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ZUSAMMENFASSUNG

Syringohydromyelie ist charakterisiert durch fliissigkeitsgefiillte Hohlrdume im Rickenmark.
Die Chiari-like Malformation ist als assoziierte Lasion griindlich erforscht, doch aufgrund der
wahrscheinlich multifaktoriellen Atiologie der Syringohydromyelie ist es relevant, auch andere
zugrundeliegende Pathologien und deren Zusammenhang mit Signalement, Lokalisation der
Syrinx und klinischen Symptomen zu analysieren. In der vorliegenden retrospektiven
Fallstudie wurde das Archiv des Tierspitals der Veterindrmedizinischen Universitat Wien nach
Patienten mit kontinuierlicher intramedullarer kommunizierender linearen Hyperintensitat in
T2-Gewichtung Uber mindestens drei Wirbelkdrper durchsucht. Es wurden 18 Hunde und eine
Katze in die Studie inkludiert. Die haufigsten Rassen waren Cavalier King Charles
Spaniel (n=6) und Franzdsische Bulldogge (n=5). Die haufigste Lokalisation der
Syringohydromyelie war von Zervikal- bis Lumbalmark (17/19). Gleichzeitig vorhandene
neurologische Pathologien waren am haufigsten intrakraniell lokalisiert (8/19). Siebzehn
Patienten wiesen kompressive Lasionen assoziiert mit Syringohydromyelie auf. Bei zwei
Patienten mit Syringohydromyelie von zervikalen bis lumbalen Rickenmarkssegmenten war
die zugrundeliegende Pathologie eine zervikale beziehungsweise intrakranielle Neoplasie. Flr
neun Patienten waren Daten einer neurologischen Untersuchung vorhanden. Die
Neurolokalisation stimmte in vier Fallen mit der Lokalisation der zugrundeliegenden Pathologie
Uberein, war bei vier Patienten nicht beurteilbar und war in einem Fall abweichend.
Syringohydromyelie entsteht haufiger durch kongenitale Malformationen oder erworbene
Obstruktionen. Zervikale oder intrakranielle Neoplasien kénnen Syringohydromyelie von
zervikalen bis lumbalen Rickenmarkssegmenten verursachen. Daher ist es klinisch relevant,
in diesen Fallen das Magnetresonanztomographie-Protokoll anzupassen und Uber die
Lokalisation der Syringohydromyelie hinaus auszuweiten. Zwischen Neurolokalisation und
zugrundeliegender Pathologie gibt es, sofern vorhanden, selten Diskrepanzen. Die
neurologische Untersuchung in zeitlicher Nahe zur Magnetresonanztomographie-
Untersuchung ist daher von entscheidender Bedeutung fur die Identifikation der

zugrundeliegenden Pathologie.



ABSTRACT

Syringohydromyelia is characterized by fluid filled cavities in the spinal cord. Chiari-like
malformations associated with syringohydromyelia have been thoroughly investigated.
However, because of the probable multifactorial etiology of syringohydromyelia it is relevant to
analyze other associated pathologies and their influence on signalment, syrinx localization and
clinical symptoms. For this retrospective study, the medical archive of the Veterinary Teaching
Hospital, Vienna, was searched for patients with continuous intramedullary communicating
linear T2 hyperintensity involving at least three vertebral segments. In this study, 18 dogs and
one cat were included. The most common breeds were Cavalier King Charles Spaniel (n=6)
and French Bulldog (n=5). The most frequent distribution of syringohydromyelia was from
cervical to lumbar medullary segments (17/19). Concurrent neural pathologies were most
located intracranially (8/19). Seventeen patients had compressive lesions associated with
syringohydromyelia. In two patients with syringohydromyelia extending from cervical to lumbar
medullary segments, the associated pathology was a cervical, respectively intracranial
neoplasm. Documentation of neurological examinations was available for nine patients.
Neurological localization and major imaging finding were consistent in four cases, while four
cases were not assessable. In one patient neurologic localization and major imaging finding
were not in agreement. Syringohydromyelia likely results from congenital malformations and/or
acquired obstructions. Cervical or intracranial neoplasms can cause syringohydromyelia
extending from cervical to lumbar medullary segments. Adapting imaging protocols may be
necessary in these cases. Few discrepancies were found between neurologic localization and
major imaging finding. Therefore, neurologic examination close to Magnetic Resonance

Imaging is important to identify the pathology associated with syringohydromyelia.
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1. Einleitung

Syringohydromyelie (SHM) ist charakterisiert durch flissigkeitsgefillte Hohlrdume im
Rickenmark. Der Begriff SHM wird in der Bildgebenden Diagnostik verwendet, da nicht
eindeutig zwischen Hydromyelie und Syringomyelie unterschieden werden kann. Durch
steigende Verflugbarkeit von Magnetresonanztomographie-Untersuchungen gewinnt die SHM
zunehmende klinische Bedeutung in der Veterinarmedizin (1, 2). Dennoch sind grundlegende
Fragen zur Pathogenese noch nicht vollstandig geklart. Die Chiari-like Malformation ist als
SHM-assoziierte L&sion griindlich erforscht (3-6). Doch da die Atiologie der SHM
wahrscheinlich multifaktoriell ist, ist es klinisch relevant auch andere zugrundeliegende

Pathologien zu analysieren (7).

Rezente Theorien zur Pathogense stimmen darin tberein, dass SHM durch Veranderungen
beziehungsweise Stérungen des Flusses der Zerebrospinalflissigkeit (Liquor cerebrospinalis;
CSF) und damit einhergehenden Druckanderungen im Rickenmarksgewebe bedingt
wird (2, 8).

Es sind kompressive und nicht-kompressive Ursachen fir SHM beschrieben (9). Die Chiari-
like Malformation (CM) wurde vor allem im Zusammenhang mit SHM beim Cavalier King
Charles Spaniel untersucht (3—6). Weitere Pathologien, die SHM verursachen kénnen, sind
Neoplasie, Hydrocephalus, Bandscheibenlasion, subarachnoidales Divertikulum, Entziindung

sowie Trauma (2, 9, 10).

Aufgrund der verschiedenen mit SHM assoziierten Pathologien ist es schwierig, bei den
klinischen Symptomen zu differenzieren, ob diese der SHM oder der grundlegenden
Pathologie zuzuordnen sind. Zu den klinischen Symptomen von SHM zahlt vor allem das
sogenannte Phantomkratzen, sowie neuropathischer Schmerz (9, 11). Kratzen mit
Hautkontakt, Aversion gegen Berlhrungen, abnormale Koérperhaltungen und Vokalisation
wurden fur CM/SHM beschrieben (12). Haufig treten neurologische Defizite wie
cervikothorakaler Torticollis, Schwache, Hypermetrie, Propriozeptionsdefizite, Paresen,

Paralysen und Ataxien auf (2, 3). Auch symptomlose Félle von SHM sind mdglich (1).

Die Magnetresonanztomographie (MRT) stellt den Goldstandard fur die Diagnose von SHM

und damit assoziierten Lasionen dar (9).



Diese retrospektive Fallstudie soll mithilfe der Auswertung von MRT-Studien folgende

Fragestellungen beantworten:

Tritt SHM (Uber mindestens drei Rickenmarksegmente gehauft bei bestimmten

Patientengruppen bezlglich Rasse, Alter und Kérpermasse auf?

Rusbridge und Knowler (10) beschreiben eine erhdhte Pravalenz fir SHM bei brachycephalen
Rassen. Auflerdem wird von einer Vererbbarkeit von CM und SHM ausgegangen (4, 9). Diese
Fallstudie soll Giberpriifen, ob auch an der Veterindrmedizinischen Universitat Wien bestimmte
Patientengruppen mit SHM Uberreprasentiert sind. Auf Basis der Literatur wird erwartet, dass
kleine Rassen, besonders jedoch Franzoésische Bulldoggen, Chihuahua und Cavalier King
Charles Spaniel (CKCS) haufiger betroffen sind, Katzen selten. Es wird davon ausgegangen,
dass nicht von allen Tieren, bei denen Syringohydromyelie diagnostiziert wurde, vollstandige

Daten vorhanden sind.

Wo befindet sich die Lokalisation der Lasion bei Hunden und Katzen mit SHM {ber mehrere

Wirbelsaulensegmente?

Da viele verschiedene Ursachen fiir SHM beschrieben sind, war es das Ziel dieser Fallstudie,
die Lokalisation und Art der SHM-assoziierten Lasion zu identifizieren. Beim Hund wird in der
Literatur vor allem CM als Grundlage fir SHM gesehen (9), daher wird in dieser Studie

angenommen, dass die Lasion hauptsachlich intrakraniell lokalisiert ist.

Entspricht die neuroanatomische Lokalisation der mittels MRT erhobenen Topographie der

Lasion?

Hierbei wird die bei der neurologischen Untersuchung erhobene Neurolokalisation in
Zusammenhang mit der Topographie der Lasion gebracht. Da die klinischen Symptome sehr
divers sind, wird erwartet, dass die Neurolokalisation bei Tieren mit cranialer oder hoch

zervikaler Ursache der SHM nicht der Topographie der Lasion entspricht.
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2. Literaturiibersicht
2.1. Grundlegende Anatomie und Physiologie
2.1.1. Anatomie des Zentralnervensystems und der damit assoziierten Strukturen

Das Zentralnervensystem (ZNS) setzt sich aus Gehirn und Rickenmark (RM) zusammen. Das
Gehirn ist von einer knéchernen Schadelhéhle umgeben, wahrend das Rickenmark im
Wirbelkanal liegt. Das Os occipitale des Schadels bildet das Foramen magnum, durch das das

Gehirn durchtritt und caudal davon ohne deutliche Grenze ins Rickenmark tbergeht (13).

