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Differential Diagnosis of Infratentorial Atrophies by Computed Tomography

Summary. Computed tomographical findings are documented for 140 patients
with different cerebellar atrophic or heredodegenerative processes. There are
idiopathic cerebellar atrophies, so called alcoholic and paraneoplastic cerebel-
lar atrophies, cerebellar atrophies associated with nutritional deficiency
diseases or intake of diphenylhydantoin. Futher, there are patients suffering
from Friedreich’s ataxia, Nonne-Marie’s spastic ataxia, olivo-ponto-cerebellar
atrophy and various other diseases. With the aid of CT individual patterns of
atrophy can be recognized. The method therefore, helps to distinguish the
above mentioned diseases from each other and also distinguishes them from
inflammatory, cerebrovascular or neoplastic processes.

Key words: Cerebellar atrophies — Heredoataxias — Marinesco-Sjoegren’s
syndrome - Louis-Bar syndrome — Dandy-Walker’s syndrome

Zusammenfassung. Es werden computertomographische Befunde bei 140 Pa-
tienten mit unterschiedlichen kleinhirnatrophischen oder heredodegenerativen
Prozessen erhoben. Dabei handelt es sich um idiopathische Kleinhirn-Spat-
atrophien, sogenannte alkoholische und paraneoplastische Kleinhirnatro-
phien, Kleinhirnatrophien bei Mangelerkrankungen, nach Diphenylhydan-
toineinnahme, Friedreichsche Ataxie, Nonne-Marie-Syndrom, olivo-ponto-
cerebellire Atrophie und verschiedene andere Syndrome. Mit Hilfe der
Computertomographie konnen zum Teil spezifische Atrophiemuster erkannt
werden. Die Methode hilft darum bei der differentialdiagnostischen Ab-
grenzung der o.g. Erkrankungen gegeneinander sowie gegeniiber entziind-
lichen, vasogenen und neoplastischen Prozessen.

Schliisselworter: Kleinhirnatrophien ~ Heredoataxien - Marinesco-Sjoegren-
Syndrom - Louis-Bar-Syndrom - Dandy-Walker-Syndrom
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Einleitung

Atrophien im Bereich der hinteren Schidelgrube, die in Kindheit oder Jugend
beginnen, kommen meist im Rahmen von Heredoataxien vor. Nach dem 40.
Lebensjahr beginnende kleinhirnatrophische Prozesse sind unklarer Atiologie wie
die idiopathische Spatatrophie (Atrophie cérébelleuse tardive a prédominance
corticale Marie Foix Alajouanine) bzw. ausgeldst durch Noxen wie Alkohol, Anti-
epileptika, Schwermetalle, organische Losungsmittel, Fehlernihrung und Endo-
krinopathien sowie paraneoplastischer Genese. Klinisch stehen Gangataxie,
Rumpf- und GliedmaBenataxie, Dysarthrie, Nystagmus sowie Blickdysmetrie,
Tremor und Stérungen der Diadochokinese oder des Gewichtsschitzens allge-
mein im Vordergrund. Pathologisch-anatomisch (Hassler 1953; Greenfield 1954;
Ule 1957; Mancall 1975) findet sich eine Kleinhirnrindenatrophie des cerebello-
fugalen Typs, die sowohl das Palacocerebellum (Oberwurm und Lobulus quadran-
gularis anterior) betrifft als auch diffus iiber die gesamten Kleinhirnhemisphéren
— zuweilen fleckig — ausgebreitet ist. Nur fiir die sogenannte alkoholische
Kleinhirnatrophie (Victor et al. 1959) ist eine Betonung des oberen Vermis und
Paravermis typisch, wihrend paraneoplastische, sporadische und hereditére
Formen diffus verteilt sind.

Computertomographische Untersuchungen {iber einzelne Formen cerebelldrer
Atrophien liegen vor (Baker und Houser 1976; Lee et al. 1978; Pedersen und
Gyldensted 1978; Rothman und Glanz 1978; Allen et al. 1979; Haubek und Lee
1979; Claus und Aschoff 1980). Wir berichten iiber teils gleichartige, teils sehr
unterschiedliche und damit gut differenzierbare Erscheinungsformen infraten-
torieller Atrophien im CT-Bild bei 72 Heredoataxien und 68 Patienten mit Klein-
hirnatrophien nicht hereditirer, sehr unterschiedlicher Genese.

Material und Methode

In den vergangenen drei Jahren wurden an unserer Abteilung 72 Patienten (siche Tabelle 1) mit
heredodegenerativen Erkrankungen klinisch und computertomographisch untersucht.

