zeigt sich im frithen Stadium des Krankheitsprozes-
ses eine eingeschrankte Diffusion in den diffusions-
gewichteten MRT-Aufnahmen. Dieser Befund ist je-
doch nicht unbedingt typisch. Serielle Messungen
des Natriumspiegels im Serum konnten fiir die Diag-
nose hilfreich sein.

Wernicke-Enzephalopathie

Atiologie, Symptomatik, Therapie. Eine Wernicke-
Enzephalopathie tritt typischerweise bei einem Vita-
min-B;-Mangel (Thiaminmangel) auf, der wiederum
durch eine Mangelerndhrung, beispielsweise bei chro-
nischer Alkoholabhdngigkeit, gastrointestinalen oder
hdmatologischen Neoplasien, chronischer Dialyse,
Darmverschluss, Hyperemesis gravidarum oder paren-
teraler Langzeiterndhrung ohne Vitaminersatz, auftre-
ten kann. Die klassische klinische Trias aus Bewusst-
seinstriibung, Augenmuskellihmung und Ataxie ist zu
Beginn der klinischen Symptomatik moglicherweise
noch nicht vorhanden, und die bestehende Sympto-
matik kann verwirrend sein.

Die Wernicke-Enzephalopathie stellt einen
medizinischen Notfall dar.
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Abb.12 Morbus
Wilson bei einem
9-jdhrigen Jungen
mit Tremor und
Dystonie. T2w MRT-
Aufnahme mit Dar-
stellung symmetri-
scher Bereiche einer
anomalen T2-Ver-
langerung im ven-
trolateralen Thala-
mus beidseits (Pfeil-
spitzen), im Puta-
men (weiRe Pfeile)
und im Nucleus
caudatus (schwarze
Pfeile).



Abb. 13 Osmotische Demyelinisierung bei einem 59-jdhrigen
Alkoholiker mit Verwirrtheit und Pseudobulbdrparalyse. a T2w
MRT-Aufnahme mit symmetrischen hyperintensen Bereichen im
Thalamus beidseits (Pfeilspitzen) und im Putamen (Pfeile). b T2w
MRT-Aufnahme auf einer Ebene unterhalb von a mit Darstellung
eines schlecht abgrenzbaren, hyperintensen Bereichs im zentralen
Pons (Stern) mit Randaussparung.
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Abb. 14 Wernicke-Enzephalopathie bei einem 36-jdhrigen Alko-
holiker mit Bewusstseinsstorung. a T2w MRT-Aufnahme mit sym-

metrischen Bereichen mit T2-Verlangerung im paramedianen
Thalamus beidseits entlang des Ill. Ventrikels (weiRe Pfeilspitzen),
des Nucleus caudatus (schwarze Pfeilspitzen) und des Putamens
(Pfeile). b T2w, transversale MRT-Aufnahme mit schlecht abgrenz-
baren Bereichen im periaqudduktalen Grau (Pfeil).



Ein schnellstmoglicher Vitaminersatz durch intrave-
nose Gabe von Thiamin muss gewdhrleistet sein [36].

Bildgebung. Zu den typischen MRT-Befunden gehoéren
eine symmetrische T2-Verlingerung im mittleren
Thalamus und im periaqudduktalen Grau sowie in den
Corpora mamillares und der Vierhiigelplatte (Abb. 14)
[37]. Mbglicherweise finden sich petechiale Blutungen,
Diffusionsrestriktion und Kontrastmittelanreicherung
in den betroffenen Bereichen. Zuccoli u. Mitarb. [37]
stellten fest, dass eine Beteiligung der Corpora mamil-
lares vor allem bei chronischen Alkoholikern nach-
weisbar ist.

Neurodegeneration mit
Eisenablagerung im Gehirn

Atiologie, Symptomatik. Als Neurodegeneration mit

Eisenablagerung im Gehirn wird eine heterogene

Gruppe degenerativer Storungen mit {ibermdRiger

Eisenablagerung in den Basalganglien bezeichnet.

Gemadf$ dem klinischen Bild werden 2 Kategorien

unterschieden [38]:

m klassische Form mit frithzeitigem Beginn und
raschem Fortschreiten der Krankheit

m atypische Form mit spitem Beginn und langsamem
Fortschreiten

Bei der klassischen Form der Neurodegeneration mit
Eisenablagerung im Gehirn und bei ¥ der Fille mit der
atypischen Form liegt eine Mutation des PANK2-Gens
vor. PANK2 kodiert fiir eine Pantothenatkinase. Betrof-
fene Patienten (mit Pantothenatkinase-assoziierter
Neurodegeneration [veraltet auch als Hallervorden-
Spatz-Syndrom bezeichnet]) weisen typischerweise
pyramidale oder extrapyramidale Zeichen, Dystonie
und Dysarthrie auf[38,39].

Bildgebung. Ein charakteristischer MRT-Befund der
Neurodegeneration mit Eisenablagerung im Gehirn ist
eine beidseitige Hypointensitdt im Globus pallidus in
den T2w Aufnahmen, der mit dem Nachweis einer
Eisenablagerung in der pathologischen Beurteilung
iibereinstimmt. Bei Patienten mit Pantothenatkinase-
assoziierter Neurodegeneration mit PANK2-Mutation
zeigt sich im Globus pallidus charakteristischerweise
eine durch Eisenablagerungen bedingte Hypointensitat
mit einer zentralen Hyperintensitdt, die als sog. Tiger-
auge-Zeichen bezeichnet wird (Abb. 15) [40]. Bei
Patienten ohne PANK2-Mutation findet sich kein Tiger-
auge-Zeichen [38].

Abb. 15 Mit Pantothenatkinase assoziierte Neurodegeneration
(Hallervorden-Spatz-Syndrom) bei einem 24-jahrigen Mann mit
Dystonie. T2w, koronare MRT-Aufnahme mit hyperintenser Dar-
stellung des Pallidums beidseits und Hintergrundbereichen mit
T2-Verkiirzung (Tigerauge-Zeichen; Pfeile) (mit freundl. Genehmi-
gung von Shrinivas Desai, MD, Jaslok Hospital and Research Centre,
Mumbai, Indien).

Creutzfeldt-Jakob-Krankheit

Atiologie, Symptomatik, Diagnostik. Die Creutzfeldt-
Jakob-Krankheit ist eine iibertragbare, todlich verlau-
fende neurodegenerative Storung, die durch selbstre-
plizierende, infektiose Eiweil3e (sog. Prionen) ausgelost
und in 4 bekannte Formen unterteilt wird:

m sporadische Variante

m genetische Variante

= {ibertragene Variante

= neue Variante

Letztere wird mit der BSE (bovine spongiforme Enze-
phalopathie) in Verbindung gebracht und durch den
Verzehr von BSE-verseuchtem Rindfleisch hervorgeru-
fen. Patienten mit Creutzfeldt-Jakob-Krankheit leiden
typischerweise an einer rasch fortschreitenden De-
menz sowie an Myoklonien und multifokaler Neuro-
pathie. Eine sichere Diagnosestellung ist nur mittels
einer Hirnbiopsie oder -autopsie moglich [41].

