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Die Klassifikation basiert nicht mehr
nur auf histologischen Befunden

Die wichtigste Anderung bei der
Klassifizierung der Astrozytome ist
die Einteilung in diffus infiltrierende
und umschriebene Astrozytome
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Diese Fortbildungseinheit zur neuroradiologischen Diagnostik der haufigsten priméren in-

traaxialen Hirntumoren vermittelt lhnen Kenntnisse

== liber die Epidemiologie der intraxialen Hirntumoren.

== liber die Darstellung von priméren intrazerebralen Raumforderungen mittels Compu-
tertomographie (CT).

== liber die Darstellung von intraaxialen Hirntumoren mittels Magnetresonanztomogra-
phie (MRT).

== zur Charakterisierung der verschiedenen Lasionen iiber native und kontrastmittelge-
stiitzte Sequenzen.

Einleitung

Die Neuroradiologie spielt eine wichtige Rolle bei der Diagnose von Hirntumoren. Die Compu-
tertomographie (CT) und insbesondere die Magnetresonanztomographie (MRT) erlauben die ge-
naue anatomische Darstellung von intrazerebralen Raumforderungen. Die Durchfithrung von nati-
ven und kontrastmittelgestiitzten Sequenzen erlaubt in einem grofen Teil der Falle die Charakteri-
sierung der verschiedenen Lasionen. Weitere Techniken wie die Magnetresonanzspektroskopie und
die MR-Perfusion kénnen zusitzliche Informationen geben und zur Diagnose von intrazerebralen
Raumforderungen beitragen [1, 2].

In diesem Review werden die bildgebenden Aspekte mittels CT und MRT der haufigsten prima-
ren intraaxialen Hirntumoren diskutiert. Die Klassifikation einschliellich des Gradings der intraze-
rebralen Tumoren basiert nach wie vor auf der Revision der WHO-Klassifikation der Hirntumoren
von 1993, die im Jahr 2000 erneuert wurde. Die Klassifikation basiert nicht mehr nur auf histologi-
schen Befunden; es werden noch immunhistochemische Aspekte sowie genetische und bildgeben-
de Befunde berticksichtigt [3, 4].

Astrozytare Tumore

Astrozytome nehmen ihren Ausgang von Astrozyten. Sie machen etwa 60% aller priméren Hirntu-
moren aus. Die wichtigste Anderung bei der Klassifizierung der Astrozytome ist die Einteilung in
diffus infiltrierende und umschriebene Astrozytome. Diese Einteilung basiert sowohl auf histopa-
thologischen sowie auf bildgebenden Befunden. Die diffus infiltrierenden Astrozytome sind min-
destens durch WHO-Grad II charakterisiert und haben die Tendenz zur anaplastischen Progression.
Die umschriebenen Astrozytome entsprechen WHO-Grad-I-Tumoren, eine maligne Transforma-
tion ist selten. In den meisten Serien ist ein leichtes Uberwiegen des ménnlichen Geschlechts nach-
gewiesen worden. Die klinischen Symptome héngen vor allem von der Lokalisation des Tumors ab.
Neben Anfillen, fokalen neurologischen Defiziten und Zeichen des erhohten intrakraniellen Drucks

Intra-axial brain tumors

Abstract

Neuroradiology plays a key role in the diagnosis of brain tumors. Computed tomography (CT) and
specially magnetic resonance imaging (MRI) allow accurate anatomic depiction of intracerebral le-
sions. The implementation of native and contrast studies allows the characterization of the various
lesions encountered in the majority of cases. In this review the imaging aspects on CT and MRI of
the most common primary intra-axial brain tumors will be discussed.

Keywords
Brain neoplasms - Computed tomography - Magnetic resonance imaging - Astrocytoma -
Ependymoma




Abb. 1 A Astrozytom Grad II: 43-jahriger Patient mit einem linkshirnigen,,Low-grade“-Astrozytom. In der CT (a)
stellt sich der Tumor hypodens dar; im MRT zeigt sich die Raumforderung hypointens in der T1-Sequenz (b) und
hyperintens in den T2- und FLAIR Sequenzen (c,d). Nach KM-Gabe zeigt sich keine Anreicherung (e)

treten Allgemeinsymptome wie Kopfschmerzen, Erbrechen und Ubelkeit auf. Anfille treten vor al-
lem dann auf, wenn der Tumor frontal oder temporal kortikal gelegen ist.

,Low-grade”-Astrozytome (Astrozytom Grad Il)

Bei den ,,Low-grade®-Astrozytomen handelt es sich um diffus infiltrierende Tumoren. In der CT
imponieren die Astrozytome Grad II als umschriebene Zonen verminderter Dichte. Die indirekten
Raumforderungszeichen sind diskret oder konnen sogar fehlen. Intravends appliziertes Kontrastmit-
tel (KM) wird nicht angereichert. Gelegentlich ist auch eine Unterscheidung von Infarkten schwer
moglich. Die typische Keilform und die bei Verlaufskontrollen zunehmende Demarkierung der In-
farkte sind differenzialdiagnostische Kriterien. In der MRT zeigt sich das Astrozytom Grad II auf
den T1-gewichteten Sequenzen hypointens, auf T2-gewichteten und FLAIR-Sequenzen hyperintens.
Auch hier fehlt typischerweise eine Kontrastmittelaufnahme. Die Diagnose des Astrozytoms Grad I
gilt als wahrscheinlich bei allen gut abzugrenzenden, intraaxialen Lasionen, welche auf T2-gewicht-
eten Sequenzen ein hyperintenses Signal aufweisen und in den T1-gewichteten Aufnahmen keine
Kontrastmittelaufnahme zeigen (8 Abb. 1).