Das ZNS ist umgeben von einer duferen Pachymeninx und einer inneren Leptomeninx. Die
Pachymeninx (Dura mater) besteht aus einem meningealen Blatt, das der Arachnoidea anliegt
und einem gefalireichen, periostalen Blatt, das dem Schadel und den Wirbeln anliegt. Im
Bereich des Rickenmarks befindet sich das Spatium epidurale mit grofden drainierenden
Venen zwischen diesen beiden Blattern. Die Leptomeninx besteht aus Pia mater und
Arachnoidea. Die Pia mater ist gefaldreich und folgt den Gyri und Sulci des Gehirns. Sie bildet
sogenannte Virchow-Robin-Raume. Das sind trichterférmige Erweiterungen des Cavum
subarachnoidale (Subarachnoidalraum, SAS), die dadurch entstehen, dass die Pia mater den
Gefallen ins Nervengewebe folgt und erst dann auf diese umschlagt. Die Pia mater bildet im
Rickenmarksbereich das Ligamentum denticulatum, welches Verbindungen zur Dura mater
darstellt und fir die Aufhdangung des Rickenmarks im Duralsack verantwortlich ist. Die
Arachnoidea liegt der Dura mater innen an und ist durch ein Neurothel von dieser getrennt.
Zur Pia mater hin bildet sie Trabekel aus, die ebenfalls von einem Neurothel bedeckt sind.
Diese Trabekel durchziehen damit auch das von Neurothel vollstandig ausgekleidete Cavum
subarachnoidale. Der Subarachnoidalraum ist mit Liquor cerebrospinalis gefullt und weist an
mehreren  Lokalisationen Erweiterungen auf, wie Dbeispielsweise die Cisterna

cerebellomedullaris zwischen Cerebellum und Medulla oblongata (14, 15).

Das Ventrikelsystem besteht insgesamt aus vier Ventrikeln, den paarigen Seitenventrikeln
(Ventriculi laterales), dem dritten und vierten Ventrikel (Ventriculus tertius und Ventriculus
quartus). Die Seitenventrikel liegen in den beiden Grof3hirnhemispharen (Telencephalon) und
kommunizieren jeweils Uber das Foramen interventriculare mit dem dritten Ventrikel. Letzterer
umgibt die Adhaesio interthalamica und geht caudal in den Aquaeductus mesencephali tiber.
Dieser setzt sich im Bereich des Rhombencephalons als vierter Ventrikel fort, der sich zum
Zentralkanal (Canalis centralis) im Rickenmark verengt. An seinem caudalen Ende erweitert

sich der Zentralkanal und bildet den Ventriculus terminalis (13, 15). Ventriculus terminalis und
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subarachnoidaler Raum kommunizieren beim Hund (16). Eine weitere Besonderheit beim
Hund ist das Vorhandensein einer zusatzlichen Erweiterung des Liquorraumes zwischen
drittem und viertem Ventrikel rostral des Cerebellums, die in Verbindung mit dem Aquaeductus

mesencephali steht und die Strémung in diesem beeinflussen kénnte (5).
2.1.2. Bildung und Strdmungseigenschaften des Liquor cerebrospinalis

Als Grundlage fir den Bildungsort der Zerebrospinalflissigkeit wird in neueren Studien
angenommen, dass die Plexus choroidei nur einen Teil der CSF produzieren und der restliche
Teil durch einen Austausch mit interstitieller Flussigkeit entsteht. Dieser Mechanismus wird als
,Glymphatic System® bezeichnet. Auch durch Ultrafiltration aus parenchymalen und
leptomeningealen Kapillaren und Ependym wird CSF gebildet. Der Abfluss der CSF erfolgt
Uber das lymphatische System (10, 17).

Im Gegensatz zur friheren Ansicht, dass die Strdmung der CSF nur in eine Richtung verlauft,
gehen Autoren heute von einer bidirektionalen Strémungsrichtung aus, die an den Blutkreislauf
gekoppeltist. In der Systole erhdht sich das Blutvolumen in den Arterien des Gehirns. Dadurch
steigt der Druck im Liquorsystem, sowohl in den Liquorrdumen als auch im SAS und die CSF
wird nach caudal gedrickt. In der Diastole ist der Vorgang umgekehrt. Das Blut flie3t in den
Venen aus dem Gehirn, dadurch befindet sich ein geringeres Blutvolumen im Gehirn. Der
Druck in den Liquorraumen sinkt daher und die CSF flie3t nach cranial. Auch die Compliance

des Duralsacks hat einen Einfluss auf die Strémung der CSF (5, 10).

Die Atmung hat ebenfalls einen Einfluss auf die Strdomung der CSF, da sich mit dieser der
intrathorakale und intraabdominale Druck verandert. Das hat eine Auswirkung auf die
Druckverhaltnisse in den Blutgefalien, die das ZNS versorgen. Ein vergleichbarer Effekt lasst
sich auch bei Valsalva-ahnlichen Mandvern wie beispielsweise Husten beobachten, da es
hierbei ebenfalls zu Veranderungen des intrathorakalen und -abdominalen Drucks
kommt (siehe 2.2.2.) (5, 18).
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2.2. Pathogenese der Syringohydromyelie
2.2.1. Begriffsabgrenzung

Syringomyelie, Hydromyelie und Syringohydromyelie sind Begriffe, die in der Literatur oftmals
uneinheitlich fir Flissigkeitsansammlungen im Rickenmark verwendet werden. Der Begriff
~oyringomyelie“ wurde erstmals 1824 von Oliver d’Angers als Bezeichnung flr einen
erweiterten Zentralkanal verwendet. Heute wird als Syringomyelie die Ausbildung einer
flussigkeitsgefillten Hohle im Rickenmarksgewebe ohne Verbindung zum Zentralkanal
bezeichnet. Unter Hydromyelie wird hingegen eine pathologische Erweiterung des
Zentralkanals verstanden, die daher im Gegensatz zur Syringomyelie von Ependymzellen

ausgekleidet ist (2).

Der Begriff Syrinx bezeichnet die fiur Syringomyelie charakteristische flissigkeitsgefillte
Héhle (19). Als Prasyrinx wird eine Odembildung im Riickenmarksgewebe bezeichnet, die
reversibel ist. Sie kann eine Vorstufe der SHM darstellen. Bei diesem Zustand kommt es aber
noch nicht zur Hohlenbildung (7, 20).

Da die Begriffe Hydro- und Syringomyelie diagnostisch nichtimmer eindeutig zuzuordnen sind,
wird Hydromyelie von manchen Autoren als Untergruppe der Syringomyelie angesehen und
der Begriff Syringomyelie als Bezeichnung fir den gesamten Krankheitskomplex unabhangig

der Atiologie und Anatomie der Lasion verwendet (19).

Bei Syringohydromyelie kommuniziert die flUssigkeitsgeflllte Hoéhle mit dem erweiterten
Zentralkanal. Der Begriff stellt daher eine Ubergangsform zwischen Syringomyelie und
Hydromyelie dar. In der folgenden Arbeit wird der Begriff Syringohydromyelie verwendet, da
die Abgrenzung zwischen Zentralkanal und umliegendem Rickenmark in MRT-Studien nicht

immer eindeutig erkennbar ist (21).
2.2.2. Theorien zur Pathophysiologie der Syringohydromyelie

In den letzten Jahrzehnten wurden zahlreiche Theorien zur Pathophysiologie der SHM
publiziert. Im Folgenden wird auf eine Auswahl dieser eingegangen. Dabei wird zwischen

hydrodynamischen und vaskularen Pathologien unterschieden (siehe Tab. 1).

Zu den hydrodynamischen Theorien zahlen die ,Water Hammer Theory“ von Gardner (22) und
die ,Suck Effect Theory” von Williams (8, 18, 23, 24). Von spateren Autoren werden beide
Theorien kritisiert, da diese voraussetzen, dass die Syrinxflissigkeit der CSF entspricht,

wahrend man heute davon ausgeht, dass die Zusammensetzung dieser beiden Flussigkeiten
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nicht gleich ist (2, 8). AulRerdem ist bei diesen Theorien eine Verbindung von viertem Ventrikel
und Zentralkanal nétig, die beim Menschen nicht immer vorhanden ist, beim Hund jedoch
schon (2).

Die ,Intramedullary Pulse Pressure Theory“ von Greitz (2, 25) und das ,Hydrostatic CSF
Column Model“ von Levine (8) sind vaskulare Theorien. Von manchen Autoren wird Levines

Theorie als Variante der ,Intramedullary Pulse Pressure Theory" angesehen (2).

