Fetales Gehirn: Normalbefunde
und haufige Fehlbildungen

Barbara Pertl, Graz
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1. Basisuntersuchung
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1 Cerebellum
) b ISUOG Practice Guidelines (updated): sonographic
1 Cisterna magna examination of the fetal central nervous system. Part 1:

performance of screening examination and indications for

Wirbelsaule targeted neurosonography

[ -




Transventrikulare Ebene
(Messung der Atriumweite)

« Seitenventrikel (Vorder-
und Hinterhorner)

« Cavum septi pellucidi




Transthalamische Ebene

(Biometrie des Kopfes,
kaudal der ventrikularen
Ebene)

Cavum septi pellucidi
Vorderhorner

Thalami
Insula, Sylvische Fissur




Transzerebellare Ebene

Cerebellum

Cisterna magna
Pedunculi cerebri

4. Ventrikel (kaudal)




Seitenventrikel




Standards der Seitenventrikelmessung |
(Guibaud 2008): Messung des Atriums

Primare Kriterien

« Exakte axiale Ebene

« Anatomische Ebene

o Leitstruktur vorne: CSP oder
Fornix

s Leitstruktur hinten: V- Shape der
Cisterna ambiens

« Lokalisation des Atriums
(Hinterhorn wird als erstes weiter)

« Leitstruktur Sulcus
parietooccipitalis




Standards der Seitenventrikelmessung Il
(Guibaud 2008)

Sekundare Kriterien ¥

- Kaliper Plazierung

- Adaquate BildgroSe e =

YES no' no® no
Table 1 Image-scoring method

Criterion Score Anatomicalftechnical requirements

Primary criteria

1. Strict axial plane 0-z la. Midhne structures equidistant from proximal and distal calvanal margins
1b. Midline perpendicular to ultrasound beam
2. Adequate anatomical level 0-1 Amnterior landmark: cavum sepu pelluadi or fornix columns
Posterior landmark: fluid-filled triangular V-shape of the ambient cistern
3. Location of the atrium 0-1 Measurement performed opposite the internal paneto-occipital sulcus
Secondary criteria
4. Caliper placement 0-2 4a_ Measurement perpendicular to inner and outer borders of the ventricle
4b. ‘On to on’ measurement (junction of ventricular lumen and ventricular wall)
5. Adequate image size 0-1 Anxaal transventricular plane occupying the whole screen with visualization of

both proxamal and distal calvanal margins




Sulcus parietooccipitalis

- Liegt gegeniiber dem Ubergang zwischen
Atrium und Hinterhorn der Seitenventrikel

- Darstellbar an der medialen Wand der
Hemisphare ab der 20. SSW: zuerst als
schmale Vertiefung

« Dann im 3. Trimester zunehmende
Vertiefung




Ultrasound Obstet Gynecol 2007; 29: 109-116
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Sonographic examination of the fetal central nervous system:
guidelines for performing the ‘basic examination” and the
‘fetal neurosonogram’

Ultrasound Obstet Gynecol 2020; 56: 476—-484
Published online in Wiley Online Library (wileyonlinelibrary.com). DOI: 10.1002/uog.22145
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ISUOG Practice Guidelines (updated): sonographic
examination of the fetal central nervous system. Part 1:
performance of screening examination and indications for

targeted neurosonography
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Kriterien fur die korrekte Messung des
Seitenventrikels

SMFM Consult Series smfm.org

Fetal Ventriculomegaly

Society for Maternal-Fetal Medicine (SMFM); Mary E. Norton, MD; Nathan S. Fox, MD; Ana Monteagudo, MD;
Jeffrey A. Kuller, MD; and Sabrina Craigo, MD

BOX
Criteria for appropriate measurement of lateral cerebral ventricle

The head is in the axial plane.
The image is magnified appropriately so that fetal head fills the most of the image.
The focal zone is at the appropriate level.
The cerebral ventricles are symmetrical in appearance.
The midline falx is imaged.
7. The atnum of the LV is measured at the level of the parietooccipital groove.
8. The calipers are placed on the medial and lateral walls of the atnium perpendicular to the long axis of the ventricle.