Bildgebung. Trotz der Sensibilitdt des Verfahrens ist die
diffusionsgewichtete MRT-Bildgebung nicht Bestand-
teil der Kriterien fiir die Diagnostik einer sporadischen
Creutzfeldt-Jakob-Krankheit. Fiir die nicht invasive Di-
agnostik sind nach wie vor generalisierte periodische
Sharp-Wave-Komplexe im Elektroenzephalogramm
oder der Nachweis von Protein 14-3-3 im Liquor erfor-
derlich [42 -44]. Dennoch hat die diffusionsgewichtete
MRT-Bildgebung in der letzten Zeit fiir die Diagnostik
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Neue Variante der Creutzfeldt-Jakob-Krankheit

Die neue Variante der Creutzfeldt-  te der Creutzfeldt-Jakob-Krankheit

Jakob-Krankheit wird mit BSE in beschrieben. Eine Verdnderung
Verbindung gebracht. Nachweis- der Signalintensitat des Thalamus
bar sind typische bilaterale Signal-  (typischerweise in Kombination
anhebungen im posterioren Thala-  mit anderen Veranderungen) kann
mus (sog. Pulvinar-Zeichen oder aber auch bei der weiter verbrei-
Hockey-Stick-Sign der Nuclei pulvi-  teten, sporadischen Form der
nares) [45]. Eine Beteiligung des Creutzfeldt-Jakob-Krankheit nach-
Thalamus wurde erstmals als weisbar sein (s. Abb. 16) [46].

Schlisselbefund der neuen Varian-

einer sporadischen Creutzfeldt-Jakob-Krankheit an
Bedeutung gewonnen. Typischerweise sind GrofShirn-
rinde und Basalganglien betroffen (Abb. 16).

Eine eingeschrankte Diffusion im diffusionsgewich-
teten MRT wird auf eine schwammartige neuronale
Degeneration zuriickgefiihrt. Fiir den Nachweis
einer Creutzfeldt-Jakob-Krankheit ist dieses Verfah-
ren sensibler als eine T2w Bildgebung, insbeson-
dere bei kortikalen Lasionen [44].

Morbus Fahr

Atiologie, Symptomatik, Differenzialdiagnose. Bei
Morbus Fahr (auch als bilaterale striatodentale Kalzifi-
kation bezeichnet) handelt es sich um eine seltene
neurodegenerative Erkrankung mit charakteristischer
symmetrischer Kalkablagerung (sowie Ablagerung von
anderen Mineralien) in Basalganglien, Thalamus,
Nuclei dentati und Centrum semiovale ohne Nachweis
eines Hypoparathyreoidismus. Bei den betroffenen
Patienten kommt es zu einer langsam einsetzenden Abb.16 Creutzfeldt-Jakob-Krankheit bei einem 71-jahrigen Mann

unspezifischen Svmptomatik mit Kopfschmerzen mit rasch fortschreitender Demenz und Myoklonie. T2w (a) und
p ymp p ’ diffusionsgewichtete MRT-Aufnahmen (b) mit symmetrischen

Schwindel, Bewegungsstérungen, Synkope und Bereichen mit T2-Verldngerung beidseits und eingeschrankter
Krampfanfallen. Weitere neurologische Stérungen sind  Diffusion im Bereich der medialen Nuclei pulvinares des medialen
Paresen, Spastik, Gangstorungen, Sprachstérungen Thalamus (Pulvinar- bzw. Hockey-Stick-Zeichen; Pfeile). Die betrof-

. . fenen Bereiche sind auf den diffusionsgewichteten Aufnahmen
Koma, Demenz, Parkinsonismus, Chorea, Tremor, Dys- o o e
besser abgrenzbar. Zu beachten ist die hohe Signalintensitat der

tonie, Myoklonie und orthostatische Hypotonie. Zu den Gyri cinguli (Pfeilspitzen in b). In der Autopsie wurde eine spora-
wichtigsten Differenzialdiagnosen bei Morbus Fahr dische Creutzfeldt-Jakob-Krankheit bestétigt.
gehoren Hypoparathyreoidismus und Pseudohypo-

parathyreoidismus (Resistenz des Endorgans gegen das

wirksame Parathormon), die durch Messungen von

Kalzium, Phosphor und Parathormon im Serum besta-

tigt werden kénnen [47,48]. Pseudo-Pseudohypopara-

thyreoidismus ohne Stérung des Kalziumstoffwechsels

bei asymptomatischen Patienten kdnnte eine weitere

Differenzialdiagnose bei Patienten mit ausgedehnten

Kalkablagerungen im Gehirn darstellen [48].
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Bildgebung. In der Neurobildgebung stellt sich die
Krankheit als beidseitige, symmetrisch dichte Kalzifi-
kation von Basalganglien, Nuclei dentati, Thalamus und
der subkortikalen weif3en Substanz des Zerebrums dar
(Abb.17).

Tiefe Hirnvenenthrombose

Risikofaktoren, Atiologie, Symptomatik. Hirnvenen-
thrombosen treten in der Regel im Zusammenhang mit
Risikofaktoren, wie einer Hyperkoagulabilitdt wiahrend
der Schwangerschaft oder dem Wochenbett, der Ein-
nahme oraler Kontrazeptiva, einer Vaskulitis oder in-
trakraniellen oder systemischen Infektionen, auf [49].
Bei Thrombosen des oberfldchlichen Systems der Sinus
durae matris (Sinus sagittalis superior und inferior,
Sinus transversus und Vv. corticales) kommt es in der
Regel zu Odembildungen und Veneninfarkten im
Bereich der GroBhirnrinde auf Scheitelh6he. Bei einer
Beteiligung der tiefen Hirnvenen (V. cerebri interna,

V. cerebri magna und Sinus rectus) kann es jedoch zu
einer anderen Verteilung der vendsen Hypertonie
kommen. Tiefe Hirnvenenthrombosen sind hdufig eine
Folge ausgedehnter Thrombosen der oberfldachlichen
Sinus durae matris. In seltenen Fillen kénnen sie je-
doch auch isoliert auftreten. Dabei zeigt sich eine
bilaterale Beteiligung des Thalamus und der Basalgan-
glien ohne Vorliegen eines lobdren Hirnveneninfarkts
(Abb.18a) [50]. Bei den betroffenen Patienten kommt
es zu akuten Kopfschmerzen, Ubelkeit, Erbrechen,
Krampfanféllen und verdndertem Geisteszustand. In
schweren Fallen konnen neurologische Defizite, Koma
und Tod die Folge sein.

Abb.17 Morbus
Fahr bei einem
44-jdhrigen Mann
mit Demenz und
Gangstoérungen. CT-
Scan ohne Kontrast-
mittel mit symme-
trischen, hyperin-
tensen Kalzifikatio-
nen in Thalamus,
Nucleus caudatus,
Putamen, Globus
pallidus und subkor-
tikaler weiRer Sub-
stanz beidseits.

Bildgebung. In der Neurobildgebung stellen sich veno-
se Hypertonien und Hirnédeme durch tiefe Hirnve-
nenthrombosen typischerweise als T2-Verldngerung
des Thalamus dar, normalerweise mit Beteiligung der
Capsula interna, der Basalganglien und der tiefen wei-
Ben Substanz. Haufig kommt es zu einer hamorrhagi-
schen Transformation mit Signalminderung bei allen
Pulssequenzen, insbesondere jedoch bei der Gradien-
ten-Echo-Sequenz. Eine Diffusionsrestriktion im diffu-
sionsgewichteten MRT wurde von einigen Autoren bei
tiefen Hirnvenenthrombosen berichtet. Hierbei handelt
es sich jedoch nicht um ein durchgangig nachweisbares
Merkmal [51].