»Low-grade“-Gliome kénnen sich zu anaplastischen Gliomen und schlief3lich zu Glioblastomen
entwickeln ([5, 6]; @ Abb. 2). Die maligne Transformation wird charakterisiert von progressiver Tu-
mornekrose, intratumoralen Himorrhagien, perifokalem Odem und pathologischer Kontrastmittel-
aufnahme. Es muss allerdings erwdhnt werden, dass bei einer anaplastischen Transformation eines

»Low-grade“-Glioms nicht zwingend eine Progredienz der KM-Aufnahme auftreten muss.

Anaplastische Astrozytome (Astrozytom Grad Ill)
Anaplastische Astrozytome sind Tumoren mit hoherer Zelldichte, Polymorphien, Blutungen, kleine-

ren Nekrosen und pathologischen Gefiflen. Der Ubergang zum Astrozytom Grad IV (Glioblastom)
ist flieBend und oft schwierig zu bestimmen. In der CT und MRT sind Astrozytome Grad III sehr va-

Bei den,Low-grade”-Astrozytomen
handelt es sich um diffus infiltrie-
rende Tumoren
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Abb. 2 A Entstehung eines Glioblastoms: Der 53-jdhrige Patient prasentierte sich mit einem Krampfanfall. Die MRT
zeigte eine Signalsteigerung in der FLAIR-Sequenz am rechten Temporallappen (a). Die MRT-Kontrolle nach einem
Jahr zeigte eine Progredienz der Lasion, nach KM-Gabe war keine KM-Aufnahme nachweisbar (b,c). Die Biopsie
zeigte, dass es sich um ein Astrozytom Grad Il handelte. Im weiteren Verlauf zeigte sich ein weiterer Progress des Tu-
mors mit Entwicklung eines Glioblastoms. Die FLAIR-Sequenz 3 Jahre spéter zeigte eine ausgedehnte unregelmafi-
ge Raumforderung mit inhomogener KM-Aufnahme und Nekroseareale (d,e)

Abb. 3 € Astrozytom Grad lIl: Nach-
weis eines anaplastischen Astrozy-
toms. Der Tumor ist homogen und
stellt sich in der T1-Sequenz hypoin-
tens (a) und in den T2- und FLAIR-Se-
quenzen hyperintens dar (b,c). Die
KM-Anreicherung nach KM-Gabe er-
gibt den Hinweis, dass es sich um

ein anaplastisches Astrozytom han-
delt (d)
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Abb. 4 A Multifokales Glioblastom: In der T1-Sequenz stellt sich die Raumforderung hypointens dar (a), in der T2
hyperintens. Es zeigen sich ein deutliches perifokales Odem und eine raumfordernde Wirkung (b,c); nach KM-Gabe
Nachweis einer ringformigen unregelmaBigen Aufnahme mit zentraler Nekrose (d). Ein weiterer Herd des Glioblas-
toms ist links-fronal nachweisbar (Pfeil, e)

riabel und zeigen solide und zystische Anteile sowie z. T. Nekrosen. In den T1-gewichteten Aufnah-
men sind sie hypointens, in den T2-gewichteten Sequenzen hyperintens. Nach KM-Gabe ist eine pa-
thologische Aufnahme in den meisten Féllen nachweisbar (8 Abb. 3).

Glioblastom (Astrozytom Grad IV)

Glioblastome zahlen zu den haufigsten hirneigenen Tumoren und kommen im Erwachsenenalter mit
50% doppelt so haufig vor wie die iibrigen Astrozytome. Histologisch zeigen sich Nekrosen, Gefaf3-
proliferationen, Zellreichtum und Zellkernpolymorphien. Glioblastome sind charakterisiert durch ~ Glioblastome sind charakterisiert
ein schnelles infiltratives Wachstum und vorwiegend im Marklager und in den Stammganglien des  durch ein schnelles infiltratives
Grofthirns lokalisiert. Gelegentlich wird auch der Balken durchsetzt, sodass es zu einem Wachstum  Wachstum
in beide Hemispharen kommt (Schmetterlingsglioblastom). Glioblastome konnen auch multizen-
trisch auftreten (B Abb. 4). Der Haufigkeitsgipfel liegt zwischen dem 4. und 6. Lebensjahrzehnt, al-
lerdings konnen Glioblastome in jedem Lebensalter auftreten.
In der CT zeigt sich eine Raumforderung, meist mit gemischter Dichte. Oft finden sich Nekro-
sezonen, selten auch Zysten und Einblutungen. In der Regel findet sich ein ausgedehntes Perifoka-
lodem mit deutlichen Zeichen der indirekten Raumforderung. Es kommt fast immer zu einer Auf-
nahme nach KM-Gabe. Verkalkungen sind selten anzutreffen. Die MRT spiegelt ebenfalls die Hete-
rogenitit des Glioblastoms wider. In den T1-gewichteten Sequenzen nach KM-Gabe zeigt sich eine
deutliche, aber inhomogene KM-Aufnahme. Der Tumor ist schlecht abgrenzbar und zeigt oft Nek-
rosen. Da die Glioblastome stark vaskularisiert sind, zeigen sich oft deutliche ,flow voids” und Ein-
blutungen verschiedenen Alters [7]. In den T2-gewichteten Sequenzen zeigt sich haufig die hetero-
gene Raumforderung mit zentraler Nekrose. Typisch ist das ausgeprigte Perifokalddem. Die Kont-
rastmittelgabe ist auch dazu geeignet, leptomenigeale Absiedlungen, Rezidive oder ein multizentri-
sches Wachstum aufzuzeigen (B8 Abb. 5).
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Abb. 5 € Glioblastom: Upgrading
eines anaplastischen Astrozytoms (a)
in ein Glioblastom. Im Verlauf zeigen
sich eine deutliche GroRenzunahme
des Tumors in der T2-Sequenz sowie
eines inhomogene und starke KM-
Aufnahme (b,c,d)