A A

SMEM. SMFEM Anomalkies Consult Sertes #3. Am | Obstet Gynecol 2020




Ventrikulomegalie




S Anterior'i

~ /\horns

normal Ventrikulomegalie (Hydrocephalus)




Mild >10-12 mm Moderat 12,1-15 mm Schwer >15 mm

Hydrocephalus: erhohter Liquordruck
Verschmalerung bzw. Obliteration des
Subarachnoidalraums, Makrozephalie



Ventrikulomegalie Grenzwert 10mm
Salomon UOG 2007

> 0,6 bis 0,0% der Feten —_ 99 gth
> 10 mm 11+
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- 10mm entsprechen 3 bis 4 LS 20 25 30 35
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grofer

Ventricular width (mm)
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Figure 2 Reference ranges showing centiles for ventricular width

o Unilateral-bilateral throughout gestation. Although significant, the changes throughout
gestation do not seem clinically relevant. The usual 10-mm cut-off
(dashed line) selects around 1% of fetuses throughout gestation.
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ZB CMV- Infektion
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MRI: Vermis bis auf
HWK 3/4 disloziiert
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Cavum septi pellucidi?

MRI (Kline-Fath et al,
Prenat Diagn 2018):

Bel progressivem
Hydrocephalus bei
Aquaduktstenose Verlust
des Septum pellucidums

MRI und USCH (Li et al,
AJR 2011): Bel
Ventrikulomegalie in ca
10% Septum pellucidum
Anomalien
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Workup

» 1. GroBe und Form des Seitenventrikels

- 2. Assoziierte Fehlbildungen: isoliert versus nicht-
isoliert

« 3. Genetische Abklarung, Screening auf fetale
Infektionen

« 4. Trend der Ventrikelweite: stabil, Regression,
Progression



3. und 4. Ventrikel




Ventrikelsystem

THREE PRIMARY FIVE SECONDARY
BRAIN VESICLES BRAIN VESICLES

_—~ Telencephalon

Prosencephalon S Thalamus, Hypothalamus,
Forebrain — Diencephalon and Epithalamus
Mesencephalon Mesencephalon Midbrain
Midbrain

Metencephalon ~ _—— Pons

-
Rhombencephalon ——<_

Hindbrain ~— Myelencephalon ——_ ~— Cerebellum

Medulla oblongata

Three-to
four-week embryo
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3. Hirnventr




Cerebral hemisphere

,/ -
47 y ¢ -
" ; y "
4\ C
Hypothalamus \ } - = :
T - J

Pituitary gland

Pons
Medulla oblongata

Spinal cord

Corpus callosum

Choroid plexus (in 37 ventricle)
Thalamus

Pineal gland

Midbrain
Cerebral

aqueduct

Fourth ventricle
Choroid plexus
Cerebellum




3. Ventrikel bei Aquaduktstenose

(Birnbaum et al, 2018)




4. Ventrikel

Durchmesser des 4. Ventrikels transversal grofBer als
anterioposterior (Verhaltnis >1) (Haratz, 2018)






Joubert
Syndrom

 Kleinhirnhypoplasie

« Verdickte obere
Kleinhirnstiele

« ap Durchmesser des 4.
Hirnventrikels >
transversaler
Durchmesser
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- Head shape

Lateral ventricles ISUOG Practice Guidelines (updated): sonographic
examination of the fetal central nervous system. Part 1:
performance of screening examination and indications for

SyIViS Che FiS sur targeted neurosonography
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«| Cerebellum
- | Cisterna magna




Svlvische Fissur




Sylvische Fissur

« Marker fur kortikale

Entwicklung

- Vorteil: Darstellung in
der axialen
Schnittebene, kann im
Rahmen der
Basisuntersuchung
beurteilt werden

