ULTRASCHALLSERIE

/NS-Fehlbildungen kénnen bereits im ersten Trimenon erkannt werden

Fetale Neurosonographie im

ersten Trimenon

Das Ziel des pranatalen Ultraschalls mit 11-14 Schwanger-
schaftswochen (SSW) ist eine moglichst detaillierte Informa-
tion iliber den Fetus, um eine optimale Betreuung in der
Schwangerschaft zu ermdglichen und das bestmégliche Out-
come fiir Mutter und Kind zu erreichen (1). Der folgende
Beitrag gibt eine Kurziibersicht zu sonographischen Normal-
befunden des zentralen Nervensystems (ZNS) im ersten
Trimenon und stellt aktuelle Ansétze zur frithen Detektion von
ZNS-Fehlbildungen vor.

Le but de I’échographie prénatale a 11-14 semaines de gros-
sesse (SA, all. SSW) est d’obtenir des informations aussi détail-
lées que possible sur le feetus afin de permettre un suivi optimal
pendant la grossesse et d’atteindre le meilleur résultat possible
pour la meére et I'enfant (1). Le présent article donne un bref
apercu sur I’échographie normale du systéme nerveux central
(CNS) au premier trimestre et présente les approches actuelles
pour la détection précoce des malformations du CNS.

Die Untersuchung im ersten Trimenon umfasst eine Risikoein-
schitzung fiir Chromosomenstérungen und zunehmend eine
detaillierte frithe Organdiagnostik mit einer Checkliste fiir ver-
schiedene Organsysteme. Obwohl dies nicht zur Routinediagnostik

Abb. 1: Normale Anatomie des Kopfes mit 11-14 SSW

Ansicht der transversalen Ebene (BPD-Ebene) sowie der sagittalen
Ebene (Profil) T: Thalamus; M: Mittelhirn; BS: Hirnstamm; IT: Intracranial
translucency/4. Ventrikel; CM: Cisterna magna. In der transversalen
Ebene sind die ovale Kopfform, die Falx cerebri und der Plexus choroide-
us zu sehen. Der Plexus choroideus bildet das «butterfly sign».
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gehort, werden immer mehr nicht-chromosomal bedingte Fehlbil-
dungen bereits im ersten Trimenon erkannt (2).

Die fetale Neurosonographie stellt ein verhéltnismdssig junges
Anwendungsgebiet der Prinataldiagnostik dar. Die An-/Exen-
cephalie und die alobare Holoprosencephalie werden im ersten
Trimenon in der Regel durch die Einstellung der transversalen
biparietalen Ebene (BPD) diagnostiziert. Die Spina bifida oder
eine Ventriculomegalie bleibt bisher in 85% der Fille unentdeckt,
wenn sie nicht im Rahmen einer Chromosomenstérung mit einer
erhohten Nackentransparenz oder mit assoziierten Fehbildungen
auftritt (2). Fiir das erste Trimenon gibt es jedoch eine Reihe viel-
versprechender Untersuchungsansitze zur frithen Detektion der
Spina bifida, der Dandy-Walker-Malformation und einer Ventri-
culomegalie.

Normalbefunde

Wihrend der Untersuchung mit 11-14 SSW kann das fetale Gehirn
und der Kopf in zwei Standard-2D-Ebenen beurteilt werden.
Anhand der transversalen Einstellung, die zur Messung des bipa-
rietalen Durchmessers (BPD) genutzt wird, wird beurteilt, ob die
Kopfform oval ist und die Schidelknochen intakt sind. Es lassen
sich in dieser Ebene die Durchgéngigkeit der Falx cerebri und der
Plexus choroideus darstellen. Normalerweise fiillt der Plexus cho-
roideus zu diesem Zeitpunkt noch die Lateralventrikel fast vollstan-
dig aus und bildet das typische «butterfly sign» (Abb. 1).