Abb. 6 A Gliomatosis cerebri: Die T2- (a) und FLAIR- Sequenzen (b) zeigen eine diffuse pathologische Signalsteige-
rung der Gro3hirnhemispharen im Sinne der diffusen Durchsetzung mit neoplastischen glialen Zellen

Gliomatosis cerebri

Bei der Gliomatosis cerebri handelt es sich um eine diffuse Infiltration vom Hirnparenchym mit neo-
plastischen glialen Zellen. Es sind mehrere Hirnlappen betroffen. In der MRT zeigt sich eine diffuse
Signalsteigerung in den T2- und Flair-Sequenzen {iiber eine grofie Fliche vom Hirnparenchym, wo-
bei auch beide Hemisphéaren betroffen sein kénnen (8 Abb. 6).

Pilozytische Astrozytome (WHO Grad I)

Bei den pilozytischen Astrozytomen handelt es sich um umschriebene Tumoren, die vorzugswei-
se im Kindes- und frithen Erwachsenenalter auftreten. Astrozytome Grad I treten héufig in Verbin-
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Abb. 7 A Pilozytisches Astrozytom: 5-jéhriger Junge mit einer zystischen Raumforderung der linken Kleinhirnhemi-
sphare. Die Zyste zeigt sich typischerweise hypointens in den T1- und FLAIR-Sequenzen (a,c) und hyperintens in der
T2-Sequenz (b,d). Am Rand der Zyste zeigt sich eine Signalsteigerung im Kleinhirn in den T2- und FLAIR-Sequenzen.
Nach KM-Gabe kommt im unteren Anteil der Zyste ein homogen KM-affiner Knoten zur Darstellung (ef)

dung mit einer Neurofibromatose Typ I (NF I) auf. Etwa 60% aller Astrozytome im Kindesalter sind
infratentoriell lokalisiert, 40% im Zerebellum und ungefdhr 20% im Hirnstamm. Meist treten diese Pilozytische Astrozytome
Tumoren innerhalb der ersten 10 Lebensjahre auf. Da es sich um einen umschriebenen Tumor han-  treten meist innerhalb der ersten
delt, wird eine komplette Resektion eines pilozytischen Astrozytoms allgemein als ein kurativer Ein- 10 Lebensjahre auf
griff angesehen.
Das typische Erscheinungsbild der zerebelldren Astrozytome ist eine grofie, vorwiegend zystische
Raumforderung im Kleinhirnwurm oder in der Kleinhirnhemisphire. Der solide Anteil des Tumors
erscheint meist iso- bis hypodens zur umgebenden weifSen Hirnsubstanz. Pilozytische Astrozytome
weisen in der Regel eine kriftige homogene KM-Aufnahme der soliden Tumoranteile auf. Zeigt sich
eine grofle Zyste mit einem wandstiandigen Tumorknoten, kommt es zu einer kréftigen homogenen
Aufnahme nach KM-Applikation. Ein Enhancement der Zystenwand spricht fiir ein pilozytisches
Astrozytom und gegen ein Himangioblastom (Hippel-Lindau-Tumor), das bei ilteren Jugendlichen
und jungen Erwachsenen in der Differenzialdiagnose Schwierigkeiten bereiten kann. In der MRT
konnen solide und zystische Anteile klar abgegrenzt werden. Normalerweise sind die soliden An-
teile in T1-gewichteten Sequenzen hypointens, in den T2-gewichteten Sequenzen hyperintens zum
umliegenden Hirnparenchym. Die soliden Tumoranteile zeigen nach paramagnetischer KM-Appli-
kation eine homogene Aufnahme (8 Abb. 7). Die seltenen anaplastischen pilozytischen Astrozyto-
me konnen sich klinisch wie maligne Tumoren verhalten. Trotz der niedrigen Malignitat kann bei ~ Trotz der niedrigen Malignitat kann
pilozytischen Astrozytomen entweder primér oder sekunddr im Verlauf eine leptomenigeale Aus-  im Verlauf eine leptomenigeale Aus-
saat beobachtet werden [8]. saat beobachtet werden

