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Kurzreferat

Der kongenitale Hyperinsulinismus (CHI) ist die wichtigste Glukoseregulationsstérung des
Neugeborenen. Seine Diagnostik erfolgt derzeit klinisch, laborchemisch und molekularge-
netisch sowie bildgebend durch die PET/CT bzw. PET/MRT des Pankreas als diagnosti-
sche Goldstandards. Die Sonographie des CHI blieb mit Ausnahme von zwei Einzelmittei-
lungen bis 2009 unberucksichtigt, weil sie hinsichtlich der Diagnosefindung als ineffektiv
galt.

Von 2008 bis 2016 wurden bei 58 Patienten im Alter von 1 Monat bis 56 Jahren mit dem
klinischen Verdacht auf Hyperinsulinismus und ohne weitere Kenntnis von Vorbefunden
prospektiv 85 Ultraschalluntersuchungen, davon 16 Verlaufsuntersuchungen des Pan-
kreas, nach eigens erarbeiteter standardisierter Methode durchgefihrt. Als Ergebnis wur-
den 15 fokale, 42 diffuse und 1 atypische Form des CHI detektiert und differenziert. Die
Ultraschallresultate konnten alle molekulargenetisch, bei 35 Patienten zusatzlich mit dem
jeweils erstellten PET/CT-Resultat und teilweise mit dem intraoperativen Ergebnis inklusive
histologischem Befund verglichen werden. Es ergaben sich hieraus folgende sonomorpho-
logischen Charakteristika des CHI an der Bauchspeicheldriuse: unregelméaBige deformierte
Form; teils partielle Hypertrophie; wellige Kontur; intraparenchymatdse polytope hypoecho-
gene Bereiche; fokale oder disseminiert fleckige Areale mit grob-granuldrem, wabigen,
dominierend hypoechogenem Erscheinungsbild. Weiterhin zeigten sich pseudopodienahn-
liche Auslaufer der pathologischen Betazellansammlungen in das umgebende unbetroffene
Pankreasgewebe. Vaskularisations- und Durchblutungsdifferenzen zum normalen gesun-
den Parenchym waren im Farbdoppler nicht nachweisbar.

Die pathohistologisch darstellbaren Eigenschaften des vom CHI betroffenen Pankreas, wie
die Auftreibungen der betroffenen Betazellen, herdférmige Bindegewebsarmut, erhdhte
Stoffwechselaktivitat und vermehrter Flissigkeitsgehalt des betroffenen Gewebes, erkléaren
in Summe diese sonographischen Resultate.

Typische Ultraschalltomogramme und Verlaufskontrollen sémtlicher Patienten (mit einer
Ausnahme) und dazugehorige Befunde werden in einem chronologisch geordneten Bild-
band detailliert dokumentiert, differenziert, kommentiert und differenzialdiagnostisch bewer-
tet. Es ergab sich eine weitgehende Ubereinstimmung der morphologischen Ultraschall-
mit den korrelierenden PET/CT-Resultaten.

Resume: Die Pankreassonographie ist zur Detektion des CHI geeignet und kann fir die
Praxis empfohlen werden.

Schlisselworter

Kongenitaler Hyperinsulinismus — CHI — Kinderradiologie — Pankreassonografie —
Bauchspeicheldriise — Endokrinologie — ['®F]-6-Fluoro-DOPA — PET/CT — PET/MRT
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Glossar

[8F]-6-Fluoro-DOPA [®F]-6-L-3,4-Dihydroxyphenylalanin (Tracer im Rahmen der
PET/CT Untersuchung)

[¥%Ga]-NODAGA-Exendin-4  [%8Ga]-1-(1,3-carboxypropyl)-1,4,7-triazacyclononane-4,7-diacetic
acid-Exenatid

(Tracer im Rahmen der PET/MRT Untersuchung)

2 Summe

% weiblich

o1 mannlich

a,J. Jahr

Abb. Abbildung

bzw. beziehungsweise

Bxy Abbildung im separaten Bildband mit Nummer xy (fortlaufend)

ca. circa

CEUS Contrast enhanced ultrasound (mit intravends appliziertem Kon-
trastmittel verstarkte Ultraschalluntersuchung)

CHI Congenitaler Hyperinsulinismus

chronolog. chronologisch

CT Computertomografie

etal und andere

GH Growth hormone

IGF-1 Insulin-like-growth-factor-1

i.m. intramuskulé&r

V. intraveno®s

KG Kdrpergewicht

KM Kontrastmittel

M/Mo. Monat

max. maximal

mg/kg Milligramm je Kilogramm

MHz Megahertz

Min. Minute

min. minimal

mmol/Il Millimol je Liter

MRT Magnet-Resonanz-Tomogramm

m/s Meter pro Sekunde

muU/I Millieinheiten je Liter

n Anzahl

n/a nicht vorhanden/erfolgt/verfligbar



Nr.

0.g.
Pat.-Nr.
PET
Pkt.
s.C.

SD
SUvV

syn.
Tab.
TGC-Kurve
u.a.
usw.
V.a.
vgl.
z. B.
Z.n.

Begriffserklarungen

Synonyme Begriffe

Nummer

ohne

oben genannte

Patientennummer
Positronen-Emissions-Tomogramm

Punkt

subkutan

Standard deviation (Standardabweichung)
Standardized uptake value
(Quantifizierung regionaler Radioaktivitatskonzentrationen im Posit-
ronen-Emissions-Tomogramm;

SUV = Aktivitatskonzentration [Bg/ml] * Normierungswert / appli-
zierte Aktivitat [Bqg])

synonym

Tabelle

Time gain control (Tiefenausgleichskurve)
und andere

und so weiter

Verdacht auf

vergleiche

zum Beispiel

Zustand nach

mottenfraB&hnlich: Beschreibung der sonografischen Textur des
Bauchspeicheldrisengewebes bei kongenitalem Hyperinsulinis-
mus. Zu vergleichen mit zerklUfteten, unregelmasigen, lochférmi-
gen, wabigen Bereichen innerhalb des Pankreasparenchyms.

Fokus/fokal: Beschreibt solitdre Herde bzw. umschriebene Forma-
tionen. Sie sind allenfalls sanduhrférmig verbunden und bestehen
aus pathologisch ver&nderten B-Zellen. Sie sind das zentrale
Merkmal des umschriebenen (fokalen) kongenitalen Hyperinsuli-
nismus.

diffus: Beschreibt die unregelméaBige (disseminierte) Verteilung
von pathologischen Betazellen Uber die gesamte Bauchspeichel-
drUse beim diffusen CHI.

Impedanz: Dichte des Gewebes (Schallschwéchung/-streuung)
multipliziert mit der Schallgeschwindigkeit des Gewebes.

hypo-/ hyperechogen, wabig, fleckig, mottenfraB&hnlich

Gewebsstruktur, Textur, Architektur, Muster



1. Einleitung

1. Einleitung

1.1. Allgemeines

Stérungen des Glucosestoffwechsels sind im Kindesalter haufig anzutreffen (1).
Die Ursachen sind sehr vielféltig. Sie reichen von gut beherrschbaren Entgleisun-
gen des kindlichen Glucosemetabolismus, z. B. Diabetes mellitus Typ 1, bis hin zu
schwer detektierbaren, angeborenen Endokrinopathien (2). Hierzu gehort der
kongenitale Hyperinsulinismus (CHI). Die hierbei auftretenden rezidivierenden und
anhaltenden Hypoglyk&mien sind von groBer prognostischer Bedeutung (3), well
sie zu schwerwiegenden Stoffwechselentgleisungen und damit méglicherweise zu
irreparablen, vor allem neurologischen Schadigungen betroffener Kinder fuhren (2,
4-6).

Die Regulation des Glucosestoffwechsels verlauft innerhalb enger Grenzen. Insu-
lin, Cortisol, Catecholamine, Glucagon und Wachstumshormone sind ihre wichtigs-
ten hormonellen Regulatoren. Weiterhin sind eine Reihe von Transportproteinen
und Enzymen mit der Glucosehomoostase verknupft (2, 7).

Der kongenitale Hyperinsulinismus ist die wichtigste Glucoseregulationsstérung
des Neugeborenenalters. Charakteristisch ist ein persistierend hoher Insulinspie-
gel. Man unterscheidet eine fokale, diffuse und atypische Verlaufsform. Fur eine
adaquate Therapie ist es unabdingbar zwischen diesen Formen zu unterscheiden.
Dies erfolgte mittels genealogischer, klinischer und laborchemischer sowie mole-
kulargenetischer Diagnostik. Die ['®F]-6-Fluoro-DOPA PET/CT ist derzeitiger Gold-
standard in der bildgebenden Diagnostik (8-11). Eine Untersuchung mittels CT
oder MRT ohne ein stoffwechselspezifisches Nuklid wie [®F]-DOPA ist nicht aus-
sagekraftig (12-15). Durch molekulargenetische Analysen kann die fokale Form
des CHI von der diffusen bzw. atypischen differenziert werden.