Tabelle 1. Anzahl der Patienten, deren Erkrankung, Altersverteilung, Geschlecht

Krankheit Zahl der Frauen Manner Durchschn. Alter A
Patienten {Jahre}
idiopathische Kleinhirn-Spétatrophie 21 12 9 62 47-76
s0g. alkoholische Kleinhirnatrophie 17 0 17 a4 30-65
Kleinhirnatrophie bei Mangeierkrankungen 2 1 1 - 57-58
paraneoplastische Kleinhirnatrophie 5 5 0 68 63-75
Kleinhiratrophie nach Diphenylhydantoin 5 5 0 47 37-61
sonstiges 18 10 8 33 8-73
Friedreich’sche Ataxie 62 20 42 31 10-63
Nonne-Marie Syndrom 4 1 3 43 40-46
olivo-ponto-cerebellidre Atrophie 4 2 2 62 56-74
Marinesco-Sjoegren Syndrom 1 1 0 - 54
Louis-Bar Syndrom 1 0 1 - 14



Computertomographische Differentialdiagnose infratentorieller Atrophien 291

Aufgrund von Krankheitsverlauf, neurologischem Befund und Familienanamnese erfiiliten
sie die scharf umrissenen Kriterien (Hassler 1953; Tyrer 1975; Barbeau 1976; Refsum und Skre
1978; Claus und Aschoff 1980; Gilman et al. 1981) verschiedener heredodegenerativer Syndrome.
Eine Friedreichsche Ataxie bestand 62mal. In 4 Féllen lag ein Nonne-Marie-Syndrom vor,
ebensooft eine olivo-ponto-cerebelldre Atrophie (Konigsmark und Weiner 1970). Bei jeweils
einem Patienten wurden ein Marinesco-Sjoegren-Syndrom und ein Louis-Bar-Syndrom diagno-
stiziert.

Nur bei den olivo-ponto-cerebelliren Atrophien wurde neben dem klinischen Bild, Krank-
heitsverlauf und Familienanamnese der CT-Befund zur Diagnose mit herangezogen.

Bei allen Patienten wurde ein kraniales Computertomogramm mit dem Siretom 2000 (256 X
256 Bildelemente, Schichtdicke 5 oder 10 mm) angefertigt. Bei der Auswertung wurde auf in
Relation zur Altersnorm (Gyldensted und Pedersen 1978; Earnest et al. 1979) pathologisch
erweiterte Groffhirnfurchenzeichnung geachtet. Die Querdurchmesser der Ventrikel III und 1V
wurden gemessen, wobei als obere Grenzwerte 8 mm und 20 mm (Claus und Aschoff 1980) galten.
Im tbrigen erfolgte die Auswertung visuell, planimetrische Messungen wurden nicht vorge-
nommen.

Eine Atrophie des oberen Vermis wurde diagnostiziert {Allen et al. 1979; Haubek und Lee
1979), wenn auf einer CT-Schicht vier oder mehr Vermisquerfurchen deutlich sichtbar waren. Fiir
die Annahme einer Kleinhirnhemisphirenatrophie (Kennedy et al. 1976; Lee et al. 1978; Allen et
al. 1979; Langelier et al. 1979) war das deutliche Hervortreten von mehr als einer Furche (der
Fissura prima) Voraussetzung. Die infratentoriellen Zisternen wurden als erweitert bezeichnet,
wenn diese Diagnose iibereinstimmend und unabhingig von zwei erfahrenen Befundern gestellt
worden war.

Bei Durchsicht der an unserer Abteilung angefertigten kranialen Computertomogramme
fanden sich unter Beriicksichtigung der oben beschriebenen Kriterien 68 infratentorielle Atro-
phien, die klinisch nachuntersucht (29 Fille) bzw. deren Arztbriefe und Krankenunterlagen
ausgewertet werden konnten.

Wenn bei Atrophien, deren Symptomatik nach dem 40. Lebensjahr begonnen hatte, der
klinische Befund bei unauffilliger Familienanamnese eine Heredogeneration ausschlof}, wurde
nach Kleinhirnatrophie verursachenden Noxen gefahndet. Bet 21 Patienten blieb die Suche
erfolglos, und es wurde eine idiopathische Kleinhirn-Spiétatrophie angenommen. Anderenfalls
lagen eine sog. alkoholische Kleinhirnatrophie, eine Atrophie bei Vitamin B12-Mangel, paraneo-
plastische oder diphenylhydantoinbedingte Atrophie vor.

