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Fossa posterior

Tentorium cerebelli - Anatomie, Lage, Funktion | Kenhub
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Infratentorieller Raum
Tentorium cerebelli
(Kleinhirnzelt) 
Duplikatur der Lamina 
interna der Dura mater
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Präparat Peter Brugger

Normalbefund im ersten Trimenon
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Axial - transthalamisch
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Axial – metencephale Ebene
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Axial – metencephale Ebene
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Ultraschallbefunde

Erstes Trimenon
• Verbreiterter Hirnstamm
• Schmaler Hirnstamm

Zweites/drittes Trimenon
• Verminderte Flüssigkeit
• Vermehrte Flüssigkeit
• Vermindertes Volumen
• Strukturelle Veränderungen
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Normalbefund BS/BSOB SSW 12

Präparat Peter Brugger



Spina bifida SSW 12



Spina bifida SSW 15



Erstes Trimenon
• Breiter Hirnstamm
• Schmaler Hirnstamm

Zweites/drittes Trimenon
• Verminderte Flüssigkeit
• Vermehrte Flüssigkeit
• Vermindertes Volumen
• Strukturelle Veränderungen

Sichtbare infratentorielle Fehlentwicklungen



Schmaler Hirnstamm im 1. Trimenon



Erstes Trimenon
• Spina bifida aperta
• Zystische Läsionen

Zweites/drittes Trimenon
• Verminderte Flüssigkeit
• Vermehrte Flüssigkeit
• Vermindertes Volumen
• Strukturelle Veränderungen

Sichtbare infratentorielle Fehlentwicklungen
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15

Normalbefund

Quelle: ISUOG



Kopfform - Ventrikulomegalie



Normalbefund vs Chiari Malformation



Spina bifida - Myelomeningocele



Hinweis auf Kleinhirnanomalien

• Großer Raum hinter dem 
Zerebellum

• Kleiner TCD
• Echogenität

• IST DER VERMIS NORMAL?



> 20 SSW

< 20 SSW

„Kommunikation“
4. Ventrikel / CM

4. Ventrikel

Vermis

Quelle: ISUOG



Hinweis auf Kleinhirnanomalien

• Großer Raum hinter dem 
Zerebellum

• Kleiner TCD
• Echogenizität

• IST DER VERMIS NORMAL?

Cisterna magna > 10 mm



Hinweis auf Kleinhirnanomalien
• Großer Raum hinter dem 

Zerebellum, CM > 10mm
• Kleiner TCD
• Echogenität

• IST DER VERMIS NORMAL?

Megazisterna magna (MM)
Arachnoidalzyste (AC)



Cerebellar
‘cleft’

Blake’s pouch
cyst (BPC)

Vermian
hypoplasia
(VH)

Dandy-Walker malformation
DWMQuelle: ISUOG



fastigium

Twice as much vermis below the primary fissure than aboveQuelle: ISUOG

Ist der vermis intakt?



MM, BPC, AC     – VH BPC          - DWM

Group 1     Group 2   Group 3    Group 3

Dovjak GO, et al. UOG 2019;8:21890

Fossa posterior
Dovjak GO, et al. UOG 2020. 
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Ist der vermis intakt?





Hinweis auf Kleinhirnanomalien

• Großer Raum hinter dem 
Zerebellum

• Kleiner TCD
• Echogenität



Mandibulo-faziales Dysostose-Mikrozephalie 
Syndrom

SSW 26 Flacher sulcus lateralis, Mikrozephalie, Kleinhirnhypoplasie 
ösophagotracheale Fistel, Retrognathie
WES: Pathogene Veränderung am EFTUD2 Gen

© Gregor Kasprian



Mandibulo-faziales Dysostose-Mikrozephalie 
Syndrom



Hinweis auf Kleinhirnanomalien

• Großer Raum hinter dem 
Zerebellum

• Kleiner TCD
• Echogenität und Kontur



Wiederholte Gehirnblutung
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COL4A2 Mutation

Entdeckung Diagnose© Gregor Kasprian





Was fällt auf? – SSW 22+6



What next?

?

?



Transvaginale Neurosonographie und MRI



Die Lösung

Tiefe fossa interpeduncularis
Verlängerte, verdickte und 
fehlpositionierte obere 
Kleinhirnstiele 
Hypoplastischer oder fehlender 
Kleinhirnwurm
Molar Tooth Sign (MTS)
Joubert Syndrom
Trio WES CEP290, 2013 MKS1 



Molar Tooth Sign

Post mortem MR



Joubert Syndrom

• autosomal rezessiv vererbte Erkrankung
• Vermishypoplasie (CVH cerebellar vermis hypoplasia), MTS
• Hypotonie - Ataxie
• Generelle Entwicklungseinschränkung
• Episoden von Hyperpnoe und Apnoe in der 

Neugeborenenperiode
• Okulomotorische Apraxie



Joubert Syndrom

• Pathogene Veränderungen in über 40 Genen sind bekannt, 
die als ursächlich für Joubert Syndrom gelten. 
• Diese haben ihrerseits variable phänotypische Ausprägungen
• Können mit anderen Syndrome assoziiert sein
• Der pathogenetische Mechanismus ist eine Veränderung am 

primären Zilium = Ziliopathie
• Zellorganelle vieler Zelltypen 



Prognose der Gehirnfehlbildungen

• Ultraschall
• Fetale Magentresonanztomographie
• Genetik – Whole Exome Sequencing (Trio WES)

• Der Phänotyp bestimmt die Prognose



DANKE 


