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Die Rhombencephalosynapsis als seltene
Anomalie in der hinteren Schiadelgrube

Die Rhombencephalosynapsis ist eine
seltene Kleinhirnfehlbildung, welche
durch eine Fusion der zerebelldren He-
misphdren und das Fehlen bzw. eine
Hypoplasie des Kleinhirnwurms gekenn-
zeichnet ist. Assoziierte supratentorielle
Fehlbildungen bestehen in einem unter-
schiedlichen Ausmafd und korrelieren
mit der Schwere der klinischen Behin-
derung (Barkovich A. ]. Pediatric Neuro-
imaging. 3" ed. New York, Raven Press
2000: 346f).

Fallbericht

Ein 5-jahriges Mddchen wurde wegen
einer unklaren Bewusstlosigkeit und
klinischen Hirndruckzeichen stationdr
aufgenommen. Anamnestisch hatte es
unmittelbar postnatal einen V-P-Shunt
bei Verschlusshydrozephalus erhalten.
Eine weiterfithrende bildgebende Diag-
nostik erfolgte bisher nicht. Klinisch
bestanden akute Hirndruckzeichen. Au-
Berdem waren eine mentale und moto-
rische Retardierung bekannt. Im
kranialen Notfall-CT zeigte sich ein Hyd-
rozephalus bei Shuntinsuffizienz im
Rahmen einer komplexen Hirnfehlbil-
dung. Es erfolgte eine sofortige Shunt-
Revision. Zwischenzeitlich wurde das
Kind reanimationspflichtig. Postoperativ
erfolgte ein MRT zur Abklirung einer
intrazerebralen Hypoxiefolge sowie zur
Einordnung der zerebralen Fehlbildung.
Das kraniale MRT am 1.5 T Siemens
Vision zeigte ein Fehlen des Vermis mit
Verschmelzung der zerebelliren Hemi-
sphdren sowie der medialen Kleinhirn-
schenkel bei Hypoplasie der hinteren
Schddelgrube. Der 4. Ventrikel wies eine
Tranenform auf (Abb.1). Weiterhin fand
sich eine komplexe Mittellinienfehlbil-
dung mit Aplasie des Septum pellucidum
und der Fornices und konsekutiver Ver-
schmelzung des hypoplastischen Seiten-
ventrikelsystems (Abb. 2). Es fielen eine
partielle Fusion der Nuclei caudati und
der Thalami (Abb. 2) sowie der Colliculi
sup. et inf. auf. Das dorsale Drittel des
Corpus callosum inclusive Splenium war
aplastisch (Abb.3). Der Aquaeductus
Sylvii verblieb ohne Flussnachweis. Die
Kleinhirntonsillen standen tief im Fora-
men magnum (Abb. 3). AuBerdem zeig-
ten sich eine Kkortikale Dysplasie mit
komplexen Gyrierungsstorungen (Poly-

Abb.1 Transversale T1-SE-Sequenz (TR
630 ms; TE 14 ms). Tranenform des 4. Ventri-
kels durch Verschmelzung der medialen Pe-
dunculi cerebellares sowie der Nuclei dentati
und der Kleinhirnhemisphéren bei Fehlen des
Vermis cerebelli. Asymmetrische Verschmach-
tigung des temporalen Marklagers mit Poly-
mikrogyrie. Liegendes Shuntsystem rechts
retroaurikuldr mit Suszeptibilitdtsartefakten.

Abb.2 Koronare T1-SE-Sequenz (mit KM)
(TR 462 ms; TE 12ms). Aplasie des Septum
pellucidum mit Verschmelzung der hypopla-
stischen Seitenventrikel. Asymmetrie und par-
tielle Verschmelzung der Thalami bei nicht
abgrenzbarem 3. Ventrikel. Verschmadlerung
des periventrikuldren Marklagers. Polymikro-

gyrie.

mikrogyrie) und assoziierten prominen-
ten kortikalen Gefillen sowie eine
Falxdysplasie. In der echoplanaren Bild-
gebung fiel eine Diffusionsstérungin den
Basalganglien und im Kortex beidseits
auf (Abb.4), welche als Zeichen einer

Abb.3 Sagittale T2-TGSE-Sequenz mit Fett-
sdttigung (TR 7400 ms; TE 115ms; o 160°).
Aplasie des dorsalen Anteils des Corpus
callosum. Fehlender Flussnachweis im Aqua-
dukt. Tief im Foramen magnum stehende
Kleinhirntonsillen. Deutlich erweiterte, ge-
schldngelt verlaufende kortikale GeféRe.

Abb.4 Transversale

EPI-Sequenz (TR
3900 ms; TE 100/5 ms; diffusionsgewichtet).
Diffusionsstérung in den Stammganglien bds.
sowie im bifrontalen und bioccipitalen Kortex
als Zeichen der diffusen Hypoxie. Asymmetrie
der Nuclei caudati, Nuclei lentiformes und
Thalami bds. Suszeptibilitatsartefakt durch V-
P-Shunt retroaurikular rechts.

diffusen Hypoxie gewertet wurde. Das
Kind verstarb 2 Tage nach der MR-Unter-
suchung. Eine Obduktion wurde nicht
durchgefiihrt.

