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Computerized Tomography in Atrophy of the Posterior Fossa 

Summary. Cranial computerized tomography was carried out in 69 patients 
with cerebellar ataxia (45 with Friedreich's ataxia, 4 with Marie's spastic ataxia, 
14 with cerebellar atrophy, and one patient with olivo-pontocerebellar 
atrophy). 

In CT scans cerebellar atrophy is found to be of various localisation and 
partially of characteristic distribution. CT, therefore, greatly helps to distin- 
guish different types of cerebellar and spino-cerebellar atrophy and also 
distinguishes separate cerebellar atrophy of various origin from other diseases 
like multiple sclerosis. 

Key words: Computerized tomography - Friedreich's a t a x i a -  Cerebellar 
atrophy - Nonne-Marie 's  spastic ataxia. 

Zusammenfassung. Zur Differenzierung verschiedener Formen von Kleinhirn- 
atrophien wurden axiale Computer -Tomogramme (CT) des Schfidels bei 69 
Patienten durchgefiihrt. Die gr613ten Gruppen umfassen 45 Patienten mit 
Friedreichscher Ataxie und 14 Patienten mit idiopathischer oder symptoma-  
tischer Kleinhirnatrophie. Bei 4 Patienten konnte Morbus Nonne-Pierre Marie, 
einmal olivo-ponto-cerebellfire Atrophie diagnostiziert werden. 

Es wird gezeigt, dab das CT eine wesentliche Hilfe zur Unterscheidung der 
verschiedenen Krankheitsgruppen intra vitam darstellt und dariiber hinaus 
eine recht sichere Differenzierung gegentiber anderen Krankheiten erlaubt. 

Die Atrophien sind unterschiedlich und zum Teil charakteristisch verteilt. 
Schwere Formen von Friedreichscher Ataxie gehen oft mit Atrophie von 
Oberwurm und Paravermis einher, sind also nicht rein spinal lokalisiert, was 
methodisch bedingt auch bei Sektionen oft makroskopisch nicht wahrzu- 
nehmen ist. 
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Schliisselwiirter: Compute r tomograph ie  - Friedreich-Ataxie - Kleinhirnatro- 
phien - Nonne-Marie-Syndrom.  

Einleitung 

Unter  dem Begriff der spino-cerebell~iren Heredoataxien werden mehr als 50 
verschiedene atrophische Prozesse [9] mit Unterschieden der klinischen Erschei- 
nung, der pathologischen Anatomie,  von verschiedenem Erbgang,  Manifestations- 
alter, Krankheitsverlauf  und Lokalisat ion zusammengefagt .  In der Literatur 
wurden bislang computer - tomographische  Untersuchungen von nur 10 Patienten 
mit Friedreichscher Ataxie beschrieben und dabei keine einheitlichen oder 
differentialdiagnostisch verwertbaren Befunde erhoben [18, 22, 25]. Auch  andere 
infratentorielle Atrophien wurden computer - tomographisch  kaum und nur  stets 
an wenigen Patienten untersucht.  Wir  haben darum an insgesamt 69 Patienten die 
unterschiedlichen Atrophieformen im Bereich der hinteren Sch~idelgrube ver- 
glichen. 

Die hfiufigste Form,  die Friedreichsche A taxie, ist durch einen autosomal-  
rezessiven Erbgang und Beginn der Erkrankung  in der spMen Kindheit  bis zum 
25. Lebensjahr charakterisiert [2, 5, 15]. Obligate diagnostische Kriterien sind 
unter anderem der langsam progrediente Verlauf  ohne Remissionen, gemischte 
cerebell/ire und spinale Ataxie und eine cerebellfire Sprache. 

Eine heterogene Gruppe  [4, 26, 27] vorwiegend cerebellfirer Ataxien mit 
ausgepr~igter Spastik wurde nach den Neurologen Max Nonne  und Pierre Marie 
benannt.  Als olivo-ponto-cerebelldre Atrophie werden eine sporadische F o r m  
Dejer ine-Thomas und eine hereditfir-autosomal dominant  vererbte F o r m  Menzel 
unterschieden. 