Die Sonografie ist in der Padiatrie durch die breite Verflgbarkeit, die fehlende
Strahlenbelastung, den hohen Weichteilkontrast, die héchste Ortsauflésung in der
Nahfeldbildgebung und der Moglichkeit dynamische Bilder zu erzeugen, etabliert.
1996 wurde erstmals eine sonografische Veranderung des Pankreas bei Vorliegen
eines diffusen CHI publiziert (16). Neuere Arbeiten zeigen, dass diese Untersu-
chungsmethode zur genauen Lokalisation der fokalen Form, auch wahrend der
Operation, erfolgreich einsetzbar ist (16-21).

Neben der intraoperativen sonografischen Diagnostik des fokalen CHI wird in der
vorliegenden Arbeit der Versuch unternommen dariber hinaus die diffuse und
atypische Form des CHI durch die allgemein Ubliche transabdominale Ultraschall-
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untersuchung zu erganzen und als bildgebendes Routineverfahren zu etablieren
(19).

1.2. Hypoglyk&mien

Der gesunde kindliche Organismus des Neugeborenen weist physiologischer-
weise haufig niedrige Glucosespiegel auf (3). Eine Unterteilung der Ursachen ei-
ner Nuchternhypoglykédmie kann anhand von Abbildung 2 (siehe Anhang, Seite
67) erfolgen. Im klinischen Alltag wird meist ein Blutzuckerspiegel von <2,5 mmol/I
als Grenzwert festgelegt (6, 22). Eine Unterschreitung dieses Spiegels kann durch
konventionelle medikamentdse Therapien, angepasst an den klinischen Schwere-
grad der Hypoglykéamie, behandelt werden (3, 6, 23). Eine metabolische Azidose
und ein hoher Laktatspiegel sprechen gegen das Vorliegen eines Hyperinsulinis-
mus. Eine metabolische Azidose, niedriger Ketonkérperspiegel, niedrige freie
Fettsauren, ein B-Hydroxybutyrat-freie-Fettsduren-Quotient >1, ein extrem erhdhter
Insulinspiegel oder ein Glucosebedarf Uber 8-10mg/kg-KG/min machen ihn jedoch
wahrscheinlich (3).

Neben angeborenen Formen gibt es auch transiente Formen des Hyperinsulinis-
mus (im englischsprachigen Raum auch als Stress-Hypoglykamien bezeichnet)
(24, 25). Ursachen koénnen eine intrauterine Wachstumsverzégerung, perinatale
Asphyxie, insulinabh&ngige Mutter, Rhesusinkompatibilitat, Infektionen, Dystrophie
und Fruhgeburtlichkeit sein (3, 7). Weitere Ursachen eines gesteigerten Insulin-
spiegels sind angeborene genetische Stérungen wie zum Beispiel das Beckwith-
Wiedemann-Syndrom (26), die Trisomie 13 (27), das Mosaik-Turner-Syndrom (28),
Gykosilierungsstérungen Typen la/b/d (29-31) sowie die Tyrosinamie Typ | (32).
Die Diagnose dieser Erkrankungen mithilfe des erweiterten Neugeborenenscree-
nings ist moéglich (3). SchlieBlich kénnen postprandial auftretende Hypoglykédmien
auch bei hereditarer Fruktoseintoleranz auftreten (33).

1.2.1 Kongenitaler Hyperinsulinismus

Die haufigste persistierende, hypoglykdme Glucosemetabolismusstérung im Kin-
desalter ist der kongenitale Hyperinsulinismus. Die Haufigkeit schwankt von
1:50.000 in der Normalbevoélkerung bis zu 1:3.000 in konsanguinen Bevdlkerungs-
gruppen. Der CHI ist damit insgesamt relativ selten (34). Persistierend niedrige
Blutzuckerspiegel sind mit einem hohen Risiko fur hirnorganische Schaden und
dadurch bedingten permanenten neurologischen Stérungen assoziiert (2, 35-38).
Obwohl sich der CHI bereits beim Neugeborenen manifestiert, wird die Diagnose
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haufig erst zwischen dem 1. bis 12. Lebensmonat, zum Teil auch spéter aufgrund
verzdgerter Diagnostik, gestellt (35). Die laborchemischen Kriterien sind in Tabelle
1, Seite 9 dargestellt.

Tabelle 1: Biochemische Merkmale der Diagnostik von hyperinsulinamischen
Hypoglykédmien modifiziert nach Kapoor et al. (39)’

Glucoseinfusionsrate >8mg/kg-KG/Minute

Blutglucosespiegel <3 mmol/l im Serum
zusétzlich: messbares Insulin (>3mU/I bei Blutzuckerspiegel <2 mmol/l)
unterdriickte/niedrige Serum-Ketonkérperspiegel
unterdriickte/niedrige freie Fettsduren im Serum
niedrige Aminosaurespiegel im Serum
erhdhter Ammoniakspiegel bei GDH-Hyperinsulinismus
erhdhter Plasmaspiegel von Hydroxybutylcarnitin und erhéhter 3-Hydroxyglutaratspiegel im Urin
(bei HADH Insuffizenz)

die Diagnose zusatzlich erhartend:
Glukagontest (100 pg/kg-KG s.c./i.m.) fiihrt zu >30% Blutzuckeranstieg des
Ausgangswertes in 10-30 Min.

positive glykdmische Antwort auf s.c./i.v. Injektion von Octreotid
niedrige Spiegel von IGFBP-1

Die klinischen Symptome sind altersabh&ngig. Betroffene Neugeborene sind h&u-
fig makrosom (40). Sie fallen durch unspezifische Symptome wie Trinkschwéche,
Blasse, Tachypnoe, Tremor, Hyperexzitabilitdt oder Zyanose auf. Altere Kinder
und Erwachsene zeigen demgegenuber haufiger Blasse, Kopfschmerzen, Ta-
chykardie, Schwitzen und Bewusstseinseintribungen. Hypoglykédmien kénnen im
Extremfall zu Krampfanfallen bis zum hypoglyk&mischen Koma fuhren (35).

Die Ursachen des kongenitalen Hyperinsulinismus liegen in einer genetischen
Anomalie der Betazelle des Pankreas. Diese Verdnderungen sind heterogen. Der
bevorzugte Vererbungsweg verlauft autosomal-rezessiv (41). Bei bis zu 50% der
Patienten kann keine genetische Mutation nachgewiesen werden (42).

Man unterscheidet: Kanalopathien (43-46), Metabulopathien (37, 45, 47, 48) sowie
Transkriptionsfaktordefekte (49). Histologisch unterscheidet man die fokale, diffuse
und atypische Form des CHI (2, 35, 36, 50).

Je nach Autor wird bei 40-65% der Patienten eine fokale Form beschrieben (51).
Die veranderten Betazellen befinden sich hierbei in einem umschriebenen Bereich
der Bauchspeicheldrise. Dieser Fokus wird in der Literatur meist zwischen 2,5
und 7,5 Millimeter im Durchmesser angegeben (35). Er kann eigenen Ergebnissen
zufolge jedoch auch das mehrfache hiervon betragen (18) (Abb. B29, B38). Die
feingewebliche Struktur des umgebenden Pankreasgewebes ist unverandert (52).

'KG, Kérpergewicht; HADH, Hydroxyacyl-Coenzym A Dehydrogenase; GDH, Glutamat-
Dehydrogenase; IGFBP-1, Insulin-growth-factor-binding-protein-1
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Die Abgrenzung des fokalen CHI zu einem Insulinom ist histologisch und bildge-
bend maoglich (53). Mutationen der Betazellen des Pankreas bei der fokalen Form
des CHI sind assoziiert mit Veranderungen des ABCC8 oder des KCJN11 Gens
auf Chromosom 11p15.1. Diese sind paternal mit einem zusétzlichen Verlust des
maternalen Allels bedingt. Es kommt zu einer Fehlexpression von Wachstumsfak-
toren und Tumorsuppressorgenen und dadurch zu einer pathologischen Verande-
rung der Betazellen (2).