Koronarschnitte bei
erweiterter
Neurosonographie

Entwicklung der Sylvischen
Fissur: operculization
process (SFO)

Nichikuni2013



Messung der Sylvischen Fissur (Quarello 2008): Cavum septi H

pellucidi oder Fornix, 3.Ventrikel, Cisterna ambiens




Uberwachsen der Insula durch den Temporallappen:
Score von 1-10 (Quarello 2008)

>
L | |
§ 26 weeks

e (posterior half % overridden)

(a)

20 weeks

(smooth angle)

L L
22 weeks | |28 weeks

(angle 45°)

| | |
D4 weeks

(angle 90°)




GV 23/0 SSW

- Beidseitige Ventrikulomegalie: Atrium 13mm

- TCD im Normbereich, Vermishohe mit 13 mm ebenfalls im
Normbereich, Vermis mafiggradig aufwarts rotiert

o Corpu)s callosum verkiirzt (auBen-auflen 19 mm, innen-innen
11mm




Auftallige Sylvische Fissur (sehr flach und nicht der SSW
entsprechend)

G 23/0 SSW




G 23/0 SSW

linke Hand postaxial rundliche Struktur von ca 1cm, a.e. einem 6.
Finger entsprechend




Kleine Omphalozele )
Kleiner Magen: Verdacht auf Osophagusatresie




Miller Dieker Syndrom: Deletion am Chromosom 17
(17p13.3-17q13.2)

Miller-Dieker Syndrom: Lissencephalie, Microcephalie,
Fehlbildungen, schwere Entwicklungsverzogerungen




INTERGROWTH-21st Project: Sylvian
fissure maturation

Supplementary Figure S1. Sylvian fissure maturation scores

Scoring system for Sylvian fissure maturation. (A) Grade 1, smooth indentation; (B) Grade
2, obtuse angular shape; (C) Grade 3, acute angular shape (<50% operculization); (D)
Grade 4, angular closure until most of the insula is covered (>50% operculization); (E)
Grade 5, complete closure or operculization



Fetal cerebellar growth and Sylvian fissure maturation:
International standards from Fetal Growth Longitudinal
Study of INTERGROWTH-21st Project (UOG 2021)
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Increased Sylvian fissure angle as early sonographic sign of
malformation of cortical development
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Step 2: Erweiterte Neurosonographie




Midsagittale Ebene

Midsagittale vordere Ebene Midsagittale hintere Ebene

26Hz/10.7
64°

Routine Res.
HD Res 13.50 - 4




Midsagittale Ebene, 3D Ultraschall

Corpus callosum, Fornices, Sylvischer Aquadukt, Vermis



Koronare Schnittebenen

Ultrasound Obstet Gynecol 2021
Published online in Wiley Online Library ( library.com). DOT: 10.1002/u0g 2361

&isuog.

ISUOG Practice Guidelines (updated): sonographic
examination of the fetal central nervous system. Part 2:
performance of targeted neurosonography




2. Transcaudate Ebene: Falx, Vorderhorner, Cavum
septi pellucidi, Nuclei caudati

Imerheminpheric
naare

Subpial granular layer (glivepithetium)
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3. Transthalamische Ebene: Thalami, Corpus callosum,
Cavum septi pellucidi, 3. Ventrikel, Sylvische Fissur

Layer |
Cortical plate
Layer VI (subplasc)

granwlor layer —

fuoepirhelim )
Lateral fissure «
ucrmal capsule

Claustrom?