Die sogenannten Sp/itatrophien der Kleinhirnrinde [4, 10, 12, 21] beginnen 
nach dem 40. Lebensjahr und verlaufen sehr langsam progredient.  Auch  sie 
kommen  heredit~ir vor, doch gibt es hfiufige exogene Formen,  bei denen Faktoren  
wie Alkohol ,  Antiepileptika, Schwermetalle, Fehlernfihrung und paraneoplast i-  
sche Prozesse yon Bedeutung sind. 

Methode 

1979 wurden 69 Patienten mit spino-cerebell~iren Heredoataxien und Kleinhirnatrophien (41 
M~inner und 28 Frauen, Durchschnittsalter 38,8 Jahre) stationiir untersucht. 45 Patienten litten 
an Friedreichscher Ataxie, 4 Patienten an Nonne-Marie-Syndrom, 1 Mann an olivo-ponto- 
cerebellfirer Atrophie, 14 Kranke an Kleinhirnsp~itatrophien; 5 Patienten waren keiner Symptom- 
gruppe sicher zuzuordnen und werden darum im folgenden nicht berticksichtigt. 

Bei den Patienten wurde ein axiales Computer-Tomogramm des Schfidels mit dem Siretom 
2000 (256 • 256 Bildelemente, U = 133 kV) angefertigt. Die Schichtdicke betrug 10 mm. 

Bei der Auswertung wurde auf pathologisch erweiterte Furchenzeichnung in Relation zu den 
Erfahrungs-Normwerten der entsprechenden Altersgruppe [7, 8, 11] tiber den Groghirn- und 
Kleinhirnhemisphfiren [13, 17, 18, 19] geachtet. Eine Oberwurmatrophie wurde in Anlehnung an 
Haubek [13] diagnostiziert, wenn auf einer CT-Schicht 4 oder mehr deutlich sichtbare 
Vermissulci gezfihlt werden konnten. 
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Abb. 1. Indices, die bei der CT-Auswertung gemessen wurden 

AuBerdem wurden die Distanzen der inneren LiquorrS.ume sowie die Weite der Cisterna 
vermis und der Querdurchmesser des 4. Ventrikels ausgemessen und entsprechende Indices 
gebildet (Abb. 1). Als Normwerte galten dabei: 3. Ventrikel maximal 8 mm breit [11, 14, 16, 20]; 4. 
Ventrikel im Querdurchmesser bis 20 mm [31]; EVANS-Index for Erwachsene bis zu 0,275 und 
Celia-media-Index ffir Erwachsene bis zu 0,240 [4, 11, 14, 23, 30]. 

Ergebnisse 

Die Hfiufigkeit von Kleinhirn- und Groghirnatrophien bei Morbus Friedreich 
sowie deren differenzierte Lokalisation ist in Tabelle 1 zusammengefagt. Hervor- 
stehendes Merkmal ist die Hfiufung yon Atrophien im Oberwurm und/oder  
Paravermis (Abb. 2) in 34 Ffillen (81%), wohingegen nur bei einer Patientin eine 
ausgeprfigtere Atrophie an den dorsalen und lateralen Hemisphfirenanteilen 
nachgewiesen werden konnte. Drei CT's waren durch Bewegungsartefakte gest6rt 
und wurden darum nicht ausgewertet. 

Vergleicht man diejenigen 34 Patienten, deren Erkrankung vor mehr als 10 
Jahren begonnen hatte, mit den 8 Patienten mit einem Erkrankungsbeginn 
jfingeren Datums, so sind die Atrophien yon Vermis und Paravermis bei den lfinger 
Erkrankten mit 88% gegentiber den erst kurz Erkrankten mit 50% deutlich 
hfiufiger. Atrophien fiber den GrofAhirnhemisphfiren kamen ausschliel3lich bei 7 
Patienten aus der Gruppe der seit mehr als 10 Jahren erkrankten Patienten (21%) 
vor und waren nicht sehr ausgeprfigt. 