Bei der diffusen Form des CHI ist das Pankreas makroskopisch haufig unveran-
dert. Disseminiert im gesamten Pankreas finden sich histologisch und immunhis-
tochemisch veradnderte Betazellansammlungen. In ihnen kommt es zu einer unkon-
trolliert hohen Ausschittung von Insulin. Die Prasenz von solchen pathologischen
Betazellen in den betroffenen Inseln differiert stark (35, 36, 52, 54).

Der CHI tritt auch in einer sehr seltenen atypischen Form auf. Hierbei liegen die
veranderten Betazellen nicht diffus verteilt sondern in einer umschriebenen, perl-
schnurartigen, langgestreckten Konfiguration im Pankreas vor. Histomorpholo-
gisch jedoch entspricht diese Form weitgehend der diffusen (52). Diese atypische
Form ist bisher wenig beschrieben (35). Ihr genetischer Hintergrund ist nur partiell
geklart. Man vermutet ein segmentales Mosaik einer uniparentalen Disomie des
Chromosoms 11 (55).

Zur Therapie des CHI werden konservative und operative Methoden eingesetzt
(56, 57). Bei erstmaligem Auftreten von Hypoglykédmien des Neugeborenen und
Séauglings wird mittels Glucoseinfusionen ein Blutzuckerspiegel >3,5 mmol/l ange-
strebt. Ist dies nicht hinreichend, kann zusétzlich Glucagon verabreicht werden
(2). Glucagon kann durch die Verfugbarkeit in einer stabilen Galenik auch eine
Langzeitstabilisierung von schwer therapierbaren Patienten darstellen (56, 58).
Liegt keine Anomalie des Kar-Rezeptors (Sulfonylurearezeptor) vor, kann eine
Therapie mit Diazoxid durchgefthrt werden (59). Sie kann durch zusétzliche sy-
nergistische Gabe des diuretischen Hydrochlorothiazid erganzt werden (44). Bei
Diazoxidresistenz ist es mdglich alternativ das Somatostatin-Analogon Octreotid
zu verabreichen (60, 61). Aufgrund haufig unerwtnschter Nebenwirkungen sollte
Octreotid nur kurzfristig und in geringer Dosis appliziert werden (61-63). Als weite-
re alternative therapeutische Moglichkeit gilt der Calciumantagonist Nifedipin (46,
64, 65).

Die fokale Form des CHI ist kausal allein chirurgisch durch Enukleation des Fokus
behandelbar (57, 66, 67). Deshalb muss sie von der diffusen und atypischen Ver-
laufsform unterschieden werden. Zwar wurde bei der diffusen Form in der Vergan-
genheit auch versucht durch den schwerwiegenden Eingriff einer 95-98%igen
Pankreasresektion die Erkrankung urséchlich zu behandeln, diese Therapie ging
jedoch mit einem sehr hohen Komplikationsrisiko und Ausfall der physiologischen

10
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endokrinen und/oder exokrinen Pankreasfunktion einher. Eine weitere medikamen-
tdse Therapie und kontinuierliche enterale Erndhrung war postchirurgisch haufig
notwendig (2, 58, 68). Das Verfahren ist daher inzwischen verlassen worden.

11
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1.3. Ziele und Fragestellung

Die vorgelegte Arbeit hat das Ziel, eine Grundlage fur die Diagnostik des CHI mit-
tels Sonografie darzustellen. Anhand einer Vielzahl von Pankreassonogrammen,
vornehmlich pdadiatrischer Patienten, soll gezeigt werden, welche Mdglichkeiten
und Grenzen diese Untersuchungsmethode bei der Erstdiagnose, Verlaufs- und
Langzeitbeurteilung des Krankheitsbildes im klinischen Kontext bietet.

Fragen, die im Verlauf der Arbeit behandelt werden sollen:

Wie sollte ein Ablaufschema fur die Anfertigung sonografischer Aufnahmen bei
Verdacht auf CHI aussehen?

Welche bildmorphologischen Merkmale ermoglichen eine sichere Diagnose des
kongenitalen Hyperinsulinismus?

Unterliegt die Pankreasvisualisierung des CHI Veranderungen im Krankheitsver-
lauf?

Sind bei der diffusen Form des CHI im Vergleich zur fokalen Form charakteristi-
sche sonografische Unterschiede darstellbar?

Lasst sich die atypische Form des CHI von der fokalen und diffusen Form abgren-
zen”?

Inwieweit korrelieren sonografischer und PET/CT Befund eines Patienten?

Sind therapierelevante Verdnderungen wie sie etwa operationsbedingt auftreten
sonografisch erkennbar?

Wie unterscheiden sich diffuser und fokaler CHI bildmorphologisch von weiteren
differentialdiagnostisch in Betracht kommenden Erkrankungen des Pankreas?

Sind die sonomorphologisch erfassbaren Eigenschaften, welche zur Diagnose des

fokalen, diffusen und atypischen CHI fuhren durch histopathologische und patho-
physiologische Kenntnisse erklarbar?

12
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2. Material und Methoden

2.1. Untersuchte Patienten

In einer prospektiven Studie wurden von 2008 bis 2016 insgesamt 85 sonografi-
sche Untersuchungen an 58 Patienten (29 o', 29 &) im Alter von einem Monat bis

56 Jahren mit Hyperinsulinismus durchgefuhrt. Dem Untersucher wurden hierbei
die Patienten allein mit dem klinischen Verdacht auf Hyperinsulinismus zugewie-
sen. Diese stammen aus dem Bereich pé&diatrische Endokrinologie aus der Uni-
versitatskinderklinik Magdeburg. Zuweisungen von auswarts sind hierbei einge-
schlossen. Fur die Untersuchungen liegt ein entsprechendes Ethikvotum vor.

Der Verdacht auf CHI begrundete sich in der Regel auf chronisch-rezidivierende
Hypoglykadmien, meist seit der Neugeborenenzeit. Weiterfihrende Untersu-
chungsergebnisse, wie genetische Analysen, Laborbefunde sowie PET/CT Auf-
nahmen der Patienten, lagen zum Zeitpunkt der ersten sonografischen Untersu-
chung dem Untersucher nicht vor. Nachdem die Pankreassonografie durchgefuhrt
worden war, wurden die Bild- und Videoaufnahmen nach einem festgelegten
Schema befundet (siehe Tabelle 3, Seite 16). Die jeweiligen Sonogramme und sich
ergebenden Kurzbefunde sind im angefugten Bildband, chronologisch geordnet
und gruppiert nach Patientenalter sowie nach der Form des CHI, aufgefuhrt. Eine
tabellarische Ubersicht aller Befunde der untersuchten Patienten findet sich im
Anhang (Tab. 12 — 21, siehe Seite 68 - 77).

Im Detail konnten fur die fokale Form des CHI 17 sonografische Untersuchungen
von 15 Patienten (8 &%, 7 &) im Alter von einem Monat bis 7 5/12 Jahren durchge-
fuhrt werden. Eine Patientin (Pat. 14, Abb. B51 — B54) konnte zweifach im Alter von
1 3/12 Jahren und 7 4/12 Jahren untersucht werden, eine weitere Patientin (Pat. 9,
Abb. B35 - B40) wurde pra- und postoperativ sonografisch untersucht. Die ge-
naue Alters- und Geschlechtsverteilung aller Patienten mit fokalem CHI ist in Ta-
belle 23 (siehe Seite 79) im Anhang ersichtlich. Eine Ubersichtliche Zusammenfas-
sung zum Vergleich aller erstellten Befunde bei Patienten mit fokalem CHI findet
sich in tabellarischer Form im Anhang (Tabelle 12 siehe Seite 68 und Tabelle 13
siehe Seite 69). Die Ausflhrliche Beschreibung der Sonogramme der untersuchten
Patienten findet sich im separaten Bildband.

Bei den insgesamt 85 sonografischen Untersuchungen ergab sich bei 42 Patien-

ten (20 o1, 22 £) mit einer Altersspanne von 1 Monat bis 56 Jahren die diffuse

Form des CHI. Von diesen konnten 13 Patienten (7 ¢, 6 &) mehrfach untersucht
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2. Material und Methoden

und der CHI im Verlauf von 1 Monat bis zu 5 Jahren beobachtet werden. Die ge-
naue Verteilung von Alter und Geschlecht der Patienten ist in Tabelle 24 und Ta-
belle 25 (siehe Seite 80 — 81) im Anhang verzeichnet. In Tabelle 14 bis Tabelle 20
(siehe Seite 70 — 76) findet sich eine Ubersichtliche Zusammenstellung der Befun-
de der durchgefthrten Einzel- und Verlaufsuntersuchungen fur jeden Patienten mit
diffusem CHI. Die zugehérigen Abbildungen befinden sich im separaten Bildband.