Alle genannten Theorien zur Pathogenese der SHM stammen aus der Humanmedizin, daher
muissen die anatomischen und physiologischen Speziesunterschiede bericksichtigt

werden (7).
2.2.3. Lokalisation und Progression der Syringohydromyelie

Die haufigste Lokalisation der SHM bei Hunden mit CM ist zervikal. Loderstedt et al. (7)
zeigten, dass die Wahrscheinlichkeit bei CKCS mit CM/SHM sehr grof3 ist, dass bei diesen
Patienten mehr als eine Rickenmarksregion SHM aufweist. Dabei war die haufigste Region,
in der SHM nachgewiesen wurde, zervikal, gefolgt von thorakolumbar. Die Syringen waren

dabei nicht immer durchgehend (7).

Eine Studie beschaftigte sich mit SHM lUber das gesamte Rickenmark (26). Diese Form der
SHM wird als ,holochord“ bezeichnet. Sie ist charakterisiert durch einzelne Syringen entlang

des Ruckenmarks, die sich zu einer verbinden und erstreckt sich meist von C2 bis L4 (9).

SHM verlauft progressiv (7). Eine Studie Uber asymptomatische SHM beim CKCS liefert
Hinweise darauf, dass das Risiko fir SHM bei dieser Rasse mit dem Alter steigt (1).

Santifort et al. (27) zeigten, dass die GroRRe der Syrinx bei Zwergspitzen mit der Zeit zunimmt.
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Tabelle 1: Ubersicht wichtiger Theorien zur Pathophysiologie der Syringohydromyelie.

Abklrzungen: CSF = Zerebrospinalflissigkeit; RM = Rickenmark; SAS = subarachnoidaler

Raum;

Bezeich-
nung

Autor

Jahr

Obstruk-
tion

Pathophysiologie

Druck

Art der
Flissig-
keit

Hydrodynamische Theorien

.Water
Hammery
Theory*

Gardner

1950

Ja

Embryonal bedingte
fehlende
Abflussmaoglichkeit der
CSF aus viertem Ventrikel
— Druckerhdhung in
diesem; systolische CSF-
Pulswellen weichen in
den Zentralkanal aus —
dieser weitet sich und
kann reil3en

Acrterieller
Pulsdruck

CSF

~Suck Effect
Theory*

Williams

1976

Ja

Obstruktion verhalt sich
wie ein Ventil - CSF
kann leicht nach rostral
und nur erschwert nach
caudal flieRen —
intrakranieller Druck wird
hoher als im RM —
Druckdissoziation — CSF
wird aus viertem Ventrikel
in den Zentralkanal
gesaugt

Venose
Druck-
verander-
ungen
durch
Valsalva-
ahnliche
Mandver

CSF

Vaskuldre Theorien

Sintra-
medullary
Pulse
Pressure
Theory*

Greitz

1995

Ja

Obstruktion des SAS —
pulsatile CSF-Druckwelle
weicht ins RM aus —
wiederholte mechanische
Ausdehnung des RM —
Hohlenbildung;

Bei partieller Obstruktion
fihrt der Venturi-Effekt zu
vermehrter Akkumulation
von FlUssigkeit;

Acrterieller
Pulsdruck

Plasma-
filtrat
aus
Mikro-
zirkula-
tion

~Hydrostatic
CSF
Column
Model*

Levine

2004

Ja

Liquorraum des RM und
Venen als hydrostatische
Saulen;

Durch Obstruktion kommt
es zur Diskrepanz von
hydrostatischem Venen-
und CSF-Druck —
ungleiche Verteilung der
Gefalldurchmesser —
mechanischer Stress auf
RM — Gewebeschaden
— Durchlassigkeit der
Blut-Hirn-Schranke —
Akkumulation von
Flissigkeit im Gewebe

Hydro-
statischer
Druck

Plasma-
filtrat
aus
Mikro-
zirkula-
tion
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2.2.4. Kompressive Ursachen der Syringohydromyelie
2.24.1. Chiari-like Malformation

Eine in der Literatur haufig genannte kompressive Ursache fir SHM beim Hund ist die Chiari-
like Malformation (3-5, 28-30). Unter dieser wird eine kongenitale Malformation des Schadels
und des kraniozervikalen Ubergangs verstanden, die dazu fiihrt, dass das Nervengewebe
komprimiert wird, was eine Stérung der CSF-Zirkulation verursacht, die wiederum zu SHM
fihren kann (5, 31).

Die Chiari-I Malformation ist eine beim Menschen vorkommende Pathologie, die analog zu der
caninen Chiari-like Malformation ist und bei der es zu einer Herniation der Kleinhirntonsillen
durch das Foramen magnum kommt. Da bei Hunden keine Kleinhirntonsillen ausgebildet sind
und die Schwere der Symptome im Gegensatz zum Menschen nicht mit der GroRe der

Herniation korreliert, wurde der Begriff ,like“ zu der caninen Malformation hinzugeftigt (31, 32).

Eine charakteristische morphologische Veranderung in Zusammenhang mit CM beim Hund ist
ein verringertes Volumen der Fossa cranii posterior (kaudale Schadelgrube). Dieses ist vor
allem bedingt durch eine verkirzte Schadelbasis und verkirzte Ossa interparietale und Ossa
supraoccipitale, eine Verlagerung des Basisphenoid nach dorso-caudal, eine Verlagerung von
Atlas und Axis nach rostral und eine Anhebung des craniocervicalen Ubergangs durch
Rotation des Dens axis. Dabei kann der Dens axis ins Foramen magnum reichen und zu einer
Kompression des Hirnstamms flhren. Durch das geringere Volumen der Fossa cranii caudalis
kommt es zu einem sogenannten ,,Overcrowding“ in der Fossa cranii caudalis, sowie zu einer
Verlagerung des Nervengewebes mit kompensatorischer Zunahme der Hoéhe des Lobus
occipitalis und zur Herniation des Cerebellums durch das Foramen magnum. Dadurch entsteht
eine Engstelle auf Hohe des Foramen magnum, die derart ausgepragt sein kann, dass es zur

teilweisen oder vollstdndigen Kompression des SAS kommt (31).

Diese morphologischen Veranderungen treten vor allem in Zusammenhang mit
Brachycephalie und Miniatur-Rassen auf (5, 31). Besonders Cavalier King Charles Spaniel
sind Uberreprasentiert. Bei dieser Rasse ist eine Vererbbarkeit der CM festgestellt
worden (4, 12, 33, 34). Doch auch bei anderen Rassen wie beispielsweise Griffon Bruxellois

nimmt man an, dass die Malformation vererbt werden kann (28).

Bei der Katze kommt die CM ebenfalls vor, wenngleich diese in der Literatur weitaus seltener

vertreten ist. Rusbridge (6) beschreibt eine erhdhte Pravalenz bei brachycephalen
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Katzenrassen wie der Perserkatze (35). Doch auch bei Europaisch Kurzhaar Katzen

beziehungsweise Mischlingskatzen kann eine CM vorhanden sein (36, 37).
2.2.4.2. Hydrocephalus

Der Hydrocephalus ist gekennzeichnet durch eine aktive Dilatation des Ventrikelsystems
verursacht durch eine Stérung im CSF-Fluss (10, 38). Es werden je nach Lokalisation der CSF
interner (Akkumulation von CSF in den Ventrikeln) und externer (Akkumulation von CSF im
SAS) Hydrocephalus unterschieden (39). Im Gegensatz zur symptomlosen Ventrikulomegalie
zeigen Tiere mit Hydrocephalus neurologische Auffalligkeiten, wie beispielsweise Schmerzen
oder Hypermetrie (10). Fallstudien berichten sowohl von SHM bei Hunden als auch einer

Katze in Zusammenhang mit einem Hydrocephalus (38, 40).

Der Hydrocephalus tritt wie die CM gehauft bei brachycephalen Tieren auf. Als
pathophysiologische Grundlagen werden eine reduzierte Absorption der CSF durch das
lymphatische System sowie eine verdnderte Compliance des Nervengewebes bei diesen

Tieren angesehen (10).
2.2.4.3. Neoplasien

Weitere Ursachen fir eine Kompression des SAS stellen Raumforderungen im ZNS wie
beispielweise Neoplasien dar (2). Diese sind sowohl bei Hunden als auch bei Katzen
beschrieben. Da Costa et al. (41) veroffentlichten den Fall eines Pekinesen und Jung et al. (42)
den eines Maltesers: Beide Hunde wiesen SHM in Zusammenhang mit einer Neoplasie im
Hirnstamm auf (41, 42). Weitere Studien beschreiben den Fall einer Katze mit Neoplasie im
linken Lobus frontalis und assoziierter SHM (43), sowie den einer Katze mit intrakraniellen
Neoplasien und SHM (44).

2.2.4.4. Subarachnoidales Divertikulum

Spinale subarachnoidale Divertikel (SAD) sind flissigkeitsgeftllte Erweiterungen des SAS, die
zu einer Kompression und einer Myelopathie fiihren kénnen. Die Atiologie dieser ist noch nicht
vollstandig geklart, sowohl kongenitale als auch erworbene Ursachen werden diskutiert. Eine
oft zitierte Hypothese geht von einer kongenitalen Atiologie aus, bei der sich bei der Formation
der Arachnoidea ein Einwegventil bildet, wodurch CSF nicht mehr aus bestimmten Regionen

herausflieRen kann (45).