In der sagittalen Einstellung, die zur Beurteilung des fetalen Profils
und fiir die Nackentransparenzmessung genutzt wird, kann man
die hintere Schidelgrube beurteilen. Es lassen sich der Thalamus,
das Mittelhirn, der Hirnstamm, der 4. Ventrikel und die Cisterna
magna einsehen. Der 4. Ventrikel ist unter dem Namen intracranial
translucency (IT) bekannt (3) (Abb. 1).
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Abb. 2: Ventriculomegalie mit 11-14 SSW

Links ist im ersten Trimenon ein auffallig kleiner Plexus choroideus im
Verhaltnis zur Lateralventrikelgrosse zu erkennen. Die Verlaufskontrolle in
der 18. SSW bestatigte den vorausgegangenen Befund einer Ventriculo-
megalie. Die Autopsiebefunde zeigten eine cerebelldre Hypoplasie, eine
partielle Agenesie des Corpus callosum und eine Oesophagusatresie, am
ehesten vereinbar mit einer syndromalen Erkrankung.

Es gibt eine Reihe von typischen ZNS-Erkrankungen, die préna-
tal diagnostiziert werden konnen. Die Holoprosencephalie und die
An-/Exencephalie lassen sich durch eine fehlende Durchgingig-
keit der Falx cerebri bzw. durch ein Fehlen der Schédelkalotte im
Transversalschnitt direkt im ersten Trimenon sicher diagnostizie-
ren. Gleiches gilt fiir die Encephalocelen. Manche ZNS-Anomalien
lassen sich erst durch eine detaillierte fetale Neurosonographie im
zweiten Trimenon sichern, da z.B. das Corpus callosum und auch
die Vermis im ersten Trimenon noch nicht vollstindig ausgebil-
det sind. Zur Ursache einer fetalen Ventriculomegalie gehéren z.B.
Neuralrohrdefekte, Balkenagenesien, die Dandy-Walker-Malfor-
mation, Auffilligkeiten im Rahmen von Chromosomenstorungen,
Blutungen, Infektionen, strukturelle Defekte wie Lissenecephalien,
Porencephalien und Schizencephalien (4). Jedoch kann es frithe
Hinweiszeichen geben, die eine frithere Detektion und Diagnos-
tik vor der 20. SSW erlauben (Tab.1). So fillt bei den Feten mit
einer Ventriculomegalie ein kleinerer Plexus choroideus im Ver-
héltnis zur Lateralventrikelgrosse auf. Ein Quotient aus Plexus
choroideus-Lange zu Lateralventrikel-Lange kleiner 0,7 ist als auf-
fallig zu werten (Abb. 2) (5,6). Ebenso finden sich bei einer Dandy-
Walker-Malformation Verdnderungen, die im Sagittalschnitt beur-
teilt werden kénnen. So haben Feten mit einer Dandy-Walker-
Malformation im Vergleich zu normalen Feten einen verbreiterten
Abstand zwischen dem Hirnstamm und dem Occipitalknochen
(Brainstem to occipital bone diameter; BSOB) (7) und eine IT >
der 95. Perzentile (8).

Die Detektion der Spina bifida vor der 16. SSW war bisher eine
Raritit, da kleine Meningomyelocelen im transabdominalen Scree-
ning im ersten Trimenon nur sehr schwer zu sehen sind (2). Bei der
Inspektion der hinteren Schéadelgrube im Sagittalschnitt zeigt sich
bei Spina bifida in der Mehrzahl der Fille frith Veranderung. So
kann die IT entweder gar nicht dargestellt werden oder unterschrei-
tet die unteren Grenzwerte. Gleiches gilt fiir die Cisterna magna.
In einer prospektiven Studie mit {iber 16000 Feten wurden alle 11
Fille einer Spina bifida bereits im ersten Trimenon gesehen oder
in einer kurzfristigen Verlaufskontrolle gesichert (9). Die auffillige
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Abb. 3: Spina bifida mit 11-14 SSW

Die 2D-Standardebenen gaben den Hinweis auf einen Neuralrohrde-

fekt in der 12+4 SSW. Ein schmaler BPD, eine Ventriculomegalie, ein

verbreiterter Hirnstamm und ein schmaler 4. Ventrikel sind zu sehen.
Mittels transvaginaler Sonographie konnte dann zum gleichen Unter-

suchungszeitpunkt die Spina bifida direkt dargestellt werden (Ansicht:
3D-Multiplanar View).