Die atypische Form des CHI ist ausgesprochen selten. Es konnte ein mannlicher
Patient im Alter von 5 Monaten bis zum Alter von 5 4/12 Jahren jahrlich untersucht
werden (insgesamt 5 Untersuchungen). Eine Beschreibung der sonografischen
Befunde befindet sich im separaten Bildband (siehe Abb. B230 — B247). Zusatz-
lich ist eine zusammenfassende Auflistung der von ihm erhobenen Befunde in der
Tabelle 21 (siehe Seite 77) zu finden.

Tabelle 2: Statistische Aufstellung der untersuchten Patienten

Fokaler kongenitaler Hyperinsulinismus

Patienten 8 7 15
mehrfach untersuchte _ 5 2
Patienten
Summe durchgeflhrte
Untersuchungen 8 9 17 1 Mo. -7 J. 5 Mo.
Diffuser kongenitaler Hyperinsulinismus
Patienten 20 22 42
mehrfach untersuchte
Patienten 7 6 13
Summer durchgefiihrte
Untersuchungen 34 29 63 1 Mo. —56 J.
Atypischer kongenitaler Hyperinsulinismus
Patienten 1 - 1

mehrfach untersuchte

Patienten 1 - 1

Summe Untersuchungen 5 - 5 5 Mo. -5 J. 4 Mo.

Summe aller durchgefihrter

Untersuchungen 47 37 85 1 Mo. — 56 J.
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2. Material und Methoden

2.2. Praktisches Vorgehen der Pankreassonografie

Die Untersuchungen erfolgten mehrheitlich mit einem Ultraschallhochleistungsge-
rat der Firma Toshiba Typ Aplio 500, Baujahr 2008. Ein Konvexschallkopf mit
Schallfrequenzen von 5 — 8 MHz und ein hochfrequenter Linearscanner mit Schall-
frequenzen von 8 - 15 MHz wurden verwendet. Einige Untersuchungen wurden mit
mit Geraten der Firma Zonare Typ ZS3 und Logic 7 der Firma General Electrics
(Schallfrequenzen 8 — 15 MHz) angefertigt. Die Untersuchungen erfolgten strikt
standardisiert. Die Einzelheiten der Untersuchungsdurchfihrung werden in der
Tabelle 3 (siehe Seite 16) zusammengefasst.

Nach Durchfihrung der elektiven Pankreassonografie erfolgte in jedem Fall zu-
satzlich die routinemaBige vollstdndige Oberbauchsonografie und Harntraktdar-
stellung von ventral. Hierbei wurde speziell auf mdgliche Verdnderungen des Le-
bergewebes geachtet.
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2. Material und Methoden

Tabelle 3: Merkmale eines sonografischen Pankreasuntersuchungspro-
gramms’

Darstellung des Pankreas:

1. Je nach Erfordernis 10° bis 45° nach links gekippter Axialschnitt des Ober-
bauchs.

2. Ca. 0° - 45° schrag nach links gekippter Sagittalschnitt im Epigastrium zur
Darstellung von Pankreascaput, -corpus und -cauda entlang der V. cava bis
zur V. portae und V. mesenterica superior.

3. Darstellung der Caudaspitze in Koronarebene translienal links.

Durchmusterung der Organanteile mit minimalen Schallkopfbewegungen, um

auffallige Bereiche in verschiedenen Schnittebenen darzustellen.

Intraoperative Sonografie: Ca. 2 cm lange Vorlaufstrecke mit physiologischer

Kochsalzlésung in der erdffneten Peritonealhdhle. An den Operationsverlauf

adaptierte Schnittfuhrung.

Hoher dynamischer Bereich zur Darstellung eines maglichst breiten Graustufen-

spektrums.

Mittlere Sendeintensitat und Empfangsverstarkung.

Einheitliches Pre- und Postprocessing des Signals.

Keine gerateseitige, softwaregesteuerte Korrektur der Kontrastwerte des Bildes.

Alters- und konstitutionsabhangig moéglichst konstante Tiefenausgleichskurve

(TGC-Kurve).

Fakultative Falschfarbendarstellung (Grin-, Blau-, Sepiatdéne): Dies fuhrt subjek-

tiv zu hoéherer sonografischer Gewebedifferenzierung/-abgrenzbarkeit durch ein

visuell scheinbar verstérktes Kontrastverhalten des Parenchyms im Vergleich zur

konventionellen Graustufendarstellung (71, 72).

Farbkodierte Dopplerdarstellung der BlutgefaBe (richtungs- und nicht richtungs-

kodiert) zur Visualisierung der GefaBtopografie und orientierenden Einschatzung

der Gewebevaskularisation und des Blutflusses.

Digitale Dokumentation und obligatorisch nochmalige, retrospektive Beurteilung

der gespeicherten Aufnahmen.

Zusatzliche Speicherung von Videosequenzen (teils aus bis zu 1000 Einzelbil-

dern bestehend). Dies erleichtert erheblich die spatere Nachbefundung einzel-

ner bildmorphologischer Details, besonders bei den unvermeidbaren Spontan-
bewegungen der Sauglinge und Kleinkinder, die eine detaillierte Dauerbetrach-
tung (teils in hohem Zoom-Modus) oftmals verhindern.

Bildvergleich mit Normalbefunden alters- und konstitutions&quivalenter Kinder.

Yin Anlehnung an v. Rohden (69, 70)
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2. Material und Methoden

2.3. Sonomorphologische Differentialdiagnosen zum CHI

Differentialdiagnostisch mussen sonomorphologisch maéglicherweise &hnlich er-
scheinende Erkrankungen des Pankreas vom CHI abgegrenzt werden.

Es wurden beispielhaft 3 Patienten mit sonografisch ahnlich erscheinenden Krank-
heitsbildern mit den Befunden des Hyperinsulinismus verglichen (Abb. B248 —
B254).

Tabelle 4: Sonomorphologische Differentialdiagnosen des Pankreas in Ab-
grenzung zum CHI

Insulinom (intraoperative Darstellung) Neugeborenes
Insulinom (transabdominelle Darstellung) 8. Lebensjahr
Z. n. Pankreaskontusion 8. Lebensjahr
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3. Ergebnisse

3. Ergebnisse

3.1 Visuelle Ultraschallcharakteristika des CHI

Normalbefunde von Patienten gleicher Altersstufe und Konstitution bilden die Ver-
gleichsgrundlage fur sonografisch aufféllige Pankreasbefunde. Im separaten Bild-
band sind in Abbildung B1 — B6 beispielhaft sonografische Aufnahmen von ge-
sunden Pankreata jeweils mit einem Kurzbefund dargestellt. Variationen der Auf-
nahmen u.a. bezuglich Eindringtiefe, Echogenitat, Textur und Homogenitat sind
durch Ultraschallgerate verschiedener Hersteller und unterschiedliche Schallfre-
quenzen (8 — 15 MHz) bedingt und werden hier beispielhaft aufgezeigt.

Fur die Beurteilung der sonografischen Aufnahmen konnten nach Auswertung der
Patientendaten Kriterien festgelegt werden (siehe Tabelle 6, Seite 22). Die Ergeb-
nisse, welche zu diesen Merkmalen fUhrten, werden im Folgenden naher be-
schrieben. Eine Auswertung von der Norm abweichender, sonografischer Auf-
nahmen anhand dieser Kriterien bildet die Grundlage der Beschreibung des pa-
thologisch ver&nderten Pankreas und folglich der Diagnosestellung des CHI.

Im schrag axialen Schnitt des Oberbauches zeigt sich das Organ in charakteristi-
scher Weise. Als hauptsachliche Leitstruktur dient der Zusammenfluss aus Vena
lienalis und der Vena mesenterica superior zur Vena portae, die den splenoporta-
len Konfluens bilden, zukunftig kurz ,Konfluens® genannt. Weiterhin dient die Vena
lienalis durch ihren Verlauf bis zur Milz als Leitstruktur der dorsalen Begrenzung
des Organs. Das Pankreas wird in seine Anteile Processus uncinatus (kurz
,Uncus®), Caput, Collum, Corpus, Isthmus, Cauda und Apex caudae (Kaudaspit-
ze) unterteilt. Die zusétzlich durchgefuhrte Oberbauchsonografie in den hier vor-
liegenden Fallen zeigte keine pathologischen Verédnderungen des Leberpa-
renchyms.