Abb. 18 Tiefe Hirnvenenthrombose bei einer 37-jdhrigen Frau mit Kopfschmerzen und Benommenheit (Nachdruck mit freundl. Genehmigung aus Referenz
[50]). a T2w MRT-Aufnahmen mit hyperintensen Bereichen im Thalamus (Pfeilspitzen) und im Caput nuclei caudati (Pfeile) beidseits. b Phasenkontrast-MR-Veno-
grafie mit Abwesenheit normaler Flussaussparungen der Vv. internae cerebri, der V. cerebri magna und des Sinus rectus (Pfeile) mit Erhalt des Sinus sagittalis
superior und des Sinus transversus. ¢ Phasenkontrast-MR-Venografie eines anderen Patienten mit Darstellung der Vv. internae cerebri (schwarze Pfeile), der

V. basalis Rosenthal (gebogener Pfeil) und der V. cerebri magna (gerade weiRe Pfeile) mit Einleitung in den Sinus rectus (Pfeilspitzen). ISS = Sinus sagittalis inferior,
SS = Sinus sigmoideus, SSS = Sinus sagittalis superior, TS = Sinus transversus.

Neuroradiologie Scan 1 | 2011



Eine simultane Beteiligung von Thalamus und
Basalganglien beidseits bei gleichzeitig bestehen-
den, dazu passenden klinischen Krankheitszeichen
sollte zu einer sofortigen Abkldrung versteckter
Anzeichen einer Venenthrombose fiihren. Hierzu
gehoren beispielsweise Signalausléschungen (Flow
Voids) und hyperintense Thromben im Sinus rectus,
in der V. cerebri magna und in den Vv. internae
cerebri im konventionellen MRT [52].Eine zusdtz-
liche Befundung durch eine MR-Venografie (sowie
zunehmend auch CT-Venografie) ermdglicht den
Nachweis einer méglichen Thrombose der ober-
flachlichen Sinus durae matris, die hdufig auf eine
tiefe Hirnvenenthrombose schlieBen lasst (Abb. 18
und c).

Arterienverschluss

Atiologie, Symptomatik. Beidseitige akute und syn-
chron auftretende Arterieninfarkte des Thalamus sind
nicht selten. Sie sind in der Regel die Folge eines Ver-
schlusses am rostralen Ende der A. basilaris. Bei Pa-
tienten mit einem Thalamusinfarkt kommt es typi-

Abb. 19 Verschluss der A. basilaris bei einem 61-jdhrigen Mann mit okuldrer Symptomatik
und schwerer Bewusstseinsstorung. a Diffusionsgewichtete MRT-Aufnahme mit hyper-
intensen Bereichen des paramedianen Thalamus beidseits (Pfeile). b Time-of-Flight-MR-
Angiografie mit deutlicher Darstellung eines Verschlusses des rostralen Anteils der A. basi-
laris (Pfeil). ¢, d CT-Scan ohne Kontrastmittel 3 Tage spater mit subakutem Thalamusinfarkt
beidseits (Pfeile in ¢) und Infarkt in der rechten Zerebellumhemisphdre (Pfeil in d).

scherweise zu Agitation, Bewusstseinsstorungen bis
hin zum Koma, Gedachtnisstérungen sowie verschie-
denen Seh- und Verhaltensstérungen.

Seltene Ursache: Verschluss der A. Percheron

In seltenen Fallen liegt einem
beidseits auftretenden, symmetri-
schen Thalamusinfarkt auch ein
Verschluss der A. Percheron zu-
grunde, einer anatomischen Vari-
ante der posterioren Blutversor-
gung. Fiir die Versorgung des Tha-
lamus und des Mittelhirns sind
verschiedene Varianten bekannt
[55,56]. Bei einer der 3 Arterien-
varianten, die von Percheron be-
schrieben werden, entsteht aus
den ersten Segmenten der A. ce-
rebri posterior auf einer Seite ein
gemeinsamer Stamm (A. Perche-
ron), der aber den Thalamus und
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das Mittelhirn auf beiden Seiten
versorgt. Ein Verschluss des ge-
meinsamen Arterienstamms fiihrt
zu einem symmetrischen Infarkt
der paramedialen Anteile des Tha-
lamus und des Hirnstamms auf
beiden Seiten (Abb. 20) [57]. Ob-
wohl die anatomische Verteilung
bei einem Verschluss der A. Per-
cheron sehr charakteristisch er-
scheint, wird die Darstellung der
A. Percheron selbst in der MR-An-
giografie oder der digitalen Sub-
traktionsangiografie bisher in der
Literatur nicht ausreichend gut
beschrieben [57].

2011

Bildgebung. Akute Infarkte imponieren im T2w MRT in
der Regel hyperintens. In diffusionsgewichteten Auf-
nahmen erscheinen sie mit eingeschrdnkter Diffusion
(Abb. 19a). Die kausativ zugrunde liegende stenook-
klusive Erkrankung mit Beteiligung der A. basilaris
stellt sich hdufig deutlich in der MR-Angiografie dar
(Abb.19b) [53,54].

Thrombosen des rostralen Anteils der A. basilaris
betreffen haufig nicht nur den Thalamus, sondern
verursachen auch akute Infarkte im Mittelhirn und
in Anteilen der Temporal- und Okzipitallappen, die
von der A. cerebri posterior versorgt werden, bzw.
in Bereichen des Zerebellums, die von anderen
Asten des vertebrobasildren Stromgebiets versorgt
werden (Abb. 19c und d).



Neuro-Behcet

Atiologie, Symptomatik, Haufigkeit. Als Morbus
Behcet wird eine multisystemische, schubweise ver-
laufende, entziindliche Erkrankung unbekannter Ursa-
che bezeichnet. Sowohl autoimmun bedingte als auch
infektiose oder genetische Ursachen wurden bereits fiir
die klassische klinische Trias mit Uveitis und oralen
und genitalen Aphthen verantwortlich gemacht [58].
Zwischen 4 und 49% der Patienten mit Morbus Behget
weisen eine Beteiligung des ZNS auf. Mdnner sind hdu-
figer betroffen als Frauen. Im &stlichen Mittelmeer-
raum, im Nahen Osten und in Japan ist die Krankheit
weiter verbreitet als im Rest der Welt. Normalerweise
treten zundchst ulzerierende Symptome auf, bevor es
zu neurologischen Komplikationen, wie Kopfschmer-
zen, Dysarthrie, Zerebellumzeichen, sensorischen St6-
rungen und Personlichkeitsveranderungen kommt.

Bildgebung. Etwa 3% der Patienten weisen gleich zu
Beginn Symptome des ZNS auf. In diesen Fllen stellt
die radiologische Diagnostik eine Herausforderung dar,
insbesondere, da fiir die Bestdtigung der Diagnose kei-
ne chemikalischen oder serologischen Verfahren zur
Verfiigung stehen [59]. Fokale oder multifokale Lasio-
nen sind bei Neuro-Behget haufig. In selteneren Féllen
manifestiert sich die Krankheit in Form einer Menin-
goenzephalitis oder einer Hirnvenenthrombose [58].
Herdférmige Ldsionen finden sich insbesondere im
Hirnstamm, in den Basalganglien (bilaterale Beteili-
gung bei ¥4 der Fille) und im Thalamus (Abb. 21) [59].
Weniger hdufig sind auch die weifSe Substanz beider
Gehirnhdlften und das Riickenmark im Hals-Brust-
Bereich betroffen. Die Ldsionen imponieren hyper-
intens in den T2w und hypointens in den T1w Aufnah-
men, und nach Kontrastmittelgabe ist eine Kontrast-
mittelanreicherung feststellbar. Typisch bei Neuro-
Behget sind zudem vasogene Odeme [60], die sich in
diffusionsgewichteten Aufnahmen isointens oder leicht
hyperintens darstellen.