Third ventricle —  Hypothalamic
(mammallary recess) glioepithelium/
/ ependyma

Subgranular zome -

Ammanic migration

and sejourn Jone = % -
Parahippocampal neuroepithelivm
and subventricwlar 2one

Parshippocampal gy res Hoppocampel glioepithebinm/cpendyma




4. Transcerebellare Ebene: Cerebellum, Fissura calcarina,
Hinterhorner

Puarietal neuroepithetinm
S and subventricular zene

)
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[PITAL
FOBE

>
CEREBELLUM N
‘ERM \
I\ ILR:‘lrlSP Occipital mewroepithelium
and subventricular zone

“s External germinal layer




Corpus callosum und Cavum septi
ellucidi







Normwerte fur Corpus cattosum-tnc

Cavum septi pellucidi:

Meta-Analyse Rosenbloom et al, 2021




Rosenbloom, 2021: Meta-Analyse 2D Studien

Table 4. Corpus Callosum Length Across Gestation (mm) From Random-Effects Meta-analysis: 2-Dimensional Studies

Author

Goldstein Zhang Cignini Achiron Tsur Pooled

Lower Upper
Gestational Bound Bound P
Age (Week) n Mean SD Weight n Mean SD Weight n Mean SD Weight n Mean SD Weight n Mean SD Weight Total N Mean 95% Cl 95% Cl| |-Squared (Heterogeneity)

16 14 94 234 435% 4 375 050 50.4% 18 655) 101 12.08 93.6% =01
7 15 12 271 49.8% 8 624 175 502% 23 911 347 1476 974% =01
18 11 14 268 58.3% 7 1251 268 417% 18 |13.38| 1154 1482 245% 25
19 13 166 181 62.8% 7 1878 1333 05% 21 1578 255 36.8% 46 J1631 ) 1565 1697 0.0% 45
20 20 187 214 30.9% 75 2102 143 364% 21 2038 180 327% 116 |20.09| 18.83 2135 90.9% =01
21 16 225 21 221% 21 222 264 217% 1002 232 154 255% 21 2038 186 235% 35 2330 13.04 7Z3% 1094 |2217 | 2080 2355 92.3% =01
22 21 261 24 206% 26 239 260 20.8% 1322 253 165 234% 18 2239 172 217% 54 2662 897 1351% 1441 |2459) 2324 2594 93.4% =01
23 a4 X7 2 24T7% 33 256 2638 22% 27 273 176 265% 22 2445 285 197% 27 2602 897 6.85% 343 2637 | 2535 2740 §9.0% =01
24 43 291 18 227% 25 26 218 215% 31 292 186 223% 18 2761 259 198% 4 3000 235 13.82% 121 |28.30) 2696 2963 91.4% =01
25 25 312 02 239% 30 29 241 18.6% 34 311 197 205% 23 2965 229 179% 4 3157 083 19.07% 116 3056 2977 3135 88.9% =01
26 17 336 21 248% 30 318 254 26.4% 26 328 208 284% 18 3144 309 183% 4 3120 566 219% G5 3246 3161 3330 59.3% .04
27 35 338 1262 374% 29 345 218 444% 12 3433 249 143% 6 3228 338 393% 82 |3411 | 3357 3464 15% 39
28 25 346 303 34.1% 24 360 229 450% 9 3444 279 188% 7 3650 826 2.09% 65 3521 3431 3610 293% 24
29 36 355 384 29.6% 33 374 24 39.0% 10 364 306 192% 8 3695 378 12.28% 87 |3658| 3553 3764 51.8% 10
30 29 377 368 19.6% 33 387 251 480% 12 3833 187 314% 28 3801 1587 102% 102 |38.37 ) 3778 3897 0.0% .69
31 17 365 097 30.3% 43 399 261 294% 10 373 157 287% 23 3521 11.09 11.71% 93 |38.03) 36.06 40.00 94.3% =01
32 28 385 245 34.4% 38 409 272 348% 7 4043 273 Z5% 21 3750 1978 330% G4 13883 | 3822 4144 79.8% =01
33 30 382 295 32.5% 20 418 283 318% 4 385 444 170% 7 4157 531 18.69% 61 |40.03| 3761 4254 85.0% =01
34 12 388 323 22.9% 6 426 294 173% 6 425 1056 1% 6 4188 2.30 2268% 30 (4175 | 4060 43.00 b8.1% .07
35 27 426 404 64.9% 4 437 304 170% 5 456 385 133% 7 4317 759 479% 43 14313 | 4150 4436 0.0% A7
36 14 447 398 3.26% 3 4366 315 11% 2 44 028 B954% 11 4134 1505 0.18% 30 |44.01) 4364 4435 0.0% .85
37 17 45 409 11.3% 3 4398 326 445% 3 4467 087 621% 3 4310 146 2218% 21 |4433)| 4355 4511 0.0% 40
38 25 442 254 100% 25 (4420 4320 4520 — —
39 16 432 267 100% 16 |43.20| 4183 4451 — —




