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Wichtiger Hinweis: Wie jede Wissen-
schaft ist die Medizin ständigen Entwick-
lungen unterworfen. Forschung und klini-
sche Erfahrung erweitern unsere Erkennt-
nisse, insbesondere was Behandlung und
medikamentöse Therapie anbelangt. So-
weit in diesem Werk eine Dosierung oder
eine Applikation erwähnt wird, darf der
Leser zwar darauf vertrauen, dass Autoren,
Herausgeber und Verlag große Sorgfalt
darauf verwandt haben, dass diese Angabe
demWissensstand bei Fertigstellung des
Werkes entspricht.

Für Angaben über Dosierungsanwei-
sungen und Applikationsformen kann
vom Verlag jedoch keine Gewähr über-
nommen werden. Jeder Benutzer ist an-
gehalten, durch sorgfältige Prüfung der
Beipackzettel der verwendeten Präparate
und gegebenenfalls nach Konsultation ei-
nes Spezialisten festzustellen, ob die dort
gegebene Empfehlung für Dosierungen
oder die Beachtung von Kontraindikatio-
nen gegenüber der Angabe in diesem Buch
abweicht. Eine solche Prüfung ist beson-
ders wichtig bei selten verwendeten Prä-
paraten oder solchen, die neu auf den
Markt gebracht worden sind. Jede Dosie-
rung oder Applikation erfolgt auf eigene
Gefahr des Benutzers. Autoren und Verlag
appellieren an jeden Benutzer, ihm etwa
auffallende Ungenauigkeiten dem Verlag
mitzuteilen.

Geschützte Warennamen (Warenzeichen)
werden nicht besonders kenntlich ge-
macht. Aus dem Fehlen eines solchen Hin-
weises kann also nicht geschlossen wer-
den, dass es sich um einen freien Waren-
namen handelt.

Das Werk, einschließlich aller seiner
Teile, ist urheberrechtlich geschützt. Jede
Verwertung außerhalb der engen Grenzen
des Urheberrechtsgesetzes ist ohne Zu-
stimmung des Verlages unzulässig und
strafbar. Das gilt insbesondere für Verviel-
fältigungen, Übersetzungen, Mikroverfil-
mungen und die Einspeicherung und Ver-
arbeitung in elektronischen Systemen.
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Der Name der Pareto-Reihe leitet sich ab von Vilfredo Pareto (geb. 1848 in Paris, gest. 1923
amGenfer See), der u.a. als Professor für politischeÖkonomie an der Universität Lausanne
tätig war.

Ihm fiel bei der Betrachtung der Verhältnisse in derWirtschaft auf, dass viele Fälle vor-
kommen, in denen keine statistische Normalverteilung herrscht, sondern besonders
häufig eine 80:20-Quote zu finden ist.

Dieses „80/20-Pareto-Prinzip“ kann man auch in anderen Bereichen des Lebens wie-
dererkennen. Mit 20% des Aufwands erreicht man in der Regel 80% eines Ergebnisses.
Dabei ist es aber relevant, die wichtigsten 20% aller möglichen Aktivitäten oder Mittel
korrekt zu identifizieren und sich dann konsequent auf diese zu konzentrieren.

Wir übertragen das Pareto-Prinzip auf die Klinik: 20% aller denkbaren Diagnosen
machen 80% Ihres radiologischen Alltags aus. Die Pareto-Reihe ist eine Sammlung der
wichtigsten Diagnosen aus jedem Spezialgebiet und soll Ihnen bei der Routinearbeit die
nötige Sicherheit geben, damit Sie sich entspannt den ungewöhnlichen Fällen widmen
können.

In den Pareto-Bänden finden Sie das Maximum an erforderlichemWissen in kürzester
Zeit und mit minimalem Aufwand. Setzen Sie Ihre persönlichen Ressourcen zum Nutzen
Ihrer Patienten sinnvoll ein.

Wir wünschen Ihnen viel Erfolg bei der täglichen Arbeit.

Ihr Georg Thieme Verlag

PS: Für Vorschläge, Tipps und Anregungen zu unserer Pareto-Reihe wärenwir Ihnen sehr
verbunden. Bitte schreiben Sie an pareto@thieme.de. Vielen Dank.

Warum „Pareto“?
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Kurzdefinition. . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .

� Epidemiologie
Seltenes Fehlbildungssyndrom im Bereich der hinteren Schädelgrube und des kranio-
zervikalen Überganges (Unterentwicklung des endochondralen Okziputs) · Autoso-
mal erblich.

� Ätiologie/Pathophysiologie/Pathogenese
Chiari I: Verlagerung der Kleinhirntonsillen kaudal des Foramen magnum (McGregor-
Linie) · Assoziiert mit zervikaler (Syringo-)Hydromyelie und atlanto-okzipitaler Assi-
milation (25–50%) · Kombiniert mit Skoliose/Kyphose (42%).
Chiari II: Kleine hintere Schädelgrube · Kaudalverlagerung von Teilen des Kleinhirns,
des 4. Ventrikels und derMedulla oblongata·Hypoplastische Pons, assoziiert mit spi-
nalen Dysraphien (am häufigsten lumbale Myelomeningozele).
Chiari III: Sehr selten · Kombination aus Typ II und einer okzipitalen oder hoch zervi-
kalen Enzephalozele.
Chiari IV: Sehr selten · Aplasie oder ausgeprägte Hypoplasie des Kleinhirns · Kleiner
Hirnstamm ·Weite Liquorräume in der hinteren Schädelgrube.
Cave: In der Literatur wird die Bezeichnung „Arnold Chiari“ sowohl für Chiari I als auch
Chiari II verwendet

Zeichen der Bildgebung. . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .

