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Einleitung

v

Das idiopathische Parkinson-Syndrom, der eigent-
liche Morbus Parkinson, ist mit einer Pravalenz von
160 auf 100000 Einwohner keine seltene Erkran-
kung. Altersabhdngig steigt die Haufigkeit und be-
trdgt bei 60-Jahrigen ca. 1%, bei 80-Jdhrigen sogar
3%. Der mittlere Erkrankungsgipfel liegt bei 55 Jah-
ren. Die Diagnose stiitzt sich auf die klinische Un-
tersuchung, den Verlauf und auf das Ansprechen
dopaminerger Pharmaka. Allerdings miissen die
zahlreichen aber seltenen atypischen Parkinson-
syndrome einerseits und die symptomatischen
Parkinsonsyndrome andererseits abgegrenzt wer-
den. Die Magnetresonanztomographie (MRT)
spielt dabei eine wichtige Rolle, da spezifische At-
rophiemuster bei den verschiedenen Multisystem-
atrophien, bei der progressiven supranukledren Pa-
ralyse und bei der kortikobasalen Degeneration ge-
funden werden kénnen. Neuere Verfahren in der
MRT, wie Diffusion Tensor Imaging und Perfusi-
onsstudien haben bislang in die Routine keinen
Eingang gefunden, bieten jedoch ebenfalls gute
Ansdtze unter Studienbedingungen. Nuklearmedi-
zinische Untersuchungsverfahren bilden Funktion
und Stoffwechselaktivitit des extrapyramidalen
Systems ab und koénnen daher zur morphologi-
schen Bildgebung komplementar eingesetzt wer-
den, worauf im Folgenden aber nicht eingegangen
werden soll. In diesem Uberblick werden einige ty-
pische Erkrankungen aus dem Formenkreis der
Dystonien, der hyperkinetischen Syndrome und
der dementiellen Erkrankungen herausgegriffen,
bei denen in der Bildgebung typische Befunde er-
hoben werden kdnnen.

Die MRT spielt bei der Abgrenzung sympto-
matischer Parkinsonsyndrome insbesonde-
re in der Anfangsphase der Erkrankung eine
wichtige Rolle. Selten wird man dabei auch
spezifische Bildmuster eines atypischen Par-
kinsonsyndroms entdecken.

Pathomorphologisches Substrat neuro-
degenerativer Vorgdnge in der MRT

v

Die Grundlage fiir fast alle Vorgdnge, die in der
MRT dargestellt werden koénnen, sind bei den
neurodegenerativen Erkrankungen Zellunter-
gdnge, die zu einer regionalen Atrophie fiihren.
Ferner kénnen Schddigungen der Myelinschei-
den und Reperaturvorgdnge der Gliazellen ge-
zeigt werden, die sich in Form einer Demyelini-
sierung bzw. Gliose und im T2-Bild hyperintens
darstellen. Verdnderungen der Nervenzellen-
funktion habe nie ein Korrelat in der morpholo-
gischen Diagnostik - sie sind aber die Grundlage
fiir die Anwendung funktioneller Methoden der
Nuklearmedizin. MRT und Nuklearmedizin er-
gdnzen sich in diesem Sinne komplementadr.

MR-Kriterien beim Morbus Parkinson

v

Einige Studien befassen sich mit der hochaufge-
l6sten Darstellung der Substantia nigra (SN) [1].
Analog zu neuropathologischen Untersuchungen
beobachtet man dabei eine Volumenabnahme
der Pars compacta der SN und eine vermehrte Ei-
senablagerung in der Pars reticulata der SN. Der
letzt genannte Prozess ist aber inkonstant und
zeigt zudem eine erhebliche Uberlappung mit
der altersabhdngig zunehmenden physiologi-
schen Eisenablagerung. Es bleibt daher als bild-
gebendes Kriterium nur der Volumenmangel der
Pars compacta, den man am besten an einem
»Aneinanderriicken* der im T2-Bild hypointen-
sen Strukturen des Nucleus ruber und der Pars
reticularis der SN erkennt. Unter den Bedingun-
gen der experimentellen Bildgebung sind da-
durch auch valide Aussagen in der Frithphase der
Erkrankung méglich, eine Ubertragung auf die
alltdgliche Praxis ist derzeit nicht praktikabel.
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Differenzialdiagnosen des symptomatischen
Parkinsonsyndroms

v

Das vaskuldr-ischamisch bedingte Parkinsonsyndrom zeigt im
MRT die typischen Zeichen von lakundren Infarkten im Bereich
der Basalganglien. Frische Ischdmien sind mittels diffusionsge-
wichteter Bildgebung gut erkennbar. Auch die fleckférmigen,
teils auch konfluierenden Zeichen einer subkortikalen mikroan-
giopathischen Schddigung des Marklagers sind einfach zu er-
kennen. Es ist zu bedenken, dass zwischen dem Morbus Parkin-
son und dem ischdmisch bedingten Parkinsonsyndrom Uber-
lappungen bestehen kénnen.