Rosenbloom, 2021: Meta-Analyse 3D Studien

Table 5. Corpus Callosum Length Across Gestation (mm) from Random-Effects Meta-analysis: 3-Dimensional Studies

Author
Araujo Miguelote Rizzo Pooled
Lower Upper
Gestational Bound Bound P
Age (Week) n Mean SD Weight n Mean SD Weight N Mean SD Weight TotalN | Mean |95% Cl 95% Cl |-Squared (Heterogeneity)
18 22 2405 231 100% 22 24.05 | 23.08 2502 — —
19 35 2442 320 100% 35 2442 | 2336 2548 — —
20 23 1849 259 50.0% 33 2640 3.00 50.0% 56 2245 | 1469 3020 99.1% =001
21 23 2081 259 501% 24 2773 287 48.9% 47 2427 | 1749 3104 98.7% <001
22 25 23.02 259 50.7% 20 2849 366 49.3% 45 2572 | 2036 3108 96.9% =001
23 24 2511 2589 373% 22 26.09 162 437% 20 2833 514 19.0% 66 2615 | 2490 2740 71.2% 031
24 22 2708 259 306% 14 2846 107 459% 25 2810 355 235% 61 2795 | 2707 28384 59.4% .085
25 16 2894 259 28.0% 10 2952 144 505% 23 3044 359 21.6% 49 2956 | 2842 3027 13.1% 316
26 16 3068 259 485% 26 3320 240 51.5% 41 3198 | 2951 3445 89.8% .002
27 18 3231 259 303% 23 337 136 450% 24 3441 372 24.7% 4 3345 | 3243 3448 64.9% .058
28 21 3382 259 294% 22 3511 098 379% 23 3643 211 32.7% 66 3516 | 3399 3634 85.7 .001S
29 22 3621 289 494% 23 3726 244 50.6% 45 3625 | 3424 3825 86.6% .006
30 23 3649 259  5i9% 25 3698 317 42.1% 48 36.65 | 3589 37RO 0.0% .bhY
31 21 3765 289 2659% 22 3748 171 564% 32 3643 391 177% 75 3734 | 3675 3792 81% 337
32 21 3869 2589  797% 17 3838 128 233% 38 3845 | 3792 3899 0.0% 631
33 18 3962 259 100.0% 18 3962 | 3842 4082 — —




Cavum septi pellucidi (CSP)

Routine Res.
HD Res 13.50 - 4
G




Cavum septi pellucidi (CSP)

- Cavum septi pellucidi: sollte
zwischen 17 — 20 and 37 SSW
darstellbar sein

- Fehlende Darstellbarkeit des CSP
assoziiert mit Fehlbildungen der
Mittellinienstrukturen (Corpus
callosum Agenesie)

 Bei Nicht-Darstellbarkeit des CSP
bzw des Septum pellucidum:
Holoprosencephalie, schwerer
Hydrocephalus, septo-optische
Dysplasie

- Abnorme Form: partielle ACC,
Trisomie 18, 22q11




Cavum septi pellucidi ratio als Marker fur
partielle ACC (Karl et al, 2017)

- CSP Lange zu Weite Ratio <1,5 in 80%




Agenesie des Corpus callosum(ACC)