Unterscheidet man nach dem Grad der k6rperlichen Behinderung, so ist die 
supratentorielle Atrophie bei den 30 Patienten, die im Rollstuhl sitzen, gegentiber 
den noch Gehf/ihigen nicht vermehrt (17% und 17%), w/~hred die Atrophien yon 
Vermis und Paravermis yon 73% auf 83% zunehmen. 

Im Gegensatz zu den Befunden bei Friedreichscher Ataxie fanden wir bei 4 
Patienten mit Nonne-Marieschem Syndrom neben Atrophie yon Vermis und 
Paravermis stets auch Atrophien an den dorsalen und lateralen Anteilen der 
oberen Kleinhirnhemisph/iren. Zisternen und Liquorr~ume tiber der Gehirn- 
konvexitfit waren dagegen nicht erweitert. 
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Tabelle 1. Friedreichsche Ataxie (n = 42) 

D. Claus und J. C. Aschoff 

Verteilung und Hgmfigkeit von Atrophien 

Cerebraler Cerebellum Verplumpte Zisternen 
Cortex 

Vermis und dorsale und KHBW- Zisterna Zisterna 
Paravermis laterale Zisterne pontis ambiens 

Hemisph~_ren 

n 7 34 1 2 1 4 
(17%) (81%) (2%) (5%) (2%) (10%) 

Abb.2.58j/ihriger Mann mit Friedreichscher Ataxie 

In Tabelle 2 sind Verteilung und HS, ufigkeiten der Atrophien bei 14 Patienten 
mit KleinhirnspS, tatrophien (unterschiedlicher A, tiologie) zusammengefal3t. Wie 
bei den Patienten mit Nonne-Marieschem Syndrom sind die infratentoriellen 
Atrophien ubiquitO, r, sic erfassen neben Vermis und Paravermis (93%) auch 
ausnahmslos die dorsalen und lateralen Kleinhirnhemisph~iren. {Sfter als in den 
vorgenannten Gruppen sind auch die basalen Zisternen verplumpt (Abb. 3). 
Patienten mit Kleinhirnspfitatrophien unterscheiden sich gegeniiber den Nonne- 
Marieschen Patienten jedoch insofern, als 10 der 14 Patienten neben ihren 
Kleinhirnatrophien auch eine deutliche Beteiligung der Grol3hirnrinde mit erh6h- 
ten Indices und erweitertem 3. Ventrikel aufwiesen. 

Diskussion 

Zur Beurteilung spino-cerebell~irer wie auch rein cerebell~irer Erkrankungen 
spielen klinischer Befund, das Krankheitsbild im L~ingsschnitt, familienanamne- 
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Tabelle 2. Verteilung und H~iufigkeit pathologischer Befunde bei Kleinhirnatrophien (t7 = 14) 

Verteilung und HS.ufigkeit von Atrophien 

Cerebraler Cerebellum 
Cortex 

Verplumpte Zisternen 

Vermis und dorsale und KHBW- Z i s t e rna  Zisterna 
Paravermis laterale Zisterne pontis ambiens 

HemisphS, ren 

n 10 13 14 7 3 5 
(71%) (93%) (100%) (50%) (21%) (36%) 

Abb. 3.67jfihrige Frau mit Kleinhirnsp~itatrophie 

stische Daten und Stoffwechselparameter immer eine entscheidende Rolle. 
Pneumencephalografische Untersuchungen haben wegen der Belastung fiir den 
Patienten keinen wesentlichen Beitrag zur Darstellung der Atrophien in vivo 
geleistet. Das axiale Computer-Tomogramm des SchS.dels erlaubt dagegen heute 
ohne Belastung fiir den Patienten sehr differenziert hirnatrophische Prozesse 
darzustellen und liefert somit zusfitzliche objektive differentialdiagnostische 
Kriterien. 