Veradnderungen der Form kénnen lokal auf einen Organbereich beschréankt sein
oder das gesamte Organ betreffen. Sie reichen von kleinen, gerade noch erkenn-
baren, Formveranderungen bis hin zu offensichtlichen, groBen Auftreibungen meh-
rerer Organanteile (siehe Abb. B162 und B174). Bei der fokalen Form des CHI
stellt sich der Fokus nur selten Uber das Pankreasniveau hinausragend dar. Er
zeigt kein verdrangendes Wachstum und weist keine Kapsel auf. Das einzelne ult-
raschalltomografische Bild lasst somit keinen Ruckschluss auf den klinischen
Schweregrad oder den Verlauf des CHI zu. Ein sehr abnorm geformtes Pankreas
findet sich nach einer 95-97%igen Parenchymresektion (historisch, inzwischen
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3. Ergebnisse

verlassen). Die nachfolgende, reaktive Hypertrophie der verbliebenen Gewebsan-
teile ist eindrucklich wie die Abb. B51 und B53 zeigen.

Die GréBe des Pankreas ist altersabhangig. Von Siegel et al. wurden bereits 1987
entsprechende Normwerte ermittelt. Sie sind in Tabelle 5 als anterior-posterior
Durchmesser aufgefthrt. (73) Im Axialschnitt stellt sich das Korpus am schmalsten
dar. Es sollte, beispielsweise zwischen 1 Monat bis zu 1 Jahr, fur einen Normalbe-
fund den anterior-posterior Durchmesser von 0,8 cm + 3 mm nicht Uberschreiten.
Der Durchmesser des Ductus pancreaticus major hat einen anterior-posterior
Durchmesser von maximal 1,5 mm. (73). Die Abbildungen B14, B26, B90, B96,
B155 zeigen beispielhaft Pankreata von Patienten unterschiedlicher Altersstufen.
Trotz der subjektiv augenscheinlichen Auftreibungen des Organs konnten meist
keine Messwerte auBerhalb der von Siegel et al. angegebenen Bereiche festge-
stellt werden.

Tabelle 5: Gr6Be des Pankreas in Abhdngigkeit vom Alter bei anterior-
posterior Vermessung mittels Ultraschall’

< 1 Monat 1,0+ 04 06+0,2 1,0+ 04
1 Mo. bis 1 Jahr 1,56+£05 0,8+0,3 1,2+ 04
1-5 Jahre 1,7+ 0,3 1,0+0,2 1,8+04
5-10 Jahre 1,6 £0,4 1,0+0,3 1,8+0/4
10-15 Jahre 20+£0,5 1,0+0,3 2004

Die AuBenkontur des Organs hat sich als auf CHI hinweisendes, wenn auch nicht
obligates Merkmal erwiesen. Bei Gesunden hebt sich das Organ im axialen Schnitt
regelhaft scharfrandig von umgebenden Organen ab (vgl. Normalbefunde Abb.
B1 — B6). In 70 von 85 Untersuchungen (82%) ist die Kontur unregelméaBig, wellig
oder hdckrig (siehe Abb. B11, B14, B92). Zusatzlich ist das gesamte Pankreas
bzw. Teile davon schwieriger vom umliegenden Gewebe abgrenzbar (vgl. Abb.
B74, B85).

Sonografisch werden normalerweise einerseits verschiedene Gewebetypen mit
verschiedener Echogenitdt und andererseits charakteristischem Gewebsmuster
(syn. Textur, Architektur u.a.) abgebildet. Hypo- und hyperechogen wird durch

" alle GrdBenangaben in cm, £1SD; nach Siegel et al.(73)
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3. Ergebnisse

einen Vergleich mit der jeweiligen normalen Leberechogenitat des linken Leber-
lappens definiert. Es zeigen sich folgende Unterschiede in verschiedenen Alters-
stufen bei Gesunden: Frih- und Neugeborene sind hyperechogen; ab etwa dem
3. Monat bis zur Pubertéat sind sie iso- bis hypoechogen. Erst postpubertar zeigt
sich je nach Konstitution (unterschiedlicher Fettgehalt des Pankreasgewebes) zu-
nehmend wieder ein, im Vergleich zum linken Leberlappen hyperechogenes
Bauchspeicheldrisengewebe.

Hypoechogene Herde finden sich beim fokalen CHI, wogegen dominierende Hy-
poechogenitat des gesamten Pankreas beim diffusen CHI zu finden ist. Der atypi-
sche CHI ist sonografisch eine Mischform. Perlenschnurartig grenzen sich bei ihm
mehrere hypoechogene Bereiche zum umgebenden Pankreasgewebe ab.

Durch fehlende Schallschwéachung innerhalb der hypoechogenen Areale aller drei
CHI-Formen kann fakultativ eine hyperechogene Sichel dorsal dieser Bereiche er-
scheinen, wie sie beispielsweise auch hinter Zysten nachweisbar sind. Es ergibt
sich hieraus ein hypo-/hyperechogenes Bild (siehe Abb. B23, B29, B32, B43 flur
den fokalen CHI und B87, B106, B154, B190 fur den diffusen CHI).

Die besondere Textur des dargestellten Gewebes ist ein weiteres Beurteilungskri-
terium zur Abgrenzung des CHI von anderen Veranderungen des Pankreas. Phy-
siologischerweise zeigen sich im Altersverlauf folgende Veranderungen der Textur
von gesundem Pankreasgewebe: Im Frih- und Neugeborenenalter ist das Pan-
kreas homogen und feingranuldr, wahrend sich in der Sauglingszeit die Textur
vergrébert und geringfugig inhomogener wird. Vom Kleinkindalter an kann sich
das gesunde Pankreas persistierend grobgranular auch teils retikuldr im Vergleich
zum Lebergewebe darstellen. Die Textur des fokalen CHI reicht Uber homogen,
disseminiert inhomogen/fleckférmig bis grobgranular/,mottenfraBahnlich® inner-
halb der echoarmen und pathologisch veranderten Bereiche. Beim diffusen CHI
zeigen sich diese Veranderungen mehr oder weniger Uber das gesamte Pankreas
verstreut. Es kommt summarisch zu einer Vergroberung des Pankreasparenchyms
mit zuweilen ,mottenfraBahnlichem® oder wabigem Gesamtbild. Der atypische CHI
zeigt in Bereichen pathologisch veranderter Betazellen typischerweise ebenfalls
eine inhomogene/fleckférmige bis grobgranuldre zuweilen ,mottenfraBahnliche”
Textur jedoch in einer perlschnurartigen Konfiguration der veranderten Bereiche.

Die pathologisch veranderten Betazellinseln befinden sich bei der fokalen Form in
einem umschriebenen Areal. Sie lassen sich mitunter schwierig vom umgebenden,

gesunden Gewebe abgrenzen. Sie sind typischerweise als hypoechogene zuwei-

len mit pseudopodienférmigen Auslaufern in das umliegende Gewebe identifizier-
bar (siehe Abbildung B26, B32). Es ist mdglich, dass sich ein zusétzliches, hypo-

20
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echogenes Areal neben einem abgegrenzten Fokus darstellen l&sst. Durch sehr
genaue sonografische Prufung in verschiedenen Schnittebenen kann zuweilen
auch eine sanduhrférmige Verbindung solcher Areale visualisiert werden (vgl.
Abb. B39). Im Gegensatz zur fokalen Form ist bei der diffusen das gesamte Pan-
kreas disseminiert von pathologisch veranderten Betazellen durchsetzt. Die be-
troffenen Bereiche innerhalb der unbetroffenen Bezirke zeigen ein grobfleckiges
gemischt hypo-/iso-/hyperechogenes Aussehen. Es ergibt sich dadurch ein ver-
grébertes, ,mottenfraBadhnliches” Muster. Oft gehen normale und pathologische
Echogenitats- und Textureigenschaften ineinander Uber.

Die Untersuchung der Vaskularisation und Durchblutung von auf Hyperinsulinis-
mus verdachtigen Bereichen mit dem Farbdoppler hat bei der fokalen, diffusen
und atypischen Form des CHI keine Normabweichungen ergeben. Auch nach
probatorischer Applikation des Ultraschallkontrastverstarkers SonoVue® in drei
Fallen konnten keine Unterschiede in der Vaskularisation beobachtet werden (vgl.
Abb. B191).