Al 21+4 SSW, fehlendes Cavum septi pellucidi (CSP),
normale Ventrikelweite

Truncus
Parietallappen
/_Splenium

Corpus callosum

Occipital-

o N T e
Genu corporis X~
;2 lappen

callosi g
N ot
/!y

Frontallappen

Temporal-
rostrale Kérperhal

ere hintere lappen
Commissur

Abbildung 3: das Corpus Callosum und seine Bestandteile

Quelle: http://www.neuro. psychologie.uni-
saarland.de/downloads/06/VL6 14 6 06.pdf




Agenesie des Corpus callosum
Al 21+4 SSW




Al 25+5 and 28+5 wks

« MRI 25+5 SSW: ACC,
Kolpocephaly (tear drop
shape der Hinterhorner),
abnorme Gyrierung

« US 28+5 SSW:
Kolpocephaly 13 mm

- Neuropadiatrisches Konsil:
keine weitere (genetische)
Evaluierung gewiinscht




Partielle ACC

UMM: 2246 and 27+6 SSW

\-' 29+6 wks
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Cavum veli interpositi (Birnbaum et al, 2021)




Cerebellum; Biometrie




Cerebellum (und Cisterna magna)

ROUTNE
Har-high
Gn -1

- Messung des transversalen
Durchmessers des
Cerebellums (TCD): Goldstein =
1987, Snijders 1994,
Vinkesteijn 2000, Verburg
2008, Sherer 2007, Chavez
2003, Hill 1990 and 1994

» Messung aul3en-aullen,
Cerebellum symmetrisch,
Pedunculi cerebri sichtbar
Verburg 2008



Quality scores fur die Messung des

transcerebellaren Durchmessers (TCD)
(Donadono et al, 2021)

Table 2. Comparison of centiles value.

20 Weeks 28 Weeks 32 Weeks
Centile SD Centile SD Centile SD
Study GA Included Score 5 50 95 5 50 95 5 50 95
TCD studies
Rodriguez-Sibaja [39] 2020 1442 25 19 205 21.9 0.87 30.3 329 35.5 1.57 37.3 40.8 44.2 211
Verburg [47] 2008 16-36 17 18.6 20.3 220 1.03 303 33.0 357 1.64 37.8 41.0 442 1.95
Koning [31] 2017 9-32 16 19.1 20.8 224 329 3.6 36.2 40.8 424 441
Araujo Junior [12] 2015 18-24 14 179 19.9 228
Chavez [16] 2003 14-38 12 17.7 204 23.0 0.20 28.2 324 36.6 0.35 34.4 39.5 4.7 0.46
Smith [42] 1986 14-32 12 18.8 20.5 221 294 31.0 326 4.6 36.3 37.9
Snijders [43] 1994 1440 12 19.0 21.0 24.0 0.03 29.0 32.0 36.0 0.03 34.0 37.0 42.0 0.03
Chang [15] 2000 2040 10 154 20.3 25.3 27.8 32.7 77 34.0 389 43.8
Joshi [28] 2010 15-38 10 19.1 207 22.3 31.3 329 M6 37.4 39.1 40.7
Takano [45] 2018 1440 10 179 19 20 0.6 28.6 31.2 337 1.6 34 373 40.6 2
Vinkesteijn [48] 2000 17-34 10 18.8 20.7 228 293 32.3 357 36.7 404 44.6
Hayata [25] 2015 14-36 9 19.3 19.9 20.5 0.36 294 31.7 34.0 1.40 35.8 38.1 40.4 1.40
Goldstein [21] 1987 1340 8 20.0 31.0 38.0
Hata [24] 1989 1740 8 199 215 23.2 314 33.0 M7 37.2 38.8 40.4
Lei [32] 1998 1640 8 19.0 21.0 25.8 25.8 36.6 M5 32.0 43.0 449
Serhatlioglu [41] 2003 16-38 8 2000 21.7 233 329 34.6 36.2 39.7 41.3 43.0




TCD cutoff?

