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ZUSAMMENFASSUNG

Hintergrund Obgleich eine Vielzahl von Prozessen am Neu-
rokranium Zufallsbefunde gutartiger Natur sind, gibt ist es
dennoch héufig Schwierigkeiten bei der genaueren artdiag-
nostischen Einordnung.

Methode Im Rahmen der Ubersichtsarbeit wurden retro-
spektiv CT/MRT des Schédels beziiglich solitarer Ldsionen des
Neurokraniums ausgewertet. Die Mehrzahl der Lasionen wur-
den histologisch gesichert.

Ergebnisse Ziel war es, typische lokale Pathologien des Neu-
rokraniums darzustellen und anhand von 12 Entitaten, deren
Lokalisationen, Haufigkeiten und radiologischen Besonderhei-
ten einen systematischen Uberblick zu geben.

Schlussfolgerung Unterschieden werden miissen Prozesse,
die primdr vom Neurokranium ausgehen, von sekunddren
Prozessen, die das Neurokranium infiltrieren. Fir dieses wich-
tige diagnostische Merkmal ist die MRT meistens unverzicht-
bar, wéhrend die definitive Diagnose dann unter Berlicksichti-
gung der Anamnese mit dem typischen Erscheinungsbild in
der CT haufig gestellt werden kann.

Kernaussagen

= Es gibt hdufig Schwierigkeiten bei der genaueren artdiag-
nostischen Einordnung von solitdren Lasionen des Neuro-
kraniums. Typische solitdre Pathologien des Neurokrani-
ums werden anhand von 12 Entitdten dargestellt. Haufig
sind sowohl MRT und CT fiir die genaue artdiagnostische
Einordnung unerlésslich.

Zitierweise

= Schéfer M, Koch A, Streitparth F etal. Cross Sectional
Diagnosis of Solitary Lesions of the Neurocranium.
Fortschr Réntgenstr 2017; 189: 1135-1144

ABSTRACT

Background Although a wide range of processes along the
neurocranium are of a benign nature, there are often difficul-
ties in the differential diagnosis.

Method In the review CT/MRI scans of the head were eval-
uated retrospectively regarding solitary lesions along the neu-
rocranium. The majority of the lesions were histologically
proven.

Results The purpose of the review is to present typical
pathologies of the neurocranium and provide a systematic
overview based on 12 entities, their locations, prevalence
and radiological characteristics.

Conclusion Processes, which primarily originate from the
neurocranium have to be differentiated from secondary pro-
cesses infiltrating the neurocranium. For this important diag-
nostic feature, MRI is typically essential, while the definitive
diagnosis is often made on the basis of the medical history
and the typical appearance on computer tomography.
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Einleitung

Prinzipiell unterscheidet man zwischen generalisierten und foka-
len Erkrankungen des Neurokraniums, wobei letztere noch in mul-
tipel und solitire unterteilt werden kénnen. Atiologisch werden
reaktive, entziindliche oder tumordse Prozesse von metaboli-
schen Stérungen und systemischen Erkrankungen unterschieden,
die in der Mehrzahl generalisiert oder multipel auftreten. Solitare
Lasionen des Neurokraniums werden hdufig als asymptomatische
radiologische Zufallsbefunde entdeckt.

Primdre Tumore der Kalotte machen ca. 0,8 % der gesamten
Knochentumore aus [1] wéhrend Zweitmanifestationen einer
Grunderkrankung (z. B. Metastasen) oder angrenzende infiltrative
Prozesse (z.B. Meningeome) haufiger auftreten.

Bei der artdiagnostischen Zuordnung ist es oft auch wichtig
darauf zu achten, ob ein Bezug zu anderen anatomischen Kom-
partimenten wie zu den Nasennebenhd&hlen, den Mastoiden, den
Meningen, den angrenzenden vaskuldren Strukturen oder der
Galea besteht.

Kalottenldsionen werden héufig als Zufallsbefunde bei einer
kranialen Magnetresonanztomografie (MRT) oder Computerto-
mografie (CT) gefunden. Mithilfe der CT kénnen typische Befunde
von klassischen Erkrankungen (wie z.B. das Himangiom, das
Osteom, das Eosinophile Granulom und die Fibrése Dysplasie)
meist ohne weitere Bildgebung sicher diagnostiziert werden.
Wenn das Erscheinungsbild in der MRT nicht so charakteristisch
ist, muss dann hdufiger noch eine CT ergdnzt werden.

Wahrend die Computertomografie insbesondere die Knochen-
destruktion oder eine mineralisierte Tumormatrix nachweisen
kann [2], wird die MRT aufgrund des besseren Weichteilkontrastes
zur Gewebecharakterisierung, zur raumlichen Zuordnung zu den
Kompartimenten und zur Darstellung einer extraossaren Kompo-
nente verwendet [3].

Die klassische Rontgenaufnahme des Schddels spielt heute kei-
ne Rolle mehr.

Die vendse oder arterielle zerebrale MR- und CT-Angiografie
oder eine digitale Subtraktionsangiografie (DSA) werden bei pri-
mar vaskuldren Prozessen, bei Infiltrationen der groRen vendsen
Blutleiter oder zur Therapieplanung eingesetzt [4].

Im Rahmen der Ubersichtsarbeit wurden retrospektiv ca. 3500
CT/MRT des Schddels aus dem Zeitraum 2008 - 2013 von zwei
Fachdrzten (fir Radiologie und Neuroradiologie) beziiglich Pro-
zessen am Neurokranium ausgewertet. Ein groRer Teil der Lésio-
nen wurde histologisch gesichert.

Ziel dieser Ubersichtsarbeit ist es, typische solitire fokale
Pathologien des Neurokraniums darzustellen und anhand von 12
Entitdten, deren Lokalisationen, Haufigkeiten und radiologischen
Besonderheiten einen systematischen Uberblick zu geben
(» Abb. 1).