Die Fille, in denen die differentialdiagnostische Abgrenzung unsicher blieb, wurden in der
Gruppe ,sonstiges” zusammengefalit (Tabelle 1). Hier finden sich Verldufe, bei denen nicht klar
zwischen Kleinhirn-Spétatrophie und Nonne-Marieschem-Syndrom ohne deutliche Spastik
unterschieden werden konnte, neben Kleinhirnatrophien unklarer Genese ohne Ausschiuf} einer
ursdchlichen internistischen Erkrankung; Patienten mit sekundarer Epilepsie bei Alkoholismus,
die ihrerseits mit Phenytoin behandelt wurde, Zustdnde nach Masernencephalitis, frithkindlicher
Hirnschadigung, Schidelhirntraumen und posthypoxische Bilder sowie drei Schwestern mit einer
uniformen Fehlbildung des Kleinhirns.

Ergebnisse

Wie aus Tabelle 1 im Detail entnommen werden kann, fand sich 2lmal eine
idiopathische Kleinhirn-Spatatrophie, d.h. auslgsende Noxen konnten nicht er-
mittelt werden. 17mal lag ein chronischer Alkoholismus vor, der sicher linger
als 5 Jahre betrieben worden war. Bei zwei Patienten bestand ein Vitamin B12-
Mangel (positiver Schilling-Test), in 5 Fillen ein Neoplasma (einmal Rektum-
karzinom, dreimal Mammakarzinom, einmal Ovarialkarzinom). Fiinf Frauen
litten seit 24 bis 50 Jahren (im Durchschnitt 33 Jahre) an hirnorganischen Anfillen
und hatten {iber mehrere Jahre Diphenylhydantoin eingenommen.

Wie die Tabelle 2 zeigt, ist bei den 21 idiopathischen Spitatrophien der
atrophische ProzeB ubiquitir tiber die Kleinhirnrinde verteilt (Abb. 1). Ererfaf3t in
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Tabelle 2. Computertomographische Befunde bei den verschiedenen Erkrankungen

Verteilung und Haufigkeit von Atrophien im CT

Cerebellum verplumpte Zisternen Ventrikelquer-
cerebra- Vermis dorsale KHBW- Zisterna Zi durch [mm]
ler u/o. und Zistemme pontis ambiens (Durchschnittswert)
Cortex Para- laterale m v
vermis Hemisph.

idiopathische
KH-Atrophie 6 19 18 5 6 3 6 17
n=212100% 29 % 90 % 86 % 24 % 29 % 14 %
paraneoplastische
KH-Atrophie 2 5 5 0 [ [ 4 15
n=5
KH-Atrophie nach
Diphenylhydantoin 1 5 5 0 0 1 4 18
n=5
sog. alkoholische
KH-Atrophie 15 16 7 4 3 3 6 16
n=172100% 88 % 94 % 41 % 24% 18 % 18%
Friedreich’sche
Ataxie 11 38 8 0 1 2 4 16
n=622100% 18% 61% 13% / 2% 3%
Gruppe
Nonne-Marie 0 4 4 0 0 0 5 19
n=4
olivo-ponto-
cerebelldre
Atrophie 2 4 4 4 4 4 9 21
n=4

Abb.1. CT eines 57jihrigen, an Kleinhirn-Spitatrophie leidenden Patienten (CT-Nr. 1261/80)
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90% den Vermis/Paravermis, in 86% aber auch dorsale und laterale Kleinhirn-
Hemispharenanteile. Die infratentoriellen Zisternen sind nur vereinzelt, dabei die
Zisterna pontis mit 6mal am haufigsten, erweitert. Der 3. Ventrikel ist in zwei
Fillen weiter als 8§ mm, der 4. Ventrikel in 4 Fillen iiber 20 mm.

Vergleichbar mit den Befunden bei idiopathischen Spitatrophien ist das Bild
bei Diphenylhydantoin-bedingten (Abb. 2) und paraneoplastischen Kleinhirnatro-
phien. Hier sind in allen Féllen sowohl Palacocerebellum (Vermis und Paravermis)
als auch neocerebellare Anteile — also die lateralen Kleinhirnhemisphiren-
anteile — betroffen. Eine fleckige Verteilung kommt nur in einem der 10 CT’s vor,
die Zisternen sind nicht verplumpt. Eine Verbreiterung des 3. Ventrikels ist nicht zu
beobachten, der 4. Ventrikel ist 2mal verplumpt (siche Tabelle 2). Auch die 2
Patienten mit Vitamin BI2-Mangel weisen cine ubiquitire Substanzminderung
ohne Ventrikel- oder Zisternenverplumpung auf.