» Es gibt in der Literatur keinen definierten Cutoff, ab dem Gber
weitere Abklarungsschritte und Follow-up Untersuchungen beraten
werden muss (Haratz, 2018)

» Attalah 2019: Outcome of fetuses with small cerebellum:
» 12344 Feten, 4% hatten TCD unter der 5. Perzentile:

26% strukturelle Fehlbildungen, v.a. ZNS und Herz

8% Chromosomenstérungen

7% IUFD
Normales neurologisches Outcome in 73 bis 54%

m]

a

m]

a
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Vermishohe (1): maximaler
sagittaler Durchmesser:
Culmen — Uvula

- Maximaler anteroposteriore
Durchmesser (2): Fastigium —
maximal ap Durchmesser

Vermis Fliche und Umfang
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Biometrie des Vermis: Vermishohe

V . h . h . C. o e Table 2. Fetal Cerebellar Vermis Height (mm) according to gestational age.
i ermian elg t: 1gn1n1 GA N v sD 95%
(PlOS 1 2016) 20*°-20* 636 11.27 0.58 10.69-11.85
. . . by o 4549 11.96 0.67 11.29-12.63
° leferent blometrlc e o 4160 12.71 0.76 11.95-13.47
parameterS' Vinals 23*0_23*¢ 692 13.50 0.85 12.65-14.35
* 24+0_24+6 89 14.32 0.94 13.38-15.26
(UOG 2005), Zhao (Eur 25*0-25*5 66 15.16 1.03 14.13-16.19
. . . 26*%26*¢ 56 16.01 1.12 14.89-17.13
J Radiol 2018), Spinelli —— - g o g
(Ultrasound Int Open 23::’—23:: 36 17.67 1.30 16.37-18.97
29*°_2g 47 18.47 1.39 17.08-19.86
2016), Katorza (AJ NR 30*°-30*° 51 19.22 148 17.74-20.70
d . 31*0_31*¢ 77 19.91 1.57 18.34-21.48
2016)’ LelbOVltZ (UOG 32*0_32*6 53 20.54 1.66 18.88-22.20
20 14) 33*°-_33*¢ 26 21.09 1.75 19.34-22.84
34+0_34+6 6 21.54 1.84 19.70-23.38
35'°-35*¢ 9 21.90 1.93 19.97-23.82
GA, Week™®s: n, number of fetuses; M, mean in millimeters; SD, standard deviation; Cl, confidence
interval.
doi:10.1371/journal.pone.0147528.t002

Cignini 2016



Biometrie Referenzen und Vergleich 2D-
und 3D-Ultrasound und MRI (Katorza 2016)

Table 1: Median, 5th, and 95th percentiles for S| measurements

Imaging Modality
Gestational Us 2D uUs 3D MRI

Age (wk) %5 Median %95 %5 Median %95 %5 Median %95
21 10.69 11.95 12.57 1.10 12.30 14.60
22 10.42 12.72 14.40 1.50 13.60 14.90
23 n.n 1279 13.84 13.00 14.40 16.50
24 13.33 13.79 14.82 13.40 15.35 17.50
25 13.85 15.17 16.66 14.50 16.00 17.80
26 1375 16.09 18.45 15.60 16.80 19.50
27 14.05 17.07 18.78 16.70 18.70 20.20 13.30 14.13 15.05
28 16.08 17.09 19.72 16.30 18.80 23.80 13.66 14.58 1573
29 17.29 1872 20.33 18.10 20.00 22.20 13.25 16.02 17.54
30 17.83 18.56 19.62 18.40 20.50 23.60 15.77 17.38 2076
31 18.03 19.34 20.75 18.10 2130 23.80 16.16 18.02 19.34
32 17.68 19.33 20.59 19.00 2140 26.60 1675 18.67 20.12
33 16.78 20.93 22.94 2070 22.70 24.50 18.37 19.48 2121
34 1911 2038 2334 2040 22.30 28.50 17.90 19.56 2130
35 19.62 2175 24.29 20.90 22.00 27.00 18.27 19.83 23.29

Note:—25 indicates 5th percentile; 295, 95th percentile.