Fiir die radiologische Diagnose sollten Lasionen des Neurokra-
niums immer auch in Zusammenschau mit relevanten klinischen
Informationen betrachtet werden. Dies umfasst das Patientenal-
ter, die klinischen Symptome und anamnestische Angaben hin-
sichtlich eines vorangegangen Traumas oder einer Grunderkran-
kung sowie laborchemische Auffdlligkeiten. Die Beurteilung von
charakteristischen, radiologischen Merkmalen kann bei der Ein-
grenzung der Differenzialdiagnosen helfen [5].

—
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» Abb. 1 Unterschiedliche Entitdten der Lasionen des Neurokrani-
ums.

Intraossares Meningeom

Definition und Lokalisation

Intraossare Meningeome sind definierbar als neoplastische Lasio-
nen mit groBtem Tumoranteil im Knochen ohne oder mit maRiger
Durakomponente.

Meningeome sind mit 20 % aller primdrer, intrakranieller
Tumoren hdufige Entitdten, welche gewohnlich im Subduralraum
lokalisiert sind. In weniger als 1% der Félle entstehen die Menin-
geome extradural als ektope Meningeome in der Subcutis, den
Nasenhaupt- bzw. Nasennebenhohlen, der Orbita, den Speichel-
driisen sowie der Diploe des Schddelknochens [6]. In letzterem
Fall werden sie auch als intraossdre Meningeome bezeichnet [7].
Intraossdre Meningeome haben bei den primar extraduralen
Meningeomen einen Anteil von 14 % [8].

Atiologisch werden intrauterine Versprengungen von Menin-
gozyten beim Schluss von Mittellinienstrukturen, Proliferationen
von Meningozyten in der Nahe von Suturen und Foramina, Diffe-
renzierungen von Schwann‘schen Zellen zu Meningozyten und
pluripotente, mesenchymale Zellen fiir ihre Entstehung verant-
wortlich gemacht [9].

Bildgebung

Im CT zeigt sich zumeist eine expansive osteoblastische Lasion
(» Abb. 2A-C) mit Auftreibung des Knochens, jedoch werden
in der Literatur auch osteolytische oder gemischte (osteoblas-
tisch/osteolytische) Subtypen des intraossdren Meningeoms
beschrieben [10]. Die Tabula interna kann hierbei mitbetroffen
sein und zeigt eine irrequldre Begrenzung [11] (> Abb. 2D-F).
Das MRT-Signalverhalten ist im T2-gewichteten Bild variabel und
im nativen T1-gewichteten Bild zumeist zum umgebenden Hirn-
gewebe iso- bis hypointens. Die Dura mater kann auch bei intra-
ossaren Meningeomen, abhangig von der Krankheitsdauer, invol-
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» Abb. 2 Intraossdres Meningeom einer 40-jéhrigen Frau A-C.

A Das axiale CT zeigt eine groRe osteoblastische Lasion ohne korti-
kale Knochendestruktion. B Das axiale T2-gewichtete Bild zeigt eine
hypointense Lasion ohne extraossare Tumorkomponente. C Das T1-
gewichtete Bild nach Kontrastmittelgabe zeigt keine Kontrastmit-
telaufnahme. Meningeom einer 55-jahrigen Frau D-F mit Destruk-
tion des angrenzenden Knochens D Das axiale T2-gewichtete Bild
zeigt eine groRe extraossare Tumorkomponente E mit einer homo-
genen Kontrastmittelaufnahme nach Kontrastmittelapplikation.

F HE-Farbung des intraossaren Meningeoms G mit isomorphem,
meningothelial differenzierten Tumor ohne Merkmale der Atypie.

viert sein und zeigt dann auch ein Kontrastmittelenhancement
(dural-tail). Im histopathologischen Prdparat stellt sich das intra-
ossdre Meningeom in der HE-Farbung mit isomorphen meningo-
thelial differenziertem Tumor ohne Merkmale der Atypie dar
(» Abb. 2G).

Differenzialdiagnostisch ist in erster Linie an die fibrése Dys-
plasie zu denken. Des Weiteren sind osteoblastische Metastasen
(meist bekanntes Primum), der Morbus Paget und das Osteom
zu erwdhnen. Bei der fibrésen Dysplasie ist jedoch die Lamina in-
terna charakteristischerweise glatt begrenzt, beim intraossdren
Meningeom ist sie in der Regel irrequldr begrenzt. Die fibrose
Dysplasie tritt eher im Kindes- bis frithen Erwachsenenalter auf.

Von den intraossaren Meningeomen abzugrenzen ist die ossd-
re Infiltration von Meningeomen die primar im Subduralraum
lokalisiert sind. Haufiger kommt es dabei zu stdrkeren erosiven
Verdnderungen des angrenzenden Knochens, was wiederum die
Differenzialdiagnose zu einer Metastase erschwert.

Fazit fir die Praxis

Das intraossdre Meningeom ist eine seltene Entitat die meist keine
Beschwerden verursacht und im CT typischerweise als expansive
osteoblastische Ldsion beim Erwachsenen in Erscheinung tritt.
Schwierigkeiten kdnnen bei der Abgrenzung zu einer fibrosen
Dysplasie oder einer solitaren, rein osteoblastischen Metastase
auftreten.

Osteom

Definition und Lokalisation

Osteome sind die haufigsten gutartigen Tumore der Kalotte [12].
Sie sind sehr langsam wachsende Knochentumore, welche in
jedem Alter diagnostiziert werden, jedoch ist eine Haufung im 4.
und 5. Lebensjahrzehnt zu beobachten. Pradilektionsstellen sind
aber typischerweise die Nasennebenhdhlen, insbesondere die
Stirnhohle und die Siebbeinzellen [13]. Die iberwiegende Anzahl
der Osteome treten im Bereich der Schadelsuturen auf. Typischer-
weise entstehen die Osteome an der Tabula externa (> Abb. 3A,
B); wenn sie von der Tabula interna ausgehen, kénnen sie auch
fur ein kalzifiziertes Meningeom gehalten werden.