Ein Normaldruck-Hydrozephalus weist im MR-Bild eine erhoh-
te Pulsatilitdt des Liquors, eine Erweiterung des supratentoriel-
len Ventrikelsystems und eine Erweiterung der basalen/sylvi-
schen Zisternen bei einer Obliteration des Liquorraums {iber der
Konvexitdt auf.

Eine Enzephalitis mit Beteiligung der Basalganglien oder eine
intraaxiale Raumforderung zeigen in der Regel eine raumfor-
dernde Wirkung, eine Erh6hung des T2-Signals und gegebenen-
falls auch eine Schrankenstérung nach Gabe von Kontrastmit-
teln. Hyperintense Basalganglienverdnderungen kénnen auch
toxischer Genese sein, z.B. hervorgerufen durch Mangan oder
Kohlenmonoxid.

Typische Beispiele symptomatischer Parkinsonsyndrome
sind Infarkte der Basalganglien oder ein Normaldruck-
Hydrozephalus, selten ein hirneigener Tumor oder eine
Metastase.

Morbus Wilson

v

Die hepatikolentikuldre Degeneration ist eine seltene autoso-
mal rezessiv vererbte Erkrankung des Kupferstoffwechsels, die
in Form des adulten Typs (Manifestationsalter 20-40 Jahre)
vorwiegend mit neurologischen Symptomen einhergeht. Hier-
bei bewirkt die systemisch erhohte Kupferkonzentration eine
Schddigung vor allem der Basalganglien und des infratentoriel-
len Hirnparenchyms mit randstdndig betonten T2-Erh6hungen
im Putamen, Pallidum, Kaudatuskopf und entlang der Pyrami-
denbahn. Bei 90% der symptomatischen Patienten lasst sich der
Kayser-Fleischer-Kornealring nachweisen, davon aber bei 40%
nur mittels Spaltlampe.

Atypische Parkinson-Syndrome

v

Diese Erkrankungen gehen mit zumindest einigen klinischen
Symptomen des Morbus Parkinson einher, zeigen dariiber hin-
aus aber noch zusitzliche Kleinhirnsymptome, dementielle
Symptome, autonom-vegetative oder Hirnstammsymptome.
Deshalb hat man diese Erkrankungen friiher auch als Parkinson-
Plus-Syndrome eingeordnet. Die Erkrankungen sind selten (5%
der Parkinsonsyndrome). Anders als beim klassischen Morbus
Parkinson, lassen sich hier in der MRT typische morphologische
Muster erkennen. Anzumerken bleibt, dass bildmorphologische
Uberlappungen zwischen allen Formen der Multisystematro-
phien (MSA) bestehen kdnnen.

Abb. 1
on (MSA-p). Im koronaren T2-Bild zeigen sich in charakteristischer Weise
im lateralen Anteil des Putamens T2-Signalsteigerungen (schwarze Pfeile).

Patient mit Multisystematrophie mit striatonigraler Degenerati-

» Multisystematrophie mit striatonigraler Degeneration
(MSA-p)

Als klassisch gilt eine Volumenverminderung des Putamens mit

dorsolateraler Betonung. Hierbei ldsst sich in diesem Randbe-

reich eine T2-Signalerhéhung mit erleichterter Diffusion (ADC-

Wert hoch) beobachten [2] (Abb. 1).

» Multisystematrophie mit olivo-ponto-zerebelldarer Degene-
ration (MSA-c)

Im Vordergrund steht hier eine Atrophie des Kleinhirns, der

mittleren und oberen Kleinhirnstiele, des Pons und der Olive

[3]. Oft kann ist ein sogenanntes Semmelzeichen (Hot-Cross-

Bun) als Folge einer pontin-zerebelliren Bahnen-Degeneration

zu sehen (Abb. 2a und b).

» Multisystematrophie mit autonomer Dysfunktion (Shy-Dra-
ger-Syndrom; MSA-a)

Hierbei bestehen keine typischen bildmorphologischen Kriteri-

en.