Diskussion

Die Rhombencephalosynapsis ist eine
sehr seltene komplexe Malformation in
der hinteren Schddelgrube. In der Lite-
ratur sind bisher 39 Fille beschrieben
(Montull C et al., Neuroradiology 2000;
42:52; Sener R. N. Comput Med Imaging
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Graph 2000; 24 (4): 277). Die Rhomben-
cephalosynapsis ist  charakterisiert
durch eine Apposition bzw. Fusion der
Nuclei dentati und eine Fusion der Klein-
hirnhemisphdren. Durch Agenesie bzw.
Hypogenesie des Wurmes und das Feh-
len des Nodulus entsteht eine Trdanen-
form des 4. Ventrikels. Weiterhin werden
in variabler Ausprdgung eine Fusion der
Pedunculi cerebellares mediales sowie
der Colliculi sup. et inf., Heterotopien der
grauen Substanz, eine Stenose oder Atre-
sie des Aquaeductus cerebri und eine
Hypo- oder Aplasie der Nuclei olivares
inferiores beschrieben (Barkovich A. ].
Pediatric Neuroimaging. 3 ed. New
York, Raven Press 2000: 346f; Montull
Cet al., Neuroradiology 2000; 42: 52).

Diese Kleinhirnanomalien zeigen sich
bei allen bisher beschriebenen Fillen
weitgehend konstant. Dagegen sind die
assoziierten Anomalien der supratento-
riellen Mittellinienstrukturen vielfaltig.
Es handelt sich dabei insbesondere um
Malformationen der ventralen Induk-
tion, da diese zeitgleich mit der Entwick-
lung des Kleinhirns auftritt (Truwit CL. et
al. Am ] Neuroradiol 1991; 12: 957). In
der Literatur werden ein Fehlen bzw.
eine Hypoplasie der vorderen Kommis-
sur und des Septum pellucidum be-
schrieben. Ein hypoplastischer 3. Vent-
rikel kann zur Fusion beider Thalami
fiihren. Auch eine Hypo- bzw. Dysplasie
des Corpus callosum wurde beobachtet
(Barkovich A. ]. Pediatric Neuroimaging.
3 ed. New York, Raven Press 2000:
346f; Truwit CL. et al. Am ] Neuroradiol
1991; 12: 957).

Differenzialdiagnostisch sollten drei
Fehlbildungssyndrome mit Hypo- oder
Aplasie des Kleinhirnwurmes abge-
grenzt werden:

1. Das Joubert-Syndrom: Hier ist eine
typische klinische Symptomatik mit epi-
sodischen Hyperventilationen, abnor-
malen Augenbewegungen, Ataxie und
mentaler Retardierung anzutreffen. Die
Anomalie der hinteren Schiddelgrube
umfasst eine Hypoplasie oder Aplasie
des Kleinhirnwurmes. Der mittlere An-
teil des 4. Ventrikels ist dreieckférmig,
der dariiberliegende Anteil ,batwing-
shaped“ (Barkovich A. J. Pediatric Neu-
roimaging. 3 ed. New York, Raven Press
2000: 346f).

2. Die Dandy-Walker-Malformation: Sie
besteht aus einer partiellen oder kom-
pletten Agenesie des Kleinhirnwurmes,

einer zystischen Dilatation des 4. Ventri-
kels und einer vergrofRerten hinteren
Schddelgrube mit Kranialverlagerung
des Sinus transversus, des Tentorium
cerebelli sowie des Torculars (Utsuno-
miya H. Am ] Neuroradiol 1998; 19: 547).

3. Die tectocerebelldre Dysraphie: Sie ist
durch eine Hypo- oder Aplasie des Klein-
hirnwurms, eine occipitale Cephalocele
und eine Dorsaltraktion des Hirnstamms
gekennzeichnet. Die hypoplastischen
Kleinhirnhemisphdren sind um den
Hirnstamm rotiert und liegen ventrola-
teral von diesem (Utsunomiya H. Am ]
Neuroradiol 1998; 19: 547).

Bei tiefstehenden Kleinhirntonsillen und
beim Vorliegen einer lumbalen Myelo-
meningocele sollte differenzialdiagnos-
tisch auch eine Chiari-Missbildung Typ 2
ausgeschlossen werden. Bei diesem
Krankheitsbild liegt jedoch keine Fehl-
bildung des Kleinhirnwurmes vor (Sener
R. N. Comput Med Imaging Graph 2000;
24 (4): 277).
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Bei dem von uns untersuchten Kind
fielen neben den fiir eine Rhombence-
phalosynapsis charakteristischen Klein-
hirnfehlbildungen komplexe Anomalien
der supratentoriellen Mittellinienstruk-
turen auf. Es zeigten sich eine Fusion der
hypoplastischen Seitenventrikel bei
Aplasie des Septum pellucidum und der
Fornices sowie eine Aplasie des dorsalen
Balkendrittels und eine Asymmetrie der
Stammganglien mit partieller Fusion der
Ncl. caudati sowie der Thalami. Es be-
stand Verdacht auf Aquaeduktstenose
bei fehlendem Flusssignal. Auch Kkorti-
kale Entwicklungsstdrungen, wie im vor-
gestellten Fall eine Polymikrogyrie,
werden im Rahmen der Rhombencepha-
losynapsis beobachtet (Barkovich A. ].
Pediatric Neuroimaging. 3" ed. New York
Raven Press 2000: 346f).
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