In den meisten Féllen handelt es sich bei den Osteomen um
asymptomatische radiologische Zufallsbefunde. Gelegentlich
kdnnen Osteome der Nasennebenhohlen durch Verlegung der
Ausfiihrungsgange Sinusitiden oder Mukozelen hervorrufen. Bei
Nachweis multipler Osteome sollte an das autosomal dominant
erbliche Gardner-Syndrom gedacht werden.

Bildgebung

Die Osteome weisen in der CT nahezu der Kortikalis identische
Dichtewerte auf, da sie aus reifem kompakten Knochen mit vor-
wiegend lamelldrer Struktur bestehen (> Abb. 3C). In der MRT zei-
gen sie ein hypointenses T1-Signal und weisen keine Kontrastmit-
telaufnahme sowie keine Weichteilkomponente auf [14]. In der T2
gewichteten Sequenz variiert das Signalverhalten je nach Anteil
des kompakten und spongitsen Knochenanteils [4].

Fazit fir die Praxis

Das Osteom hat eine der Kortikalis identische Dichte und geht
iberwiegend von der Tabula externa aus, dort oft im Bereich der
Schadelsuturen. Es zeigt keine Kontrastmittelaufnahme und weist
keine Weichteilkomponente auf.

Kavernoses Hamangiom

Definition und Lokalisation

Beim Hamangiom handelt es sich nach WHO-Definition um eine
benigne Ldsion, die aus neu gebildeten kapilldren oder kaverné-
sen BlutgefdBen besteht. Histologisch wird zwischen kapilldren
und kaverndsen Hamangiomen unterschieden, wobei im Erwach-
senenalter die kavernésen und im Kindesalter die kapilldren
Hamangiome vorliegen. Kapillire Hdmangiome bestehen aus
Lobuli von Kapillaren mit einigen groReren zufiihrenden GefaRen,
die kavernosen aus vielen groBen, diinnwandigen Rdumen.

Primdre intraossdre Hdmangiome sind Himangiome, welche
normalerweise in der Markhohle lokalisiert sind und am haufigs-
ten in den Wirbelkdrpern oder der Schéddelkalotte vorkommen.
Diese tumordhnlichen Ldsionen sind langsam wachsend und meis-
tens asymptomatisch.
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» Abb.3 Osteom einer 71-jahrigen Patientin. A Das axiale CT im
Knochenfenster zeigt einen gut abgrenzbaren, sklerosierten Tumor
rechts occipital, der die Tabula externa und Tabula interna mit ein-
bezieht. B Osteom einer 45-jdhrigen Patientin im axialen CT im
Knochenfenster mit einer ovalen, sklerotischen Ldsion, die von der
Tabula externa des linken Os temporale ausgeht. C HE-Farbung
eines Osteoms mit kompaktem, verdicktem Lamellenknochen;
zusatzlich ist spaltartig erweitertes Fettmark zu erkennen (Pfeile).

Bildgebung

Im CT-Knochenfenster zeigen Himangiome eine gut abgrenzbare
osteolytische Lasion mit dem charakteristischen trabekularen
Muster von Honigwaben (> Abb. 4A, B), bedingt durch verdickte
Trabekel, die an die angiomatdsen Kanale angrenzen. Die feinen
Spongiosabélkchen sind verschwunden und strdhnige Spongiosa-
ziige in vertikaler Orientierung treten hervor. Die Ldsion nimmt
ihren Ursprung in den Diploerdumen und zeigt eine Ausdehnung
zumeist der Tabula externa. Selten ist auch eine periostale Reak-
tion nachweisbar [15].

Nach Kontrastmittelgabe zeigen die Hdmangiome typischer-
weise ein krdftiges Anreicherungsmuster [16], mit dem jedoch
keine signifikante Unterscheidung zwischen den kapilldren und
kavernésen Hdmagiomen erzielt werden kann.

In der MRT stellt sich das Hdmangiom bedingt durch Umbau-
vorgange nach Einblutungen mit unterschiedlichem Sig-
nalverhalten dar. Gewdhnlich ist das asymptomatische Hdman-
giom im T1-gewichteten Bild signalreich, bedingt durch das
Vakatfett mit einem getiipfelten Erscheinungsbild aufgrund der
knochernen Trabekel [17]. Atypische, symptomatische Hdman-
giome haben hingegen einen héheren vaskuldren Anteil und
weniger Fett und zeigen daher eine Signalintensitdtsminderung
im T1 gewichteten Bild.

Im T2-gewichteten Bild ist das Hdmangiom gegenlber der
Muskulatur ebenfalls hyperintens, bedingt durch das sehr lang-
sam flieRende, z. T. stagnierende Blut und das Fett. Die angiogra-
fische Darstellung von Himangiomen des Knochens kann sehr
unterschiedlich sein. Einige zeigen typische korkenzieherartige

» Abb.4 Kavernoses Himangiom. A, B Das axiale und sagittale CT
im Knochenfenster einer 51-jahrigen Patientin zeigt eine gut
abgrenzbare, expansive osteolytische Lasion mit verdickten Trabe-
keln. C Angiografie des kavernéses Hamangioms mit kraftiger
Hypervaskularisierung.

GefdRe (> Abb. 4C), andere wiederum sind angiografisch véllig
stumm. Aktive Himangiome kdnnen arteriovenose Fehlbildungen
enthalten. Prinzipiell sind jedoch AV-Malformationen von den
Hdmangiomen abzugrenzen, da sie den angeborenen GefdRfehl-
bildungen zugeordnet werden.

Das Bild eines Hdmangioms im CT und MRT ist in der Regel so
typisch, dass meistens keine differenzialdiagnostischen Probleme
auftreten. Lediglich die atypischen Hamangiome kénnen auf-
grund des geringen Fettanteils und gelegentlicher klinischer
Symptome zu differenzialdiagnostischen Schwierigkeiten fiihren.