Riesenzellastrozytome

Riesenzellastrozytome sind Tumoren, die in der Regel mit der tuberdsen Sklerose assoziiert sind. Die-
se Tumoren kommen bei 5-15% der Patienten mit tuberéser Sklerose vor. Der Tumor kann in jedem
Alter diagnostiziert werden, der Haufigkeitsgipfel liegt zwischen dem 5. und dem 10. Lebensjahr. Die
klinischen Symptome sind meist auf den Hydrozephalus zuriickzufiihren. Riesenzelltumoren haben
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In aller Regel sind Riesenzell-
astrozytome scharf begrenzt

Riesenzelltumoren wachsen
normalerweise langsam

574 | Der Radiologe 6 - 2012

Abb. 8 < Riesenzellastrozytom; Pa-
tient mit tuberdser Sklerose: In der
MRT stellt sich eine gut umschrie-
bene, rundliche Raumforderung dar
mit Ursprung in der Wand des Sei-
tenventrikels. In den T1-gewicht-
eten Sequenzen erscheinen die La-
sionen hypointens (a), in den T2-Se-
quenzen hyperintens (b). Nach KM-
Gabe zeigt sich eine kraftige und
homogene Aufnahme (c,d)

ihren Ursprung an der Wand des Seitenventrikels in der Ndhe des Foramen Monroi und kénnen
einen Hydrozephalus durch die Obstruktion der Foramina Monroi hervorrufen. Sie stammen wahr-
scheinlich von subependymalen Hamartomen ab und sind als ein Teil des tuberdsen Sklerosekom-
plexes anzusehen. In aller Regel sind die Riesenzellastrozytome scharf begrenzt. Fokale Verkalkungen
sind selten anzutreffen. Das charakteristische Erscheinungsbild der Riesenzellastrozytome in der CT
ist eine hypo- bis isodense, runde Lasion im Bereich der Foramina Monroi sowie ein Hydrozephalus.
Diese subependymalen Raumforderungen kénnen Verkalkungen aufweisen. Nach KM-Gabe zeigen
die Riesenzellastrozytome eine homogene Aufnahme. In der MRT stellen sich die gut umschriebe-
nen, rundlichen Raumforderungen im Bereich der Foramina Monroi dar. In den T1-gewichteten Se-
quenzen erscheinen sie meist hypointens, in den T2-gewichteten Sequenzen hyperintens. Nach KM-
Gabe zeigt sich eine kriftige Aufnahme (B Abb. 8). In der MRT zeigen sich bei Patienten mit tube-
roser Sklerose neben den subependymalen Tubera oft multiple kortikale Hamartome. Vor allem in
den T2-gewichteten Sequenzen stellen sich diese kortikalen Hamartome als hyperintense, unscharf
begrenzte Signalanhebungen dar. Riesenzelltumoren wachsen normalerweise langsam. Verlaufskon-
trollen sind notwendig, um eine schnelle Grof3enzunahme eines Riesenzellastrozytoms zu entdecken.

Pleomorphes Xanthoastrozytom

Eine weitere seltene Form der umschriebenen Astrozytome sind die pleomorphen Xanthoastrozyto-
me. Sie treten meist an der Mark-Rinden-Grenze auf, sind temporal lokalisiert und besitzen héufig
Zysten. In den T1-gewichteten Aufnahmen nach KM-Gabe kann eine geringe Aufnahme auftreten.
Auch diese Tumorentitit kommt vor allem im Kindes- und frithen Erwachsenenalter vor.

Oligodendrogliome
Oligodendrogliome machen etwa 7% aller Hirntumoren aus, mit einer Haufung zwischen dem 35.

und dem 55. Lebensjahr und einer leichten Bevorzugung des mannlichen Geschlechts. Die Betroffe-
nen haben hiufig epileptische Anfille. Andere klinische Symptome sind Kopfschmerzen, Gesichts-
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Abb. 9 A Oligodendrogliom: In der CT kommen die charakteristischen Verkalkungen gut zur Darstellung (a). In der
MRT ist die Raumforderung isointens zum Hirnparenchym (b), in den T2-Sequenzen inhomogen iso- bis hyperintens
(c,d). Ein perifokales Odem sowie nach KM-Gabe eine unregelmaRige Aufnahme sind nachweisbar (e)

felddefekte und Paresen. Oligodendrogliome kommen vorwiegend supratentoriell vor, selten infra-  Oligodendrogliome kommen
tentoriell oder intraventrikuldr. Sie sind vor allem an den Gro8hirnhemisphéren lokalisiert, hier vor ~ vorwiegend supratentoriell vor
allem im Frontal- und Temporallappen. Die Tumoren leiten sich von Oligodendrozyten ab und wach-
sen diffus infiltrierend. Eine Kombination mit astrozytiren Anteilen, die als Oligoastrozytom (Misch-
tumoren) bezeichnet wird, ist haufig. Die WHO unterscheidet Tumoren des Grades II und IIL. Histo-
logisch zeigen sich in bis zu 90% der Félle Verkalkungen, oft in den Randpartien des Tumors. Auch
andere regressive Veranderungen mit Blutungen und Zysten kommen vor.