Zeichen einer ZNS-Anomalie im ersten Trimenon

Zeichen
Vorwolbung des ZNS

Fehlende Schadeldecke, Gehirndeformation

Malformation

Encephalocele

An-/Exencephalie

Holoprosencephalie | Fehlendes «butterfly sign» (12)

Kleinerer und kiirzerer Plexus choroideus
Plexus length/ventricular length ratio (PLVLR)
<5. Perzentile (5,6)

Verbreiterte hintere Schadelgrube durch ver-
mehrte Fliissigkeit im 4. Ventrikel
Intracranial translucency (IT) >95. Perzentile
Brain stem occipital bone diameter (BSOB)
>95. Perzentile (7,8)

Ventriculomegalie

Dandy-Walker-
Malformation

Indirekte Zeichen einer Spina hifida im ersten Trimenon

Zeichen

Hirnstamm verdickt und nach kaudal verlagert
Brain stem diameter (BS) >95. Perzentile
Brain stem to occipital bone diameter (BSOB) <5. Perzentile (10)

Verminderte Fliissigkeit in Cisterna magna und 4. Ventrikel
Fehlende Cisterna magna (CM) bzw. CM <5. Perzentile
Fehlende Intracranial translucency (IT) bzw. IT <5. Perzentile (3,9)

Kleinerer Schadel
Ratio BPD/transabdomianler Durchmesser (TAD) (13)
BPD <5. Perzentile (11, 14)

hintere Schidelgrube kann dabei als Hinweis dienen, eine ergin-
zende transvaginale Untersuchung durchzufithren und die Spina
bifida direkt zu detektieren (Tab. 2).

Durch die moderne hochaufldsende Ultraschalltechnologie werden
heute Hinweiszeichen auf Malformationen des ZNS schon im ers-
ten Trimenon erkannt. Dadurch konnen weitere pranatale Abkla-
rungen frith eingeleitet werden. Fiir die alobare Holoprosencephalie
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und die Anencephalie lisst sich die Prognose frith gut abschétzen.
Da sich das Gehirn im Verlauf der Schwangerschaft weiterentwi-
ckelt und nicht alle anatomischen Strukturen schon so frith visua-
lisierbar sind (z.B. Vermis, Corpus callosum), lassen sich manche
Defekte nur indirekt und nicht immer schon friih sichern. Sono-
graphische Verlaufskontrollen im frithen zweiten Trimenon mit
Bestdtigung der Diagnose und eine ausfiihrliche interdisziplinére
Beratung sind deswegen in solchen Fallen unabdingbar.
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Messages a retenir

¢ Die fetale Neurosonographie kann mit 11-14 SSW Hinweise auf Mal-
formationen des ZNS liefern

© Neben der Inspektion der transversalen BPD-Ebene hat sich die Ins-
pektion der hinteren Schadelgrube im Sagittalschnitt als hilfreich
erwiesen

© Ventriculomegalien fallen im ersten Trimenon eher durch einen kleinen
Plexus choroideus als durch eine Verbreiterung der Lateralventrikel auf

¢ Die Spina bifida fallt durch eine Verkleinerung bzw. das Fehlen der IT
oder der Cisterna magna auf

4 Wichtig fur die interdisziplindre Beratung ist eine moglichst genaue
sonographische Diagnose

© Haufig sind bei auffélligen Befunden kurzfristige Verlaufskontrollen mit
Bestatigung des Befundes sinnvoll, da z.B. Vermis und Corpus callo-
sum erst spéater zur Darstellung kommen. Insgesamt kann aber eine
Beratung und Diagnosestellung vor der 20. SSW stattfinden

© La neurosonographie a 11-14 SA peut fournir des indices de malfor-
mations du systeme nerveux central

© Outre la coupe transversale au niveau du BPD (diametre bipariétal),
I'examen de la fosse postérieure en section sagittale s'avere utile

@ Les ventriculomegalies frappent I'eeil au premier trimestre plutét par
un petit plexus choroide que par un élargissement des ventricules
latéraux

# La spina bifida ressort par une réduction ou 4me ventricule (angl. IT
«intracranial transcucency») ou de la grande citerne (cisterna magna)

© Pour le conseil interdisciplinaire, le diagnostic échographique le plus
précis possible est d'une importance capitale

@ Lorsque des anomalies sont visualisées ou suspectées, un suivi a
court terme pour confirmer la découverte est utile, ceci d'autant plus
que le vermis et le corps calleux ne deviennent visibles que plus tard.
Dans I'ensemble, cependant, un conseil circonstancié peut avoir lieu
tot et un diagnostic précis étre posé avant 20 semaines de grossesse
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