Die Lokalisation sonomorphologischer CHI-Befunde betrifft bei der fokalen Form
einen umschriebenen Bereich, wahrend bei der diffusen Form das gesamte Organ
pathologisch verandert ist. Bei der atypischen Form kdnnen Uber das gesamte
Organ verteilt perlenkettenartig veranderte Betazellinseln abgegrenzt werden. Eine
bevorzugte Lokalisation der Verdnderungen innerhalb des Pankreas bei fokalem
CHI konnte nicht nachgewiesen werden.
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Tabelle 6: Sonomorphologische Charakteristika des Pankreas beim kongeni-
talen Hyperinsulinismus

Form

regelrecht mit charakteristischer Form des Pankreas
unregelmaBig, aufgetrieben
deformiert

GroBe

vergleichbar mit Altersgruppe
hypertrophes Gesamtorgan
partielle Hypertrophie des Pankreas

Kontur

glatt
wellig

Echogenitat

disseminiert oder fokal hypoechogene Bereiche'?

diffus hypoechogenes Pankreas im Vergleich zum Leber-
parenchym?

fakultativ hyperechogene Sichel dorsal stark hypoechoge-
ner Bereiche (fehlende akustische Dampfung des hypo-
echogenem Areals)

Textur

homogen, feingranular
disseminiert inhomogen, fleckférmige Areale

grobgranular, mottenfraBahnlich, wabig (hypo-/hyper-
echogen)

Abgrenzbarkeit
vom umgebenden,
unbetroffenen
Pankreasgewebe

fakultativ abgrenzbar' 2

abgrenzbar mit hypoechogenen, pseudopodienférmigen
Auslaufern'-2

unabgrenzbar mit kontinuierlichem Ubergang in umliegen-
des Pankreasgewebe’ 2

Vaskularisation

keine Vaskularisationsdifferenz und Blutflussdnderung im
Vergleich zum nicht betroffenen Pankreasgewebe

Lokalisation

ubiquitar® 2

! diffuse Form: unregelmaBig groBe, disseminiert verteilte, pathologische B-Zell-Ansammlungen
innerhalb/zwischen normalem Pankreasgewebe

% fokale Form: Foci; mitunter sanduhrférmige Konfiguration der Fokusanteile

8 altersabhangig; Sauglinge vorwiegend hypohepatisch, im Altersverlauf uneinheitlich iso- bis hyper-
hepatisch (gemischt)(70)
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3.2. Fokale Form

Die Charakteristika der fokalen Form des CHI kénnen am ehesten durch die Be-
schreibung von kasuistischen Beispielen, im Vergleich mit den zugehdrigen Ab-
bildungen im separaten Bildband, verdeutlicht werden.

Kasuistiken des fokalen CHI:

Fallbeispiel 1:

Patient Nr. 4 (Abb. B17 — B22) ist ein an CHI erkrankter eineiiger Zwilling (2 Mona-
te). Sein Bruder ist (genetisch gesichert) gesund. Dies belegt auch die Seit-zu-Seit
durchgeflhrte sonografische Untersuchung der Pankreata beider Kinder.

In den Abbildungen B17 bis B19 ist ein altersentsprechend groBes Caput des
Pankreas bis zum Collum abgebildet. In schrag axialer Ebene zeigt sich der Fokus
des betroffenen Zwillings bei nicht vergréBert erscheinendem Caput direkt neben
dem Konfluens auf 9 Uhr. Demgegenuber war das Caput und Corpus in der sag-
gitalen Ebene erheblich vergroBert und durchgehend homogen echoarm. Nur in
dieser Ebene konnte die tatséchliche GroBe (ca. 8 mm) in Ubereinstimmung zum
spater durchgefthrten PET/CT erhoben werden (Abb. B21 und B22). Das Areal
grenzt sich unscharf vom restlichen Pankreasgewebe ab und erstreckt sich groB-
volumig vom Uncus bis zum Collum, wie besonders die VergréBerung zeigt. Der
Herd umschlieBt den Konfluens C-férmig (Abb. B18) und lasst sich vom umge-
benden Gewebe abgrenzen. Die Cauda (Abb. B20) stellt sich altersentsprechend
normal dar.

Fallbeispiel 2:

Patient Nr. 8 ist ein 5 Monate alter, mannlicher Saugling (Abb. B32 und B33). In
verschiedenen Schnittebenen (nicht ganzlich abgebildet) zeigt sich ein im Caput-
bereich aufgetriebenes, in den restlichen Organanteilen normal konfiguriertes
Pankreas mit einer leicht welligen AuBenkontur. Die im Vergleich mit dem Leberpa-
renchym besonders hypoechogenen Areale im Caput gehen mit spitzen, pseu-
dopodienartigen Auslaufern (Abb. B33) in das umliegende, altersentsprechende
Pankreasgewebe Uber. Der Fokus umschlieBt den Konfluens C-férmig. Die GroBe
kann mit ca. 10 x 7 mm vermessen werden. Sonografisch zeigt sich auBerdem ei-
ne GasUberlagerung schallkopfnah des Caput/Collum-Uberganges wodurch es zu
einer Abschattung kommt (Abb. B32, Pfeil 2). Die Textur des Pankreasgewebes ist
lateral rechts des Konfluens auffallig inhomogen bis wabig verandert. Es ergibt
sich eine hypo-/hyperechogene, mottenfraBahnlich veranderte Textur. Das Corpus
ist im Gegensatz dazu feingranuldr texturiert.
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Die ['®F]-6-Fluoro-DOPA PET/CT Untersuchung zeigte eine Anreicherung des Nuk-
lids in identischer Region im Vergleich zum sonografischen Befund. Die GréBe
wird im PET/CT mit 4 x 4 mm axial und einem Durchmesser von 5 mm sagittal an-
gegeben (Abb. B35). Damit wurde der Fokus sonografisch als weitaus gréBer ein-
geschatzt. Die PET/CT Untersuchung konnte damit den sonografischen Fokus
zwar an gleicher Stelle im Caput identifizieren, die GréBenausdehnung war jedoch
nicht exakt kongruent zum PET/CT Befund.

Fallbeispiel 3:

Bei einem 5 Monate alten weiblichen Saugling (Pat. Nr. 9, Abb. B35 — B40) wurde
vor, wahrend und nach chirurgischer Intervention ein sonografischer Befund erho-
ben.

In den Abbildungen B35 und B36 sind im prdoperativen Befund hypoechogene
Areale im Uncus, Caput und Collum am Ubergang in das Corpus dargestellt. Die-
se Areale sind fast zirkuldr, den Konfluens hufeisenférmig umschlieBend angeord-
net und gehen flieBend ineinander Uber (Abb. B36 und B37). Die in Abbildung B38
angefuhrte PET/CT Untersuchung zeigt eine Nuklidanreicherung groBvolumig in
nahezu 13 mm Ausdehnung das gesamte Caput umfassend (Abb. B38, dicker
gruner Pfeil). Dies ist Ubereinstimmend mit dem sonografischen Befund. In Abbil-
dung B39 ist der intraoperative Befund nach bereits begonnener Enukleation ab-
gebildet. Es zeigt sich der Hauptanteil des volumindsen Fokus nun seesternférmig,
hypo-/hyperechogen mit wabiger Textur (Abb. B39, kleine grune Pfeile). Der Fokus
umschlieBt den einmindenden Ductus pancreaticus major (Abb. B39, weiler
Pfeil). Zusatzlich findet sich sehr schallkopfnah ein hypoechogenes, unscharf be-
grenztes, ovaléres, grob granuliertes Areal (Abb. B39, groBer gruner Pfeil). Dieses
entspricht einem Areal mit weniger starker Nuklidanreicherung im PET/CT (Abb.
B38, kleiner gruner Pfeil). Beide beschriebenen Bezirke stehen durch echoarme,
streifige Formationen in Verbindung (Abb. B39, rote Ellipse). Es erfolgte die Enuk-
leation nach intraoperativer Visualisierung nur im Bereich des Caput. Das schall-
kopfnahe Areal (Abb. B39, dicker gruner Pfeil) wurde jedoch nicht reseziert. In
Folge dessen persistierten hypoglykdmische Entgleisungen postoperativ. Die
postoperative, sonografische Verlaufsuntersuchung (Abb. B40) stellt, im Vergleich
zu praoperativ, einen unzureichend verkleinerten, deckungsgleichen Pankreasbe-
fund dar. Die Cauda pancreatis ist unauffallig (Abb. B40). Im Nachhinein wéare ei-
ne intensivere oder wiederholte intraoperative, sonografische Kontrolle des Opera-
tionsergebnisses, neben histopathologischen Schnellschnittuntersuchungen, an-
gezeigt gewesen.
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Fallbeispiel 4:

Die Patientin 14 konnte im Alter von 1 3/12 Jahren (Abb. B52 und B52) und 7 4/12
Jahren (Abb. B53 und B54) untersucht werden. Es zeigte sich bei der Patientin in
der Erstuntersuchung praoperativ ein rundlicher, hypoechogener Fokus von etwa
10 mm Durchmesser im Caudabereich. Dieses unscharf begrenzte Areal wolbt
sich tumorartig Uber das Pankreasniveau hinaus hervor. Es stellt sich auffallend
hypoechogen mit grobgranulérer, wabiger bis mottenfraBahnlicher Textur dar. Der
PET/CT Befund (Abb. B52) zeigt eine Nuklidanreicherung in deckungsgleicher
Lokalisation wie sonografisch gezeigt. Postoperativ nach Fokusenukleation
(0. Abb.) zeigt sich eine deutliche Besserung der hypoglykédmischen Episoden.