Die Diagnose eines SAD kann mit MRT erfolgen, hierbei erscheint es hyperintens in T2-

Gewichtung, hypointens in T1-Gewichtung und kann eine typische Tropfenform in der
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sagittalen Ebene aufweisen. Bei Hunden kommt das SAD vor allem in cervikalen und
thorakolumbalen Riickenmarksabschnitten vor. Mops, Rottweiler und Franzdsische Bulldogge

sind diesbezlglich in der Literatur Uberreprasentiert (45).
2.2.4.5. Bandscheibenlasionen

Bandscheibenlasionen, die eine chronische Kompression des Rlckenmarks verursachen,
kdnnen im Zusammenhang mit der Entstehung von SHM stehen (2, 46). Dabei wird zwischen
Vorwdlbung (bulge), Protrusion und Extrusion unterschieden (47). Johnson et al. (48)
untersuchten den Zusammenhang von Hydromyelie und kompressiver Myelopathie durch
Bandscheibenextrusion. Dabei wies mehr als 90 % der Stichprobe eine mit einer

Bandscheibenextrusion assoziierte Hydromyelie auf (48).
2.2.5. Nicht-kompressive Ursachen der Syringohydromyelie
Zu den nicht-kompressiven Ursachen zahlen Entzindungen und Traumata (2).

SHM kann durch infektiése und nicht-infektidse Entziindungen des ZNS verursacht werden.
Man unterscheidet je nach Lokalisation zwischen Arachnoiditis und Myelitis. Die vermutete
Pathogenese ist bedingt durch eine Obstruktion aufgrund von post-inflammatorischer
Narbenbildung beziehungsweise durch Zerstérung der Mikrozirkulation durch die
Entzlindung (9).

Syrinxbildung nach einem Trauma wird von manchen Autoren zu den post-inflammatorischen
SHM gezahlt. Es ist wichtig, zwischen Zysten und echter posttraumatischer SHM zu
unterscheiden. Diese flhren zu grofRerer Hohlraumbildung, der sich im Gegensatz zur Zyste
Uber die primare Lasion hinaus ausdehnt. Traumata, die eine SHM verursachen, gehen vor

allem mit Rickenmarksverletzungen einher (9).

Die Pathogenese von posttraumatischer SHM ist noch nicht vollstandig geklart. Es wird
angenommen, dass es nach dem Trauma extrazellular zu einem deutlichen Anstieg an
exzitatorischen Aminosauren wie Glutamat kommt. Diese haben eine gewebsschadigende
Wirkung. Es kommt zum Zelluntergang. Dieser bedingt eine erhohte Permeabilitat der Blut-
Hirn-Schranke, sowie Syrinxbildung. Durch die Syrinx kann auch die Perfusion des
umgebenden Gewebes beeintrachtigt werden, wodurch es zu einer VergroRerung dieser
kommt (49).
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2.2.6. ldiopathische Syringohydromyelie

Bei Patienten mit SHM in der Humanmedizin ohne nachweisbare assoziierte Pathologie wird
der Begriff ,idiopathisch“ verwendet. Der zugrundeliegende Pathomechanismus ist derzeit

noch nicht vollstandig geklart (9).

Auch in der Veterinarmedizin kommt idiopathische SHM vor (9). Rusbridge et al. (50) stellten
eine Hypothese bezliglich SHM bei Hunden ohne eindeutige Obstruktion auf. Diese besagt,
dass SHM in diesen Fallen durch erhéhten intrakraniellen Druck bedingt ist, wobei dieser durch
morphologische Anomalien brachycephaler Rassen wie eine verkirzte Schadelbasis

verursacht werden kann (50).
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2.3. Klinische Symptome im Zusammenhang mit Syringohydromyelie

Die klinische Einschatzung von SHM ist herausfordernd, da Patienten auch milde
unspezifische Symptome zeigen oder asymptomatisch sein kdnnen und der SHM meist eine
Primarpathologie zugrunde liegt, deren klinische Symptome schwer von jenen durch SHM
verursachten zu differenzieren sind (1, 5, 12). Die meiste Literatur bezuglich klinischer

Symptome bei SHM beschéftigt sich mit Chiari-like Malformation.

Sehr wichtige klinische Anzeichen, die vor allem in Zusammenhang mit SHM und in manchen
Studien auch mit CM haufig beschrieben wurde, sind neuropathischer Schmerz und
Missempfindung, der intermittierend und/oder unabhangig von einem &ulleren Stimulus
auftreten kénnen und deren Lokalisierung daher erschwert sein kann (2, 9, 46). Manchen
Studien zufolge ist der Schmerz jedoch meist in cervikalen (2) oder thorakolumbalen (12)
Rickenmarksabschnitten verortet, wobei kein signifikanter Zusammenhang zwischen Syrinx
und Symptom nachgewiesen werden konnte. Der Schmerz kann in seinem Ausmaf von
aulleren Faktoren abhangig sein: Besitzer berichten von Verschlechterung nachts, nach
Aktivitat, bei Aufregung, beim ersten Aufstehen, bei Wetterextremen oder bestimmten
Korperpositionen (2). Oft wird eine bevorzugte Kopfposition beim Schlafen mit meist
angehobenem Kopf eingenommen, wobei je nach Studie dieses klinische Zeichen der CM (6)
oder der SHM zugeschrieben wird (33). Auch Schlafstérungen treten auf (12). Es kann auch
zu Angst vor Berlhrungen beziehungsweise einer Hyperasthesie, vor allem einseitig im Kopf-

, Hals- und Schulterbereich und/oder sternal kommen (3).

Ein typisches klinisches Zeichen fir SHM ist das sogenannte Phantomkratzen, bei dem das
Tier Kratzbewegungen Richtung Schulter- oder Nackenregion einer Koérperseite ohne
Hautkontakt durchfihrt. Dieses tritt vorrangig bei grofRen Syringen in cervikalen
Ruckenmarkssegmenten (C3-C6), die ipsilateral zu der ,gekratzten“ Seite liegen, auf.
Phantomkratzen kann durch Berthrung der Hals- oder Ohrregion, sowie durch bei Bewegung
reibende Halsbander und Brustgeschirre, durch Bewegung generell oder durch emotionale

Erregung ausgel6st werden (11).

Es ist wichtig, Phantomkratzen und Kratzen mit Hautkontakt zu unterscheiden. Kratzen mit
Hautkontakt ist ebenfalls fir CM und SM beschrieben (3). Manche Studien zeigen jedoch, dass
nicht immer ein signifikanter Zusammenhang zwischen Kratzen und SHM nachweisbar ist und

das Symptom ,Kratzen“ daher eher CM-bezogen ist (51, 52).
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Verhaltensanderungen wie gesteigertes Aggressions- oder Angstverhalten oder vermehrtes

Zurickziehen des Hundes kdénnen ebenfalls ein Zeichen von CM/SHM sein (12, 33).

LautdulRerungen wie jaulen oder winseln kénnen in Zusammenhang mit CM und/oder SHM
auftreten. In einer Studie von Rusbridge et al. (12) war es das haufigste von Besitzern
berichtete klinische Zeichen, wobei sich kein signifikanter Zusammenhang mit dem
Vorhandensein oder der GroRRe der Syrinx gezeigt hat. Die Vokalisationen sind spontan oder

positionsabhangig und seltener bei Kotabsatz oder beim Kratzen beobachtet worden (12).

Zu den neurologischen Defiziten bei CM/SHM werden Skoliose beziehungsweise
cervikothorakaler Torticollis, Schwache, Muskelarthrophie, Hypermetrie und reduzierte Halte-
und Stellreaktionen gezahlt (12). Beim CKCS wurde von Facialisparalyse und Taubheit im
Kontext von CM/SHM berichtet (2, 3). Propriozeptiondefizite, Ataxie und Parese wurden
ebenfalls mit CM beziehungsweise SHM assoziiert (2, 3). Wird die neuroanatomische
Lokalisation thorakolumbal verortet, kann bei der klinischen Untersuchung die Einteilung nach
Sharp und Wheeler fir die Gradbestimmung der Dysfunktion verwendet werden (siehe
Tab. 2) (47).

Tabelle 2: Klinische Einteilung thorakolumbaler Lasionen nach Sharp und Wheeler (47)

Grad | Klinische Symptome

1 Schmerzen im Bereich der Wirbelsdule ohne neurologische Defizite

2 Ataxie, Propriozeptionsdefizite, gehféhige Paraparese

3 nicht gehfahige Paraparese

4 Paraplegie mit erhaltenem Tiefenschmerz

5 Paraplegie ohne Tiefenschmerz
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2.4. Diagnose von Syringohydromyelie — Magnetresonanztomographie

Die Magnetresonanztomographie ist ein Schnittbildverfahren und basiert auf dem
grundlegenden Prinzip, dass Atome mit ungerader Nukleonenzahl neben einer Ladung einen
Spin, also einen Eigendrehimpuls aufweisen und dadurch ein magnetisches Feld erzeugen
kénnen. Aufgrund des hohen Vorkommens im Korper verwendet man bei der MRT
Wasserstoff. Normalerweise sind die Wasserstoffatome ungeordnet, doch wird ein Magnetfeld
angelegt, kommt es zur parallelen und antiparallelen Ausrichtung der Protonen zu den
Feldlinien des Magnetfeldes. Ein Hochfrequenzimpuls in einer bestimmten Frequenz, der
sogenannten Lamor-Frequenz, wird von Protonen absorbiert und fihrt dann zu
synchronisierten Kreiselbewegungen der Protonen um die eigene Achse und die des
Magnetfelds. Diese werden als Prazessionsbewegungen bezeichnet. Stoppt der Impuls,
kommt es zur Relaxation der Protonen und Ruickkehr in die urspringliche Ausrichtung. Dabei
emittieren sie die zuvor aufgenommene Energie in Form eines elektromagnetischen Signals,
das von einer Spule empfangen und in Graustufen umgerechnet wird. Je nach Sequenz der
Hochfrequenzimpulse werden bestimmte Gewebssignale fokussiert oder unterdrickt,

beispielsweise bei den T1-/T2-Gewichtungen (T1-/T2-Relaxationszeit) (9).

