
Transfontanell�re Doppler-Sonographie der
Hirnvenen im S�uglingsalter Teil II
Pathologische Befunde

K.-H. Deeg
H. M. Lode

Trans-fontanellar Doppler Sonography of the Intracranial Veins in Infants
Part II – Pathology

Institutsangaben
Klinik f�r Kinder- und Jugendmedizin, Sozialstiftung Bamberg

Korrespondenzadresse
Prof. Dr. Karl-Heinz Deeg · Klinik f�r Kinder- und Jugendmedizin, Sozialstiftung Bamberg · Buger Straße 80 ·
96049 Bamberg · Tel.: ++ 49/9 51/5 03 2701 · Fax: ++ 49/951/503 2705 ·
E-mail: karl-heinz.deeg@sozialstiftung-bamberg.de

eingereicht: 16.8.2005 · angenommen: 6.10.2005

Bibliografie
Ultraschall in Med 2006; 27: 164 –175 � Georg Thieme Verlag KG Stuttgart · New York
DOI 10.1055/s-2005-858883 · Online-Publikation: 12.1.2006
ISSN 0172-4614

Zusammenfassung

Mit der farbkodierten und gepulsten Doppler-Sonographie der in-
trakraniellen Venen k�nnen h�morrhagische Infarzierungen des
Hirnparenchyms, Sinusvenenthrombosen und zerebrale arteriove-
n�se Malformationen diagnostiziert werden. Parenchymblutun-
gen des Fr�hgeborenen kommen durch eine Kompression der Ve-
nae terminales und der subependymalen Venen zustande, die zu
einer ven�sen Abflussst�rung aus dem Marklager f�hrt. Sie ent-
sprechen somit pathologisch-anatomisch einem ven�sen Infarkt.
Blutungen in die Basalganglien sind hochgradig verd�chtig auf
das Vorliegen einer Sinusvenenthrombose. Ein einseitiger Ver-
schluss der V. cerebri interna f�hrt zu einer einseitigen Blutung,
ein beidseitiger Verschluss oder ein Verschluss der Vena Galeni
magna oder des Sinus rectus hat eine beidseitige Basalganglien-
blutung sowie eine Ventrikeleinbruchsblutung und eine h�mor-
rhagische Infarzierung des Hirnparenchyms zur Folge. Die
h�ufigste arterioven�se Malformation des Gehirns ist die AV-Mal-
formation der Vena Galeni magna. Sonographisch imponiert sie
als eine zystische Raumforderung hinter dem 3. Ventrikel, die
sich farbdopplersonographisch als vaskul�re Fehlbildung darstellt.
Mit der Doppler-Sonographie k�nnen die arteriellen Zufl�sse,
meist die Aa. chorioideae posteriores und die ven�se Drainage
�ber den Sinus rectus, dargestellt werden.

Schl�sselw�rter
Doppler-Sonographie · Hirnvenen · S�uglinge · h�morrhagische
Infarkte · Sinusvenenthrombose · AV-Malformation Vena Galeni
magna

Abstract

Colour coded Doppler sonography can be very helpful for the di-
agnosis of haemorrhagic infarction of the brain parenchyma, cer-
ebral venous thrombosis and arterio-venous malformations of
the brain. Intracranial haemorrhages into the brain parenchyma
are caused by the compression of the subependymal and term-
inal veins which impede the venous drainage from the white
matter. Haemorrhage of the basal ganglia is highly suspicious of
cerebral venous thrombosis especially of the deep venous drai-
nage. Unilateral occlusion of only one internal cerebral vein
causes unilateral haemorrhage, bilateral thrombosis of both in-
ternal cerebral veins as well as occlusion of the great vein of Ga-
lens or the straight sinus causes bilateral haemorrhage of the ba-
sal ganglia as well as ventricular haemorrhage and haemorrhagic
infarction of the white matter. The most common arterio-venous
malformation of the brain is AV-malformation of Galens’s vein.
Sonographically, a pulsating cystic structure behind the 3rd ven-
tricle can be shown. Colour coded Doppler sonography demon-
strates the vascular nature of the cyst. Doppler sonography can
show the feeding arteries, most frequently the posterior choroi-
dal arteries and the venous drainage by the straight sinus.

Key words
Doppler sonography · cerebral veins · infants · haemorrhagic
infarction · cerebral venous thrombosis · AV-malformation of
Galen’s vein
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Einleitung

Mit der farbkodierten Doppler-Sonographie k�nnen die intrakra-
niellen Gef�ße des Fr�hgeborenen, Neugeborenen und S�uglings
durch die offene Fontanelle optimal abgebildet werden [12]. Ne-
ben der Darstellung der intrakraniellen Arterien k�nnen auch
alle wichtigen intrakraniellen Venen mit der farbkodierten
Doppler-Sonographie dargestellt und mit der gepulsten Doppler-
Sonographie gemessen werden [12].

Neben der normalen Gef�ßanatomie lassen sich wichtige Erkran-
kungen der ven�sen Drainage dopplersonographisch erfassen.
Der Doppler-Sonographie kommt dabei einerseits bei der Diagno-
sestellung, andererseits bei der Verlaufskontrolle eine wichtige
Rolle zu.