Ein von den vorher beschriebenen Gruppen deutlich abweichendes Bild zeigen
die Kleinhirnatrophien bei chronischem Alkoholismus (siche Tabelle 2). Hier ist die
Erweiterung #dullerer Liquorrdume mit 949% deutlich iiber palaeocerebelliren
Strukturen betont (siche Abb. 3), wiahrend sie iiber den dorso-lateralen Kleinhirn-
hemisphiren nur in 41% der Fille angetroffen wird. Fleckférmig verteilte
Atrophien werden nicht beobachtet, die Kleinhirnbriickenwinkelzisterne ist 4mal
vergrobert. Auch in dieser Gruppe sind Ventrikelverplumpungen selten, sie
betreffen den 3. und 4. Ventrikel je einmal. GroBhirnrindenatrophien sind mit 15
von 17 Fillen fast stets mit den Kleinhirnatrophien kombiniert.

Bei den 62 Patienten mit klinisch diagnostizierter Friedreichscher Ataxie
(Abb. 4) sind in 38 Fillen (61%) palacocerebelldre Atrophien und nur 8mal (13%)
dorsolaterale Substanzminderungen des Kleinhirns nachweisbar (siehe Tabelle 2).

Abb. 2. CT einer 44jahrigen Frau mit Kleinhirnatrophie nach Einnahme von Diphenylhydantoin
(CT-Nr. 1051/80)
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Abb.4. CT bei Friedreichscher Ataxie (CT-Nr. 783/81), 25jahriger Patient
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Abb. 6. CT ciner 60jdhrigen Patientin mit olivo-ponto-cerebellidrer Atrophie (CT-Nr.2771/80)

Bei den 15 Patienten dieser Gruppe, deren Erkrankung noch keine 10 Jahre an-
dauerte, finden sich Substanzminderungen iiber dem Palaeocerebellum 3mal
(20%), iitber dem Neocerebellum 1mal (7%). Bei den 47 linger Erkrankten kom-
men sie mit 35 (74%) und 7 Fillen (15%) 6fter vor. Auch die 41 auf den Rollstuhl
angewiesenen Patienten dieser Gruppe haben im CT haufiger eine vermehrte
Furchenzeichnung tiber dem Palaeocerebellum als die 21 anderen, die noch selbst
gehen konnen (73% und 38%).
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Der Befund bei den 4 Patienten mit Erkrankungen, die der Gruppe Nonne-
Pierre Marie zuzuordnen waren, eine ubiquitire Erweiterung der dulleren Liquor-
rdume iiber dem Kleinhirn, dhnelt dem Bild bei nichtalkoholischen Kleinhirn-
atrophien (Abb. 5). Hier ist der 3. Ventrikel in keinem Fall, der 4. Ventrikel 2mal
verplumpt.

Die 4 olivo-ponto-cerebelliiren Atrophien bieten ein uniformes, von dem bis-
herigen abweichendes Bild. Hier sind mit dorsolateraler Betonung die gesamten
Kleinhirnhemisphiren verkleinert, der 4. Ventrikel ist in allen Fillen verplumpt
(Abb. 6). Infolge der verschmichtigten caudalen Pons sind die angrenzenden
Zisternen erweitert, auf tiefen Schichten weichen die Tonsillen auseinander.

Fiinf Einzelfille heben sich aus dem bisherigen ab:

1. Das CT einer 54jihrigen debilen Patientin, bei der wegen einer seit der
frithesten Kindheit langsam progredienten gemischten Ataxie und eines beid-
seitigen Kataraktes ein Marinesco-Sjoegren-Syndrom diagnostiziert worden war
(CT-Nr. 2589/79), 148t neben einer leichten GroBhirnrindenatrophie und einer
Septum-Pellucidum-Zyste eine vermehrte Furchenzeichnung iiber dem Para-
vermis sowie eine verplumpte Zisterna ambiens erkennen.

2. Ein 14jdhriger Patient (CT-Nr. 1138/80) bot die Symptome eines Louis-Bar-
Syndroms mit oculocutanen diskreten Teleangiektasien, Infektanfilligkeit, seit
dem 2. Lebensjahr progredienter cerebelldrer Ataxie mit Dysarthrie und gestorter
Oculomotorik, beginnender Ergrauung der Kopfhaare und anldBlich einer aus-
wirtig frither durchgefithrten Untersuchung einem nachgewiesenen IgA-Mangel.
Sein CT ist supratentoriell unauffillig, die Ventrikel 3 und 4 sind nicht verplumpt.
Infratentoriell fillt eine vermehrte Furchenzeichnung iiber oberem Vermis und
Paravermis auf, auch der caudale Wurm ist deutlich verkleinert. Die Pons
imponiert schmal, die Kleinhirnbriickenwinkelzisternen sind verplumpt.