Um Syringohydromyelie zu diagnostizieren, sollten T1- und T2-gewichtete MRT-Studien mit
und ohne Kontrastmittel angefertigt werden. T1-gewichtete MRT-Studien lassen die
Identifikation von CSF beziehungsweise von Flissigkeit in einem Hohlraum zu, jedoch ist die
T2-Gewichtung sensitiver flr die Erkennung von Flissigkeiten in Gewebe. Bei Messungen,
wie beispielweise die Ausmalle des Zentralkanals, ist die Verwendung von T1-gewichteten
Bildern genauer. Kontraststudien kénnen mit paramagnetischen Substanzen, die die T1-/T2-
Relaxationszeit beeinflussen, durchgefihrt werden und helfen beispielsweise bei der

Diagnose von Neoplasien (9).

Aufgrund der besseren Darstellbarkeit von Flussigkeiten und Weichteilgewebe im Vergleich
zu bildgebenden Verfahren, die auf Rontgenstrahlung basieren, ist die MRT der Goldstandard

fur die Diagnostik von SHM und damit assoziierten neurologischen Pathologien (2, 9).

Fir die korrekte Befundung von bildgebenden Verfahren, so auch von MRT-Studien, ist es
essenziell, pathologische Veranderungen nicht nur zu erkennen, sondern bei diesen auch
major und minor imaging findings (Haupt- und Nebenbefunde) zu differenzieren. Die korrekte
Unterscheidung zwischen Haupt- und Nebenbefunden ist vor allem wichtig, um nicht zu einer

falschen Diagnose zu kommen. Major imaging findings sind dadurch charakterisiert, dass sie
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die Wahrscheinlichkeit einer bestimmten Diagnose beeinflussen und diese auch allein auf
Grundlage des major imaging finding gestellt werden kann. Die einzelnen major imaging
findings sind kontext-abhangig. Daflir kommt beispielsweise die Lokation, Grélte oder Form

einer Lasion in Frage. In der folgenden Arbeit wurden die MRT-Studien bezlglich major

imaging finding ausgewertet (53).
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3. Material und Methode

In dieser retrospektiven Studie wurden Daten aus dem Archiv des Tierspitals der
Veterinarmedizinischen Universitat Wien erhoben. Bertcksichtigt wurden MRT-Falle von
Hunden und Katzen von Janner 2012 bis Februar 2025, bei denen Syringomyelie
beziehungsweise Syringohydromyelie diagnostiziert wurde. Unter der Anwendung des Filters
»oyringo/Hydro (hgr)* wurden aus diesem Zeitraum 201 MRT-Studien im
Tierspitalinformationssystem (TIS; Orbis VetWare, Agfa HealthCare NV, Belgien) der

Veterinarmedizinischen Universitat Wien erhoben.

Die MRT-Dateien wurden in dem Programm ,DICOM Viewer“ mit der Version ,JiveX Enterprise
PACS* (VISUS Health IT GmbH, Deutschland) nach definierten Kriterien selektiert und unter
Bertcksichtigung der klinischen Daten als Fallserie zusammengefasst. Dabei wurden
Patienten nur dann in die Studie inkludiert, wenn sie im MRT-Scan eine kontinuierliche
intramedullare kommunizierende lineare Hyperintensitat in T2-Gewichtung tber mindestens
drei Wirbelkérper aufwiesen. Ziel dieses Kriteriums war es, Falle mit isolierter SHM und SHM
Uber ein kurzes Segment auszuschlielen (54). Bei mehreren unterbrochenen T2-
Hyperintensitaten wurde das langste zusammenhangende Segment in die Auswertung

miteinbezogen, alle anderen T2-Hyperintensitaten wurden vermerkt.

Ein weiteres Einschlusskriterium war die vollstindige Darstellung der Ausmale der T2-
Hyperintensitat in der MRT-Studie. Ausgeschlossen wurden daher MRT-Studien, bei denen
das kraniale und/oder kaudale Ende der T2-Hyperintensitat nicht abgebildet war oder bei
Mikrochip-Artefakten, die diese unterbrachen. Aufgrund dieser Kriterien konnten von den 201

MRT-Studien 19 Patienten in die Fallstudie aufgenommen werden.

Die MRT-Bilder wurden von zwei Untersuchern bezuglich Lange und Lokalisierung der SHM
und Vorhandensein und Lokalisierung einer neurologischen Pathologie (major imaging finding)
ausgewertet. AuRerdem wurde festgehalten, ob eine Kompression des Rickenmarks in
moglichem Zusammenhang mit SHM vorhanden war und um welche neurologische Pathologie
(Presumed Coding) in Zusammenhang mit SHM es sich laut MRT-Bildern und Befund

handelte.

AnschlielRend wurde fir jeden Fall Tierart, Rasse, Tiernummer, Accession Number, Name,
sowie Geschlecht, Alter und Gewicht zum Zeitpunkt der MRT-Untersuchung aus dem TIS
erhoben. AuRerdem wurden der zuweisende Tierarzt (referring vet) und das zuweisende

klinische Department fiir die MRT-Untersuchung dokumentiert.
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War eine neurologische Untersuchung innerhalb von sieben Tagen vor beziehungsweise nach
der MRT-Untersuchung im TIS vorhanden, wurden deren Befunde und vermutete

neurologische Lokalisation der Lasion flir den jeweiligen Fall dokumentiert.

Fir jeden Fall wurde auRerdem festgehalten, ob eine Operation oder eine pathologische
Untersuchung durchgefihrt wurde und wenn zutreffend auch der jeweilige Hauptbefund. Bei
vorhandenen Folge-MRT-Untersuchungen wurde festgestellt, ob es zu einer Verbesserung,
Verschlechterung oder keiner Veranderung gekommen war, wobei hierbei der maximale

dorsoventrale Durchmesser der SHM im Sagittalschnitt beriicksichtigt wurde (7).
Jedem Fall wurde eine fortlaufende (zuféllige) ID (1-19) zugeordnet.

In dieser Fallstudie wurde deskriptive Statistik angewandt. Es wurde mit Microsoft
Excel 2021 (Microsoft Corporation, USA) gearbeitet.
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4. Ergebnisse

Es wurden 18 Hunde und eine Katze in die Studie inkludiert. Von den 19 Patienten waren acht
mannlich intakt, zwei mannlich kastriert, zwei weiblich intakt und sieben weiblich
kastriert (Abb. 1A). Die Alterspanne reichte von vier Monaten bis 13 Jahren, mit einem
Mittelwert von 5,8 Jahren.

Die haufigsten Rassen waren Cavalier King Charles Spaniel (n=6) und Franzdsische
Bulldogge (n=5), gefolgt von Chihuahua (n=3). Die restliche Stichprobe setzte sich aus zwei
Mischlingen, einem Mops, einem Rhodesian Ridgeback und einer Européisch Kurzhaar Katze
zusammen (Abb. 1B).

Die Korpermasse der Patienten lag zwischen 1,45 kg und 37,1 kg mit einem Mittelwert von
10,52 kg. Funfundsiebzig Prozent der Tiere wiesen eine Kérpermasse von maximal 12 kg auf.
Die Einteilung in vier Gruppen in Schritten von je 10 kg zeigte, dass sich 17 von 19 Patienten
in den unteren beiden Gruppen befanden (Abb. 1C). Es gab einen Ausreilter mit einem Wert
von 37,1 kg (Abb. 1D).
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Abbildung 1: Signalement der Patienten mit Syringohydromyelie. A: Geschlechtsverteilung
der Patienten mit Syringohydromyelie. B: Anteil der verschieden Rassen an der Stichprobe.
C: Anzahl der Patienten in den jeweiligen Gewichtsklassen nach Einteilung in vier Gruppen zu
je 10 kg. D: Das Boxplot-Diagramm zeigt die Verteilung der Stichprobe bezlglich der

Kdrpermasse.
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Die haufigste Lokalisation der SHM war von Zervikal- bis Lumbalmark (17/19). In einem
Fall (ID 3) ersteckte sich die SHM kontinuierlich von zervikalen bis thorakalen
Rickenmarksabschnitten, bei einem weiteren Patienten (ID 9) war diese ausschlieBlich auf

das Lumbalmark limitiert.