Anhand der h�morrhagischen Infarzierung des Hirnparenchyms,
der Sinusvenenthrombose, des Infarktes der A. cerebri media und
der AV-Malformation der Vena Galeni magna sollen die M�glich-
keiten der Doppler-Sonographie des intrakraniellen Venensys-
tems im S�uglingsalter dargestellt werden.

H�morrhagische Infarzierung des Hirnparenchyms beim
Fr�hgeborenen

Hirnblutungen des Fr�hgeborenen k�nnen in Abh�ngigkeit vom
Schweregrad klassifiziert werden. Die initiale Graduierung nach
Papile erfolgte in vier Schweregrade, wobei Grad-IV-Blutungen
Parenchymblutungen darstellten [19]. Grad-IV-Blutungen wurden
dabei als Ausdehnung von schweren Ventrikeleinbruchsblutun-
gen ins Hirnparenchym angesehen [19]. Nach Volpe handelt es
sich bei Grad-IV-Blutungen jedoch nicht einfach um eine Ausdeh-
nung einer ausgepr�gten Ventrikelblutung ins Parenchym, son-
dern um einen ven�sen Infarkt, sodass Grad-IV-Blutungen in sei-
ner Klassifikation der Blutungen des Fr�hgeborenen nicht
enthalten sind [23]. Das hat die p�diatrische Sektion der DEGUM
im Jahre 1998 in einer neuen Klassifikation der Hirnblutungen
(Grad I bis III) des Fr�hgeborenen ber�cksichtigt, in der Paren-
chymblutungen als eigene Entit�t aufgefasst werden [11]. Mit der
farbkodierten Doppler-Sonographie konnte Taylor 1995 zeigen,
dass die Vermutung von Volpe richtig war und es sich bei Grad-IV-
Blutungen um h�morrhagische Infarkte handelt [21].

Blutkoagel im Seitenventrikel (Grad-III-Blutungen) sowie große
subependymale Blutungen k�nnen die Venae terminales am Bo-
den der Seitenventrikel und die subependymalen Venen am Dach
der Seitenventrikel komprimieren und den Abfluss aus den me-
dull�ren Venen behindern (Abb.1a, b). Als Folge der Abflussst�-
rung �ber die Venae terminales kann es zur h�morrhagischen In-
farzierung des Hirnparenchyms kommen (Abb. 2, 3) [21, 23].

Eine ausgepr�gte Ventrikeleinbruchsblutung (Grad III) f�hrt zu-
n�chst nur zur Verlagerung der Venae terminales am Boden der
Seitenventrikel (Abb. 2a). Dabei kommt es mit zunehmender
Kompression der Venen nach den Bernoulli-Gesetzen zu einem
Anstieg der Flussgeschwindigkeiten (Abb. 2b). Der Abfluss aus
den medull�ren Venen kann dabei in zunehmendem Maße behin-
dert werden, sodass die Blutstr�mung letztendlich sistiert und

Abb. 1 Genese der h�morrhagischen Infarzierung des Hirnparen-
chyms. a Schematische Darstellung der ven�sen Drainage des Marks.
Die Venae terminales drainieren das Blut der medull�ren Venen. Intra-
ventrikul�re Blutungen k�nnen zu einer Kompression der Vena termi-
nalis f�hren und eine Abflussst�rung und h�morrhagische Infarzierung
des Hirnparenchyms zur Folge haben. b Darstellung der Venae termi-
nales am Boden der Seitenventrikel mit dem Power-Doppler. VH = Vor-
derhorn des Seitenventrikels; VT = Vena terminalis.
Fig. 1 Genesis of hemorrhagic infarction of the brain in premature in-
fants. a Diagramme of the venous drainage of the white mater. The ter-
minal veins drain the blood from the medullary veins. Blood clots wit-
hin the ventricular system may compress the terminal veins, impede
the venous drainage and cause hemorrhagic infarction of the brain pa-
renchyma. b Power Doppler sonography of the terminal veins at the
bottom of the lateral ventricles. VH = frontal horn of the lateral ventri-
cle; VT = terminal vein.
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eine h�morrhagische Infarzierung des Hirnparenchyms resultiert
(Abb. 2c und 3a, b) [22].

Nach eingetretener h�morrhagischer Infarzierung des Hirnparen-
chyms kann in der Vena terminalis keine Blutstr�mung mehr
nachgewiesen werden [22]. Umgekehrt konnte Veyrac bei keinem
Kind mit nachweisbarem Fluss in den Venae terminales eine h�-
morrhagische Infarzierung des Hirnparenchyms finden [22].

Mit der farbkodierten gepulsten Doppler-Sonographie konnte
somit die Genese der Parenchymblutungen des Fr�hgeborenen
als ven�ser Infarkt eindeutig bewiesen werden.

Thrombose der Hirnvenen

Thrombosen großer und/oder kleiner Hirnvenen wurden fr�her
fast ausschließlich mit der Angiographie, in den letzten Jahren
vorwiegend computertomographisch und/oder kernspintomogra-
phisch diagnostiziert. Mithilfe der hochaufl�senden Farb-Duplex-
Sonographie konnten im letzten Jahrzehnt einige Autoren die Di-
agnose einer Thrombose der Hirnvenen auch sonographisch
stellen [4, 7, 13, 16]. Voraussetzung ist eine exakte Kenntnis des
normalen Verlaufs der großen und kleinen Hirnvenen sowie deren
Darstellungsm�glichkeiten [12].