3. Neben verschiedenen, klinisch oft bedeutungslosen Erweiterungen der
Zisterna cerebellomedullaris fielen die CT’s von 3 Schwestern, deren Eltern nicht
miteinander verwandt waren, auf. Die Mutter litt unter einer leichten cerebelldren
Ataxie, konnte frei gehen, die Familienanamnese war sonst unauffallig. Wihrend
der ersten Schwangerschaft der Mutter war einmal der Verdacht auf Toxoplasmose
gestellt worden. Nach unauffilligem Geburtsverlauf war die statomotorische Ent-
wicklung der 3 jetzt 9-, 11- und 12jdhrigen Schwestern (CT-Nr. 3839/80, 3838/80,
3837/80) verzigert. Neben einer geistigen Retardierung fiel als konstanter Befund
eine cerebellire Rumpf- und Extremititenataxie mit Bradydiadochokinese, Inten-
tionstremor, Dysmetrie, Nystagmus und Dysarthrie bei negativen Pyramiden-
bahnzeichen und ohne Sensibilitdtsstorungen auf. Die Symptome hatten sich
langsam und ohne Remission entwickelt. Bei der jiingsten Patientin hatte sich der
Befund nach einer schweren Masernerkrankung im Alter von 5 Jahren, damals
kam der Verdacht einer Encephalitis auf, verschlechtert. Hinweise fiir cine Atem-
stérung vom Typ Biot konnten anamnestisch bei allen 3 Patientinnen nicht er-
hoben werden.

Computertomographisch findet sich bei ihnen ein uniformes Bild (Abb. 7) mit
Verplumpung und Deformierung des 4.Ventrikels (Querdurchmesser 25 bis
30mm), Fehlen des unteren Vermis, vermehrter Furchenzeichnung iiber den
Kleinhirnhemisphiren. Die caudalen Kieinhirnanteile werden durch eine breite,
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Abb. 7. CT’s von drei 9-, 11- und 12jdhrigen Schwestern mit geistiger Retardierung, cerebelldrer
Ataxie, Blickrichtungsnystagmus und Dysarthrie (CT-Nr. 3839/80, 3838/80, 3837/80)

deformierte Zisterna cerebellomedullaris zweigeteilt. Bei der 11jdhrigen Patientin
zeigen die vergréferten supratentoriellen Ventrikel mit abgerundeten Konturen
eine Liquorabfluistérung an, wihrend bei ihren Schwestern die supratentoriellen
Schichten unauffillig sind.

In 36 Fillen von Kleinhirnatrophien unterschiedlicher Genese, hier gehen auch
die Patienten mit differentialdiagnostisch nicht sicher abgrenzbaren Erkran-
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Tabelle 3. Vergleich der klinischen Befunde von 8 Patienten mit palaeocerebelliren und 28 Patien-
ten mit ubiquitdren Kleinhirnatrophien

p GliedmaB Reb Dysarthrie Blickdysmetrie

im tremor im BRN

CcT Arme Beine FNV +
palaeocerebelldr 4 3 3 1 2 1 2 1
(n=8)

(50 %) (38 %) (38%) (13 %) (25 %) (13 %) (25 %) (13 %)

palaeo- und 15 13 14 10 1 5 12 18
neocerebellar
(n =28) (54 %) (46 %) (50 %) (36 %) (39 %) (18 %) (43 %) (64 %)

kungen (Gruppe ,sonstiges“ in Tabelle 1) mit ein, gelang es, den klinisch neuro-
logischen Befund zu erheben. Hierbei sind die Befunde im CT 8mal auf palaeo-
cerebelldre Anteile beschrinkt und dehnen sich 28mal iiber die gesamten Klein-
hirnhemisphéren, also auch auf neocerebelldre Anteile, aus. Die Ergebnisse sind in
Tabelle 3 zusammengefalBit. Sie sollen die Widerspiegelung der computertomo-
graphisch erhobenen Befunde im klinischen Bild darlegen.

Diskussion

Diagnose und Differentialdiagnose kleinhirnatrophischer Prozesse erfolgen in
erster Linie aufgrund von klinischem Befund, Anamnese, Familienanamnese.
Weiterfithrende Untersuchungen wie klinisch-chemische Tests (Pilz et al. 1979) und
die axiale Computertomographie des Schidels konnen aber wichtige differential-
diagnostische Entscheidungshilfen geben. Dabei kommt es vor allem auf das
visuell erfalibare Verteilungsmuster der infratentoriellen Atrophie an, nicht auf das
Ausmessen von Furchen oder Berechnen von Indizes. In der vorliegenden Unter-
suchung wurden die Computertomogramme der in Tabelle 1 ausgefiihrten klinisch
diagnostizierten Fille visuell ausgewertet, gemessen wurden lediglich die Quer-
durchmesser der Ventrikel 3 und 4.