Flavivirus-Enzephalitis

Atiologie, Haufigkeit, Symptomatik, Diagnostik. Bei
Flavivirus-Infektionen, wie der japanischen Enzephali-
tis, dem West-Nil-Fieber und dem Murray-Valley-Fie-
ber, zeigt sich typischerweise eine symmetrische
Beteiligung der tiefen grauen Substanz. Die genaue
Ursache dieses Phanomens ist nicht bekannt. Eine Rolle
konnte jedoch die inhdrente Stoffwechselaktivitdt und
GefdRBversorgung dieser Strukturen spielen [61,62]. Die
geografische Verteilung dieser Virusinfektionen ist

Abb.20 Verschluss der A. Percheron bei einem komatdsen 67-jahrigen Mann. Diffusions-
gewichtete MRT-Aufnahme mit hyperintensen Bereichen des paramedianen Thalamus
(Pfeile in a) und des Mittelhirns (Pfeilspitzen in b).

charakteristisch; Uberschneidungen sind jedoch még-
lich. Grundsatzlich tritt die japanische Enzephalitis
insbesondere in Asien, das West-Nil-Fieber im Nahen
Osten (inzwischen auRerdem auch in Nordamerika)
und das Murray-Valley-Fieber in Australien auf. Die
klinische Manifestation der Krankheit setzt sich typi-
scherweise aus einer Prodromalphase mit Fieber, Rigor,
Kopfschmerzen, Ausschlag und Kérperschmerzen zu-
sammen, gefolgt von einer ZNS-Symptomatik mit Dys-
kinesie, Dystonie, Tremor, Speicheln, Dysarthrie, Be-
wusstseinsverdnderungen, Krampfanfillen und Koma.
Die definitive serologische Diagnose basiert auf dem
Nachweis von Antikérpern im Serum und im Liquor
mittels ELISA (Enzyme linked Immunosorbent Assay).

Abb.21 Neuro-
Behget bei einem
49-jdhrigen Mann
mit Kopfschmerzen
und Personlichkeits-
storung. T2w, trans-
versale MRT-Auf-
nahme mit Darstel-
lung schlecht ab-
grenzbarer Bereiche
mit T2-Verldnge-
rung in den Nuclei
caudatus und lenti-
formis auf beiden
Seiten.
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Abb. 22 Seropositive Japan-B-Enzephalitis bei einem 14-jahrigen Jungen mit Fieber und
Unwobhlsein. T2w (a) und diffusionsgewichtete MRT-Aufnahmen (b) mit Darstellung
asymmetrischer, schlecht abgrenzbarer, hyperintenser Bereiche des Thalamus (Pfeile in a)
und des frontalen und parietookzipitalen Kortex (Pfeilspitzen in a).

Abb.23  ZNS-Toxoplasmose bei einem 37-jahrigen, HIV-seropositiven Mann mit Kopf-
schmerzen und Benommenheit. a T2w, transversale MRT-Aufnahme mit multiplen hypo-
intensen Lasionen des Nucleus caudatus und des Nucleus lentiformis (schwarzer Pfeil)
beidseits sowie des Thalamus rechts (weiBer Pfeil) mit ausgedehntem, perifokalem Odem.
b In einer kontrastmittelverstarkten, TTw MRT-Aufnahme einer niedrigeren Schnittebene
zeigt sich eine randstdndige Signalanreicherung der Lasion im Nucleus caudatus rechts
(Pfeil).

Bildgebung. Der charakteristischste MRT-Befund bei
japanischer Enzephalitis ist eine Hyperintensitét in den
T2w Aufnahmen, die typischerweise eine beidseitige
Beteiligung des posteromedialen Thalamus zeigen
(Abb. 22 a). Einblutungen in die Lision und eine ein-
geschrankte Diffusion wurden ebenfalls beschrieben
(Abb.22b) [63,64]. Des Weiteren kénnen auch Basal-
ganglien, Substantia nigra, Nucleus ruber, Pons, die
Hippokampi, der Cortex cerebri und das Zerebellum
beteiligt sein. Japanische Enzephalitis und Murray-
Valley-Enzephalitis betreffen hdufiger den Thalamus
[62], wdhrend beim West-Nil-Fieber typischerweise
eine beidseitige Beteiligung von Thalamus, Nucleus
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caudatus und Nucleus lentiformis nachgewiesen wird
[61].

Hirntoxoplasmose

Atiologie, Symptomatik. Bei der Hirntoxoplasmose
handelt es sich um eine opportunistische Infektion, die
vom protozoischen Parasiten Toxoplasma gondii aus-
gelost wird und typischerweise bei immungeschwach-
ten Patienten auftritt, die beispielsweise mit HIV
(humanes Immundefizienzvirus) infiziert sind und an
AIDS (Acquired Immunodeficiency Syndrome) leiden.
Durch die Beteiligung des ZNS kommt es zu Fieber,
Kopfschmerzen und Verwirrtheit bis zum Koma, zu
fokalen neurologischen Stérungen und zu Krampf-
anfdllen. In einigen Studien hat sich eine Untersuchung
von Blutproben mittels PCR (Polymerase-Kettenreak-
tion) als hilfreich fiir die Diagnostik erwiesen [65]).

Bildgebung. In der Neurobildgebung manifestiert sich
eine Hirntoxoplasmose in Form von herdférmigen
Lisionen der Basalganglien und von lobidren Ubergin-
gen zwischen grauer und weifSer Substanz [66,67].In
den T2w MRT-Bildern sind die Lisionen typischerweise
hypo- bis isointens, in der Regel mit einem erheblichen
assoziierten Masseneffekt und vasogenen Odemen
(Abb. 23 a). Himorrhagische Ldsionen erscheinen
hyperintens in den T1w Aufnahmen und hypointens in
den Gradienten-Echo-Sequenzen. Nach der Kontrast-
mittelinjektion zeigt sich in der Regel ein noduldres oder
ringférmiges Enhancement (Abb. 23 b). Die Darstellung
einer Toxoplasmose der Basalganglien bei Patienten mit
HIV-AIDS kénnte in konventionellen MRT-Bildern dhn-
lich aussehen wie bei einem ZNS-Lymphom (s. ndchster
Abschnitt). Eine weitere Bildgebung mittels 2°Thalli-
um-SPECT (Single-Photon-Emissions-Computertomo-
grafie), PET (Positronenemissionstomografie) oder MR-
Spektroskopie, die typischerweise Lipidabbauprodukte
ohne erhdhte Cholinwerte bei Toxoplasmose nach-
weisen, konnte zu einer weiteren Eingrenzung der
Differenzialdiagnose beitragen.

Primédres ZNS-Lymphom

Risikofaktoren. Primdre Lymphome des ZNS finden
sich sowohl bei immunkompetenten als auch bei im-
mungeschwdchten Patienten (typischerweise mit HIV-
AIDS). Auch bei angeborener Immundefizienz und
Behandlung mit immunsuppressiven Medikamenten
nach einer Organtransplantation besteht ein erhéhtes
Risiko fiir ein primdres ZNS-Lymphom.