Fazit fur die Praxis

Das kaverndse Hamangiom ist ein relativ haufiger Zufallsbefund
einer osteolytischen Lasion mit dem charakteristischen trabekuld-
ren Muster von Honigwaben. Diese vaskuldre, tumordhnliche La-
sion hat ein typisches Erscheinungsbild in der T1 aufgrund des
hohen Vakatfetts und tritt meist asymptomatisch auf. Atypische,
symptomatische Himangiome haben hingegen einen héheren
vaskuldren Anteil und weniger Fett und zeigen daher eine Sig-
nalintensitdtsminderung im T1 gewichteten Bild.

Epidermoidzyste

Definition und Lokalisation

Das Epidermoid ist eine dysontogenetische Entwicklungsstérung,
bei der durch den Einschluss von ektodermalen Elementen eine
nicht neoplastische Raumforderung mit epidermisartiger Zysten-
wand und Hornlamellen als Inhalt entsteht. Es wird zumeist wah-
rend der 3.-5. Schwangerschaftswoche durch eine inkomplette
Zellteilung des neuralen Gewebes von dem kutanen duBeren
Keimblatt bedingt, kann selten auch durch Traumata oder Opera-
tionen hervorgerufen werden [18]. Die Epidermoidzyste macht
meist keine Symtomatik und tritt wenn, meist erst im Erwachse-
nenalter bedingt durch ein protrahiertes, lineares Wachstum in
Erscheinung [4]. Epidermoidzysten kommen am hdufigsten im
zerebellopontinen Winkel (37 %), der paraselldaren Region (30 %),
geringer auch in der mittleren Schadelgrube vor [19]. Etwa 10%
der Epidermoide treten aber auch extradural, und hier am hdu-
figsten intraossar (innerhalb der Diploe) auf. Im histopathologi-
schen Préparat zeigen sich in der HE-Farbung Anteile einer Epider-
moidzyste mit verhornendem Epithel und Keratinlamellen
(» Abb. 5 D). Sowohl die epitheliale Zystenwand als auch die Kera-
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» Abb.5 A Axiales CT im Knochenfenster und B axiales T2-gewich-
tetes Bild zeigt eine links parietale umschriebene, expansive osteo-
lytische Ldsion bei einer 19-jahrigen Patientin mit kortikaler Aus-
diinnung und Durchbruch der Tabula interna und externa. Der
Inhalt ist iberwiegend T2-hyperintens. C Die axiale T1-gewichtete
Sequenz nach Kontrastmittelgabe zeigt keine Kontrastmittelanrei-
cherung. D Die HE-Farbung zeigt Anteile einer Epidermoidzyste mit
verhornendem Epithel (Pfeile) und Keratinlamellen (Sterne). E AE 1/
3-Farbung: Sowohl die epitheliale Zystenwand als auch die Keratin-
lamellen exprimieren den Panzytokeratinmarker AE1/3.

tinlamellen exprimieren den Panzytokeratinmarker AET1/3
(» Abb. 5E).

Bildgebung

In der CT stellen sich Epidermoidzysten als hypodense, lobulierte
osteolytische Raumforderungen in typischer Lokalisation dar und
zeigen zumeist eine glatte Begrenzung mit Ausdiinnung und sel-
tener auch einem Durchbruch der Tabula interna und externa [1]
(» Abb. 5A). Die Dichtewerte der Lasion sind in T1- und T2-Wich-
tung flissigkeitsaquivalent, konnen jedoch bedingt durch den
Proteingehalt und Einblutung variieren [20] (» Abb. 5B, C). Gele-
gentlich findet man innerhalb der Lasion auch Verkalkungen. Hin
und wieder zeigen Epidermoide nach Kontrastmittelgabe einen
schmalen anreichernden Saum, der wahrscheinlich einer ent-
ziindlichen Reaktion an der Peripherie entspricht. Charakteristisch
in der MRT sind das hyperintense FLAIR- und DWI-Signal im
b1000-Bild und ein entsprechend erniedrigter ADC-Wert.

Fazit fir die Praxis

Die Epidermoidzyste macht meist keine Symtomatik und tritt
meist erst im Erwachsenenalter in Erscheinung. Charakteristisch
in der MRT sind das hyperintense FLAIR- und DWI-Signal im
b1000-Bild und ein entsprechend erniedrigter ADC-Wert.

Paccionische Granulationen

Definition und Lokalisation

Pacchionische Granulationen sind zottenformige Gebilde der
Arachnoidea, die in die groRen venésen intrakraniellen Blutleiter
hineinragen. Sie sind im Sinus sagittalis superior, Sinus transver-
sus, Sinus kavernosus und Sinus sigmoideus in abfallender Reihen-
folge der Haufigkeit vorhanden.

Sie kénnen den angrenzenden Knochen expansiv verdrangen
und Osteolysen verursachen und dann ab und an zu differenzialdi-
agnostischen Schwierigkeiten mit Kalottenmetastasen fiihren,
insbesondere bei Patienten mit entsprechend vorbekannten Neo-
plasien. Zudem ist der umschriebene Thrombus im Sinus trans-
versus eine immer wiederkehrende Differenzialdiagnose. Sel-
ten konne sie sehr gro werden (> Abb. 6) und kdnnen dann zu
Verwechslungen mit einer Raumforderung fiihren.

Bildgebung

Pacchionische Granulationen sind in der Regel nicht hyperdens im
CT und die angrenzenden Osteolysen zeigen eine glatte Begren-
zung ohne Mehrsklerosierung. In der MRT sind sie in der T2w typi-
scherweise hyperintens.

Die typischen MRT-Zeichen eines Thrombus sind zudem das
iso- bis hyperintense langerstreckige Signal in der T1-Wichtung
und die deutliche Signalabsenkung in den T2"/Hdm-Sequenzen.
Die Hauptmerkmale einer riesigen arachnoiden Granulation sind
die nicht kontrastmittelaufnehmende Granula mit zentralem, lini-
enférmigem Enhancement und umgebendem signalreichen Blut
in der kontrastmittelgestiitzten CT-oder MR-Venografie.