Diese Tumoren weisen zu mehr als 50% Verkalkungen auf, welche in der CT gut dargestellt wer-
den konnen (8 Abb. 9). Die Verkalkungen sind meist von hyperdensen Tumorarealen umgeben;
gelegentlich sind diese jedoch auch isodens, sodass die wahre Ausdehnung des Tumors nicht zu er-
kennen ist. Oligodendrogliome mit niedriger Malignitat (Grad II) nehmen nur selten KM auf. Die
anaplastischen Oligodendrogliome (Grad III) sind seltener, ihre Gewebedichte gemischt, hypo-, iso-
und hyperdens. Sie weisen oft zystische Areale auf, und in 50% der anaplastischen Oligodendroglio-
me kommt es zu einer fleckig-diffusen oder ringférmigen KM-Anreicherung.

In der MRT zeigen Oligodendrogliome ebenfalls ein relativ buntes Bild. Mit Gradientenechose-
quenzen konnen die Verkalkungen und Einblutungen gut nachgewiesen werden. In den T1-gewicht-
eten Sequenzen zeigen sie in den Nativaufnahmen selten primére, hyperintense Areale, die entweder ~ Die Diagnose eines Oligodendrogli-
Einblutungen im Methdmoglobinstadium entsprechen, oder Verkalkungen. Nach KM-Gabe tritteine ~ oms stiitzt sich auf das Vorkommen
inhomogene Aufnahme auf (@ Abb. 9). Die Diagnose eines Oligodendroglioms stiitzt sich vorallem  von Verkalkungen, Zysten, gering
auf das Vorkommen von Verkalkungen, Zysten, gering ausgepragtem Odem und inhomogener KM-  ausgepragtem Odem und inhomo-
Aufnahme. Eine eindeutige Differenzierung zu Astrozytomen ist oft nicht maéglich [9]. gener KM-Aufnahme

Neuronale und gemischt neuronal-gliale Tumoren

Neuronale und gemischt neuronal-gliale Tumoren sind mit einer Haufigkeit von 0,4% aller Hirntu-
moren sehr selten. In etwa 80% der Fille sind Patienten unter 30 Jahren betroffen. Neuronale Tu-
moren konnen prinzipiell {iberall im Gehirn auftreten, bevorzugen jedoch den mittleren Temporal-

lappen. Auch bei dieser Tumorentitit ist eine lange Anamnese, oft mit Anfallsleiden iiber Jahre hin-
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Klinisch auffallig werden die
Gangliogliome meist durch
epileptische Anfélle

Bei einer primar kortikalen, in den
T2-gewichteten Sequenzen hyper-
intensen Raumforderung sowie
langer Anfallsanamnese ist die Dia-
gnose eines DNET wahrscheinlich

576 | Der Radiologe 6 - 2012

Abb. 10 A Dysembryoblastischer neuroepithelialer Tumor (DNET): Nachweis einer lobulierten, kortikal gelege-
nen Raumforderung, die in den T2-gewichteten Sequenzen einen Signalanstieg zeigt (a,b,c); zystische Anteile sind
ebenfalls erkennbar. Nach KM-Gabe zeigt sich keine pathologische Aufnahme (d)

weg, typisch. Die meisten Tumoren kénnen dem WHO-Grad I zugeordnet werden; die wichtigsten
sind das Gangliogliom, der dysembryoblastische neuroepitheliale Tumor (DNET) und das zentra-
le Neurozytom.

Gangliogliome

Gangliogliome sind die haufigsten gemischt-glialen, neuronalen Tumoren des Zentralnervensystems
(ZNS). Die Inzidenz ist mit 0,4-1,3% aller Hirntumoren sehr gering. Im pédiatrischen Krankengut
treten sie mit einer Inzidenz von bis zu 7,6% aber weitaus haufiger auf. Klinisch auffillig werden die
Gangliogliome meist durch epileptische Anfille. Bildgebend zeigt sich eine gut abgrenzbare kortika-
le Zyste mit einem KM-affinen Knoten, typischerweise temporal lokalisiert [10].

Dysembryoblastischer neuroepithelialer Tumor

Bei den DNET handelt es sich um benigne Raumforderungen des zerebralen Kortex, die klinisch

meist durch komplex-partielle Anfille im Kindes- und Jugendalter auffallen. Andere fokal-neurolo-
gische Zeichen sind sehr selten. In der Bildgebung zeigt sich u. U. ein sehr variables Erscheinungs-
bild. Trotzdem sind alle DNET gut umschriebene, lobulierte, kortikal gelegene Raumforderungen,
die in der Nativ-CT hypodens zur weiflen Substanz zur Darstellung kommen. In der MRT zeigen sie

in den T2-gewichteten Sequenzen einen Signalanstieg, in den T1-gewichteten Sequenzen stellen sie

sich hypointens dar. In etwa 30-40% der Fille sind zystische Anteile erkennbar. Verkalkungen koén-
nen in bis zu 30% nachgewiesen werden. Eine KM-Aufnahme ist nur in 20-40% nachweisbar, dann

diffus und eher schlierenférmig [11]. Die Diagnose eines DNET sollte dann in Erwigung gezogen

werden, wenn eine Raumforderung primar kortikal gelegen ist und sich in den T2-gewichteten Se-
quenzen hyperintens darstellt und der Patient eine lange Anfallsanamnese bei sonst normalem neuro-
logischen Untersuchungsbefund aufweist (B8 Abb. 10).
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Abb. 11 A Zentrales Neurozytom: Raumforderung im Bereich der Seitenventrikel mit Kontakt zum Septum pelluci-
dum und resultiertem Hydrozephalus. Die Lésion ist isointens in den T1- und T2-Sequenzen (a,b) und hyperintens in
der FLAIR-Sequenz (c). Nach KM-Gabe zeigt sich eine inhomogene Aufnahme (d)