Abb. 2 Entwicklung einer h�morrhagischen Infarzierung des Hirnpa-
renchyms. a M�ßiggradige Ventrikeleinbruchsblutung (Grad II), die zu
einer leichten Verlagerung der Vena terminalis gef�hrt hat. Normale
Flussgeschwindigkeit mit 2,5 cm/s. b Zunahme der Ventrikelblutung
(Grad III). Dadurch kommt es zu einer deutlichen Verlagerung der
Vena terminalis, sodass das Gef�ß komprimiert wird und die Fluss-
geschwindigkeit auf 10 cm/s ansteigt. Im weiteren Verlauf kann es zu
einer weiteren Kompression des Hirngef�ßes kommen, sodass sich
eine h�morrhagische Infarzierung des Hirnparenchyms entwickelt.
c H�morrhagische Infarzierung des Hirnparenchyms durch Kompres-
sion der Vena terminalis nach schwerer Ventrikeleinbruchsblutung
(Koronarschnitt). Die Abbildung zeigt neben einem h�morrhagischen
Infarkt große Blutkoagel im Seitenventrikel auf der rechten Bildseite.
Fig. 2 Development of hemorrhagic infarction of the brain parenchy-
ma. a Moderate ventricular hemorrhage (Grade II) causes minimal dis-
placement and compression of the terminal vein. Normal flow veloci-
ty of 2.5 cm/s. b Increase of the intraventricular hemorrhage (Grade
III) causes moderate displacement and additional compression of the
vein followed by an increase of the flow velocity to 10 cm/s. In the
further course the flow velocity may further increase causing hemor-
rhagic infarction of the brain parenchyma. c Hemorrhagic infarction of
the brain parenchyma caused by compression of the terminal veins by
severe intraventricular hemorrhage (coronal section). Beside hemor-
rhagic infarction of the brain parenchyma the lateral ventricle is com-
pletely filled with blood clots.
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Beim Neugeborenen kann der ven�se R�ckfluss in den Hirnvenen
von einer Vielzahl von Faktoren beeinflusst werden, die zu einer
Hirnvenenthrombose f�hren k�nnen. Die wichtigsten Risikofak-
toren f�r eine Thrombose der Hirnvenen sind angeborene oder er-
worbene Thrombophilien (Tab.1), die H�mokonzentration und
Polyzyt�mie, Infektionen, insbesondere Sepsen, die perinatale
Asphyxie sowie akute Dehydratationen und angeborene Herzfeh-
ler [1 –3, 7].

Beim Fr�hgeborenen mit Atemnotsyndrom und mechanischer Be-
atmung kann ein erh�hter intrathorakaler Druck den ven�sen
R�ckfluss behindern. Weiterhin k�nnen Blutdruckschwankungen,
posth�morrhagische Hypovol�mien sowie ein offener Ductus ar-
teriosus Botalli den ven�sen R�ckfluss aus dem Gehirn negativ be-
einflussen.

Seltene Ursachen von Hirnvenenthrombosen sind das nephroti-
sche Syndrom, Gerinnungsst�rungen bei Antithrombin-III- und
Protein-C-Mangel.

Trotz der mannigfaltigen Risikofaktoren, die zur Hirnvenenthrom-
bose pr�disponieren, bleiben ca. 25 % der Sinusvenenthrombosen
ungekl�rt [1].

Klinische Symptome, die auf eine Hirnvenenthrombose hindeu-
ten, sind zerebrale Krampfanf�lle, ein meist herabgesetzter Mus-
keltonus und Lethargie. Das mit Abstand h�ufigste Symptom sind
jedoch zerebrale Krampfanf�lle, die bei ca. 2/3 aller Kinder mit
Hirnvenenthrombose auftreten [7, 23].

Die Diagnose einer Hirnvenenthrombose kann farbdopplersono-
graphisch erfolgen [4, 9, 13, 16]. Hierzu m�ssen alle großen ven�-
sen Sinus (Sinus sagittalis superior, inferior und transversus) so-
wie die inneren Hirnvenen (Venae cerebri internae, Vena Galeni
magna und Sinus rectus) in Sagittal- und Koronarschnitten dar-
gestellt werden [7, 12].

Am h�ufigsten ist der Sinus sagittalis betroffen. Im zweidimensio-
nalen Schnittbild stellt sich der Sinus sagittalis im Falle einer Si-
nusvenenthrombose als dreieckige, echogene Struktur mit kon-
vexer Begrenzung dar (Abb. 4a). Im Normalfall imponiert der
Sinus sagittalis als echofreie dreieckige Struktur mit konkaver Be-
grenzung [12]. Beim Schreien nimmt der Sinus an Gr�ße zu. Im
Falle einer Sinusvenenthrombose unterbleibt die Gr�ßen�nde-
rung [7]. Mithilfe der farbkodierten und gepulsten Doppler-Sono-
graphie kann eine Sinusvenenthrombose sicher nachgewiesen
oder ausgeschlossen werden [4, 9]. Im Falle einer Sinusvenen-

Abb. 3 H�morrhagische Infarzierung des Hirnparenchyms als Folge
einer kompletten Verlegung des ven�sen Abstroms aus der Vena ter-
minalis rechts. a Parasagittalschnitt durch den Seitenventrikel, b Koro-
narschnitt.
Fig. 3 Hemorrhagic infarction of the brain parenchyma as a result of
complete obstruction of the venous outflow by the right terminal vein.
a Parasagittal section through the lateral ventricle, b coronal section.