Fazit fir die Praxis

Paccionische Granulationen kénnen manchmal sehr groR werden
und den angrenzenden Knochen osteolytisch verandern. Differen-
zialdiagnostisch abzugrenzen ist die Sinus- und Hirnvenenthrom-
bose und durch eine Neoplasie bedingte Osteolyse.

Fibrose Dysplasie

Definition und Lokalisation

Die fibrose Dysplasie ist eine durch Mutation bedingte Stérung
der Ossifikation und gehort zu den nicht neoplastischen Entwick-
lungsstérungen des knochenbildenden Mesenchyms mit einer
fehlerhaften Differenzierung in reifen Knochen. Neuere Studien
ordnen sie dennoch auch den gutartigen, nicht abgekapselten
Neoplasien zu [21].

Die fibrése Dysplasie tritt hauptséchlich im Kindesalter und fri-
hen Erwachsenenalter auf und kann nach der Pubertat spontan
ausheilen. Bisher sind Einzelfdlle von Entartungen zu Osteo-,
Fibro- und Chondrosarkomen beobachtet worden, die Entar-
tungswahrscheinlichkeit wird mit ca. 0,4 % angegeben [22, 23].
In der Literatur wird die Lokalisation der fibrosen Dysplasie mit
15% der Falle am Schadelknochen beschrieben, dort vorwiegend
in der Region der Nasennebenhohlen und des Kieferbereichs [24].
Sie kann monoostotisch, selten aber auch im Rahmen von ver-
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» Abb. 6 6-jihriger Junge mit einer riesigen arachnoidalen Granu-
lation. A, B Axiale und sagittale T2-gewichtete Sequenz zeigen ein
hyperintenses Signal der Paccionischen Granulation am Sinus sagit-
talis superior und eine kortikale Ausdiinnung an der angrenzenden
Schéadelkalotte, aber keine Osteolyse. C In der vendser MR-Angio-
grafie zeigt sich eine groBe Kontrastmittelaussparung.

schiedenen Syndromen, polyostotisch auftreten, die sich dann
typischerweise bereits im Kindesalter mainifestieren (z.B.
McCune-Albright) [25].

Symptome kénnen durch die Kompression von benachbarten
Strukturen entstehen. Insbesondere bei der kraniofazialen Dyspla-
sie kann es zu einer Kompression der Hirnnerven kommen.

Bildgebung

Die Computertomografie zeigt je nach Verteilung der bindegewe-
bigen und kndchernen Komponenten ein wabig-zystisches Muster
mit dem charakteristischen, milchglasartigen Erscheinungsbild
(» Abb. 7A). Der Knochen erscheint typischerweise aufgetrieben
und balloniert mit ausgediinnter Kortikalis. Die Tabula externa ist
dabei im Vergleich zur Tabula interna starker betroffen [26]. Teil-
weise finden sich auch fleckige Verkalkungen. Das Nebeneinander
unterschiedlicher Veranderungen ist typisch fir die fibrose Dys-
plasie, kann aber im MRT zu differenzialdiagnostischen Schwierig-
keiten fiihren und aggressiven Ldsionen dhneln. In der T2w kdn-
nen die Herde je nach Verhéltnis von fibrosem Gewebes und
ossarer Matrix sehr signalarm, aber auch stark hyperintens zur
Darstellung kommen [27]. Nach Kontrastmittelgabe ist fiir die
Lasionen eher ein flaues, samtartiges Enhancement charakteris-
tisch, aber auch ein kréftiges Enhancement der Herde ist méglich
[1] (> Abb. 7B, C).

Die Diagnose einer fibrésen Dysplasie kann aufgrund ihres cha-
rakteristischen Erscheinungsbildes in der CT in den meisten Fallen
sicher gestellt werden. Zudem kann die Intaktheit der Kortikalis
im CT beurteilt werden, um sie von einem malignen Tumorge-
schehen abzugrenzen.

Fazit fir die Praxis

Die fibrose Dysplasie ist eine typische Knochenldsion des Kindes-
und Jugendalters. Die Diagnose einer fibrésen Dysplasie kann auf-
grund ihres charakteristischen milchglasartigen Erscheinungsbil-
des in der CT in den meisten Fallen sicher gestellt werden.

» Abb. 7 Fibrose Dysplasie bei einem 20-jahrigen Patienten. A Das
axiales CT Schnittbild zeigt eine frontotemporale, innerhalb der
Diploe-Raume liegende Lasion mit dem typischen ,milchglasar-
tigen“ Erscheinungsbild. B Axiale T2-gewichtete Aufnahme zeigt
ein hypointenses Signal. C Das axiale T1-gewichtete Bild nach
Kontrastmittelgabe zeigt Areale mit und ohne Kontrastmittelauf-
nahme.

Osteomyelitis

Definition und Lokalisation

Die Osteomyelitis ist eine Knochenentziindung welche fast immer
bakteriell bedingt ist. Die sehr seltene Osteomyelitis an der Kalot-
te ist meist eine Sekundarerkrankung. Ausgangspunkt ist oft eine
Verletzung oder ein entziindlicher Prozess der Nasennebenhoh-
len, der Mastoide oder der Orbita. Auch nach neurochirurgischen
Eingriffen kann es in seltenen Fallen zu einer Osteomyelitis kom-
men. Diese kann auch erst nach 1-12 Monate nach dem Eingriff
auftreten [28] und ist meist durch Staphylooccus aureus bedingt
[29]. Die eitrige Osteomyelitis hat eine akute und chronische Ver-
laufsform. Im Anfangszustand der Entziindung I6sen die Bakterien
eine umschriebene Entziindungsreaktion aus, welche zu einem
lokalisierten Zelltod und letztlich zu einer umschriebenen Kno-
chennekrose flihrt. Mit der Zeit demarkiert sich die Infektion mit
einem Randsaum von Granulationsgewebe und neu angelager-
tem Knochen.