Bei den 21 untersuchten idiopathischen Kleinhirn-Spétatrophien zeigt sichim CT
eine Substanzminderung, die mediale Anteile (Vermis und Paravermis in 90%)
ebenso wie laterodorsale Kleinhirnbereiche (86%) betrifft. Hier findet sich in
4 Fillen eine fleckférmige Verteilung der Atrophien, die in den anderen unter-
suchten Gruppen selten beobachtet wurde und an eine vaskuldre Genese denken
14Bt. Diese mitunter auffallig fleckformige Verteilung (Mancall 1975) entspricht
aber nicht den Versorgungsgebieten einzelner Gefdlle und 146t darum nicht den
Riickschlufl auf eine vaskuldre Genese zu. Der untere Hirnstamm ist von dem
atrophischen Proze kaum betroffen, auch die Ventrikel sind selten verplumpt.
Eine Vergroberung der Furchenzeichnung iiber den Grofihirnhemisphéren fallt
trotz des relativ hohen Durchschnittsalters von 62 Jahren nur 6mal auf.

Dem oben beschriebenen Bild mit vergroberten dufleren Liquorrdumen liber
oberem Vermis, Paravermis und laterodorsalen Kleinhirnhemisphiren gleichen
die Befunde bei Mangelkrankheiten (2 Patienten mit Vitamin BI12-Mangel), nach
langer Diphenylhydantoinmedikation und bei paraneoplastischen Kleinhirnatro-
phien.
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Pathologisch-anatomisch (Ule 1957; Victor et al. 1959; Greenfield 1969)
ist bei idiopathischen Kleinhirn-Spétatrophien ecine palaeocerebellir betonte
ubiquitdre Kleinhirnrindenatrophie vom Purkinjezelityp beschrieben. Die Ur-
sache der Erkrankung bleibt unklar. Sofern eine familidre Haufung aufféllt, wird
an einen vorzeitigen AlterungsprozeB, eine ,Abiotrophie“ (Hassler 1953) gedacht.
Die Kleinhirnrindenatrophien nach langzeitiger Diphenylhydantoineinnahme
(Dam 1972; Ghatak et al. 1976) sind ebenfalls diffus verteilt vom Purkinjezelltyp.
Sie werden auf cinen toxischen Effekt (Ziegler 1978; Meyer-Wahl 1980) des
Phenytoins oder aber auf Folsduremangel zuriickgefithrt. Auch die paraneo-
plastischen Kleinhirnatrophien (Victor und Ferrendelli 1970; Mancall 1975; Urich
1980) unterscheiden sich im pathologisch-anatomischen Befund nicht von den zwei
zuletzt genannten Gruppen. Sie treten vor allem im Zusammenhang (Brazis et al.
1981) mit Bronchial- oder Ovarialkarzinomen aber auch Morbus Hodgkin auf. Die
Ursache auch dieser Erkrankung bleibt unklar (Mancall 1975). Resorptions-
storungen (Victor et al. 1959; Greenfield 1969) als Ursache von Kleinhirnrinden-
atrophien sind schon mehrfach beschrieben. Auch hier ist die Pathogenese nicht
im einzelnen aufgeklart.

Anders als die vorher beschriebenen Befunde sehen die CT’s bei sog. alko-
holischen Kleinhirnrindenatrophien aus. Hier liegt eine deutliche Betonung des
oberen Vermis und Lobulus quadrangularis anterior (Victor et al. 1959), also des
Palaeocerebellums, vor. Im CT sind diese Kleinhirnanteile mit 949% viel 6fter als
dorsolaterale Bereiche der Kleinhirnhemisphiren mit 41% betroffen. Die hdufige
Beteiligung der GroBhirnrinde (88%) wurde schon als Hinweis fiir eine direkt
toxische Wirkung des Alkohols gedeutet (Avdaloff und Mauersberger 1981).
Obwohl direkte Beweise fehlen, vermuten viele Autoren aber ursichlich fiir die
auch im pathologisch-anatomischen Befund (Victor et al. 1959; Greenfield 1969;
Victor und Ferrendelli 1970) den oberen Vermis und Lobulus quadrangularis
anterior betreffende Atrophie vom Purkinjezelltyp eher noch eine Mangel-
erndhrung mit Vitamindefizit, vor allem Thiaminmangel (Victor et al. 1959;
Mancall 1975). Der morphologische Befund ist computertomographisch deutlich
von den ubiquitdren vorher beschriebenen Substanzminderungen abzugrenzen.