Tab. 1 Thrombophilieabkl�rung bei Hirnvenenthrombosen

Antithrombin-III-Mangel

Faktor-VIII-Erh�hung

Protein-C-Mangel

Protein-S-Mangel und/oder Mangel an freiem Protein S

Lupus-Antikoagulans

Erh�hung von Lipoprotein (a)

Faktor-XII-Magel

Plasminogen-Mangel

Hyperhomocystein�mie

Dysfibrinogen�mie

APC-Resistenz (Faktor-V-Leiden-Mutation) (G1691A-Mutation im Faktor-
V-Gen)

G20210A-Mutation im Prothrombin-Gen

thermolabile Variante der Methyltetrahydrofolat-Reduktase (MTHFR
C677T-Mutation)

Polymorphismus 4G/5G im PAI-1-Gen
(Plasminogen-Aktivator-Inhibitor-Typ 1)
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thrombose l�sst sich mit beiden Methoden keine Blutstr�mung
finden (Abb. 4b).

Nach Volpe [23] betreffen ca. 85% aller Hirnvenenthrombosen den
Sinus sagittalis superior. Meist breitet sich die Thrombose vom Si-
nus sagittalis superior auf den Sinus transversus und rectus aus,
die im nach hinten geneigten Koronarschnitt (Sinus transversus)

und im medianen Sagittalschnitt (Sinus rectus) dargestellt werden
k�nnen.

In seltenen F�llen geht die Thrombose von den inneren Hirnvenen
(V. cerebri internae und Vena Galeni magna) aus. Alle drei Venen
k�nnen mit der farbkodierten und gepulsten Doppler-Sonographie
dargestellt werden. Die Differenzierung der beiden Venae cerebri
internae gelingt im nach hinten geneigten Koronarschnitt, w�h-
rend die Vena Galeni magna am besten im medianen Sagittal-
schnitt abgebildet und gemessen wird [12].

Im weiteren Verlauf kann es in Abh�ngigkeit vom Ort des ven�-
sen Verschlusses zu unterschiedlichen Folgesch�den kommen.

Neben isch�mischen L�sionen k�nnen auch h�morrhagische
Sch�digungsmuster auftreten:
– Im Falle eines Verschlusses des Sinus sagittalis superior kommt

es zu bilateralen, v. a. frontal und paramedian lokalisierten,
subkortialen h�morrhagischen Infarkten [7].

– Seltener ist die tiefe weiße Substanz betroffen.
– Bei Verschluss der inneren Venen resultiert ein ein- oder beid-

seitiger h�morrhagischer Infarkt des Thalamus, der angrenzen-
den Basalganglien sowie der Capsula interna (Abb. 5 und 8).
Weiterhin kann es zur Ventrikeleinbruchsblutung und zur h�-
morrhagischen Sch�digung der weißen Substanz kommen.

Beim Nachweis einer unilateralen oder bilateralen Echogenit�ts-
vermehrung im Bereich der Basalganglien liegt bis zum Beweis
des Gegenteils immer eine Hirnvenenthrombose vor (Abb. 5a, b).

Bei Diagnose einer Blutung in die Basalganglien muss deswegen
immer eine subtile dopplersonographische Darstellung aller Hirn-
venen erfolgen [7, 12). Liegt gleichzeitig eine Ventrikeleinbruchs-
blutung und eine Sch�digung des Marklagers der Großhirn-He-
misph�ren vor (Abb. 5 und 8), muss eine Obstruktion im Bereich
der inneren zerebralen Venen (Venae cerebri interna, Vena Galeni
magna und/oder Sinus rectus) ausgeschlossen werden.

Abb. 5 zeigt eine bilaterale Blutung in die Basalganglien und Cap-
sula interna sowie eine beidseitige Ventrikeleinbruchsblutung
und eine gleichzeitige Sch�digung der weißen Substanz.

Die dopplersonographische Flussmessung in Abb. 6a zeigte keine
Blutstr�mung im Sinus sagittalis superior. Der ven�se Abstrom er-
folgte �ber medull�re Venen zum Sinus sagittalis inferior
(Abb. 6a).
– Die farbkodierte Duplex-Sonographie eignet sich einerseits zur

Diagnosestellung einer Hirnvenenthrombose, andererseits v. a.
f�r Verlaufskontrollen. Neben der Rekanalisierung k�nnen Um-
gehungskreisl�ufe nachgewiesen werden.

– In jedem Fall sollte jedoch bei sonographischer Diagnose einer
Hirnvenenthrombose eine MR-Angiographie durchgef�hrt
werden, um das wahre Ausmaß der Thrombose zu erfassen.
F�r den weiteren Verlauf sind sonographische Kontrollen aus-
reichend.