Zur Beurteilung von infratentoriellen Atrophien erlaubt die durch das ZS, hlen 
der Querfurchen [17, 28] gemessene Verschmfichtigung des Vermis und Paravermis 
die beste Aussage. Die Weite des 4. Ventrikels ebenso wie die Ausmage der 
infratentoriellen Zisternen sind variabel und sagen daher zu infratentoriellen 
Atrophien wenig aus. Hingegen sind deutlich sichtbare Kleinhirnsulci fiber den 
lateralen Kleinhirnanteilen fiir eine Kleinhirnatrophie beweisend [19]. 

Die im methodischen Teil beschriebenen Indices und ausgemessenen Distanzen 
fiir Oberwurm und 4. Ventrikel bestfitigten zwar die durch visuelle Bewertung und 
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Furchenzfihlen gewonnenen Aussagen, erbrachten aber keine daraber hinaus- 
gehende zusfitzliche Information. Indices und Distanzmessung sind der visuellen 
Beurteilung von Kleinhirnatrophien eher unterlegen. Vor allem das Verteilungs- 
muster der infratentoriellen Atrophien ist ffir die differentialdiagnostische Beur- 
teilung wichtig. 

Bei Friedreichscher Ataxie zeigten Autopsien ein makroskopisch oft unauf- 
ffilliges Kleinhirn und nur selten Grol3hirnrindenatrophien [6, 29], dagegen 
mikroskopisch eine Kleinhirnrindenatrophie mit vorwiegendem Untergang von 
Purkinje-Zellen und atrophischen oberen Kleinhirnschenkeln [24]. Diese Klein- 
hirnatrophien betreffen bei Morbus Friedreich nach mikroskopischen Befunden 
vorwiegend Verrnis und Paravermis, wohingegen bei Nonne-Mariescher Erkran- 
kung mit Betonung des Palaeocerebellums die gesarnte Kleinhirnrinde einschlieB- 
lich der HemisphS.ren betroffen [10] und eine zusfitzliche Atrophie der Groghirn- 
rinde die Regel ist [12]. 

In [Jbereinstimmung mit pathologisch-anatomischen und mit mikroskopi- 
schen Befunden konnten wir computer-tomographisch drei wesentliche Krank- 
heitsgruppen unterscheiden: 

1. Bei Friedreichscher Ataxie treten nach lfingerer Krankheitsdauer hfiufig 
Erweiterungen des Subarachnoidalraumes tiber dem Palaeocerebellum auf. Die 
lateralen Kleinhirnhemisphfirenanteile sind davon nicht betroffen, Erweiterungen 
der infratentoriellen Zisternen sind selten und untypisch. Atrophien der GroBhirn- 
rinde kommen bei l~ingerer Krankheitsdauer vor. Trotz des unterschiedlichen 
Durchschnittsalters von 37 Jahren bei den seit mehr als 10 Jahren Erkrankten 
gegent~ber 31 Jahren bei den erst ktirzer Erkrankten l~iBt sich diese Groghirn- 
atrophie wahrscheinlich nicht alleine mit dem h6heren Alter erklfiren. 

2. Die Krankheitsgruppe Nonne-Marie (allerdings nur 4 Patienten) weist 
einheitliche CT-Befunde auf, n~imlich eine Atrophie von Verrnis und Paravermis, 
die sich anders als bei dem vorher genannten Bild auf dorsale und laterale Anteile 
der oberen Kleinhirnhemisphfiren ausdehnt, entsprechend der Kleinhirnrinden- 
atrophie vom Typ Holmes. 

