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Bildgebung: Welche Verfahren?...

… zur Untersuchung der (Hirn-) Struktur
� Computer-Tomographie (CT)  � Magnet-Resonanz-Tomographie (MRT)

Synonym: Kernspin-Tomographie
- Untersuchung im starken Magnetfeld
- Magnetfelder erzeugen Signale im 

Körper 
- Aufnahme dieser Signale durch Spulen

(= Antennen) 

- Röntgenaufnahmen aus 
verschiedenen Richtungen

- Strahlenbelastung: 3-10 mSv 
(Röntgen der Lunge: 0,3 mSv)



Bildgebung: Welche Verfahren?...

… zur Untersuchung des (Hirn-) Stoffwechsels
�� Single-Photonen-Emissions-Computertomographie (SPECT)

� Positronen-Emissions-Tomographie (PET)

- Injektion von Radionukliden, die 
Photonen aussenden
(Gammastrahlung) 

- rotierenden Gamma-Kamera mit 
1-3 Detektorköpfen (Kristalle)

- Strahlenbelastung ca. 2 mSv

- Injektion von Radionukliden, die 
Positronen aussenden 
(Beta-Strahlung)

- ringförmig Detektoren registrieren 
Koinzidenzen von Photonen

- Strahlenbelastung 5-7 mSv 
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HSP: strukturelle Veränderungen des Rückenmarks

MRT - Wirbelsäule

- schmächtigtes Rückenmarks im Hals- und Brustbereich 
(evtl. Brustmark > Halsmark, lt. Hedera et al., 2005)

- Vergleich komplizierte und unkomplizierte HSP:
wahrscheinlich kein Unterschied (Sperfeld et al., 2005 � Hedera et al., 2005)

- keine Korrelation zwischen dem Durchmesser und klinischen Parametern 
(Alter, Alter bei Krankheitsbeginn, Krankheitsdauer/-schwere)

Sperfeld et al., 2005
Hedera et al., 2005
Krabbe et al.. 1997



HSP: strukturelle Veränderungen im Gehirn

MRT - Hirn

bei unkomplizierter HSP :  meist normal

bei komplizierter HSP sind beschrieben:

· dünner Balken

· „Flecken“ in der weißen Substanz 
(sogenannte white matter lesions)

· Hirnrindenatrophie (v.a. Stirnlappen)

· Kleinhirnatrophie



HSP: strukturelle Veränderungen im Gehirn

Dünner Balken (Corpus callosum)

krankgesund

Riverol et al., 2008

„Luchs-Ohr-Zeichen “ (SPG11)

Nachgewiesen bei
SPG11
SPG15
SPG18
SPG21
SPG32
SPG44
SPG46
SPG47



HSP: strukturelle Veränderungen im Gehirn

Veränderungen („Flecken“) der weißen Substanz
(„white matter lesions“)

Winner et al., 2004
Orlacchio et al., 2004
Proukakis et al., 2004
Criscuolo et al., 2009

SPG11

SPG5

SPG20

Nachgewiesen bei
SPG2
SPG5

SPG11
SPG15
SPG20
SPG21
SPG35
SPG44
SPG47



HSP: strukturelle Veränderungen im Gehirn

Atrophie der Hirnrinde

SPG11 Winner et al., 2004
Hehr et al., 2007
Orlacchio et al., 2005

SPG4

Nachgewiesen bei
SPG4(?)
SPG11
SPG21
SPG32



HSP: strukturelle Veränderungen im Gehirn

Kleinhirnatrophie

... und andere Auffälligkeiten im Kleinhirn

SPG15

Proukakis et al., 2004
Goizet et al., 2009
Criscuolo et al., 2009

SPG5SPG20

Nachgewiesen bei
SPG4 (?)