Eine Blockade der inneren zerebralen Venen f�hrt �ber die ven�-
se Abflussst�rung zu folgenden Sch�digungen:

Abb. 4 Sinusvenenthrombose des Sinus sagittalis superior bei einem
Fr�hgeborenen der 31. Schwangerschaftswoche mit posth�morrhagi-
schem Hydrozephalus. Koronare Ausschnittsvergr�ßerung der Hirn-
oberfl�che. a Zweidimensionales Schnittbild: echogene Darstellung
des Sinus sagittalis superior mit konvexer Begrenzung. b Farbkodierte
Doppler-Sonographie: fehlende Blutstr�mung im Sinus sagittalis supe-
rior.
Fig. 4 Cerebral venous thrombosis of the superior sagittal sinus in a
prematurely born infant of 31 weeks of gestation with posthemorrha-
gic hydrocephalus. High resolution coronal scan of the brain suface.
a 2-dimensional image: The superior sagittal sinus is displayed echoge-
nic with convex borders. b Colour coded Doppler sonography shows
no blood flow within the sinus.
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Abb. 5 Bilateraler h�morrhagischer Infarkt der Basalganglien und
Ventrikeleinbruchsblutung bei einem Fr�hgeborenen von drei Wochen.
Verdacht auf Hirnvenenthrombose. a Koronarschnitt: Echogenit�tsver-
mehrungen in beiden Seitenventrikeln und im Bereich der Basalgan-
glien. b Sagittalschnitt: Echogenit�tsvermehrungen im Bereich der Sei-
tenventrikel im Sinne einer Ventrikeleinbruchsblutung und im Bereich
der Basalganglien im Sinne eines h�morrhagischen Infarkts.
Fig. 5 Bilateral hemorrhagic infarction of the basal ganglia and additio-
nal intraventricular hemorrhage in a prematurely born infant, suspicio-
us of cerebral venous thrombosis. a Coronal section: Increased echoge-
nicity in both lateral ventricles and basal ganglia. b Sagittal section:
Increased echogenicity within the lateral ventricle (intraventricular he-
morrhage) and in the region of the basal ganglia (hemorrhagic in-
farction).

Abb. 6 Sinusvenenthrombose des Sinus sagittalis superior. Vergleich
zwischen der Patientin a und dem gesunden Zwillingsbruder b. a Pa-
tientin: Sinus sagittalis superior mit der farbkodierten Doppler-Sono-
graphie nicht darstellbar. Abfluss �ber transzerebrale Kollateralgef�ße
zum Sinus sagittalis inferior (negativer Fluss; normalerweise positiver
Fluss). b Gesunder Bruder: Sinus sagittalis superior durchg�ngig, nor-
male Blutstr�mung im Sinus sagittalis superior.
Fig. 6 Thrombosis of the superior sagittal sinus. Comparison between
the female patient a and the healthy brother b. a Female Patient: Co-
lour coded Doppler sonography shows no flow within the superior sa-
gittal sinus. Venous drainage by the way of transcerebral collaterals to
the inferior sagittal sinus (negative flow in comparison to the positive
flow in healthy individuals). b Healthy brother: Superior sagittal sinus
patent. Pulsed Doppler Sonography shows normal blood flow within
the superior sagittal sinus.
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1. Der Verschluss der Venae terminales und der subependyma-
len Venen f�hrt zur h�morrhagischen Infarzierung der wei-
ßen Substanz (Abb. 7)

2. Der Verschluss der Venae chorioideae kann zur Ventrikelein-
bruchsblutung f�hren (Abb. 7 und 8e)

3. Der Verschluss der Venae thalamostriatae kann zur h�mor-
rhagischen Infarzierung der Basalganglien und der Capsula
interna f�hren (Abb. 7).

Ein einseitiger Verschluss der tiefen ven�sen Drainage f�hrt zu
einseitige L�sionen (Abb. 8). Ein einseitiger Verschluss der Vena
cerebri interna hat eine ipsilaterale h�morrhagische Infarzierung
der betroffenen Basalganglien (Abb. 8a, b), eine entsprechende ip-
silaterale Ventrikeleinbruchsblutung sowie eine einseitige h�mor-
rhagische Infarzierung der betroffenen weißen Substanz zur Folge.
Mit der farbkodierten Doppler-Sonographie kann der Verschluss
einer Vena cerebri interna nachgewiesen werden (Abb. 8c), mit
der gepulsten Doppler-Sonographie kann die Durchg�ngigkeit der
kontralateralen Vene dokumentiert werden (Abb. 8d).

Infarkt der A. cerebri media

Die A. cerebri media ist die h�ufigste von einem Verschluss be-
drohte Arterie im Kindesalter. �hnlich wie bei Sinusvenenthrom-
bosen spielen Thrombophilien, wie sie in Tab.1 aufgef�hrt sind,
eine wichtige Rolle. Weiterhin k�nnen Embolien bei Herzfehlern

mit Rechts-Links-Shunt zu Verschl�ssen der Arterie f�hren. Sono-
graphisch imponiert eine Echogenit�tsvermehrung, die dem Ver-
sorgungsgebiet der A. cerebri media entspricht (Abb. 9a). Mit der
Doppler-Sonographie kann ein Verschluss oder eine hochgradige
Stenose der A. cerebri media nachgewiesen werden (Abb. 9b).
Weiterhin l�sst sich der genaue Ort der Stenose oder des Ver-
schlusses sowie die eventuelle Rekanalisierung darstellen.