3. Die symptomatischen und spgten Kleinhirnatrophien zeigen im Bereich von 
Kleinhirnrinde - -  mit Betonung des Palaeocerebellums - -  und unterem Hirn- 
stamm eine ubiquitfire Substanzminderung, die sich nicht selten auf das GroBhirn 
ausdehnt (10 yon 14 CT's), vor allem bei den hfiufigen alkoholisch bedingten 
Atrophien. Die infratentoriellen Zisternen sind wesentlich 6fter vergr6gert als bei 
den vorher beschriebenen Krankheitsgruppen. Mit 50% sind die Kleinhirn- 
brt~ckenwinkelzisternen dabei am meisten betroffen. 

Auch bei der schwierigen Unterscheidung zwischen der Kleinhirnrinden- 
atrophie vom Typ Holmes und der olivo-ponto-cerebellfiren Atrophie vom Typ 
Menzel kann das CT differentialdiagnostisch weiterhelfen. Wie wir bei einem 
Patienten mit olivo-ponto-cerebell~irer Atrophie sahen (Abb. 4), sind die gesamten 
Kleinhirnhemisph~iren mit Betonung der lateral gelegenen neocerebellaren Anteile 
atrophisch, die Pons ist verschmfichtigt, die angrenzenden Zisternen sind verbrei- 
tert, der 4. Ventrikel ist plump. Auf tiefen CT-Schichten weichen die Kleinhirn- 
tonsillen auseinander. Der Vermis ist im Gegensatz zu den anderen Atrophie- 
Typen kaum betroffen. 
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Abb. 4.74j~ihriger Mann mit olivo-ponto-cerebellarer Ataxie 

Im iibrigen lfiBt sich computer-tomographisch auch zeigen, dab die Atrophien 
des Kleinhirns im Rahmen einer Friedreich-Ataxie welt weniger ausgeprfigt sind 
als bei den primfir degenerativen oder symptomatischen Formen einer Kleinhirn- 
spfitatrophie. Diese Differentialdiagnose ist jedoch prim/ir klinisch zu stellen. 
Dagegen kann die Differentialdiagnose einer Friedreichschen Ataxie gegnfiber 
einer Multiplen Sklerose klinisch noch immer schwierig sein, was sich im Rahmen 
einer bei uns durchgeftihrten Therapie-Studie an 50 Friedreich-Patienten zeigte: 
nicht selten war eine Multiple Sklerose fiber Jahre und Jahrzehnte trotz 
mehrfacher klinischer Untersuchung als Friedreichsche Ataxie oder auch umge- 
kehrt bezeichnet worden. Multiple-Sklerose-Patienten zeigen im CT aber bereits 
nach ffmfj~ihriger Krankheitsdauer zu 80% einen hirnatrophischen Prozel3 unter 
Einschlul3 der inneren Liquorrfiume, meist verbunden mit periventrikulfiren 
Entmarkungsherden [1], und unterscheiden sich somit eindeutig von den com- 
puter-tomographischen Befunden bei Friedreich-Ataxie. 

Abschliegend soll aber nochmals davor gewarnt werden, computer- tomo- 
graphischen Befunden gerade bei hirnatrophischen Prozessen unabhfingig yon 
kOrperlichen und psychischen Symptomen eine wesentliche Bedeutung beizu- 
messen. Nur  in Verbindung mit der klinischen Symptomat ik  gewinnt der CT- 
Befund seinen besonderen Stellenwert und kann dann wertvolle Hilfe in der 
Objektivierung und Abklfirung differentialdiagnostischer Probleme leisten. 
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Nachtrag 

lnzwischen wurden von uns 53 Patienten mit Kleinhirnatrophien (17 bei Athylismus, 4 nach 
Diphenylhydantoin, 3 paraneoplastisch, 17 idiopathisch und 12 anderer Ursache) computer- 
tomografiert. 

Die ubiquit~re infratentorielle Substanzminderung zeigt in den 17 alkoholbedingten F~illen 
eine deutlichere Akzentuierung des Palaeocerebellums als sonst. Weitere Unterschiede fanden 
sich innerhalb der Gruppe nicht. 