Zentrales Neurozytom

Das zentrale Neurozytom ist typischerweise in den Seitenventrikeln lokalisiert und hat Kontakt zum
Septum pellucidum. Es handelt sich um multizystische Lésionen, evtl. mit Verkalkungen und inho-
mogener KM-Aufnahme. Einblutungen kénnen ebenfalls nachgewiesen werden ([12]; @ Abb. 11).

Ependymome

Ependymome haben ihren Ursprung in ependymalen und subependymalen Zellen der Ventrikel-
wand sowie des Zentralkanals des Myelons. Sie kommen héufiger bei Jungen als bei Madchen vor,
mit einem Haufigkeitsgipfel zwischen dem 1. und 5. Lebensjahr; bei Erwachsenen treten sie selte-
ner auf, insbesondere in der 3. Dekade. Ependymome sind von ihrer Definition her intraventriku-
lar lokalisiert, am héufigsten im Bereich des 4. Ventrikels. Bei Erwachsenen kann ein Ependymom
auch extraventrikuldr lokalisiert sein. Die meisten Ependymome sind solide. Kalzifikationen sind in
bis zu 50% der Félle histologisch nachweisbar, Zysten in etwa 20%. Ependymome konnen sich ent-
lang des Subarachnoidalraums ausbreiten und Blutgefif3e und Nerven ummauern. Sie kénnen auch
durch die Ventrikelwand in das angrenzende Hirnparenchym vorwachsen. Dieses sog. plastische
Wachstum der Ependymome verlduft unregelméfig, der Form des 4. Ventrikels anpasst. Dadurch
ist eine vollstindige Tumorentfernung oft sehr schwierig und die Rezidivrate dementsprechend hoch.
Ependymome wachsen normalerweise aus dem 4. Ventrikel durch die Foramina in die angrenzen-
den Zisternen vor.
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Die inhomogene Signalgebung

in der MRT resultiert aus intratumo-
ralen Verkalkungen, Zysten und
Einblutungen
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Abb. 12 A Ependymom: 5-jahriges Mddchen mit einer Raumforderung, die sich vom 4. Ventrikel bis zum Foramen
magnum ausdehnt. In der T1-gewichteten Sequenzen stellt sich das Ependymom hypointens zum umliegenden
Hirnparenchym dar (a); in den T2-gewichteten Sequenzen erscheint die Raumforderung leicht hyperintens mit zys-
tischen Arealen, die sich stark hyperintens darstellen (b,c); nach KM-Gabe nehmt die Lasion unregelmafig Kontrast-
mittel auf (d,e)

Ependymome zeigen ein variables Erscheinungsbild in CT und MRT. Meist sind sie scharf be-
grenzt und kommen iso- bis hyperdens in der CT auf den Nativaufnahmen zur Darstellung. Verkal-
kungen und zystische Anteile sind héufig zu finden. In der MRT zeigt sich eine inhomogene Signal-
gebung in samtlichen Sequenzen. Diese Inhomogenitit resultiert aus den intratumoralen Verkalkun-
gen, Zysten und gelegentlich vorkommenden Einblutungen, die eine gemischte Signalintensitit in al-
len Sequenzen ergeben. In den T1-gewichteten Sequenzen erscheinen sie normalerweise leicht hypo-
intens zum umliegenden Hirnparenchym. In den T2-gewichteten Sequenzen erscheint die Raumfor-
derung meist isointens zur grauen Hirnsubstanz; die zystischen bzw. nekrotischen Areale stellen sich
stark hyperintens dar. Manchmal kénnen Fliissigkeitsspiegel innerhalb der zystischen Veranderun-
gen nachgewiesen werden. Ependymome nehmen kriftig und unregelmaflig KM auf (8 Abb. 12).
Die KM-Aufnahme in den Zystenwéinden fiihrt zu einem traubenartigen Bild, das fiir Ependymome
besonders chrakteristisch ist [13].