Im weiteren Verlauf kommt es bei Verschl�ssen zu einer Kolliqua-
tionsnekrose mit zystischer Umwandlung des betroffenen Gebie-
tes (Abb. 9c). Mit der farbkodierten Doppler-Sonographie k�nnen
die meist mitbetroffenen Aa. thalamostriatae im Gegensatz zur
gesunden Gegenseite nicht dargestellt werden (Abb. 9d). Wenn
kein arterieller Zufluss zu den Markabschnitten erfolgt, k�nnen
die drainierenden Venae terminales und subependymales im Ge-
gensatz zur gesunden Seite nicht dargestellt werden (Abb. 9d).

AV-Malformation der Vena Galeni magna

Die AV-Malformation der Vena Galeni magna ist die h�ufigste ze-
rebrale vaskul�re Fehlbildung bei Neugeborenen. Entwicklungs-
geschichtlich entstehen AV-Malformationen der Vena Galeni mag-
na zwischen der 5. und 12. Gestationswoche durch Persistenz der
mittleren prosenzephalen Vene, die den Plexus chorioideus des
3. Ventrikels drainiert.

Die Folge ist eine zunehmende Ektasie der Vena Galeni magna in
der Region des Velum interpositum, in die eine Vielzahl von Arte-
rien m�ndet. In erster Linie wird die AV-Malformation von den Aa.
chorioideae posteriores, seltener von den Aa. thalamostriatae und
�sten der A. cerebri anterior gespeist. Durch den zunehmenden ar-
terioven�sen Shunt kommt es zur progredienten Dilatation der
AV-Malformation und zum Anstieg des zerebralen Venendruckes,
der zum Hydrozephalus und zur Herzinsuffizienz f�hrt.

Postpartal fallen die Kinder mit einer rasch progredienten Herz-
insuffizienz und einem �ber dem Neurokranium auskultierbaren
Str�mungsger�usch auf. Im zweidimensionalen Schnittbild zeigt
sich eine zystische Raumforderung hinter dem 3. Ventrikel, die
diesen von okzipital komprimiert (Abb.10a). Differenzialdiagnos-
tisch m�ssen supratentorielle Arachnoidalzysten ausgeschlossen
werden. Mit der farbkodierten Doppler-Sonographie kann der vas-
kul�re Ursprung der Malformation bewiesen und die zuf�hrenden
Arterien (meist Arteriae chorioideae posteriores) sowie die drai-
nierenden Sinus (Sinus rectus und sigmoideus) dargestellt werden
(Abb.10b) [5, 10, 14, 15, 18]. Zuf�hrende Arterien stellen sich farb-
dopplersonographisch deutlich prominenter als Arterien, die nicht
in die Malformation m�nden, dar.

Die dopplersonographische Diagnose kann mithilfe der Kernspin-
tomographie und MR-Angiographie best�tigt werden (Abb.10c, d).

Mit der gepulsten Doppler-Sonographie kann in den zuf�hrenden
Arterien ein systolisch-diastolischer Vorw�rtsfluss mit sehr ho-
her diastolischer Amplitude gefunden werden (Abb.11a). Die
hohe diastolische Amplitude kommt durch den niedrigen peri-
pheren Gef�ßwiderstand zustande (Abb.11a). Sowohl die maxi-
malen systolischen als auch die diastolischen und mittleren

Abb. 7 Konsequenzen bei Sinusvenenthrombose und Verschluss der
Venae cerebri internae: Verschluss der Venae terminales: fi h�morrha-
gische Infarzierung der weißen Substanz; Verschluss der Venae chorioi-
deae: fi Ventrikelblutung; Verschluss der Venae thalamostriatae: fi
h�morrhagische Infarzierung der Basalganglien.
Fig. 7 Consequences of cerebral venous thrombosis: occlusion of the
terminal veins: fi hemorrhagic infarction of the white matter; occlusi-
on of the choroideal veins: fi intraventricular hemorrhage; occlusion
of the lenticulo striatic veins: fi hemorrhagic infarction of the basal
ganglia.
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Abb. 8 a, b Komat�ses Kind mit vorgew�lbter Fontanelle und zerebralen
Krampfanf�llen. Blutung in die rechten Basalganglien und zus�tzlich Ventrikel-
einbruchsblutung als Hinweis auf eine tiefe Hirnvenenthrombose. a Koro-
narschnitt, b Sagittalschnitt. c, d H�morrhagischer Infarkt der rechten Basal-
ganglien als Folge eines Verschlusses der rechtsseitigen Vena cerebri interna.
c Mit der farbkodierten Doppler-Sonographie ist die Vena cerebri interna auf
der rechten Bildseite durchg�ngig, w�hrend sie auf der linken Bildseite pl�tz-
lich abbricht (fi). d Normales Flussprofil in der durchg�ngigen Vena cerebri in-
terna auf der rechten Bildseite. e Symmetrische Ventrikelerweiterung nach An-
lage eines ventrikuloperitonealen Shunts zwei Monate nach Thrombose der
rechten Vena cerebri interna. Neben einer Ventrikelerweiterung findet sich
eine Echogenit�tsvermehrung im Bereich der rechtsseitigen Basalganglien.
Fig. 8 a, b Comatose infant with cerebral seizures and bulging fontanelle.
Hemorrhage into the right basal ganglia and intraventricular hemorrhage su-
spicious of deep cerebral venous thrombosis. a Coronal section, b sagittal
section. c, d Hemorrhagic infarction of the right basal ganglia as the result of
occlusion of the right internal cerebral vein. c Colour coded Doppler sonogra-
phy shows patent left internal cerebral vein on the right side of the image. The
internal cerebral vein on the right side of the image is patent, the vein on the
left side of the image is obstructed and suddenly stops (fi). d Normal flow
profile and flow velocities within the patent left internal cerebral vein (right
side of image). e Symmetric ventricular dilation after implantation of a ventri-
cular peritoneal shunt 2 months after thrombosis of the right internal cerebral
vein. Beside the ventricular dilation an increased echogenicity in the region of
the right sided basal ganglia can be shown.
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Flussgeschwindigkeiten sind in den Feeder-Arterien deutlich er-
h�ht, was zum Abfall des Resistance-Index f�hrt.