Bildgebung. Bei einem primdren ZNS-Lymphom sind
hadufig die tiefe periventrikuldre weifde Substanz, das
Corpus callosum und die Basalganglien betroffen

(Abb. 24 a) [68]. Multiple Lasionen und eine Beteiligung
der Basalganglien treten haufiger bei Patienten mit
HIV-AIDS auf. AuRerdem dhneln die Lisionen mog-
licherweise der haufiger auftretenden opportunisti-
schen Toxoplasmoseinfektion (siehe oben). Die peri-
ventrikuldre Lokalisation und die subependymale Aus-
breitung des primdren ZNS-Lymphoms kénnen bei der
Abgrenzung gegeniiber der ZNS-Toxoplasmose hilf-
reich sein [67]. Moderne Bildgebungsverfahren, wie die
MR-Spektroskopie (bei erhohten Cholinwerten)
konnen hier ebenfalls niitzlich sein [69]. Die hohe
Dichte eines primdren ZNS-Lymphoms im CT und die
Iso- bzw. Hypodensitdt im Vergleich zur grauen Sub-
stanz in den T2w MRT-Bildern werden auf die hohe
Zelldichte des Tumors zuriickgefiihrt. Bei immunkom-
petenten Patienten stellen sich typischerweise solide,
homogen kontrastmittelanreichernde Ldsionen dar,
wdhrend bei AIDS-Patienten vor allem Ldsionen mit
ringformigem Enhancement und zentraler Nekrose
auftreten (Abb. 24 b) [68].

Primdres bilaterales Thalamusgliom

Atiologie, Symptomatik, Prognose. Bei 1-1,5% aller
Hirntumoren ist der Thalamus befallen. Hierzu muss
auch eine sekundare Beteiligung durch die Ausbreitung
von Ldsionen des angrenzenden Gewebes gezdhlt wer-
den, z.B. bei Keimzelltumoren der Glandula pinealis.
Beim primadren bilateralen Thalamusgliom handelt es
sich um ein charakteristisches Neoplasma mit Beteili-
gung des Thalamus auf beiden Seiten, das bei Kindern
und jungen Erwachsenen auftreten kann [70]. Bei den
betroffenen Patienten kommt es typischerweise zu
Verhaltensstoérungen, die von Personlichkeitsverdande-
rungen bis zur Demenz reichen kénnen. Obwohl es sich
beim primdren bilateralen Thalamusgliom um einen
astrozytischen Tumor lediglich des Grads Il gemdR der
Klassifikation der WHO handelt, ist die Prognose auf-
grund der tiefen Lokalisation trotz einer Behandlung
sehr ungiinstig.

Bildgebung. Sowohl im CT als auch im MRT imponiert
typischerweise eine Masse, die den Thalamus auf bei-
den Seiten vergroRert [70-72]. Im MRT stellt sich das
primdre bilaterale Thalamusgliom in den T2w Aufnah-
men hyperintens und in den T1w Bildern isointens dar.
In T1w Postkontrastaufnahmen nehmen diese Tumo-
ren in der Regel kein Kontrastmittel auf (Abb. 25). Pri-
madre bilaterale Thalamusgliome mit niedrigem Tumor-

Abb.24 Primdres
ZNS-Lymphom
(mit histologischer
Bestatigung) bei
einem 55-jdhrigen
Mann mit Kopf-
schmerzen, verdn-
dertem Geistes-
zustand und AIDS.
a T2w, transversale
MRT-Aufnahme mit
schlecht abgrenz-
baren iso- bis
hypointensen Berei-
chen beidseits mit
Beteiligung der
Basalganglien und
des Thalamus und
ausgedehntem,
perifokalem Odem.
b T1w und kontrast-
mittelverstarkte
MRT-Aufnahme in
koronarer Schnitt-
fihrung mit krafti-
ger Kontrastmittel-
anreicherung der
Lasionen (Pfeil-
spitzen).

grad sind in seriellen MRT-Untersuchungen normaler-
weise nicht fortschreitend. Die Tumoren verbleiben im
Thalamus, ohne die Grenze zwischen grauer und wei-
Ber Substanz zu {iberschreiten [72].

Neurofibromatose Typ 1

Atiologie, Symptomatik. Neurofibromatose ist die
hdufigste Form der Phakomatose, einer neurokutanen
Erkrankung. Sie wird autosomal-dominant vererbt
oder entsteht durch spontane Neumutation. Klinisch
wird Neurofibromatose Typ 1 anhand von Café-au-Lait-
Flecken der Haut, Freckling im Bereich der Achselhoh-
len, Lisch-Knétchen, Neurofibromen, plexiformen
Neurofibromen, Optikusgliomen, Knochendysplasie
oder Pseudoarthrose diagnostiziert.
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Abb. 25 Primdres bilaterales Thalamusgliom bei einem 24-jahri-
gen Mann mit Bewusstseinsveranderung und Verhaltensstérung.
a FLAIR-Aufnahme in transversaler Schnittfiihrung mit symme-
trischen, klar abgrenzbaren, hyperintensen Bereichen auf beiden
Seiten und VergréRerung des Thalamus (Pfeile). b Kontrastmittel-
verstdrkte TTw MRT-Aufnahme in sagittaler Schnittfiihrung mit
diffuser Hypointensitdt des Thalamus (Pfeile).

Bildgebung. In der MRT des Gehirns werden in den
T2w Aufnahmen méglicherweise herdférmige Bereiche
mit erhohter Signalintensitdt nachgewiesen, die haufig
mit einer T1-Verkiirzung einhergehen (Abb. 26). In ei-
nigen Studien wurde der Globus pallidus als der Be-
reich identifiziert, der am hdufigsten betroffen ist, und
zwar oft auf beiden Seiten. Helle Objekte sind jedoch
auch im Hirnstamm und im Zerebellum nachweisbar
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Abb.26 ,Helle Objekte“ bei einer asymptomatischen 21-jahrigen
Frau mit Neurofibromatose Typ 1. a T2w, transversale MRT-Auf-
nahme mit hyperintenser Darstellung des Pallidums beidseits
(Pfeile) ohne Masseneffekt. b T1w, transversale MRT-Aufnahme
mit hyperintenser Darstellung der Herde (Pfeile).

[73]. Sie weisen in der Regel weder einen Masseeffekt
noch ein umgebendes Odem auf und reichern nach
Kontrastmittelgabe kein Kontrastmittel an. Das histo-
logische Korrelat der hellen Objekte ist nicht bekannt.
Sie kénnten von Hamartomen oder vakuoldren oder
spongiformen Verdnderungen herriihren [74]. Bei
Neurofibromatose Typ 1 sind solche Ldsionen norma-
lerweise asymptomatisch und in der MR-Spektroskopie



aufgrund ihres erhéhten Verhaltnisses zwischen N-
Azetylaspartat und Cholin, N-Azetylaspartat und Krea-
tin sowie Kreatin und Cholin von einem Gliom
abgrenzbar [75].