» Kortikobasale Degeneration

Bei Patienten mit einem ausgeprdagt asymmetrischen akine-
tisch-rigiden Syndrom, mit Apraxien und kortikalen sensomo-
torischen Stérungen muss an dieses seltene Parkinsonsyndrom
gedacht werden. In der MRT lassen sich eine asymmetrische At-
rophie frontoparietal, ggf. auch subkortikale Hyperintensitdten
finden [4]. Verdnderungen der Basalganglien kdnnen fehlen.

» Progressive supranukledre Blickparese

Hierbei kommen klinisch zu den Symptomen des Morbus Par-
kinson noch Zeichen einer Degeneration des Zwischenhirns und
des periaquiaduktalen Graus (vertikale Blickparese, Pseudobul-
barparalyse) hinzu. Bildgebend fiihrend ist die Atrophie des
Zwischenhirns, das im axialen Bild einer Micky Maus dhnelt.
Man findet daher eine Reduktion des ap-Durchmessers des
Zwischenhirns von etwa 18 mm im Normalkollektiv auf 13 mm

[5].
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Die atypischen Parkinsonsyndrome gehen je nach Entitdt
mit fokalen Atrophien des Putamens, des Pons, des Zwi-
schenhirns, des Kleinhirns und einer asymmetrischen Atro-
phie der Zentralregion einher.

Hyperkinetische | Choreatiforme Erkrankungen -
Chorea Huntington

v

Die Prdvalenz der Chorea Huntington, die autosomal-dominat
vererbtet wird, betrdgt 8-—10/100000. Von allen Erkrankungen
mit choreatischem Syndrom stellt die Chorea Huntington ca.
80%. Es findet sich eine Atrophie von Striatum, Kortex, Substan-
tia nigra, ventrolateralem Thalamus, dem Nucleus subthalami-
cus, dem Kleinhirn und Hirnstamm. Dabei zeigt sich eine Dege-
neration GABAerger Projektionsneurone zur SN Pars reticularis
und zum Pallidum. Bildgebend fithrend ist die ausgepragte At-
rophie des Nukleus caudatus und des Putamens. Messtechnisch
kann dies gut erfasst werden durch die Bestimmung der so ge-
nannten bicaudate ratio (Distanz zwischen den medialsten An-
teilen des Nucleus caudatus zu Innendurchmesser Kalotte). Die
Werte betragen fiir Erkrankte ca. 0,2 (Normalwert 0,1) [6]. Eine
Hyperintensitdt im Putamen kann begleitend vorliegen. Eine
Korrelation zwischen MR-morphologischen Verdnderungen
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Abb. 2 a) Patient mit Multisystematrophie
mit olivo-ponto-zerebelldrer Degeneration
(MSA-c). Sagittales T1-Bild. Deutliche Abfla-
chung des Pons (Stern), noch gut erhaltener
Vermis. b) Anderer Patient mit MSA-c. Trans-
versales T2-Bild. Schwere Atrophie des Zere-
bellums, der oberen Kleinhirnstiele und des
Pons, in dem ein sog. Semmelzeichen (hot
cross bun, schwarzer Pfeil) durch die Dege-
neration pontozerebelldrer Bahnen hervor-
gerufen wird.

Abb. 3 a) Patient mit zerebraler Amyloid-
angiopathie. Im transversalen Flair-Bild zeigt
sich links okzipital eine atypische, lobare Blu-
tung (Stern). b) Im korrespondieren T2*-ge-
wichteten Gradientenechobild finden sich
neben der groRen Blutung an vielen subkor-
tikalen Lokalisationen charakteristische
punktférmige Signalausléschungen (schwar-
ze Pfeile), die Hamosiderin-Ablagerungen
nach Mikroblutungen entsprechen.

und Krankheitsverlauf wurde belegt. Bei Manifestation der
Symptomatik im Adoleszentenalter ist eine wichtige Differenzi-
aldiagnose die Chorea Sydenham (Chorea minor). Diese Post-
streptokokken-Erkrankung fiihrt auch im MRT zu hyperinten-
sen Ldsionen des Striatums, die auch persisitieren konnen.