Mit der gepulsten Doppler-Sonographie k�nnen somit die zuf�h-
renden Arterien anhand der hohen diastolischen Amplitude er-
kannt werden. Demgegen�ber findet man in Nichtfeeder-Arterien
ein normales Flussprofil mit niedrigeren Flussgeschwindigkeiten.
Um alle Feeder-Arterien zu erfassen, sollte eine komplette dopp-
lersonographische Analyse aller Hinarterien erfolgen. Meist ent-
springen die Feeder-Arterien aus der A. basilaris, der A. cerebri
posterior und der A. chorioidea posterior, seltener aus der A. cere-
bri media, thalamostriata oder A. chorioidea anterior.

In der dilatierten AV-Malformation der Vena Galeni und im abf�h-
renden Sinus rectus findet sich spiegelbildlich ein pulsatiler Fluss
mit hoher diastolischer Amplitude (Abb.11 und 12b). Die Darstel-
lung kann sowohl im Sagittalschnitt (Abb.11b) als auch im Koro-
narschnitt erfolgen (Abb.12b).

Die Doppler-Sonographie ist somit einerseits zur Diagnose der AV-
Malformation der Vena Galeni magna in der Lage, andererseits
k�nnen die zuf�hrenden Feeder-Arterien dargestellt und die ven�-
se Drainage abgebildet werden [10]. Zur Sicherung der Diagnose
ist die Kernspintomographie nicht erforderlich. F�r die Festlegung
des weiteren Procedere (palliative oder kurative Therapie) sollte
jedoch die genaue Gef�ßanatomie mittels Angiographie festgelegt
werden. Falls man sich f�r ein kuratives Vorgehen entscheidet, ist

Abb. 9 a, b Infarkt der linken Arteria cerebri media. a Echogenit�ts-
vermehrung im Versorgungsgebiet der linken A. cerebri media auf der
rechten Bildseite. b Mit dem Power-Doppler zeigt sich eine hochgradi-
ge Stenose der A. cerebri media links. M�glicherweise handelt es sich
um die Rekanalisierung eines vorausgegangenen Verschlusses. c, d Zu-
stand 6 Wochen nach Infarkt der A. cerebri media links. c Im zweidi-
mensionalen Schnittbild zeigt sich eine multizystische Transformation
des betroffenen Gebietes. d Die farbkodierte Ausschnittsvergr�ßerung
zeigt auf der gesunden Seite eine gute arterielle Versorgung und eine
gute ven�se Drainage �ber die Venae terminales und subependymales,
die auf der betroffenen Seite fehlt.

Fig. 9 a, b Infarction of the left middle cerebral artery. a Coronal scan
shows an increased echogenicity in the territory of the left middle ce-
rebral artery. b Power Doppler sonography shows severe stenosis of
the left middle cerebral artery. Possibly it is the recanalisation of a pre-
ceded occlusion. c, d Situation 6 weeks after the infarction of the left
middle cerebral artery. c 2-dimensional image shows multicystic trans-
formation of the infarcted area. d Colour coded Doppler sonography
shows on the non affected side a good arterial supply by the lenticulo
striatic arteries and a good venous drainage by the subependymal and
terminal veins. On the side of the infarction arterial inflow by the lenti-
culo striatic arteries as well as venous outflow by the terminal and sub-
ependymal veins is missing.
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Abb. 10 AV-Malformation der Vena Galeni magna. a Im medianen
Sagittalschnitt l�sst sich eine zystische Raumforderung hinter dem
3. Ventrikel nachweisen, die diesen komprimiert und der AV-Malforma-
tion entspricht. b In der Raumforderung (A) kann mit der farbkodierten
Doppler-Sonographie eine Blutstr�mung nachgewiesen werden, so-
dass der vaskul�re Charakter bewiesen ist. Zufluss �ber die Arteria ce-
rebri posterior (PCA), Drainage �ber den Sinus rectus (SS). c MRI der
AV-Malformation der Vena Galeni magna und d MRI-Angiographie.