- Resultat: niedrigsten Werte MRI < 2D < 3D

- Konklusion: Bildgebung spezifische Referenzdaten sollten verwendet
werden fiir Messung des Vermis



Vermisbiometrie cutoff?

- Vermisflache bester Marker zur
Beurteilung vom
Vermisfehlbildungen, gute intra-
und interobserver reliability,
jedoch kein Cutoff definiert (Xie
et al, 2019)

Vermisflache bester Parameter
zur Unterscheidung BPC versus
DandyWalkerMalformation und
Vermishypoplasie: signifikant
geringere Vermisflache (Paladini
et al, 2019)

Vermisflache/BIP: Cutoff 1,1,
glltig fur die gesamte
Schwangerschaft




PB: 22+0 SSW, Organscreening ‘

TCD unter p5
Vermishohe unter p5
Pons 8mm (mean gmm)
Ventrikulomegalie 11mm

Biometrie / Anatomie

Fetus1 | Neuer Fetus ]

BPD 567 mm | —te] FOD

KU 2017 mm | —te M

TCD | 195 mm @} Hinterhorn (HSVp)
TAD |  mm AAP

AU A1 mm e FL

Humerus \ 335 mm (@t

BPD / FOD 079 - KU / AU

BPD / FL . 164 S——

Schatzgewicht | Hadlock (BPD-KUAUFL) |

Perzentile




PB 27+0 S5W

3D: TCD unter p5, Vermishohe an p10, Vermisflache weit
unter p5




PB Genetik
Amniozentese Zou, 201.:7: CNVs bei fe.taler
zerebellirer Hypoplasie

» Deletion 5p15.33-p14.1 - Vermishypoplasie: 33%

(25,5Mb): - Zerebellare Hypoplasie: 54%
Cri du chat Syndrom - Dandy Walker: 25%

+ Deletion 21p11.2-q21.2 . Hiufigste CNVs:
(14Mb): pathogen mit deletion 5p15.33 (cri-du-
Entwicklungsverzogerungen chat), 6q terminal deletion

und intellektueller
Beeintrachtigung

und X chromosomale
Aberrationen



Beurteilung der Vermisstruktur




Zerebellum

« Ab 14+0 SSW Unterteilung des
Zerebellums durch Fissuren
= Fissuren unterteilen Lobuli im

Vermis

« Fissuren lassen sich am besten am
Vermis darstellen

- Zeitspanne zwischen histologischem
Erscheinen und Bildgebung ca 8 bis 9
Wochen?

- Ultraschall: Fissura prima darstellbar
ab 14+0/15+0 SSW (Birnbaum 2022)




A Fissura prima (Culmen — Declive)

B Prapyramidale Fissur (Tuber — Pyramis)
C Fissura secunda (Pyramis — Uvula)

D Posterolaterale Fissur (Uvula — Nodulus)

-
54 A

"
)

Fissuren zwischen den Lobuli sind hyperechogen,
und das intralobulare Parenchym hypoechogen

A
A
NN

2, A




Derzeitige Studie

- >200 Falle

« 2240 bis 38+1 SSW

« In vielen Fallen ist es
moglich 5-6 Lobuli und 4
Fissuren zu unterscheiden

- Bei optimaler Bildqualitat
sind 7 (-9) der 9 Lobuli
darstellbar




Take Home Message
Exakte Durchfuhrung der
Basisuntersuchung

¢ Head Shape gjzﬁ;ﬁ;‘;d?b Wl o Onlin O b 4 v (Wi 14 nlinelibra m). DOIL: 10.1002/1 22145
| Lateral ventricles

=
«| Cavum septi pellucidi R E ) | SUo g

e | Thalami
*| Cerebellum SyIV].SChe FlSSllI' dated): sonographic
° Cisterna magna | | eerrered NErvous system. Part 1:

performance of screening examination and indications for

. Spine targeted neurosonography




3D Ultraschall

- 3D ist fiir die Neurosonographie sehr hilfreich




Zukunft
Morphologie-Genetik

Family 2

c.485_486delAT
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