Bildgebung

Die Osteomyelitis der Kalotte fiihrt zu unscharf begrenzten foka-
len Osteolysen, mit zum Teil mottenfraBahnlichem Erscheinungs-
bild, selten auch mit Ausbildung eines Sequesters. Chronische
Verldufe gehen auch mit einer Reaktion des angrenzenden Kno-
chens in Form einer umgebenden Mehrsklerosierung einher.
Manchmal sind die Befunde auch nur sehr diskret ohne gréRere
extraossare Begleitbefunde (» Abb. 8).

Im MRT zeigt sich hédufig in der akuten Verlaufsform ein T2
hyperinteses Odem und in der chronischen Verlaufsform eine
Mehrsklerosierung. Eine extraossare Weichteilkomponente kann
im MRT gut erfasst werden. Typischerweise zeigt die akute Osteo-
myelitis ein Odem und eine kriftige Kontrastmittelaufnahme, im
chronischen Stadium ist zumeist auch eine milde Kontrastmittel-
aufnahme zu erkennen.

Fazit fiir die Praxis

Die sehr seltene Osteomyelitis an der Kalotte ist meist eine Sekun-
darerkrankung. Ausgangspunkt ist oft eine Verletzung oder ein
entziindlicher Prozess. Sie fiihrt zu fokalen Osteolysen, mit zum
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» Abb. 8 Osteomyelitis bei einer 52-jahrigen Frau. A Das axiale CT-
Schnittbild zeigt eine mottenfraBdhnliche Destruktion der Tabula
interna im linken Os frontale. B In der T2-Wichtung zeigt sich eine
hypointense Lasion. C Das T1-gewichtete Bild nach Kontrastmittel-
gabe zeigt eine geringe bis intermedidre Kontrastmittelanreiche-
rung und kein Empyem.

Teil mottenfraBdhnlichem Erscheinungsbild. In der chronischen
Form zu einer umgebenden Mehrsklerosierung, selten auch zur
Ausbildung eines Sequesters.

Langerhans-Zellhistiozytose

Definition und Lokalisation

Die Langerhans-Zellhistiozytose (LCH) ist eine sytemische Erkran-
kung unklarer Atiologie, diskutiert wird jedoch ein interzellulirer
Kommunikationsdefekt mit Zytokinimbalance zwischen T-Zellen
und den Langerhanszellen. Das eosinophile Granulom stellt die
hdufigste und mildeste Form dar [30]. Die LHC beschreibt einen
Oberbegriff fiir eine Gruppe unterschiedlich verlaufender System-
erkrankungen mit Proliferation dendritischer Zellen vom Typ der
Langerhanszelle und ontogenetisch verwandter Zellvarianten
[26, 31]. Die Erkrankung kann generell jedes Organ befallen,
wobei das am hdufigsten beteiligte Organ der Knochen, und hier-
bei vor allem die Kalotte ist [32].

Das klinische Bild ist sehr variabel und wird von den unter-
schiedlichen Organmanifestationen gepragt. An der Kalotte kon-
nen die Patienten lokale Schmerzen und eine tastbare, groRer
werdende Raumforderung aufweisen [33]. Es gibt jedoch auch
Patienten, die beschwerdefrei sind und deren Diagnose auf einem
Zufallsbefund beruht.

Die LHC kann in jedem Lebensalter auftreten, jedoch ist sie am
hdufigsten bei Kindern und Jugendlichen [32], der Altersgipfel
liegt in den ersten drei Lebensjahren [34].

Die Lasion hat ihren Ursprung in der Diploe und breitet sich
durch die Tabula interna und Tabula externa aus. Hierbei wird
das Os parietale als das am haufigsten betroffene Areal beschrie-
ben [35].

Insbesondere muss die Erkrankung von Nicht-Langerhans-His-
tiozytosen (Klasse-II-Histiozytosen) abgegrenzt werden. Bei der
lokalisierten Langerhans-Zellhistiozytose ist die Prognose sehr
gut. Bei der multisystemischen LCH ist die Prognose vom Alter
des Patienten und vor allem von der Beteiligung von Risikoorga-
nen und dem Therapieansprechen abhdngig.

Bildgebung

In der Computertomografie hangt das Erscheinungsbild von der
Form und der Phase der Erkrankung ab. Hierbei treten in der fri-
hen Krankheitsphase die Kalottenldsionen schnell auf. Die Lasion
stellt sich als eine deutlich demarkierte, osteolytische Lasion
ohne Sklerosesaum oder periostale Reaktion dar. Oftmals sind
abgeschragte Kanten aufgrund der ungleichen Beteiligung der
Tabula interna und externa nachweisbar [36]. Charakteristisch ist
der Nachweis eines zentralen Knochensequesters im CT
(» Abb.9A), jedoch wird dieser Sequester auch bei anderen
Erkrankungen wie z.B. bei der Osteomyelitis, bei Metastasen
oder bei der Epidermopidzyste beschrieben [37]. Nach Kontrast-
mittelgabe kann das eosinophile Granulom eine reaktive durale
(»dural tail sign“) und galeale Kontrastmittelaufnahme zeigen
[38] (» Abb.9C, D). Im MRT stellen sich die Lasionen T1 hypoin-
tens und T2 hyperintens dar [39] (> Abb. 9B). Ein vermindertes
Signal in den T2-gewichteten Sequenzen wird als Zeichen fiir
einen Heilungsprozess beschrieben [12].

Die Diagnose wird in der Regel durch eine Biopsie von befalle-
nem Gewebe mit histopathologischen und immunhistochemi-
schen Untersuchungen gesichert.