Fig. 10 AV-Malformation of the vein of Galen. a Midline sagittal section
shows a cystic mass posteriorly to the 3rd ventricle, which compresses
the 3rd ventricle and Sylvian aqueduct. The cyst is an AV-Malformation
of the vein of Galen. b Within the cyst (A) colour coded Doppler sono-
graphy shows blood flow, demonstrating the vascular nature of the
cyst. The feeder arteries originate from prominent posterior cerebral
arteries (PCA). Venous drainage by the straight sinus (SS). c MRI of
the AV-Malformation of the vein of Galen, d MRI angiogramm of the
AV-Malformation.
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die Embolisation der AV-Malformation die Therapie der Wahl.
Diese kann sowohl �ber den arteriellen als auch �ber den ven�sen
Zugang erfolgen. Bei h�modynamisch stabilen Neugeborenen er-
folgt die Embolisation im Idealfall im Alter von 5 Monaten.

Spontane Thrombosen der AV-Malformation k�nnen auftreten,
sind jedoch extrem selten. Sie wurden mit einer H�ufigkeit von
ca. 4% beschrieben [17]. Im Falle einer spontanen Thrombose
kann ein kalzifizierter Rand nachgewiesen werden [6].

Die h�ufigste Komplikation einer AV-Malformation der Vena Gale-
ni magna ist ein Hydrozephalus, der bei etwa 50% aller Kinder auf-
tritt. Der Hydrozephalus ist in der Regel nicht durch eine Blockade
des Aqu�dukts, sondern durch den hohen intrakraniellen Venen-

druck bedingt. Teilweise konnten Venendr�cke von 50 cmH2O
und mehr gemessen werden [20]. Dadurch wird die Resorption
des Liquors in den Pacchioni-Granulationen des Subarachnoidal-
raums erschwert. Nach Embolisation der AV-Malformation sinkt
der Venendruck und der Hydrozephalus bildet sich zur�ck.

Zusammenfassend ist eine genaue Kenntnis der intrakraniellen
Venen f�r das Verst�ndnis von h�morrhagischen Infarkten des
ZNS, Sinusvenenthrombosen sowie arteriellen Verschl�ssen und
zerebralen vaskul�ren Fehlbildungen unverzichtbar. Die farb-
kodierte und gepulste Doppler-Sonographie erm�glicht bei offe-
ner Fontanelle die zuverl�ssige nichtinvasive Diagnose der wich-
tigsten vaskul�ren Erkrankungen. Weiterf�hrende invasive
Diagnostik, wie z.B. die MR-Angiographie, kann gezielt eingesetzt
werden. Verlaufskontrollen k�nnen kosteng�nstig mit der farb-
kodierten Duplex-Sonographie erfolgen.

Abb. 11 AV-Malformation der Vena Galeni magna: Farbkodierte
Doppler-Sonographie des arteriellen Zuflusses �ber die Arteria chorioi-
dea posterior und des ven�sen Abflusses �ber die Vena Galeni magna
und den Sinus rectus (Sagittalschnitt). a Arterieller Zufluss �ber die Ar-
teria cerebri posterior: Hohe diastolische Amplitude als Hinweis auf
den niedrigen peripheren Widerstand. b Ven�se Drainage �ber die AV-
Malformation der Vena Galeni magna und den Sinus rectus: Pulsatiler
ven�ser Fluss mit hoher diastolischer Amplitude und hohen Fluss-
geschwindigkeiten (Spiegelbild der arteriellen Blutstr�mung).
Fig. 11 AV-Malformation of the vein of Galen: Colour coded Doppler
sonography of the arterial feeders by the way of the posterior choroi-
deal arteries and of the venous drainage by the ectatic great vein of
Galen and the straight sinus (sagittal section). a Arterial feeders origi-
nating from the posterior cerebral artery: High diastolic amplitude cau-
sed by the low peripheral vascular resistance. b Venous drainage of the
AV-Malformation by the dilated straight sinus: Pulsatile venous flow
with high diastolic amplitude and high flow velocities (mirror image
of the flow in the feeder arteries!).

Abb. 12 AV-Malformation der Vena Galeni magna. Dopplersonogra-
phische Flussmessungen im Koronarschnitt. a Darstellung der arteriel-
len Feeder-Arterien (Arteriae chorioideae posteriores). Hohe diasto-
lische Amplitude mit hohen Flussgeschwindigkeiten durch den
niedrigen peripheren Gef�ßwiderstand. b Ven�se Drainage �ber die di-
latierte AV-Malformation der Vena Galeni und den Sinus rectus. Das
Frequenzspektum zeigt einen pulsatilen Fluss mit hoher diastolischer
Amplitude (Spiegelbild des arteriellen Zuflusses).
Fig. 12 AV-Malformation of the vein of Galen. Doppler sonographic
flow measurements in coronal section. a Imaging of the feeder arteries
(posterior choroideal arteries). High diastolic amplitude with high flow
velocities due to low peripheral vascular resistance. b Venous drainage
by the ectatic vein of Galen and the straight sinus. The frequency
spectrum shows pulsatile flow with a high diastolic amplitude (mirror
image of the arterial flow).
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