Gleichzeitig vorhandene neurologische Pathologien waren am haufigsten intrakraniell
lokalisiert (8/19), gefolgt von einer zervikalen (3/19), lumbalen (3/19) und thorakalen (2/19)
Lokalisation. Bei allen Patienten mit major imaging finding im Kranium kam es zu einer
Ausdehnung der SHM von Zervikal- bis Lumbalmark. Bei Vorhandensein einer zervikalen
Lasion, war die SHM ebenfalls von Zervikal- bis Lumbalmark vorhanden. Bei einem Fall (ID 9)
mit lumbalem major imaging finding war die SHM auf das Lumbalmark beschrankt. Bei beiden
anderen Patienten mit lumbaler Lasion (ID 13, ID 17), sowie allen Patienten mit thorakaler
Lasion (ID 3, ID 5), erstreckte sich die SHM von zervikal bis lumbal. In drei Fallen war das

major imaging finding in Zusammenhang mit SHM unklar.

Insgesamt wiesen 17 der Falle kompressive Lasionen assoziiert mit SHM auf, darunter sechs
Chiari-like Malformationen, vier kompressive Bandscheibenlasionen, eine intrakranielle und
zwei intramedullare Massen, sowie ein subarachnoides Divertikulum. Bei den nicht-
kompressiven Lasionen gab es einen Patienten mit Myelitis (ID 18) und einen mit post-

operativer Komplikation nach einer Hemilaminektomie (ID 7) (Abb. 2).

Folge-MRT-Untersuchungen waren nur in zwei Fallen vorhanden. Einer dieser beiden
Falle (ID 2) wies keine Veranderung auf, wahrend es bei dem anderen (ID 7) zu einer

Verschlechterung der SHM kam.

Sechzehn Patienten wurden entlassen, zwei Patienten mit Neoplasien wurden euthanasiert,

bei einem Patienten war der Outcome unklar.
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Abbildung 2: Vergleich von Syringhydromyelie-assoziierten kompressiven und nicht-
kompressiven Lasionen anhand von T2-gewichteten MRT-Bildern von ID 1 (A und B) und ID
7 (C und D). A und B: Bei einer Franzdsische Bulldogge mit einer intrakraniellen Neoplasie mit
zerebellarer  Subluxation und  Syringohydromyelie (SHM) wurde eine lumbale
Neurolokalisation angenommen. Die weilen Sterne markieren das mit der Neoplasie
assoziierte intrakranielle Odem (A). Das caudale Ende der Syrinx war lumbal lokalisiert (B). C
und D: Die MRT-Bilder einer Franzdsischen Bulldogge nach einer Hemilaminektomie auf Héhe
T11/12 (weilker Pfeil) zeigten keine kompressive Lasion (D). SHM ist in den thorakolumbalen

Rickenmarkssegmenten sichtbar (schwarzer Stern) (C).
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Bei neun Patienten war eine neurologische Untersuchung im Abstand von maximal sieben

Tagen vorhanden. Bei einem Patienten (ID 16) wurde diese nach der Anasthesie durchgeflhrt.

Alle Patienten hatten neurologische Defizite. In vier Fallen (ID 1, ID 3, ID 13 und ID 16)
konnten Propriozeptionsdefizite nachgewiesen werden, in weiteren vier Fallen eine Parese
oder Paralyse, wobei ID 1, ID 13 und ID 14 eine Parese und ID 17 eine Plegie zeigten. Ataxie

wurde in vier Untersuchungen festgestellt (ID 1, ID 3, ID 8 und ID 14).

Bei drei Patienten war eine Einteilung nach Sharp and Wheeler méglich (Tab. 2). Dabei traten
jeweils einmal Grad 2, 3 und 4 auf. Bei zwei Patienten (ID 8 und ID 16) wurden Schmerzen
auf Hohe der Halswirbelsaule festgestellt. Weitere Symptome waren Schwéache (ID 12),
Horner-Syndrom auf der rechten Seite (ID 13) sowie eine geringgradige Hyperreflexie der

Hinterextremitaten (ID 18).

Abnorme Koérperhaltungen zeigten zwei Patienten (ID 12 und ID 13), wobei es in einem Fall
zu einer gestreckten Kopf-Hals-Haltung und im anderen zu einer Torticollis nach rechts kam.
Keiner der Patienten zeigte laut Untersuchungsprotokoll Phantomkratzen, Kratzen mit

Hautkontakt, Vokalisation oder Aversion gegen Berihrung (Tab. 3).
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Tabelle 3: Ubersicht der klinischen Symptome der Patienten (n=9) bei neurologischer

Untersuchung im Abstand von maximal sieben Tagen zur MRT-Untersuchung. Abkirzungen:

gg. = gegen; n. = nach; SW = Sharp and Wheeler; HWS = Halswirbelsaule; re = rechts;

X o D
) 5 S 2 = c
5 £ | 5| N = K<l °
c o x S| £| © g ® £
15 £ s |5 & | @ | 9 @ | g 2 |8
ID s 2 N|ZT 5|2 5 | > g |8
2 (& S | o c o | © o = © o £
T .t E|E| Q|| x| 2|2 2|5 - >
X @ £ E1 R | c| o > | 0| 8| N i
o £ ) = w | 9 £ o c O | B o o
o 5 E RIS | @] 6| © TS| 0| 2 £ o
» - = © Q [V] X =
3 PN ] © = o c 3 © o — © < ©
(7] - - — (] > 2 []) S = o] - [T
z o o | ¥ |>S|c<|<| 2|0 |a|a]|< n s
intra-
1 lumbal cranial - - - - - Ja 2 Ja | Ja | Ja - -
mass
3 thorako- compres- ) ) ) ) ) Ja ) Ja ) Ja ) )
lumbal sive disc
cranio- Ja/
8 cervical unrelated - - - - - Ja - - - Ja HWS |~
12 unclear unclear - - - - Ja | Ja - - - - - N
intra-
13 other | medullary | - - - - |Ja|Ja| 3 |Ja| Ja - - 2
mass
14 other Chiari-like - - - - - Ja - - Ja | Ja - -
Craniu - Ja/
16 m Chiari-like - - - - - Ja - Ja - - HWS | -
17 thorako- compres- ) ) ) ) ) Ja 4 ) Ja ) ) )
lumbal sive disc
18 cervical Myelitis - - - - - Ja - - - - - 3)
Total - - 0/9 |0/9|0/9|0/9|2/9| 9/9 |3/9|4/9|4/9| 4/9 2/9 -
Aeetl | ] oo |o| o |22|10|3 44|44 44| 22 |-

1) Schwache; 2 Horner-Syndrom (re); 3 Hyperreflexie der Hinterextremitéaten;
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Die im Zuge der neurologischen Untersuchung festgestellte Neurolokalisation stimmte in vier
von neun Fallen mit dem mittels MRT erhobenen major imaging finding Gberein (Abb. 3). In
weiteren vier Fallen war ein Vergleich aufgrund mehrerer angegebener Lokalisationen (ID 13
und ID 14) beziehungsweise aufgrund unklarer Lokalisationen (ID 12 und ID 18) nicht méglich.
Bei einem Patienten (ID 1) stimmte die Neurolokalisation (lumbal) nicht mit dem major imaging

finding (Cranium) Uberein (Tab. 4).

Stimmt die Neurolokalisation mit dem major imaging finding
uberein?

=ja mnein =nicht beurteilbar

Abbildung 3: Ubereinstimmung von Neurolokalisation und major imaging finding.
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Tabelle 4: Zusammenhang von vermuteter Lokalisation der Lasion nach neurologischer
Untersuchung und major imaging finding in der MRT-Studie unter Betrachtung der vermuteten

zugrundeliegenden neurologischen Pathologie (Presumed Coding).

ID Neurolokalisation major imaging finding | Presumed Coding
1 lumbal Cranium intracranial mass
3 thorakolumbal T13 compressive disc
8 craniocervical C1 unrelated

12 unclear unclear unclear

13 other (multifocal) L4 intramedullary mass
14 | other (lumbal vs. Cranium) Cranium Chiari-like

16 Cranium Cranium Chiari-like

17 thorakolumbal L3 compressive disc
18 cervical unclear Myelitis
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5. Diskussion
5.1. Signalement von Patienten mit Syringohydromyelie

Die vorliegende Fallstudie beschaftigte sich zunachst mit der Frage, ob SHM bei bestimmten

Patientengruppen gehauft auftritt.

Die haufigsten Rassen waren CKCS und Franzdsische Bulldogge, gefolgt von Chihuahua. Das
unterstitzt die Hypothese, dass besonders diese drei Rassen haufig von SHM betroffen sind
und geht auch mit der Ansicht der vorhandenen Literatur einher, dass brachycephale Hunde,
besonders CKCS haufig SHM aufweisen (3, 10, 52). Nach Kiviranta et al. (52) gibt es bei
Chihuahuas ebenfalls eine erhéhte Pravalenz fir SHM. Der Anteil der jeweiligen Rassen, die
in Wien gehalten werden, ist ein Faktor, der dieses Ergebnis beeinflussen kdnnte, der jedoch

nicht in dieser Arbeit berticksichtigt wurde.

Interessanterweise sind Franzdsische Bulldoggen im Gegensatz zu CKCS bisher kaum Fokus
der Forschung Gber SHM gewesen, obwohl diese Rasse in einer anderen Studie beziiglich
SHM ebenfalls Gberreprasentiert ist (26). Da Franzésische Bulldoggen zu den brachycepahlen
Rassen zahlen, lasst sich deren erhdhte Pravalenz in der Studie von Rusbridge und
Knowler (10) mit den morphologischen und physiologischen Veranderungen, die mit
Brachycephalie einhergehen, begrinden. In einer Studie von Douralidou et al. (26) sind 50 %
der Hunde mit SHM Franzdsische Bulldoggen, die Autoren weisen daher auf eine mdgliche
Rassepradisposition hin. Zuklnftige Forschung kénnte dariber Aufschluss geben, inwiefern
eine genetische Pradisposition und morphologische Veranderungen durch die Brachycephalie

ursachlich fir SHM bei dieser Rasse sind.