Primitive neuroektodermale Tumoren

Primitive neuroektodermale Tumoren (PNET) wurden zuerst von Hard und Earl definiert als Tu-
moren, die zu mehr als 90-95% aus undifferenzierten Zellen bestehen. Auch wenn innerhalb der
Tumormassen eine Differenzierung von glialen oder neuronalen Zellen gefunden werden kann, ist
dieser Tumor aufgrund seines hohen Anteils undifferenzierter Zellen von den anderen Tumoren ab-
zugrenzen. PNET konnen supratentoriell (supratentorieller PNET), in der Pinealis (Pineoblastom)
und infratentoriell (Medulloblastom) lokalisiert sein. Medulloblastome machen etwa 15-20% aller
intrakraniellen Tumoren im Kindesalter und 30-40% der Tumoren der hinteren Schidelgrube aus.
Jungen sind 2- bis 4-mal héufiger betroffen als Madchen. Etwa 40% der Medulloblastome treten in-
nerhalb der ersten 5 Lebensjahre auf, 75% innerhalb der ersten 10 Jahre.
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Abb. 13 « Supratentorieller PNET
bei einem 3-jahrigen Jungen: Der Tu-
mor zeigt sich inhomogen hypoin-
tens in der T1-Sequenz und hypo-
intens in der T2-Sequenz mit zysti-
schen Veranderungen (a,b). Nach
KM-Gabe zeigt sich eine homogene
Aufnahme mit Ausnahme der zysti-
schen Komponenten (c,d)

In der MRT stellt sich der supratentorielle PNET als eine grofle, gut begrenzte Raumforderung
dar, die in den Grof8hirnhemisphéaren oder den Seitenventrikeln lokalisiert ist. Wie die Ependymo-
me konnen PNET ein sehr variables Bild aufweisen, hervorgerufen durch die verschiedenen soliden
Anteile, Zysten und nekrotischen Areale sowie Verkalkungen und Einblutungen [14]. Nach KM-Ga-
be stellt sich ein dhnliches Bild wie in der CT dar mit heterogenem kréftigen Enhancement, z. T. mit
nekrotischen Arealen und Tumorzysten (B Abb. 13). Wenn bei einem Kind unter 5 Jahren eine sehr
grofle Raumforderung mit einem in der MRT sehr variablen Erscheinungsbild und heterogenem
KM-Enhancement nachweisbar ist, sollte differenzialdiagnostisch an einen PNET gedacht werden.

In der CT erscheint das typische Medulloblastom als eine relativ umschriebene hyperdense Raum-
forderung im Kleinhirnwurm. Diese primére Hyperdensitdt kommt durch die hohe Zellzahl der
kleinzelligen Medulloblastome zustande. Héufig ist der Tumor von einem hypodensen Randsaum,
einem Odem, umgeben. Verkalkungen und Zysten kénnen vorkommen. Der 4. Ventrikel wird meist
nach anterior abgedrangt und ist manchmal nicht mehr abgrenzbar. Aufgrund der Raumforderung
in der hinteren Schéadelgrube zeigt sich hiufig eine beginnende Liquorzirkulationsstorung mit Er-
weiterung der Temporalhdrner und des 3. Ventrikels. Ein Hydrozephalus wird bei ungefihr 95% der
Patienten zum Zeitpunkt der Bildgebung gesehen. Auf T1-gewichteten Bildern stellt sich das Me-
dulloblastom als hypointense Raumforderung dar. Nach KM-Gabe zeigt sich meist ein homogenes,
z. T. auch inhomogenes Enhancement. In 5-10% der Fille zeigen Medulloblastome kein Enhance-
ment nach KM-Gabe. Uberwiegend nimmt der Tumor jedoch schwach bis stark KM auf. Auf T2-
gewichteten Sequenzen ist der Tumor hypo- bis isointens zur grauen Hirnsubstanz. Das Signalver-
halten ist abhéngig von der Zelldichte und dem freien Wasser innerhalb des Tumors. Eine hohe Zell-
zahl und wenig Wasseranteile innerhalb des Tumors fithren zu einer geringeren Hyperintensitit in
T2-gewichteten Bildsequenzen (B Abb. 14). Meist ist das Medulloblastom im T2-gewichteten Bild
deutlich mehr hypointens als ein pilozytisches Astrozytom. Eine leptomeningeale Ausbreitung des
Tumors tiber die Liquorrdume ist auf nichtkontrastangehobenen Bildern nur schwer nachzuwei-
sen. Deshalb muss bei Verdacht auf ein Medulloblastom bereits praoperativ die gesamte Neuroaxis
vor und nach paramagnetischer Kontrastanhebung untersucht werden. Medulloblastome haben oft
schon zum Zeitpunkt der Diagnose in den Liquorraum metastasiert [15, 16].
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Bei einer groBen Raumforderung
mit in der MRT sehr variablem Er-
scheinungsbild und heterogenem
KM-Enhancement bei Kindern unter
5 Jahren sollte differenzialdiagnos-
tisch an PNET gedacht werden

Das Signalverhalten ist abhangig
von der Zelldichte und dem freien
Wasser innerhalb des Tumors

Medulloblastome haben oft schon
zum Zeitpunkt der Diagnose in den
Liquorraum metastasiert
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Abb. 14 A Medulloblastom bei einem 4-jahrigen Madchen: Die Raumforderung ist im 4. Ventrikel lokalisiert, der
nicht mehr abgrenzbar ist. Aufgrund der Raumforderung in der hinteren Schéidelgrube zeigt sich eine Liquorzirkula-
tionsstorung mit Erweiterung der Temporalhdrner und des 3. Ventrikels. Das Signalverhalten in den T1- und T2-Se-
quenzen ist ahnlich dem des supratentoriellen PNET in Abb. 13: hypointens in der T1-Sequenz (a) und hypointens in
der T2-Sequenz mit hyperintensen zystischen Verdnderungen (b). Nach KM-Gabe zeigt sich eine inhomogene Auf-
nahme (c,d)