� Methode der Wahl
MRT: sagittal · axial · Liquorflussmessungen (Chiari I)
Pränatal Sonographie oder Fetal-MRT

� MRT-Befund
Chiari I: Tiefstand der Kleinhirntonsillen (> 5mm kaudal des Foramen magnum) ·
Häufig Malformation der knöchernen Schädelbasis (verkürzter Clivus) · 4. Ventrikel
normal oder elongiert · Hintere Schädelgrube nicht zu klein · Keine assoziierten ze-
rebralen Fehlbildungen· SekundärerHydrozephalus bei Blockade des Liquorabflusses
im Foramen magnum möglich · (Syringo-)Hydromyelie bei 50–75% · Abnorme CSF-
Pulsationen (CSF-Flussmessung).
Chiari II: Frühzeitig Diagnose durch Fetal-MRT (Assoziierte Fehlbildungen) · Ge-
schlossene oder offene Dysraphie (lumbal >> zervikal) · Verlagerung von Anteilen
des Kleinhirns und der Medulla oblongata in den Spinalkanal · Hypoplasie der hinte-
ren Schädelgrube und parietookzipitale Mikrogyrie · Dysgenesie des Corpus callo-
sum· Hypoplastische, abgeflachte Pons · Erweiterung der präpontinen Zisterne ·
Schnabelartige Ausziehung der Vierhügelplatte · Hydrozephalus · Syringo(Hydro)-
myelie > C1-Anatomie.

� Sonographie-Befund (prä-/postnatal)
Chiari II: Kaudalverlagerung des Kleinhirns · Hydrozephalus.
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.....2

Abb.1 57-jähriger Mann, seit Jahren
Schmerzen in beiden oberen Extremitäten,
jetzt zusätzlich Sensibilitätsstörungen links.
MRT kraniozervikaler Übergang (sagittal,
T2): die MRT zeigt eine Elongation der Klein-
hirntonsillen nach zervikal, begleitende
zervikale Hydromyelie (Arnold Chiari I).

Abb. 2 Fetal-MRT (sagittal, T2, single shot
fast spin echo): kleine hintere Schädelgrube
mit Kaudalverlagerung des Kleinhirns,
weite Ventrikel, lumbale Myelomeningozele
(Chiari II).
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Klinik. . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .

� Typische Präsentation
Chiari I: Bis zu 50% asymptomatisch · Bei Herniation > 12mm fast immer symptoma-
tisch · Bewegungsabhängige Kopf- und Nackenschmerzen · Gangataxie · Kaudale
Hirnnervensymptomatik · Schlafapnoe.
Chiari II: Myelomeningozele · Paralyse der unteren Extremität · Sphinkterdysfunk-
tion · Hydrocephalus occlusus · Hirnstammkompression.

� Therapeutische Optionen
Chiari I:Dekompression desMyelon durch subokzipitale Kraniotomie bzw. dorsale Re-
sektion von C1 bei symptomatischer Pathologie · Bei fehlender Syrinx konservative
Therapie.
Chiari II: Shunten des Hydrozephalus · Operativer Verschluss der Myelomeningozele
(bei einigen Fällen auch pränatal – dann fast normale Entwicklung der hinteren Schä-
delgrube).

Differenzialdiagnose. . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .

Erworbene Hydromyelie
anderer Genese

Tonsillentiefstand – basiläre Invagination (Osteogenesis imperfecta,
Morbus Paget, Akromegalie, Klippel-Feil-Syndrom)

– chronischer VP-Shunt, erhöhter intrakranieller Druck

Ausgewählte Literatur

Gammal TE, Mark EK, Brooks BS. MR imaging of Chiari II malformation. Am J Röntgenol
1988; 150: 163–70

Osborn AG. Diagnostic Neuroradiology. Philadelphia: Mosby 1994; 15–24, 66
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Kurzdefinition (lumbosakraler Übergangswirbel). . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .

Sakralisation: Die Grenze zwischen Os sacrum und Lumbalwirbelsäule ist um ein Seg-
ment nach kranial verschoben.
Lumbalisation: Der 1. Sakralwirbel ist als Lumbalwirbel ausgebildet.
Kranialverschiebungen übertreffen Lumbalisationen an Häufigkeit. Die Verschiebung
kann auch nur einseitig ausgebildet sein. Eine exakte Zuordnung, ob eine Lumbalisation
oder Sakralisation vorliegt, kann nur anhand einer Ganzwirbelsäulenaufnahme erfolgen.
Wenn dies nicht möglich (indiziert) ist, spricht man besser vom lumbosakralen Über-
gangswirbel.

Zeichen der Bildgebung. . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .

� Methode der Wahl

· Konventionelles Röntgen (CT)

· MRT (bei neurologischer Symptomatik)

Klinik. . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .

� Typische Präsentation
Oft kombiniert mit Wirbelsäulen-Beschwerden, insbesondere bei asymmetrischen
lumbosakralen Übergangswirbeln.

� Therapeutische Optionen
Physikalische Therapie.

Ausgewählte Literatur

Brossmann J, Czerny C, Freyschmidt J. Grenzen des Normalen und Anfänge des Pathologi-
schen in der Radiologie des kindlichen und erwachsenen Skeletts, 14. Aufl. Stuttgart:
Thieme 2001
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Abb. 3 Konventionelles Röntgen des
lumbosakralen Übergangs (a.p., Detail):
asymmetrischer lumbosakraler Übergangs-
wirbel.
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Abb. 4a,b Schema: Lumbalisation (a), Sakralisation (b).
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