Symptomatische Dystonien

v

Der Morbus Hallervorden-Spatz, der inzwischen bei den Neuro-
degenerationen mit Gehirn-Eisen-Ablagerungen eingeordnet
wird (neurodegeneration with brain iron accumulation; NBIA)
ist eine autosomal rezessiv vererbte Erkrankung (Gendefekt
Pantothenatkinase Typ 2), die mit ausgeprdgten Eisenablage-
rungen im Globus pallidus und in der Pars reticularis der SN
verbunden ist. Das Manifestationsalter liegt in der ersten bis
zweiten Lebensdekade. Im MRT lassen sich initial T2-hyperin-
tense Verdnderungen im Pallidum nachweisen. Zusdtzlich
kommt im Krankheitsverlauf ein signalarmer, peripherer Saum
hinzu, der zum klassischen bildgebenden Tigeraugenzeichen
(eye of the tiger) fiihrt [7].
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Abb.4 Patient mit bioptisch gesicherter Creutzfeldt-Jakob-Erkrankung
vom sporadischen Typ. Transversales, diffusionsgewichtetes echoplanares
Bildgebungs-Bild (b=1000). Diffusionsstorung im Caput nuclei caudati
beidseits und Putamen rechts (weiRe Pfeile).

Dementielle Erkrankungen

v

Der Stellenwert der MRT bei der Diagnose einer vaskuldr/ischa-
misch bedingten Demenz ist offensichtlich. Wie bereits oben
erwdhnt tragen hier die typischen Befunde von subkortikalen
mikroangiopathischen Marlagerschdden, von kleineren territo-
rialen kortikalen und subkortikalen Defekten oder lakundren
Infarkten in der Tiefe des Gehirns zur Diagnose bei. Ebenfalls
vaskuldrer Art sind die Parenchymschdden bei Vorliegen einer
Amyloidangiopathie. Diese Gefif3degeneration zeigt typische
MR-Bildmuster von oft wenig symptomatischen lobdren Blu-
tungen und multiplen Mikroblutungen, die mithilfe sogenann-
ter T2*-gewichteter Sequenzen (sensitiv fiir Himosiderin) gut
nachgewiesen werden kénnen (Abb. 3a und b) [8]. Diffusions-
gewichtete Aufnahmen zeigen bildgebende Friihzeichen bei der
sporadischen Creutzfeldt-Jakob-Erkrankung in Form von Diffu-
sionsminderungen im Putamen und Nucleus caudatus, sowie
spdter auch kortikal. Deutlich werden aber auch die entspre-
chenden Diffusionsminderungen im Bereich des Pulvinar thala-
mi bei der Variante der Creutzfeldt-Jakob-Erkrankung (Abb. 4)
[9]. Bei der Einordnung der zahlenmdfRig hdufigsten Alzheimer-
Demenz finden sich typische Atrophien entorhinal, mesial tem-
poral und parietal. Dieses Phanomen ist aber prospektiv wegen
der Uberschneidung mit normalen altersabhingigen Atrophien
insbesondere bei diskreten Befunden nicht fiir die klinische
Routine geeignet, was analog auch fiir die Demenz mit Lewy-
Korperchen gilt. Eine Ausnahme besteht bei Vorliegen eines
Morbus Pick, der durch die stark akzentuierte frontale Atrophie
gut erkennbar ist.

Der Stellenwert der MRT bei dementiellen Erkrankungen
liegt neben dem Ausschluss einer Liquorzirkulations-St6-
rung oder einer intrakraniellen Raumforderung im Nach-
weis einer vaskuldren Demenz, einer zerebralen Amyloid-
angiopathie oder extrem selten auch einer Creutzfeldt-Ja-
kob-Erkrankung.

Fazit fir Klinik und Praxis

»Bei jedem Patienten mit einer dementiellen Erkrankung oder
einem Morbus Parkinson sollten durch eine MRT des Scha-
dels behandelbare, symptomatische Ursachen wie z.B. ein
Normaldruck-Hydrozephalus, ein Hirntumor oder ein chro-
nisches Subduralhdmatom ausgeschlossen werden.

»In einigen Fallen sind spezifische fokale Atrophiemuster zu
sehen, die eine differenzialdiagnostische Einordnung inner-
halb der atypischen Parkinsonsyndrome erlauben.

» Diffusionsgewichtete und Suszeptibilitdts-sensitive (T2*-ge-
wichtete) Aufnahmen sollten in das Untersuchungsprotokoll
neurodegenerativer Erkrankungen einbezogen werden, da
nur so die Diagnosestellung einer zerebralen Amyloidangio-
pathie, einer Prionenerkrankung oder einer Neurodegenera-
tion mit Eisenablagerung sicher méglich ist.
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