Radiologische Beurteilung
von Verdnderungen der Basal-
ganglien und des Thalamus

Bildgebender Nachweis von
Verdnderungen

Verdanderungen von Basalganglien oder Thalamus kén-
nen in verschiedenen klinischen Situationen radiolo-
gisch nachgewiesen werden. Haufig liegt ein typisches
Szenario vor, oder es bestehen Krankheitszeichen oder
Symptome, die eine Neurobildgebung erforderlich
machen, z.B. Selbstmordversuch, Herzversagen, diabe-
tische Hypoglykdmie, Chorea bzw. Ballismus bei Hy-
perglykdmie, HIV-AIDS, Gefahr eines Vitaminmangels
und Stérungen des Elektrolythaushalts. In solchen
Fdllen wird der klinische Verdacht hdufig durch Verdn-
derungen der Kerngebiete der tiefen grauen Substanz
bestdtigt. Manchmal ist die klinische Diagnose jedoch
nicht eindeutig, es liegen wenig positive Anzeichen vor
oder das klinische Bild ist unspezifisch oder irrefiih-
rend. In solchen Situationen stellt der untersuchende
Radiologe moglicherweise auch eine unerwartete, aber
eindeutige Verdnderung im CT oder MRT fest, die sich
schlief8lich als erster Schritt zur korrekten Diagnose er-
weist [14]. Zwar ist der Befund haufig typisch, aber das
klinische Bild und das Ergebnis des neurologischen
bildgebenden Verfahrens kénnen sich auch tiber-
schneiden oder wadhrend einer akuten Exazerbation
einer systemischen Erkrankung verdandern, so z.B. bei
einer Exazerbation des Leigh-Syndroms, einer verzo-
gerten Leukenzephalopathie bei einer Kohlenmono-
xidvergiftung oder einem akuten hyperammondmi-
schen Hirnschaden bei Dekompensation einer Leber-
zirrhose (siehe Abb. 6).

Zusatzuntersuchungen

Sobald bilaterale Lasionen der Basalganglien oder des
Thalamus radiologisch nachgewiesen werden, sollten
die entsprechenden klinischen und labortechnischen
Untersuchungen zur Bestdtigung der Diagnose ange-
ordnet werden. Hierzu kénnen serologische Tests oder
Immunoassays fiir die Untersuchung auf Toxoplasmose
und Flavivirus, Elektroenzephalografien und Liquor-

untersuchungen zum Nachweis einer Creutzfeldt-Ja-
kob-Krankheit, Vitamin-B;-Messungen bei Verdacht
auf Wernicke-Enzephalopathie sowie folgende
Messungen durchgefiihrt werden:

= Zuckerspiegel im Serum bei Hypo- und Hyper-
glykdmie

Natriumspiegel und Osmolalitdt bei osmotischer
Demyelinisierung

Zaruloplasminkonzentration bei Verdacht auf
Morbus Wilson

Laktatwert im Serum und im Liquor bei Verdacht auf
Leigh-Syndrom

Kalzium-, Phosphor- und Parathormonwerte bei
Morbus Fahr bzw. Hypoparathyreoidismus und der
jeweiligen Varianten

Diffuse symmetrische Verdnderungen des gesam-
ten Nucleus lentiformis und Nucleus caudatus
beidseits lassen auf systemische oder stoffwechsel-
bedingte Ursachen schlieBen, wohingegen asym-
metrische, herdférmige oder diskrete Lasionen
eines Teiles der Basalganglien eher auf Infektionen
oder Neoplasien hinweisen.

Differenzialdiagnose

Lokalisation der Verdnderungen

Hiufig kommt es zu Uberschneidungen der Befunde,
und atypische Merkmale von systemischen Erkran-
kungen, wie beispielsweise eine einseitige Beteiligung,
kénnen verwirrend sein [21]. Bei einer groen Band-
breite von Erkrankungen ist gleichzeitig mit den Basal-
ganglien auch der Thalamus betroffen. Dies gilt z.B. fiir
Hypoxie, osmotische Demyelinisierung, Morbus Wil-
son, Leigh-Syndrom, Morbus Fahr, Creutzfeldt-Jakob-
Krankheit, tiefe Hirnvenenthrombosen, Infektionen
und primdre ZNS-Lymphome. Einer Beteiligung der
Basalganglien (nicht aber des Thalamus) liegt charak-
teristischerweise eine systemische Erkrankung zu-
grunde (Vergiftung, Hypoglykdmie, Hyperglykdmie,
Lebererkrankung, Chorea Huntington, Neurodegenera-
tion mit Eisenablagerungen im Gehirn oder Neuro-
fibromatose), wahrend eine beidseitige Beteiligung des
Thalamus ohne Verdnderung der Basalganglien weni-
ger hdufig auftritt und eher auf herdférmige (Arterien-
verschluss, Flavivirus-Infektion, primdres bilaterales
Thalamusgliom) als auf generalisierte Anomalien
(Wernicke-Enzephalopathie) zuriickzufiihren ist.
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Assoziierte Anomalien

Der Nachweis assoziierter Anomalien in anderen Be-
reichen des Gehirns auf3er den Basalganglien und dem
Thalamus ist ebenfalls hilfreich, um die Differenzial-
diagnose weiter einzugrenzen. Zu solchen Befunden
gehoren eine diffuse oder herdférmige kortikale Betei-
ligung bei Hypoxie, Hypoglykdmie und Creutzfeldt-
Jakob-Krankheit sowie diffuse oder bilaterale Verdnde-
rungen der weifSen Substanz bei Vergiftung und Hypo-
glykdmie. Der Hirnstamm kann beim Leigh-Syndrom,
bei einer osmotischen Demyelinisierung, bei Neuro-
Behget und bei einem Verschluss der A. basilaris
betroffen sein. Ein Verschluss der A. basilaris betrifft
typischerweise auch das Versorgungsgebiet der

A. cerebri posterior und andere Aste des posterioren
Stromgebiets (Thalamus beidseits, Mittelhirn, Tempo-
ral- und Okzipitallappen, Kortex, Zerebellum). Ande-
rerseits weisen simultan bestehende Lasionen von
Thalamus und Basalganglien auf einen Venen-, nicht
aber auf einen Arterieninfarkt hin. Die Ableitung aus
den tiefen nukledren Strukturen erfolgt durch diesel-
ben tief liegenden Vv. internae cerebri, die Versorgung
erfolgt jedoch jeweils iiber das posteriore und anteriore
Arteriensystem. Von einem ausgedehnten Verschluss
der A. basilaris oder der A. cerebri posterior sind somit
typischerweise der Thalamus und der Okzipital- und
Temporallappen des Kortex betroffen, nicht der Thala-
mus und die Basalganglien. Sowohl eine MR- oder CT-
Arteriografie als auch eine Venografie kénnten eben-
falls hilfreich fiir die korrekte Diagnosestellung sein.
Dies gilt auch fiir ein diffusionsgewichtetes MRT (s. un-
ten). SchlieBlich kann es bei ZNS-Infektionen und -Tu-
moren auch zu perildsionalen Odemen und Infiltratio-
nen auferhalb der Basalganglien und des Thalamus
oder multifokalen Veranderungen in anderen Berei-
chen des Gehirns und der Meningen kommen.

Spezielle bildgebende Verfahren

Eine T2w MR-Bildgebung ist hochst informativ fiir die
Beurteilung von Verdnderungen der Kerngebiete der
tiefen grauen Substanz. Die meisten akuten Krank-
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heiten gehen mit einer erhohten Signalintensitdt ein-
her. Haufig spielen auch eine T1w MR-Bildgebung und
die CT eine wichtige Rolle, insbesondere wenn hyper-
intense Veranderungen (bei Leberkrankheiten und
Manganablagerungen, Hyperglykdmie oder Neurofi-
bromatose Typ 1) die Differenzialdiagnose weiter ein-
grenzen konnen. Der Nachweis von Kalzium (Morbus
Fahr, Hypoparathyreoidismus) und Himorrhagien
(Vergiftung, ZNS-Toxoplasmose, Veneninfarkt, japani-
sche Enzephalitis) kann ebenfalls hilfreich sein. Der
Nutzen einer diffusionsgewichteten MR-Bildgebung fiir
den Nachweis eines akuten zytotoxischen Hirnscha-
dens bei akuten Infarkten, Hypoxie, Hypoglykamie,
Creutzfeldt-Jakob-Krankheit und Wernicke-Enzepha-
lopathie ist gut belegt. Eine MR-Spektroskopie kénnte
niitzlich fiir den Nachweis von Laktat bei Hypoxie oder
mitochondrialen Erkrankungen sowie fiir die Abgren-
zung einer opportunistischen Infektion von einer
Neoplasie bei AIDS sein. Die genannten Untersuchun-
gen konnten die Zuverldssigkeit und Rechtzeitigkeit der
radiologischen Diagnostik verbessern.