In der Nachuntersuchung mit 7 4/12 Jahren (Abb. B53) kann an der Resektions-
stelle ein unscharf begrenztes, rundliches, hypoechogenes, wabiges Areal sono-
grafisch abgebildet werden. Es wurde bei der Patientin aufgrund nun wiederauf-
getretener hypoglykédmer Episoden erneut eine funktionelle und morphologische
Bildgebung in Form einer ["®F]-6-Fluoro-DOPA PET/MRT Aufnahme durchgefthrt.
Es zeigte sich eine Nuklidanreicherung auf Héhe der ehemaligen Resektionsstelle.
Diese ist mit einem Rezidiv des fokalen CHI vereinbar (Abb. B54). Eine erneute
Befundung der histopathologischen Schnitte der Erstoperation zeigte den Fokus
des CHI im Nachhinein mit randstandigen Anschnitten (0. Abb.). Es kann davon
ausgegangen werden, dass wenige mutierte Zellen wéhrend der ersten Operation
in situ verblieben sind, welche Uber die Zeit proliferierten. Eine Revisionsoperation
wurde durchgefthrt.

Fallbeispiel 5:

Bei der weiblichen Patientin 15 (Abb. B55 — B56) wurde im frihen Sauglingsalter
eine ca. 95% Pankreasresektion bei Verdacht auf einen diffusen CHI vorgenom-
men. Es verblieb nach Sichtung des OP Berichtes ein nur noch linsengroBer Pan-
kreasrest in situ. In der abgebildeten Nachkontrolle ca. 6 Jahre nach Resektion
lasst sich ein vom Uncus bis zum Corpus reichendes Pankreas (Ausdehnung ca.
34 mm, Dicke des Pankreas am Caput max. 10 mm, Dicke Uber dem Konfluenz
ca. 5 mm) sonografisch darstellen. Die Echogenitat des extrem hypertrophen Ge-
webes erinnert an einen diffusen CHI, mit zahlreichen, ausgepragt disseminiert
verteilten hypoechogenen Bereichen. Ein klinisches Korrelat des CHI im Sinne von
Hypoglykadmien fehlt jedoch. Insgesamt ist das hypertrophierte Pankreasorgan
auBerst fleckig (wechselnd hypo-/hyperechogen). Das klinische Erscheinungsbild
des Kindes zeigte nach der Resektion bis zur Kontrolluntersuchung keine Auffal-
ligkeiten in Bezug auf eine exokrine oder endokrine Stérung des Pankreas. Erst die
aktuell mogliche molekulargenetische Untersuchung zeigte nun nach 7 Jahren,
dass es sich hierbei Uberraschenderweise um eine fokale Form des CHI handelt.
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3. Ergebnisse

Es ist davon auszugehen, dass wéhrend der im Neugeborenenalter durchgefihr-

ten Pankreasresektion glucklicherweise der CHI-Fokus mit entfernt worden ist.

Tabelle 7: Zusammenfassung der sonomorphologischen Ergebnisse des fo-

kalen CHI

1. Der solitdre Fokus beim fokalen CHI ist hypoechogen.
2. Die Fokus-Binnenstruktur ist typischerweise unregelméaBig, inhomogen,
fleckig bis hin zu wabig/mottenfraBahnlichen Formationen.

sundes umliegendes Gewebe Uber.
4. Der Fokus ist nicht raumfordernd.
5. Das Vorkommen des Fokus im Pankreas ist ubiquitér.

marfokus kommuniziert.

bis max. 27mm (siehe hierzu auch Pkt. 6).

bachtet werden.

und des Blutflusses innerhalb eines Fokus ist nicht nachweisbar.

wellig.

11. Das gesamte Organ kann je nach Lokalisation des Fokus vergréBert sein.

3. Ein Fokus hat keine Kapsel, die ihn vom normalen Pankreasgewebe ab-
grenzt. Er geht in seiner Echogenitat und Textur haufig kontinuierlich in ge-

6. Foci haben vielféltige Formen: Sie kénnen rundlich, oval, trapezoid, landkar-
tenférmig, lobuliert sowie selten seesternférmig konfiguriert sein. Teilweise
bestehen pseudopodienartige Auslaufer in das umgebende Pankreasge-
webe mit der Ausbildung eines scheinbar zweiten Fokus, welcher jedoch
Uber eine Verbindung aus pathologisch verénderten Zellen mit dem Pri-

7. Die gemessene GroBe der Foci betrug in den hier untersuchten Fallen ca. 5

8. Dorsal eines Fokus kann infolge verminderter intrafokaler Schalldampfung
(falschlich Schallverstarkung) im Einzelfall eine hyperechogene Sichel beo-

9. Eine farbdopplersonografisch darstellbare Verdnderung der Vaskularisation

10. Die Kontur der Bauchspeicheldrlse bei fokalem CHI ist fakultativ auffallend
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3.3. Diffuse Form

Die Charakteristika der diffusen Form des CHI lassen sich am ehesten anhand der
nachfolgend dargestellten kasuistischen Beispiele beurteilen.

Kasuistiken des diffusen CHI:

Fallbeispiel 1:

Der einen Monat alte weibliche Saugling (Patient Nr. 17, Abb. B61-B63) zeigt in
den sonografischen Aufnahmen ein insgesamt hypo-/hyperhepatisch echogenes,
im Caput, Isthmus und der Cauda stark aufgetriebens, wellig begrenztes Pan-
kreas. Es zeigen sich teilweise bis zu ca. 4,5 mm im Durchmesser grol3e, hypo-
echogene Bereiche mitunter mit hyperechogenen, sternhimmelartigen, sichelfér-
migen Spots Uber das gesamte Organ verteilt.

Es verlaufen pseudopodienartige, hypoechogene Auslaufer in das umliegende
normale Pankreasgewebe (Abb. B61 und B62). Eine translienale Aufnahme der
Caudaspitze (Abb. B63) zeigt einen identischen Befund mit vollstdndiger Durch-
setzung von hypo-/hyperechogenen Bereichen. Die Betroffenheit des gesamten
Organs lasst auf eine diffuse Form des CHI schlieBen. Die durchgefuhrte PET/CT
Untersuchung (ohne Abb.) bestatigt den Befund durch eine diffuse Anreicherung
des Tracers im gesamten Pankreas.

Fallbeispiel 2:

Patient Nr. 19 (Abb. B67-B70) stellt einen 2 Monate alten mannlichen Saugling dar.
Verlaufsuntersuchungen wurden mit 5 Monaten (Abb. B76 — B77) sowie mit 2 5/12
Jahren (Abb. B153 — B154) durchgefuhrt.

Im Alter von 2 Monaten stellen sich Caput, Corpus und Caudaspitze hypohepa-
tisch echogen dar. Das Caput und Corpus sind aufgetrieben mit welliger Kontur
(Abb. B68 und B69). Das Texturmuster in diesen Bereichen ist grob granuliert bis
wabig. Die Echogenitat ist hypo-/hyperhepatisch. Teilweise sind sternenhimmelar-
tige hyperechogene Spots abgebildet. Im Collum, Uncus und der Caudaspitze
(Abb. B70) finden sich fleckige, hypoechogene Areale.

Mit 5 Monaten kann ein ahnlicher Befund erhoben werden (siehe Patient 19a, Abb.
B76 und B77). Es zeigen sich im Uncus und lateral des Konfluens hypoechogene
Areale. Zusatzlich sind auch in der Cauda hypoechogene Bereiche nachweisbar.
Die Textur ist im Vergleich zum Befund im Alter von 2 Monaten nicht verandert.
Eine weitere Untersuchung im Alter von 2 5/12 Jahren (vgl. Patient 19b, Abb. B153
und B154) zeigt eine deutliche GréBenprogredienz des Caput, des Corpus und
der Cauda. Die Kontur des gesamten Organs ist wellig und hypo-/hyperechogen.
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3. Ergebnisse

Bereiche mit dorsal der hypoechogen gelegenen, hyperechogenen und sichelfér-
migen Spots sind nachweisbar. Die Textur ist grobgranuléar bis wabig/,motten-
fraBahnlich“. Farbdopplersonografisch zeigt sich kein erhéhter Blutfluss innerhalb
des hypoechogenen Pankreas im Vergleich zum Normalbefund (o. Abb.).