Bei den 62 CT’s von Patienten mit Friedreichscher Ataxie findet sich in 61% eine
Substanzminderung von Oberwurm und Paravermis, neocerebellire Anteile sind
selten betroffen (13%). Pathologische CT-Befunde sind bei lingerer Krankheits-
dauer und mit zunehmender ké&rperlicher Behinderung hiufiger (Claus und
Aschoff 1980). Die Verteilung der Kleinhirnrindenatrophien gleicht der bei
chronischen Alkoholikern. Die Befunde sind allerdings diskreter (siehe auch
Abb.4), GroBhirnrindenatrophien fallen seltener (18%) und nur nach iiber
10jahriger Krankheit auf. Als weitere Hilfe zur Diskrimination dient der andere
klinische Verlauf und Befund.

Auch das Marinesco-Sjoegren-Syndrom, dessen computertomographisches
Bild dem bei Friedreichscher Ataxie gleicht, kann leicht aufgrund seiner Klinik
abgegrenzt werden.

Das Louis-Bar-Syndrom ist morphologisch durch eine iiber dem Vermis betonte
(Sedgwick und Boder 1972; Gilman et al. 1981) Kleinhirnrindenatrophie gekenn-
zeichnet. Bei unserem 14jdhrigen Patienten konnten wir computertomographisch
diesen Befund bestdtigen. Er unterscheidet sich von dem bei Friedreichscher
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Ataxie nur dadurch, dal auch am caudalen Vermis eine Atrophie zu erkennen ist.
Bei supratentoriell unauffalligem CT fand sich infratentoriell eine vermehrte
Furchung iiber Vermis und Paravermis, die weniger ausgepragt bis nach dorso-
lateral reichte.

In der Gruppe Nonne-Marie fallt eine CT-Befund auf, der mit ubiquitdrer
Kleinhirnsubstanzminderung dem der nicht-alkoholischen Kleinhirnatrophien
gleicht. Hier dienen Familienanamnese und klinisches Bild mit Paraspastik der
Unterscheidung. Trotzdem wird es meist notwendig sein, nach méglichen Ur-
sachen einer Kleinhirnatrophie zu fahnden.

Bei den 4 Patienten mit olivo-ponto-cerebellirer Atrophie sind die gesamten
Kleinhirnhemisphiren mit Betonung lateral liegender neocerebelldrer Anteile im
CT verkleinert. Die Pons ist deutlich verschméchtigt, die angrenzenden Zisternen
sind verplumpt, der 4. Ventrikel ist auf durchschnittlich 21 mm Querdurchmesser
vergrofBert. Auf tiefen Schichten weichen die Kleinhirntonsillen auseinander. Diese
uniforme und charakteristische Verteilung, bei der der Vermis kaum betroffen ist,
stellt einen differentialdiagnostisch wichtigen Befund dar. Fiir die Unterscheidung
der 5 von Konigsmark (Konigsmark und Weiner 1970; Gilman et al. 1981) be-
schriebenen Formen der olivo-ponto-cerebelliren Atrophie bietet die computer-
tomographische Untersuchung allerdings keine Hilfe. Hierzu ist neben den
klinischen Daten die histologische Untersuchung notig.

Als Dandy-Walker-Syndrom wird eine Gruppe von Fehlbildungen der Mittel-
linie zusammengefaBt (Greenfield 1969; Hart et al. 1972; Brown 1977; Gilman et
al. 1981), die mit einer oft zystischen Erweiterung des 4. Ventrikels, einer Hypo-
plasie des unteren Vermis, einer Verplumpung der Zisterna magna oder Zyste in
der hinteren Schiidelgrube und hierdurch bedingtem héherem Ansatz der trans-
versalen Sinus einhergehen. Im Verlauf entwickelt sich infolge von Liquorab-
fluBstérungen nicht selten langsam ein Hydrocephalus internus. Weder Ursache
(Brown 1977) noch Entstehungsmechanismus sind bisher aufgeklirt. Vermutlich
handelt es sich um eine frithe Stérung in der Embryogenese (Hart et al. 1972;
Archer et al. 1978), eine ,cerebellare Rachischisis“ (Benda 1954).