In der vorliegenden Studie konnte eine Katze in die Stichprobe aufgenommen werden. Auch
wenn SHM bei Katzen vorkommt, sind in der Literatur im Gegensatz zum Hund hauptsachlich
Fallberichte oder kleine StichprobengréofRen vorhanden (40, 43, 44). Das lasst darauf
schlieRen, dass SHM bei Katzen seltener als bei Hunden ist, was auch in dieser Studie deutlich

wird.

Die Tatsache, dass 75 % der Patienten maximal 12 kg Kérpermasse aufwiesen, bestatigt die
Annahme, dass haufiger kleine Rassen betroffen sind und ist im Einklang mit den Resultaten
anderer Studien (26, 46).

Es ist keine Geschlechtspradisposition bezliglich SHM bekannt (1). Das zeigt sich auch bei

den Ergebnissen dieser Fallstudie.
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Die Altersspanne ist mit 0,3 bis 12,9 Jahren sehr weit und gibt keinen Hinweis darauf, dass
SHM altersabhangig auftritt. Diese Beobachtung ist inkonsistent mit den Ergebnissen von
Parker et al. (1), die eine erhéhte Pravalenz fir SHM bei Hunden im Alter von sechs Jahren
und alter gefunden haben. Allerdings wurden in dieser Studie CKCS mit Symptomen

ausgeschlossen (1).

Studien mit symptomatischen CKCS zeigten hingegen, dass ungefahr 45 % der Hunde erste
Anzeichen von SHM schon im ersten Lebensjahr aufweisen (6, 55). Die gleichmafige
Verteilung in der vorliegenden Fallstudie lasst sich durch die Diversitat an assoziierten
Pathologien mit unterschiedlichem Grad an genetischer Pradisposition sowie dem Vorkommen

verschiedener Rassen in der Stichprobe erklaren.
5.2. Syringohydromyelie und damit assoziierte Lasionen

Die Ausdehnung von SHM reichte am haufigsten von zervikalen bis zu lumbalen
Ruckenmarksabschnitten. Bei allen dieser Falle war das major imaging finding — sofern
identifizierbar— intrakraniell oder zervikal. Dieses Resultat ist konform mit den Ergebnissen von
Douralidou et al. (26), die in ihrer Studie zeigten, dass mit einer Ausnahme bei allen Hunden
mit SHM von zervikalen bis lumbalen Rickenmarkssegmenten das major imaging finding

intrakraniell beziehungsweise zervikal lokalisiert war.

In dieser Fallstudie war die haufigste Lokalisation fiir SHM-assoziierte Lasionen intrakraniell.
Dieses Ergebnis geht mit der anfangs aufgestellten Hypothese einher. Das ist dadurch
nachvollziehbar, da die assoziierten Lasionen abgesehen von einer Neoplasie und einem

unklaren Fall durch CM bedingt wurden.

Die CM wurde in dieser Studie als intrakranielle Lasion gewertet, da die meisten damit
einhergehenden Veranderungen, beispielsweise das sogenannte ,Overcrowding” in der Fossa
cranii caudalis, intrakraniell lokalisiert sind. Dennoch ist zu beachten, dass es bei CM auch zu
Veranderungen am kraniozervikalen Ubergang und zur zerebellaren Herination durch das

Foramen magnum kommt, die nicht als intrakraniell zu beurteilen sind (31).

Die beobachtete Haufigkeit des Auftretens von CM bei CKCS und einem Chihuahua ist mit der
Literatur konform (3, 6, 26, 28, 31).

In der vorliegenden Studie waren kompressive Bandscheibenlasionen die zweithdufigsten mit
SHM assoziierten Lasionen. Es gibt Publikationen, die einen Zusammenhang von SHM und
Bandscheibenlasionen erwdhnen und damit dieses Ergebnis unterstitzen (2, 46). AulRerdem

haben sich Johnson et al. (48) mit diesem Thema beschaftigt. Diese Studie fokussiert sich
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allerdings ausschlieBlich auf Extrusionen, wahrend in der vorliegenden Arbeit keine
Differenzierung der Bandscheibenlasionen vorgenommen wurde (48). Insgesamt ist die
Studienlage bezlglich dieser Thematik in der Veterindrmedizin unzureichend. Daher ware
weitere Forschung in Hinblick auf Lokalisation und Pathogenese von SHM, die durch

Bandscheibenlasionen verursacht wurde, von Interesse.

Bei zwei Patienten mit SHM von kranialen bis lumbalen Ruckenmarksabschnitten war die
assoziierte Lasion eine zervikale beziehungsweise intrakranielle Neoplasie. Daher ist es in

manchen Fallen notwendig, MRT-Studien vom lumbalen RM nach kranial auszuweiten.

Kompressive Lasionen bildeten in der vorliegenden Fallstudie den Grofteil der SHM
assoziierten Pathologien. Sie fuhren zu Veradnderungen der Druckverteilungen im RM
beziehungsweise im SAS und verursachen dadurch SHM (2, 8). Das ist auch fir Lasionen wie
beispielsweise Bandscheibenlasionen oder Neoplasien, die nicht auf Hohe des Foramen
magnum liegen, anwendbar (8). Dass die von Levine (8) publizierte Theorie von einer
aufrechten Postition der hydrostatischen Saulen ausgeht, spricht jedoch gegen eine
Anwendbarkeit bei Hund und Katze (7).

Nicht-kompressive Lasionen waren selten. Bei einem Patienten mit Myelitis war keine
Narbenbildung, die eine Kompression oder Obstruktion verursachen kénnte, anhand der MRT-
Bilder erkennbar. SHM ist daher in diesem Fall mit grofierer Wahrscheinlichkeit durch eine
erhdhte Gefallipermeabilitat aufgrund der Stérung der Mikrozirkulation durch die Entziindung

entstanden (9).

Post-operative Komplikation kdnnen durch pathologische biomechanische Eigenschaften der
CSF oder strukturelle Besonderheiten bedingt sein und sind nicht erklarbar durch
hydrodynamische Theorien (Tab. 1) (8). Gewebsuntergang und Entzindungen sind post-

operativ méglich und kénnen an der Entstehung von SHM beteiligt sein (9).

Bei einer geringen Anzahl an Fallen konnte die zugrundeliegende Pathologie nicht mittels MRT
ermittelt werden. Man konnte diese daher als idiopathische SHM bezeichnen (9). Nach
Rusbridge et al. (50) kann bei fehlender Obstruktion ein erhdhter intrakranieller Druck durch
morphologische Anomalien als Ursache der SHM in Betracht gezogen werden. Doch solche
Veranderungen, wie beispielsweise eine verkirzte Schadelbasis, sind mittels MRT
nachweisbar (10, 31). Daher liegt nahe, dass in dieser Studie die SHM bei den unklaren Fallen
eher aufgrund von Zirkulationsstérungen oder Druckdissoziationen entstanden sein
konnte (8).
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Die vorliegende Studie lasst darauf schlieRen, dass SHM vorrangig durch kompressive
Lasionen verursacht wird. Diese sind vor allem kongenitale Malformationen und erworbene
Obstruktionen (4).

Eine Limitierung dieser Fallstudie war, dass ausschlie3lich die longitudinale Ausdehnung der
SHM beurteilt wurde. Andere Autoren haben transversale Ausmessungen der Syringen
vorgenommen (2, 27). Diese lassen Rickschlisse auf das Ausmall einer maoglichen
Kompression oder Schadigung des Gewebes zu. In der vorliegenden Arbeit konnten daher

diese Parameter nicht Gberpruft werden.

Die geringe Stichprobengrofle der Folge-MRT-Studien erschwert die Interpretation. Die
Tatsache, dass es bei keinem Patienten zu einer Verbesserung gekommen ist, spiegelt die
Progressivitat der SHM wider (9).

Der Grofdteil der Patienten wurde entlassen. Dies kann auf den chronischen Charakter der

SHM zurtckzuflhren sein (7).
5.3. Vergleich von Neurolokalisation und major imaging finding

Alle Patienten zeigten neurologische Defizite. Das ist zu erwarten, da in dieser Fallstudie der
Fokus auf gréReren Syringen liegt und anzunehmen ist, dass diese mehr Nervenschadigung

und damit Symptome verursachen (9, 12).

Die haufigsten Symptome waren Propriozeptionsdefizit, Parese beziehungsweise Paralyse
und Ataxie. Das stimmt nicht mit den Ergebnissen anderer Publikationen tberein (12, 33).
Diese beschaftigten sich allerdings ausschlielllich mit CM-assoziierter SHM. Da in der
vorliegenden Studie auch andere Pathologien berlcksichtigt wurden, ist eine abweichende

Verteilung der Symptome zu erwarten.