SPG7
SPG11
SPG15
SPG20
SPG21
SPG30
SPG32



HSP: Stoffwechsel-Veränderungen im Gehirn

Winner et al., 2004
Hehr et al., 2007
Samaranch et al., 2008
Goizet et al., 2009
Criscuolo et al., 2009
Orlacchio et al., 2005

18FDG-PET – SPG11 99mTc-ECD SPECT – SPG15

18FDG-PET - SPG5 99mTc-ECD SPECT - SPG4



HSP-Subtyp-spezifische Hirnveränderungen
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HSP und Bildgebung

Neue MR-Verfahren erlauben…

� Auswertung unabhängig von einem einzelnen Untersucher

� Aussage über gruppenspezifische Befunde im Vergleich zu Kontrollgruppen 

(ausreichende Gruppengröße  + gleiche Gerätbedingungen wichtig)

�  Untersuchung des gesamten Gehirns und nicht nur vorher festgelegter 
Hirnregionen

…Was können neue MR-Verfahren für Erkrankungen wie der HS P 
leisten?

�   Erkennung weiterer betroffener Hirnregionen 

�   verbesserte Abgrenzung klinisch ähnlicher Erkrankungen (Differentialdiagnose)

�   bessere Erfassung des zeitlichen Verlaufs krankheitstypischer Veränderungen



HSP: systematische strukturelle Bildgebungs-Studien

SPG4
MRT
Nicht typisch aber beschrieben dünner Balken, Kleinhirnatrophie,   

vermehrte Veränderungen/“Flecken“ der weißen Substanz

Studiendesign (Duning et al., 2011)
Untersuchung der weißen Substanz mit Diffusion-Tensor-Imaging
SPG4 (N=6) Kontrollgruppe (N=32)

Ergebnisse (puncorr<0.001):
- Veränderungen der weißen Substanz der Pyramidenbahn
- Veränderungen im Stirnhirn bei längere Krankheitsdauer



HSP: systematische strukturelle Bildgebungs-Studien

SPG4
SPECT/PET

beschrieben verminderter Perfusion im Bereich des Stirn- und 
Schläfenlappens bei Männern

Studiendesign (Scheuer et al., 2005)
Untersuchung der Hirnperfusion mit H2

15O-PET
SPG4 (N=18) Kontrollgruppe (N=18)

Ergebnisse (pcorr<0.05)
- verminderte Perfusion im Stirn- und Schläfenlappen
- Zunahme mit Krankheitsschwere (dann auch im Thalamus)



HSP: systematische strukturelle Bildgebungs-Studien

Studiendesign (Kassubek et al., 2006, 2007)
- Vergleich der globalen und regionalen Hirnatrophie (graue + weiße Substanz) 
- p-HSP (N=21) cHSP (N=12) Kontrollgruppe (N=30)

Ergebnisse
- Hirnatrophie bei beiden HSP-Typen (cHSP>pHSP)

- umschriebene Atrophie der grauen Substanz (cHSP> pHSP) in motorischen Areale

- globale Unterschiede zwischen HSP-Subgruppen in der weißen Substanz 

- deutliche Unterschiede im Balken (cHSP>pHSP)

pHSP cHSP



HSP: systematische strukturelle Bildgebungs-Studien

Studiendesign (Unrath et al., 2010)
- Analyse der weißen Substanz mit Diffusion-Tensor-Imaging

HSP(N=24)     Kontrollgruppe (N=24)    (+ 2 andere Erkr.)

Ergebnisse
- Faserbahnen im motorischen System 

(u. a. Pyramidenbahn, Balken)

- Faserbahnen im limbischen System und Projektionsbahnen

- keine Korrelationen mit Krankheitsdauer und –schwere



Bildgebung bei HSP

Zusammenfassung

im Einzelfall
Auffälligkeiten in der Bildgebung können bei der Suche nach dem Subtyp helfen

aber: - keine  1:1- Korrelation
- Kombination aus klinischen Symptomen und Bildgebungsbefunden wichtig!

Gruppenanalysen
genauere Informationen über krankheitsspezifische Veränderungen 
(nicht immer mit bloßem Auge in der Einzelfall-Analyse erkennbar)

Funktionelle Analysen
Verständnis der Hirnfunktion von Patienten – aber auch von Gesunden

Hinweise für die Plastizität des Gehirn – Fähigkeit zur Reorganisation

aber: - bisher keine Subtypen-spezifische Aussagen möglich 

- Verlaufsuntersuchungen fehlen -
Welche Regionen können für mögliche Therapiestudien relevant sein?