Fazit

Systemische Krankheiten und Stoffwechselstérungen
fithren hdufig zu Verdnderungen der Basalganglien
oder des Thalamus auf beiden Seiten. Aus diesem
Grund miissen auch weitere Anomalien, die gleichzei-
tig in anderen Hirnstrukturen auftreten, sorgfdltig un-
tersucht werden. Eine Bildgebung mittels CT und MRT,
einschlieRlich T1w und diffusionsgewichteter Aufnah-
men sowie MR-Angiografie, MR-Venografie und MR-
Spektroskopie, sind hdufig hilfreich fiir die Eingren-
zung der Differenzialdiagnose. In vielen Fdllen ist die
Diagnose jedoch nicht eindeutig, und erst durch die
gemeinsame Betrachtung der typischen Bildgebungs-
merkmale zusammen mit dem klinischen Befund und
den Laborwerten kann moglicherweise die korrekte
Diagnose gestellt werden (Tab. 1).



Tabelle 1

Klinische Merkmale und typische Befunde der Neurobildgebung verschiedener Ursachen beidseitiger Veranderungen von
Basalganglien und Thalamus.

Ursache

Vergiftungen

Kohlenmonoxid

Methanol

Zyanid

Primar betroffene Kerngebiete

Globus pallidus (ADK-Verringe-
rung, spate T1-Verkiirzung)

Putamen (hamorrhagisch)

Putamen (hdamorrhagisch)

Stoffwechselstérungen

Leberversagen

Hyperammondmie

Nicht ketotische
Hyperglykdmie

Hypoglykdamie

Globus pallidus
(T1-Verkiirzung)

Basalganglien
(ADK-Verringerung)

Nucleus caudatus und Globus
pallidus (T1-Verkiirzung, Dichte-
steigerung (im CT)

Basalganglien
(ADK-Verringerung)

Andere betroffene Bereiche

verzogerte Leukenzephalopathie

Odem der weiRen Substanz

Substantia nigra

Inselrinde, Gyrus cinguli

kortikale Beteiligung: Hippokampus oder

diffuses Muster der Beteiligung

Klinischer Befund und Laborwerte

Selbstmordversuch, erhéhter Karboxy-
hdamoglobinwert im Serum

versehentliches Verschlucken, Optikus-
neuritis, Vergiftung

Arbeitsunfall, Vergiftung

bei Leberzirrhose mit spontanem porto-
systemischem Shunt oder TIPS

akute Exazerbation einer hepatischen Enzepha-
lopathie, angeborene Stoffwechselstérungen,
erhohte Ammoniakwerte im Serum, Metaboli-
ten des Harnstoffzyklus in Serum oder Urin

Diabetiker mit Chorea, Ballinismus oder
erhéhtem Blutzuckerspiegel

Diabetiker mit Arzneimitteliiberdosierung,
erhéhte Blutzuckerwerte oder Vergiftung"

Beteiligung der weien Substanz: hdufig in
der Capsula interna, im Splenium des Corpus
callosum usw.

hypoxisch-ischamische Basalganglien und Thalamus
Enzephalopathie (ADK-Verringerung)

kortikale Beteiligung: Wasserscheiden-
infarkte oder diffuse Beteiligung, verzo-
gerte Leukenzephalopathie

Herzstillstand, Asphyxie, Ertrinkungsunfall

Leigh-Syndrom Basalganglien und Thalamus

(Laktat in MR-Spektroskopie)

periaqudduktales Grau, Pedunculi
cerebellares

erhohte Laktatwerte in Serum oder Liquor, Mus-
kelbiopsie auf mitochondriale Verdnderungen,
genetische Analyse auf spezifische Mutationen

Morbus Wilson Basalganglien und ventrolateraler

Thalamus (ADK-Verringerung)

Kayser-Fleischer-Kornealringe, niedrige Zarulo-
plasminwerte im Serum, verdanderte Leber-
funktion

osmotische
Demyelinisierung

Basalganglien und Thalamus
(ADK-Verringerung)

Pons: Dreizack- oder Fledermausfliigel-
Zeichen

Alkoholismus oder Mangelerndhrung, zu
schneller Ausgleich einer Hyponatridmie

Wernicke-Enzephalo-
pathie

Thalamus (ADK-Verringerung) periaquaduktales Grau, Corpora

mamillares, Vierhiigelplatte

Alkoholismus oder Mangelernahrung, niedriger
Thiaminwert im Serum

GefaBerkrankungen

tiefe Hirnvenen- angrenzende weiRe Substanz?

thrombose

Basalganglien und Thalamus
(Hamorrhagie, variabler ADK)

Austrocknung, Wochenbett, orale Kontrazeptiva,
Infektion

Fortsetzung siehe folgende Seite
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Tabelle 1

(Fortsetzung)
Ursache

Primar betroffene Kerngebiete

Arterienverschluss Thalamus (ADK-Verringerung)

Degenerative Erkrankungen

Neurodegeneration
mit Eisenablagerungen [zentrale Hyperintensitat mit hy-

im Gehirn pointensem Rand])
Creutzfeldt-Jakob- Basalganglien und Thalamus
Krankheit (ADK-Verringerung, typisches

Pulvinar-Zeichen der Creutzfeldt-
Jakob-Variante)

Morbus Fahr Basalganglien und Thalamus

(sehr starke Kalzifizierung im CT)

Entziindungs- und Infektionskrankheiten

Neuro-Behget Basalganglien und Thalamus

Flavivirus-Enzephalitis  Basalganglien und Thalamus

(hdmorrhagisch)

ZNS-Toxoplasmose Basalganglien und Thalamus
(Hamorrhagie, T2-Verkiirzung,
Lipid oder Laktat in der MR-

Spektroskopie)

Neoplasien

primares
ZNS-Lymphom

Basalganglien und Thalamus

(leichte Dichtesteigerung im

CT, Cholin in der MR-Spektro-
skopie, Mehranreicherung in

PET und SPECT)

primdres bilaterales Thalamus

Thalamusgliom

Neurofibromatose
Typ 1

Globus pallidus (T1-Verkiirzung)

Globus pallidus (Tigerauge-Zeichen

Andere betroffene Bereiche

Versorgungsgebiet der A. cerebri
posterior: Mittelhirn, Anteile der
Temporal- und Okzipitallappen?