Kopfnervenlasionen stellen nach Rusbridge (6) Komorbiditaten dar und werden nicht durch
CM/SHM verursacht. Ein Patient (ID 13) mit lumbaler Neoplasie zeigte ein Horner-Syndrom.
Auch wenn die zugrundeliegende Pathologie nicht CM ist, ist dieses Symptom als Komorbiditat
zu interpretieren, da die assoziierte Lasion lumbal lokalisiert ist und als solche keine Erklarung

fur einen Kopfnervenausfall liefert.

Unerwarteterweise zeigten die beiden Patienten mit CM viele fur CM typische klinische
Symptome nicht (Tab. 4). Nach Rusbridge et al. (12) zeigen jene Tiere diese Symptome, bei

denen das Dorsalhorn des Ruckenmarks von SHM beeintrachtigt wird. Dies zu Uberprifen war
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nicht Teil der Fallstudie, liefert aber eine mogliche Begrindung fir die dokumentierte

Symptomatik.

Rusbridge et al. (56) wiesen nach, dass Schmerz von der Syrinxgrélde abhangig ist. Da der
Fokus dieser Fallstudie auf SHM Uber mindestens drei Wirbelkérper lag und zu kurze Syringen
ausgeschlossen wurden, ware eine hoéhere Pravalenz von dem Symptom ,Schmerz® zu
erwarten. Doch obwohl Schmerz ein sehr wichtiges und haufiges Symptom darstellt, ist er nur
bei zwei Patienten dokumentiert worden (6, 9). Grinde dafir kénnten eine erschwerte
Erkennung in fur die Tiere stressigem klinischem Umfeld, der individuelle Charakter oder

lickenhafte Dokumentation sein.

Bei einem Patienten (ID 16) hat die neurologische Untersuchung fragliche Aussagekraft
aufgrund der zeitlichen Nahe zur Anasthesie. Die Symptome (Schmerzen im Bereich der
Halswirbelsaule und Propriozeptionsdefizite) sind nicht ungewoéhnlich bei CM, jedoch kdnnten

durch die vorangegangene Anasthesie weitere Symptome verschleiert worden sein (6).

Bei einem Patienten mit einer nicht-kompressiven Lasion war im Untersuchungsprotokoll
ausschliel3lich Hyperreflexie als neurologisches Symptom angeflihrt. Daher stellt sich die
Frage, ob SHM-assoziierte, nicht-kompressive Lasionen mildere klinische Symptome als
kompressive verursachen. Bakaetal. (46) wiesen nach, dass Patienten mit CM-
unabhangigen zugrunde liegenden Pathologien hochgradigere klinische Symptome haben als
jene mit CM. Allerdings wird dabei nicht zwischen den verschiedenen Pathologien differenziert.
Daher ist die Anwendbarkeit auf diese Uberlegung nicht gegeben. Es bedarf weiterer
Forschung, die SHM-assoziierte kompressive und nicht-kompressive Lasionen in Bezug auf

die klinische Symptomatik vergleicht.

Gesamt zeigt sich eine uneinheitliche Datenlage der klinischen Symptome. Das ist einerseits
durch den retrospektiven Charakter der Fallstudie, andererseits durch die geringe
Stichprobengrélie bedingt. Letztere kommt vor allem durch einen zu grof3en zeitlichen Abstand

zur MRT-Untersuchung und durch uneinheitliche Dokumentation zustande.

Die Hypothese einer mangelnden Ubereinstimmung von Neurolokalisation und major imaging
finding konnte nicht bestatigt werden. Der hohe Anteil an unklaren und uneindeutigen
Neurolokalisationen bedingt allerdings eine geringe Aussagekraft. Insgesamt lasst sich sagen,
dass, sofern eine eindeutige Lokalisation vorhanden war, diese in den meisten Fallen (4/5)
auch mit dem MRT-Befund ubereinstimmt. Die Herausforderung scheint daher bei manchen

Patienten zu sein, die vermuteten Lokalisationen auf eine einzugrenzen.
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Unter den Fallen intrakranieller beziehungsweise zervikaler major imaging findings gab es
einen Patienten (ID 1), bei dem Neurolokalisation (lumbal) und Hauptbefund (intrakraniell)
nicht Ubereinstimmten. Dieser wurde als Grad 2 nach Sharp und Wheeler (Tab. 2) (47)
eingeteilt und zeigte daher Symptome, die eine thorakolumbale Lasion vermuten lieRen. Nach
Rusbridge (6) ist die Neurolokalisation mit der Lokalisation der Syrinx tbereinstimmend. Da in
diesem Fall die Syrinx von zervikalen bis lumbalen Rickenmarkssegmenten lokalisiert war,
liefert diese Aussage eine Erklarung fur die lumbal verortete Neurolokalisation. Daher gibt es
Falle, bei denen die MRT-Untersuchung nach kranial auszuweiten ist, falls in kaudalen
Rickenmarksregionen kein major imaging finding nachgewiesen werden Kkonnte.
Loderstedt et al. (7) postulieren wiederum, dass auf zervikale Regionen limitierte MRT-
Untersuchungen zur Unterschatzung des Schweregrads der Syrinx fihren. Demnach sollte
eine mdglichst vollstandige Darstellung der SHM unter Beachtung der Anasthesiedauer, der

Stabilitat des Patienten und der Kosten angestrebt werden.

Die Neurolokalisation bei zervikaler oder intrakranieller Neoplasie war in einem Fall nicht
verfigbar und bei dem intrakraniellen Neoplasma lumbal. Das zeigt, dass sowohl MRT-
Studien Uber die Neurolokalisation hinaus als auch neurologische Untersuchungen in zeitlicher
Nahe zu der MRT-Untersuchung von entscheidender Relevanz fir die Identifikation der

zugrundeliegenden Pathologie sein kénnen.
5.4. Conclusio

Syringohydromyelie Uber mehr als drei Segmente entsteht haufiger durch kongenitale

Malformationen oder erworbene Obstruktionen als durch nicht kompressive Pathologien.

Zervikale oder intrakranielle Neoplasien kénnen SHM von zervikalen bis lumbalen
Ruckenmarkssegmenten verursachen. Daher ist es klinisch relevant, in diesen Fallen das

MRT-Protokoll anzupassen und Uber die Lokalisation der SHM hinaus auszuweiten.

Zwischen Neurolokalisation und major imaging finding gibt es, sofern vorhanden, selten
Diskrepanzen. Die neurologische Untersuchung in zeitlicher Nahe zu der MRT-Untersuchung
ist daher von entscheidender Bedeutung fir die Identifikation der zugrundeliegenden

Pathologie.
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LOGIC IMAGING SIGNS AND CONCURRENT NEURAL PATHOLOGIES IN DOGS AND A CAT WITH SYRINGOHYDROMYELIA

Syringohydromyelia (SHM) is characterized by fluid-filled cavities within
the spinal cord. It is likely to be of multifactorial in crigin (1). The aim
of this retrospective study was to describe the neurologic pathology and
localization associated with SHM.

The medical archive of Vetmeduni was searched for patients with
continuous intramedullary linear T2 hyperintensity involving at least 3
vertebral segments (2, 3).

Animals included: 18 dogs, 1 cat; 4 months—13 years (median 5.8 yrs)
Main breeds: Cavalier King Charles Spaniel (n=6), French Bulldog (n=5)
SHM distribution: Cervical to lumbar spine (n=17)

Concurrent neural pathology locations: Brain (8/19; Fig. 1), cervical
(3/19), lumbar (3/19), thoracic (2/19; Fig. 2), imaging finding unclear: 3
cases

Compressive lesions associated with SHM: Chiari-like malformation
(n=6), intracranial mass (n=1; Fig. 1), intramedullary mass (n=2), com-
pressive disc lesion (n=4), subarachnoid diverticulum (n=1),

Non p i i with  SHM:  Myelitis
(n=1), Post-operative complication after disc surgery (n=1; Fig. 2)

I fata
ed

Note: In two patients, cranial or cervical neoplasms were the main
finding despite SHM extending from cervical to lumbar segments.

Main causes for SHM (4, 5; Fig. 3): Congenital malformations or acqui-
red obstructions

Less common causes for SHM: Inflammatory, postoperative or neo-
plastic; in the latter, SHM may extend from cervical to lumbar medullary
segments.

N. Mayerhofer, U. Teubenbacher, A. Pakozdy, S. Kneissl | University of Veterinary Medicine (Vetmeduni), Veterinarplatz 1, A 1210 Vienna, Austria.

Fig. 1-2 T2-weighted sagittal MR images of 1D 1 (Fig. 1) and
ID 7 (Fig. 2). A 4 year old French Bulldog was referred for
lumbar spine imaging, however the main imaging finding was
a cranial neoplasm (only the associated cerebral edema is do-
cumented by a white asterisk) with cerebellar subluxation and
syringohydromyelia (SHM, black asterisk; normal reference
study in inlay), extending from cervical to lumbar medullary
segments (Fig. 1). A 6 year old French Bulldeg was referred
after hemilaminectomy at T11/12 (white arrow in inlay). No
compressive lesion associated with SHM (black asterisk) was
found at the time of imaging (Fig. 2)

i i theories for
y y {SHM), Small dog breeds
are more likely to have higher intracranial pressure (5) and
c ical pressure y resulting in
SHM (white asterisk). However, SHM can have various com-
pressive or non-compressive causes such as obstruction to
CSF flow, trauma, inflammation or infection.

Fig. 3 Al
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