Fazit fir die Praxis

Die Langerhans-Zellhistiozytose ist eine systemische Erkrankung
des Kindes- und Jugendalters. In der Bildgebung zeigt sich Gbli-
cherweise eine Osteolyse mit einem Weichteilanteil. Die Diagnose
wird in der Regel aber dennoch durch eine Biopsie gesichert.

Morbus Paget

Definition und Lokalisation

Der Morbus Paget des Knochens ist charakterisiert durch einen
lokalisiert hochgradig gesteigerten Knochenumbau, der von
pathologischen Riesenosteoklasten mit stark erhéhter Resorpti-
onsaktivitat ausgeldst wird [40]. Drei Phasen der Erkrankung
(lytisch, gemischt, sklerotisch) sind bekannt und kénnen im sel-
ben Knochen auftreten [41]. Das Ergebnis dieses (iberstiirzten
Knochenumbaus bedingt das charakteristische Mosaikmuster
(> Abb. 10A, B). Der Morbus Paget ist eine langsam fortschreiten-
de Erkrankung hauptsachlich des dlteren Menschen.

Eine maligne Entartung des Pagetknochens ist allerdings eine
seltene Komplikation.

Eine Mitbeteiligung der Kalotte ist mdglich. Es sind monoosto-
tische und polyostotische Erscheinungsformen bekannt. Etwa
10 % aller Patienten geben im Rahmen der Erkrankung Symptome
(Schmerzen) an. Durch die unkontrollierte Knochenbildung kann
es zu Nervenkompressionen insbesondere der Hirnnerven kom-
men die z.B. zu Schallempfindungsstérung fithren kénnen. Aber
auch Schalleitungsstorung durch knécherne Gelenkiberbriickun-
gen der Gehdrkndchelchen wird beobachtet.

Bildgebung

Das charakteristische Erscheinungsbild im CT besteht aus einer
ossarer Erweiterung bzw. Vergréberung der Trabekel und kortika-
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» Abb. 9 Langerhans-Zellhistiozytose eines 6 Monate alten Jungen.
A Das axiale CT zeigt eine gut abgrenzbare, ,ausgestanzte“ osteo-
lytische Lasion im linken Os frontale mit einem zentralen Sequester.
B Das axiale T2-gewichtete Bild zeigt eine duraassoziierte T2-hy-
perintense Lasion. Weitere Manifestation der Langerhans-Zellhis-
tiozytose desselben Patienten mit C einem rechts supraorbitalen
Knochendefekt und mit D einer supraorbitalen Weichgewebskom-
ponente.

» Abb. 10 Morbus Paget bei einem 59-jahrigen Patienten. A, B.
Das axiale CT zeigt im Knochenfenster Knochenexpansionen mit
fokalen sklerotischen Arealen.

ler Verdickung [2]. In der osteolytischen Phase sind glatt abgrenz-
bare, transparente Ldsionen in der Kalotte nachweisbar, welche
die Suturen berschreiten kénnen und am haufigsten im Os fron-
tale und Os occipitale vorkommen. In der gemischten Phase
(ytisch/sklerotisch) imponieren die Lasionen oftmals als wattear-
tig mit begleitender Verdickung der Kalotte [36] (> Abb. 10A, B).

In der MRT zeigen sich in der T1-Wichtung hypointense Areale
in der Diploe bedingt durch den Ersatz des Fettmarks durch fibro-
vaskuldres Gewebe. Nach Kontrastmittelgabe zeigen diese eine
deutliche Anreicherung.

Fazit fiir die Praxis

Der Morbus Paget ist eine langsam fortschreitende Erkrankung
hauptsachlich des dlteren Menschen und wird am haufigsten an
der Kalotte im Os frontale und Os occipitale beobachtet. Drei Pha-
sen der Erkrankung sind bekannt wobei das Mischbild aus Lysen
und Sklerosen am haufigsten beobachtet wird. Das Ergebnis die-
ses Uberstiirzten Knochenumbaus ist das charakteristische Mosa-
ikmuster.

Knochenmetastasen

Definition und Lokalisation

Metastasen sind die am hdufigsten vorkommenden malignen
Knochenldsionen bei Erwachsenen [42]. Nahezu alle bosartigen
Tumore kénnen Metastasen in der Schéddelkalotte hervorrufen,
jedoch ist das Mammakarzinom mit der hochsten Rate von metas-
tatischen Kalottenldsionen assoziiert [43]. Es gibt osteolytische,
osteoblastische und gemischte Erscheinungsformen [12], die
auch nur singuldr auftreten kénnen. Bei Mdnnern finden sich vor-
wiegend pulmonale, gastrointestinale und urogenitale Primartu-
moren, bei Frauen Brust-, Lungen- und Gastrointestinaltumoren
und Melanome. Eingeblutete Metastasen sind vor allem zu beob-
achten beim Melanom, Bronchial- oder Mamma-CA sowie beim
Nierenkarzinom oder Chorionkarzinom als Primdrtumor.
Gemischt osteolytisch und osteoblastische Metastasen sind beim
Lungenkarzinom und Mammakarzinom bevorzugt nachweisbar.
Metastasen der Kalotte verursachen selten Symptome, jedoch
sind Schmerzen und Hirnnervenausfélle bei Metastasen der Scha-
delbasis zu beobachten. Absiedelungen in der Dura kénnen regio-
nal raumfordernd wirken oder auch anliegende Hirnstrukturen in-
filtrieren. Bei Kindern kommt ein metastatischer Tumorbefall der
Kalotte am hdufigsten beim Neuroblastom vor [44]. Es lohnt sich
zu erinnern, dass gelegentlich eine singuldre Kalottenmetastase
der einzige Beweis einer metastasierten Erkrankung sein kann.
Dies ist insbesondere der Fall beim Nierenzellkarzinom oder beim
Schilddriisenkarzinom.