Einen schwachen Hinweis auf evtl. autosomal rezessive Vererbung bietet das
von Benda und anderen (Benda 1954; D’Agostino et al. 1963; Jenkyn et al. 1981)
beschriebene famililire Auftreten bei Geschwistern. Joubert (Joubert et al. 1969)
grenzt eine bei 4 Geschwistern beobachtete Agenesis des gesamten oder nur des
posteroinferioren Vermis, die klinisch mit einer spontan remittierenden Atem-
stédrung vom Typ Biot, Augenbewegungsstorungen, Ataxie und mentaler Retar-
dierung einhergeht, als eigenes Syndrom ab. Zwischen beiden Syndromen ist das
von uns beschriebene klinische Bild der 3 Schwestern mit im CT fehlendem
Unterwurm, erweitertem 4. Ventrikel und in einem Fall beginnendem Hydro-
cephalus internus anzusiedeln. Die beim Joubert-Syndrom (Curatolo et al. 1980)
als typisch beschriebene Atemstérung fehlte, es bestanden aber gestérte Augen-
bewegungen, Ataxic und mentale Retardierung. Auch die Erweiterung des
4, Ventrikels und ein Hydrocephalus internus kommen bei beiden Syndromen vor.
Die 3 Fille lassen an einen autosomal rezessiven Erbgang denken, die Mutter hat
eine cerebellire Ataxie, der Vater ist klinisch gesund. Die Familienanamnese
beider Eltern ist, soweit sie erfragt werden konnte, unauffillig, trotzdem sind alle 3
Kinder erkrankt. Anhand dieser Fille 148t sich das Joubert-Syndrom den klini-
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schen Fehlbildungen, die unter den Namen Dandy und Walker subsummiert
werden, liickenlos zuordnen.

Der Vergleich der kilinischen Symptomatik von 36 Fillen mit im cranialen CT
erweiterten dulleren Liquorrdumen iiber dem Palaeocerebellum (8mal) oder iber
Palaeo- und Neocerebellum (28mal) bestitigt fltere Ergebnisse (Hassler 1953; Ule
1957; Clara 1959; Victor et al. 1959; Sedgwick 1970). So findet sich eine Rumpf-
ataxie in beiden Gruppen etwa gleich hiufig (50% und 54%). Die GliedmaBen-
ataxie mit Hypermetrie im Finger-Nase-Versuch, Intentionstremor, Rebound-
Phinomen nimmt aber ebenso wie cerebeliire Dysarthrie und Spontan- oder
Blickrichtungsnystagmus mit der Ausdehnung des atrophischen Prozesses nach
laterodorsal zu (hierzu Tabelle 3). Eine Hypotonie der Muskulatur wurde nur bei
Patienten mit nach laterodorsal reichender Atrophie beobachtet. Durch diese
Bestitigung alterer, auf pathologisch-anatomischer Kontrolle basierender Er-
gebnisse wird gezeigt, dal die morphologische Diagnose von Kleinhirnatrophien
mittels der cranialen Computertomographie sowie die Differenzierung palaeo-
und neocerebelldrer Anteile mit dieser Methode moglich ist. Caudale archi-
cerebellire Anteile werden im CT hingegen schlecht erfal3t.

Zusammenfassend

Die Diagnose einer cerebelliren Erkrankung basiert in jedem Falle zuerst auf
Anamnese und klinischem Befund einschlieBlich klinisch-chemischen Unter-
suchungen. Zur differentialdiagnostischen Abgrenzung kann die craniale Com-
putertomographie wertvolle Hilfe leisten. So haben die idiopathischen, paraneo-
plastischen, Diphenylhydantoin-bedingten Kleinhirnatrophien und die Erkran-
kungen der Gruppe Nonne-Marie im CT ein anderes Verteilungsmuster als die sog.
alkoholischen Kleinhirnatrophien, Morbus Friedreich, Marinesco-Sjoegren- und
Louis-Bar-Syndrom.

Innerhalb der beiden Klassifizierungen ist eine Unterscheidung anhand des
AusmabBes der Atrophie, evtl. supratentorieller Beteiligung und des klinischen
Bildes moglich. Dazwischen stehen Fille mit definierten Mangelkrankheiten,
solche kénnen sowohl bei alkoholischen als auch bei anderen Kleinhirnatrophien
eine Rolle spielen.

Die olivo-ponto-cerebelliren Atrophien bieten im CT ein charakteristisches
Bild, welches bei der allein klinisch nur zu vermutenden Diagnose hilft. Die
differentialdiagnostische Aufgliederung innerhalb dieser Gruppe ist allerdings
nach wie vor nicht ohne pathologisch-anatomischen Befund méglich.

Zuletzt hilft die CT-Untersuchung bei Diagnose, Differentialdiagnose und
Verlaufsbeobachtung von Fehlbildungen, wie dem Dandy-Walker-, Joubert- und
Arnold-Chiari-Syndrom (Naidich et al. 1980). Die Entscheidung iiber Zeitpunkt
und Art des Vorgehens fiir eine Ventilimplantation wird so erleichtert.
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