Kortex

Nuclei dentati, subkortikale weiRe Substanz

Hirnstamm, weiRe Substanz, Riickenmark

Kortex, Substantia nigra, Zellkern, Pons,
Zerebellum

angrenzende weiRRe Substanz

angrenzende und periventrikuldre weiRe
Substanz, subependymale Ausbreitung

Neurofibrom der Hirnnerven, Optikus-
gliom, Moyamoya-Erkrankung

Klinischer Befund und Laborwerte

plotzlich auftretende, lokalisierte neurologische
Anzeichen eines Schlaganfalls

genetische Analyse auf PANK2-Mutationen

rasch fortschreitende Demenz, Myoklonie,
Protein 14 -3-3 im Liquor, generalisierte peri-
odische Sharp-Wave-Komplexe im Elektroen-
zephalogramm, Hirnbiopsie fiir definitive
Diagnose

normale Kalzium- und Parathormonwerte im
Serum zum Ausschluss von Hypoparathyreoi-
dismus und Pseudohypoparathyreoidismus

Uveitis oder orale oder genitale Aphthen,
Patienten des 6stlichen Mittelmeerraums, des
Nahen Ostens oder aus Japan

Patienten in Asien (japanische Enzephalitis),
Australien (Murray-Valley-Fieber) oder im
Nahen Osten oder den USA (West-Nil-Fieber),
Nachweis von Antikérpern im Serum oder
Liquor mittels ELISA

immungeschwdchte Patienten, Nachweis von
Toxoplasma gondii in der Serologie

immungeschwdchte Patienten

Kinder und junge Erwachsene

Café-au-Lait-Flecken, plexiforme Neurofibrome
oder Knochendysplasie

ADK = apparenter Diffusionskoeffizent, PET = Positronenemissionstomografie, SPECT = Single-Photon-Emissions-Computertomografie,
TIPS = transjuqguldrer intrahepatischer portosystemischer Shunt
D in seltenen Féllen Durchfiihrung einer abdominellen CT bei Verdacht auf Insulinom

2) MR-Venografie empfohlen
3) MR-Angiografie niitzlich

Neuroradiologie Scan 1 | 2011



Abstract

The basal ganglia and thalamus are paired deep gray
matter structures that may be involved by a wide varie-
ty of disease entities. The basal ganglia are highly
metabolically active and are symmetrically affected in
toxic poisoning, metabolic abnormalities, and neuro-
degeneration with brain iron accumulation. Both the
basal ganglia and thalamus may be affected by other
systemic or metabolic disease, degenerative disease,
and vascular conditions. Focal flavivirus infections,
toxoplasmosis, and primary central nervous system
lymphoma may also involve both deep gray matter
structures. The thalamus is more typically affected
alone by focal conditions than by systemic disease.
Radiologists may detect bilateral abnormalities of the
basal ganglia and thalamus in different acute and chro-
nic clinical situations, and although magnetic reso-
nance (MR) imaging is the modality of choice for eva-
luation, the correct diagnosis can be made only by
taking all relevant clinical and laboratory information
into account. The neuroimaging diagnosis is influenced
not only by detection of specific MR imaging features
such as restricted diffusion and the presence of hemor-
rhage, but also by detection of abnormalities involving
other parts of the brain, especially the cerebral cortex,
brainstem, and white matter. Judicious use of confir-
matory neuroimaging investigations, especially diffu-
sion-weighted imaging, MR angiography, MR veno-
graphy, and MR spectroscopy during the same exami-
nation, may help improve the characterization of
these abnormalities and help narrow the differential
diagnosis.
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Differenzialdiagnose bei beidseitigen Verdinderungen von Basalganglien und Thalamus

CME-Fragen

Welche der folgenden Erkrankun-
gen ist keine mogliche Ursache
pathologischer Veranderungen der
Basalganglien und des Thalamus?

Welche Aussage zur nicht
pathologischen Bildgebung
der Basalganglien trifft zu?

Welches ist keine Folge einer
Methanolvergiftung?

Welcher der folgenden bildgeben-
den Befunde ist typisch fiir einen
Patienten mit Leberversagen?

Welche Strukturen sind bei der
hypoxisch-ischdmischen Enzephalo-
pathie in der Regel nicht betroffen?

In welcher Struktur zeigt sich bei der
Wernicke-Enzephalopathie keine
symmetrische T2-Verldngerung?

Die folgenden Fragen beziehen sich auf den vorangehenden Beitrag. Bitte schicken Sie uns die ent-
sprechenden Losungsbuchstaben. Jeweils eine Antwort ist richtig. Die Vergabe von CME-Punkten ist
an die korrekte Beantwortung der Multiple-Choice-Fragen gebunden.

mogANnm > monNnw> monNnw > monNnw >

monNnw >

Neuroradiologie Scan 1

Methanolvergiftung
osmotische Demyelinisierung
Leukdmie
Creutzfeldt-Jakob-Krankheit
Toxoplasmose

Nucleus caudatus und Putamen reichern nach Kontrastmittelinjektion Kontrastmittel an.

Der Nucleus lentiformis kann beidseits eine symmetrische Verkalkung aufweisen.

Das Putamen stellt sich in allen Pulssequenzen hypointens zur grauen Substanz des Kortex dar.
Der Globus pallidus erscheint typischerweise isointens zum Putamen.

Erweiterte Virchow-Robin-Raume des Nucleus lentiformis sind als pathologisch einzustufen.

Odem der weiRen Substanz

hdmorrhagische Nekrose des Putamens

Blockade der Atmungsenzyme der Mitochondrien
Optikusneuritis

verzogert auftretende Leukenzephalopathie

sehr starke Kalzifizierung der Basalganglien im CT

Pulvinar-Zeichen

Cholin in der MR-Spektroskopie

hyperintense Areale im Globus pallidus und in der Substantia nigra in T1w Aufnahmen
Hyperintensitat in T2w Aufnahmen

GroRhirnrinde

Zerebellum

Hirnstamm und weiRe Hirnsubstanz
Basalganglien

Thalamus

Vierhiigelplatte
Globus pallidus
periaqudduktales Grau
Corpora mammilares
mittlerer Thalamus
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C I\/l E_ Fra g e n Differenzialdiagnose bei beidseitigen Veranderungen von Basalganglien und Thalamus

Welches ist zurzeit noch die A Elektroenzephalografie
einzig sichere Methode zur B diffusionsgewichtete MRT
Diagnosestellung der Creutzfeldt- C Hirnbiopsie/-autopsie
Jakob-Krankheit? D T2w MRT
E Liquoruntersuchung
Welches ist kein Risikofaktor fiir A Vaskulitis
eine tiefe Hirnvenenthrombose? B intrakranielle oder systemische Infektion
C Hyperkoagulabilitdt wéhrend Schwangerschaft oder Wochenbett
D Hyperparathyreoidismus
E Einnahme oraler Kontrazeptiva
Welche der folgenden zusétzlichen A Bestimmung des Laktatwerts bei Verdacht auf Morbus Fahr
Untersuchungen ist zur Bestdtigung B Messung des Serumzuckerspiegels bei Verdacht auf Hyperglykdmie
der genannten Erkrankungen nicht C Immunoassay bei Verdacht auf Toxoplasmose
sinnvoll? D MR-Arteriografie bei Vedacht auf A.-basilaris-Verschluss
E diffusionsgewichtete MRT bei Verdacht auf Wernicke-Enzephalopathie
Bei vielen Erkrankungen sind A Morbus Fahr
sowohl die Basalganglien als auch B Morbus Wilson
der Thalamus gleichzeitig betroffen. C Infektionen
Welche der folgenden Erkrankun- D primdre ZNS-Lymphome
gen gehort nicht dazu? E Chorea Huntington

CME.thieme.de CME-Teilnahme
Viel Erfolg bei Ihrer CME-Teilnahme unter http://cme.thieme.de

Diese Fortbildungseinheit ist 12 Monate online fiir eine CME-Teilnahme verfiigbar.
Sollten Sie Fragen zur Online-Teilnahme haben, unter

http://cme.thieme.de/hilfe finden Sie eine ausfiihrliche Anleitung.
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