Abb. 15 A Primires ZNS-Lymphom: In der nativen CT erscheint das Lymphom hyperdens mit perifokalem Odem
(a); in der MRT nach KM-Gabe kommt es zu einer typischen homogenen Aufnahme (b)
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Primare Lymphome

Primidre Lymphome des ZNS sind mit ungefihr 1% aller primaren Hirntumoren selten, zeigen aber
einen 10-fachen Anstieg in den letzten beiden Jahrzehnten. Dieser Anstieg wird nicht nur durch Pa-
tienten mit HIV-Infektion hervorgerufen, sondern auch durch die steigende Zahl immunsupprimier-
ter Patienten. Der Altersgipfel bei Patienten ohne HIV-Infektion ist das 6. Lebensjahrzehnt. In der
CT erscheinen Lymphome nativ ebenfalls meist als homogene isodense bis leicht hyperdense Raum-
forderung mit perifokalem Odem. In der MRT sind die Tumoren in den meisten Fllen signalinten-
siv in T2-gewichteten Sequenzen. Die Tumoren erscheinen auf den Aufnahmen relativ scharf be-
grenzt. Nach KM-Gabe kommt es zu einer typischen homogenen Aufnahme (8 Abb. 15). Die fo-
kalen Tumoren sind haufig von einem ausgedehnten Perifokalddem umgeben, welches durch KM-

Gabe besser abgrenzbar ist.
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0 Bei welchem der folgenden Tumoren
handelt es sich um ein umschriebenes
Astrozytom?

,Low-grade”-Astrozytom
Anaplastisches Astrozytom
Pilozytisches Astrozytom

Glioblastom

Gliomatosis cerebri

000ooo

0 Welche Aussage ist falsch? Das pilozyti-
sche Astrozytom ...

O ist ein WHO-Grad-I-Tumor.

O ist mit der NeurofibromatoseTyp Il assozi-
iert.

O ist iiberwiegend im Zerebellum lokalisiert.

O hat typischerweise einen KM-affinen Kno-
ten.
O ist ein kindlicher Hirntumor.

0 Welches der folgenden Charekteristi-
ka spricht nicht fiir ein Upgrading eines
4Low-grade”-Astrozytoms?
Tumorwachstum

Neu aufgetretene Einblutungen

Neu aufgetretene Nekrosen

Neu aufgetretene Verkalkungen

Neu aufgetretene Kontrastmittel (KM)-
Aufnahme

000ooo

0 Mit welcher folgender Erkrankung ist ein
Riesenzellastrozytom assoziiert?
Neurofibromatose Typ |
Neurofibromatose Typ |l

Tuberdse Sklerose

Klippel-Feil-Syndrom
Hippel-Lindau-Erkrankung

Welche Aussage zu Oligodendrogliomen
ist falsch?

Sie sind iberwiegend infratentoriell lokali-
siert.

Sie sind diffus wachsende Tumoren.

Sie haben Verkalkungen.

Sie kdnnen KM aufnehmen.

Sie bevorzugen Frontal- und Temporallap-
pen.
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Q Dysembryoblastische neuroepitheliale
Tumoren (DNET) ...

sind WHO-Grad-IV-Tumoren.

sind im Ventrikel lokalisiert.

werden durch Krampfanfélle symptoma-
tisch.

zeigen Nekrosen und Einblutungen in der
MRT.

nehmen tiberwiegend KM auf.

Welche Aussage zu Ependymomen ist
falsch?

Sie treten haufiger im Erwachsenenalter
auf.

Sie sind iberwiegend infratentoriell lokali-
siert.

Sie kdnnen einen Hydrozephalus verursa-
chen.

Sie nehmen KM auf.

Sie zeigen hdufig Verkalkungen und zysti-
sche Areale.

00 0O O 0@ 0O O OOO

Q Welche Aussage zu Primitiven neuroek-

O
O
O
O

O

todermalen Tumoren (PNET) ist falsch?
Das zentrale Neurozytom gehért in die
Gruppe der PNET.

Das Pineoblastom ist in der Pinealis lokali-
siert.

Das Medulloblastom ist infratentoriell ge-
legen.

Das supratentorielle PNET ist in den Grof3-
hirnhemisphéaren oder den Seitenventri-
keln lokalisiert.

PNET bestehen in tiber 90-95% aus undif-
ferenzierten Zellen.

Q Was ist charakteristisch fiir Medulloblas-

000oo

tome?

Sie sind gutartige Tumoren.

Sie treten im Erwachsenenalter auf.
Sie sind supratentoriell lokalisiert.

Sie verursachen einen Hydrozephalus.
Sie nehmen kein KM auf.

Q Primére ZNS-Lymphome ...

O sind haufig hyperdens im CT.

O zeigen kein perifokales Odem.

O machen 15% aller Hirntumoren aus.

O nehmen kein KM auf.

O zeigen keinen Anstieg in den letzten bei-
den Jahrzehnten.
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