Bildgebung

Das CT stellt sehr gut das Ausmal der Knochendestruktion dar
(» Abb. 11A) und zeigt oftmals irreguldr begrenzte Rander [43]
(> Abb. 11B). Das MRT eignet sich insbesondere mithilfe der fett-
unterdriickten T1-Sequenzen, um kleine Ldsionen und das Aus-
mal der Ausbreitung intrakraniell oder innerhalb der Diploe auf-
zuzeigen. Normalerweise nehmen Metastasen Kontrastmittel auf
[43].

Fazit fiir die Praxis

Nahezu alle bésartigen Tumore kénnen Metastasen in der Scha-
delkalotte hervorrufen. Bei den Frauen zeigt das Mammakarzinom
am haufigsten metastatische Knochenlédsionen, bei den Mannern
das Prostatakarzinom. Die Anamnese und das Patientenalter sind
bei der Differenzialdiagnose zu beriicksichtigen.

Nachfolgend soll noch einmal speziell auf das Plasmozytom/
multiple Myelom und auf das systemische Lymphom mit Kno-
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» Abb. 11 A Axiales CT im Knochenfenster einer 73-jahrigen Frau
mit einer solitdren kndchernen Metastase zeigt eine osteolytische
Destruktion des occipitalen Knochens mit einer Weichteilmasse.

B Axiales CT im Knochenfenster eines 51-jahrigen Mannes mit einer
osteoblastischen Metastase zeigt eine sklerosierte Knochenldsion
mit Spikulae rechts temporal.

chenmarksbefall und das primare Knochenlymphom eingegangen
werden.

Plasmozytom/Multiples Myelom

Beim solitaren Plasmozytom haufen sich im Knochenmark befind-
liche, anomale Plasmazellen und bilden einen Knochen- oder
Weichteiltumor (extramedulldr). Beim multiplen Myelom kann
die Kalottenbeteiligung diffus oder multifokal sein, wahrend sie
beim Pasmozytom eine fokale einzelne Form darstellt.

Im CT sind beim Plasmozytom wie auch beim multiplen Mye-
lom typischerweise scharf abgrenzbare, ausgestanzt wirkende
lytische Defekte nachweisbar. Das MRT ist sehr sensitiv im Detek-
tieren der Ldsionen, welche typischerweise T1-hypointens und T2-
hyperintens erscheinen und ein Kontrastmittelenhancement auf-
weisen. Das sogenannte ,Salz und Pfeffer Muster* entsteht durch
die diffuse Infiltration des Knochenmarks [45].

Fazit fiir die Praxis

Typischerweise scharf abgrenzbare, ausgestanzt wirkende lyti-
sche Defekte. Im MRT ist das ,Salz und Pfeffer Muster“, welches
durch die diffuse Infiltration des Knochenmarks entsteht, charak-
teristisch.

Lymphom

Das primare Knochenlymphom ist selten [46]. Die Charakteristik
der Bildgebung ist unspezifisch. In der Computertomografie
kann eine Knochendestruktion sichtbar sein, hdufiger findet sich
jedoch ein permeatives Wachstumsmuster ohne Tumormatrix
und ohne Randsklerosierung (> Abb. 12A) mit einem intrakraniel-
len und/oder extrakraniellen Anteil an Weichteilgewebe
(» Abb. 12B) [47]. Eine leptomeningeale Absiedelung kann der
CT-Diagnostik entgehen. In der MRT kénnen sich die Lymphome
in der nativen T1w bei hoher Zelldichte diskret hyperintens dar-
stellen, jedoch auch hypointens nachweisbar sein. In der T2 zei-

» Abb. 12 A Axiales CT im Knochenfenster eines 11-jahrigen Jun-
gen mit einem Lymphom zeigt keinen Knochenbefall des linken Os
parietale. B Im MRT allerdings Nachweis einer Signalsteigerung in
der DWI im linken parietalen Knochen C mit einer kraftigen Kon-
trastmittelaufnahme.

gen die Lymphome haufiger ein hypointenses Signal. Nach
Kontrastmittelapplikation weisen sie ein kraftiges Kontrastmittel-
enhancement auf (» Abb. 12C) und zeigen mitunter aufgrund der
hohen Zelldichte eine ADC-Absenkung.

Viel hdufiger als das primére Knochenlymphom ist der Befall
des Knochenmarks beim systemischen Lymphom. Bildgebend
gibt es allerdings keine wesentlichen Unterschiede.

Fazit fir die Praxis

Das primére Knochenlymphom ist selten. Haufig findet sich ein
permeatives Wachstumsmuster ohne Tumormatrix und ohne
Randsklerosierung mit einem intrakraniellen und/oder extrakra-
niellen Weichteilanteil. Nach Kontrastmittelapplikation zeigt sich
zumeist ein kraftiges Kontrastmittelenhancement und aufgrund
der hohen Zelldichte ab und an eine ADC-Absenkung. Der sekun-
dare Lymphombefall des Knochenmarks ist im Vergleich zum pri-
maren Knochenlymphom deutlich hdufiger.

Zusammenfassung

Es gibt eine Vielzahl von neoplastischen und nicht neoplastischen
solitdren Lasionen des Neurokraniums, die hdufig als radiologi-
sche Zufallsbefunde diagnostiziert werden. Unterschieden wer-
den miissen primdre ossdre Lasionen, die vom Neurokranium aus-
gehen, von sekunddren Prozessen, die das Neurokranium
infiltrieren. Fiir diese Unterscheidung ist die MRT haufig unver-
zichtbar, wahrend die Diagnose unter Berlcksichtigung der
Anamnese und des Patientenalters dann mit dem typischen
Erscheinungsbild in der CT gestellt werden kann. Dabei werden
grundsétzlich osteolytische Lasionen wie z. B. Metastasen, ein
ossarer Lymphombefall, die Osteomyelitis, das Epidermoid und
die Langerhanszell-Histiozytose von osteoblastischen Lasionen
wie z. B. Metastasen, der fibrésen Dysplasie, dem Osteom oder
dem intraossdren Meningeom unterschieden.
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