Fallbeispiel 3:

Patient Nr. 32 (Abb. B101 bis B104) ist ein 10 Monate alter mannlicher Saugling.
Caput und Corpus sind wellig und unregelmaBig konturiert mit einer Auftreibung
innerhalb des Caput. Innerhalb des Caput finden sich auBerdem multiple, disse-
minierte, unscharf begrenzte, echoarme Areale. Es zeigt sich eine grobgranulére,
teils fleckige Textur. Im hypoechogenen Corpus finden sich hyperechogene Spots
(Abb. B103). Die Cauda von translienal ist rundlich mit unruhiger Kontur und eben-
falls hypo-/hyperechogen.

Die Verlaufsuntersuchung im Alter von 2 10/12 Jahren (Pat. Nr. 32a, Abb. B158 —
B160) zeigt ein hypoechogenes Pankreas mit einer welligen AuBenkontur und mot-
tenfraBahnlichem hypo-/hyperechogenem Muster. Die Deformierung im Caput
zeigt sich kongruent zur Voruntersuchung im Alter von 10 Monaten. Die Cauda
stellt sich im Vergleich zum Vorbefund deformiert und hypertrophiert dar. Es zeigt
sich eine mottenfraBahnliche Parenchymstruktur innerhalb aller Organanteile.

Fallbeispiel 4:

Beim mannlichen Patient Nr. 42 konnte Uber einen Zeitraum von 5 Jahren der
Krankheitsverlauf beobachtet werden. Im Alter von 1 5/12 Jahren (Abb. B126 —
B128) ist das Pankreas unregelmaBig geformt und besitzt eine wellige AuBBenkon-
tur. Innerhalb des Caput sowie im Corpus zeigen sich kleine, rundliche, echoarme
Areale. Der Befund eines diffusen CHI konnte mittels ['®F]-6-Fluoro-DOPA PET
durch eine diffuse Anreicherung des Nuklid innerhalb des gesamten Organs de-
ckungsgleich zur Sonografie nachgewiesen werden.

Bei der Verlaufsuntersuchung ein Jahr spater (Patient 42a, 2 5/12 Jahre, Abb.
B150 — B152) zeigt sich ebenfalls ein hypo-/hyperechogenes Muster und eine
grob granulierte, wabige Textur gleichmaBig vom Caput bis zur Cauda.

Im Alter von 3 7/12 Jahren (Patient 42b, Abb. B174 — B176) erfolgt eine Resektion
des Pankreasschwanzes. In der postoperativen sonografischen Untersuchung
zeigt sich der Pankreaskopf vergréBert, die Kontur leicht wellig und, im Vergleich
zu den Vorbefunden, mit identischem Echogenitats- und Texturmuster.

Mit 6 1/12 Jahren (Patient 42c, Abb. B190 und B191) ist das Caput weiterhin ver-
gréBert und disseminiert mit hypo-/hyperechogenen Arealen durchsetzt. In der
durchgefthrten CEUS Untersuchung konnte keine erhdhte Vaskularisation nach-
gewiesen werden. Diese Untersuchungsmodalitat erbrachte, auch im Vergleich
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3. Ergebnisse

zur bereits bei anderen Patienten durchgefthrten Farbdoppleruntersuchung, kei-
nen Erkenntniszuwachs.

Zusammenfassend kann bei Patient 41 im Verlauf Uber 5 Jahren der diffuse CHI
nachvollzogen werden. Es zeigen sich Uber den gesamten Zeitraum konstant hy-
po-/hyperechogene Areale innerhalb der gesamten Bauchspeicheldrise und eine
wabige Textur bei einem diffusen CHI.

Fallbeispiel 5:

Der méannliche Patient Nr. 52 (Abb. B195 und B196) konnte von 7 8/12 Jahren bis
11 9/12 Jahren jahrlich untersucht werden. Die erste Untersuchung (Abb. B195)
zeigt das gesamte Pankreas mit glatter AuBenkontur und maBig guter Abgrenzung
von den umgebenden Strukturen im Bereich des Caput. Die Echogenitat ist hypo-/
hyperhepatisch mit wabiger, ,mottenfraBahnlicher* Textur. Es zeigen sich pseu-
dopodienférmige, hypoechogene Bereiche auslaufend in das umliegende Pan-
kreasgewebe. Die PET/CT Untersuchung (Abb. B196) zeigt kongruent zum sono-
grafischen Befund eine diffuse Anreicherung des Tracers Uber das gesamte Or-
gan.

In Abbildungen B199 bis B201 ist der Patient (52a) mit 8 8/12 Jahren dargestellt.
Die Kontur des Organs ist zunehmend welliger. Hypoechogene Bereiche mit hype-
rechogenen Spots sind in allen Anteilen des Organs nachweisbar. Farbdopplerso-
nografisch ergibt sich ein Normalbefund.

Der Befund ist mit 9 8/12 Jahren (Pat. 52b, Abb. B202 und B203) konstant und
unverandert.

Mit 10 9/12 Jahren (Pat. 52c, Abb. B207 bis B209) zeigt sich das Organ mit wiede-
rum glatter Kontur. Kongruent zu den Vorbefunden sind millimetergroBe hypo-
echogene Bereiche mit hyperechogenen Spots nachweisbar. Es zeigt sich eine
unverandert granulierte hypo-/hyperechogene, mottenfraBahnliche Textur des
Pankreasparenchyms in allen Organanteilen.

Abbildung B213 und B214 zeigen den Jungen (Pat. 52d) wiederum ein Jahr spé-
ter mit 11 9/12 Jahren. Das gesamte Organ ist in Echogenitat und Textur im Ver-
gleich zu den Vorbefunden unveréandert.

Insgesamt kann bei allen Patienten eine diffuse Form des CHI im Kindesalter dar-
gestellt werden. Es zeigen sich sehr ahnliche sonomorphologische Charakteristi-
ka. Die PET/CT Befunde bestatigen die sonografischen Ergebnisse und werden
nachfolgend in Tabelle 8 (Seite 30) zusammengefasst.
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3. Ergebnisse

Tabelle 8: Zusammenfassung der sonomorphologischen Ergebnisse des dif-
fusen CHI

© 00 N O

1.

Das gesamte Organ ist disseminiert von kleinen etwa 1-5mm messenden, ge-

gentber dem umgebenden Gewebe typischerweise hypoechogenen, charak-
teristischen Arealen durchsetzt. Diese entsprechen den pathologischen Be-
tazellansammlungen.

. Pseudopodienartige Auslaufer dieser hypoechogenen Bereiche gehen flies-

send in das umliegenden Pankreasgewebe Uber.

. Es finden sich gelegentlich kleine, hyperechogene, sichelférmige Formationen,

die typischerweise dorsal hypoechogener Areale infolge fehlender Schallab-
schwachung auftreten (,dorsale Schallverstarkung®).

. Die Textur der betroffenen Areale ist grobgranuldr bis wabig, ,mottenfraB&hn-

lich*.

. Es gibt keine bevorzugte Lokalisation dieser Verdnderungen innerhalb des

Pankreas.

. Das Pankreas ist im Einzelfall gegenuber der Altersnorm vergréBert.

. Die Kontur des Pankreas ist fakultativ wellig.

. In der Farbdoppleruntersuchung sind Vaskularisation und Blutfluss normal.
. Nicht alle Ergebnisse sind in jedem Fall nachweisbar.
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3.4. Atypische Form

Es konnte bei einem mannlichen Patienten Uber 5 Jahre eine atypische Form des
CHI verlaufsbeobachtet werden.

Im Alter von 5 Monaten (Pat. 58, Abb. B230 — B235) zeigen sich bei der sonografi-
schen Untersuchung des Pankreas in Caput und Cauda Auftreibungen und eine
wellige AuBenkontur. Vom Uncus, Caput, Corpus bis zur Caudspitze grenzen sich
hypo-/hyperechogene Areale vom restlichen Pankreasgewebe ab. Diese prasen-
tieren sich als perlenkettenartige Formation im sonografischen Bild. Das Collum
zeigt sich unverandert. Die sonografisch auffalligen Areale besitzen eine grob
granulierte, mitunter wabige Textur. Es kdnnen teils zarte, hypoechogene Ausléau-
fer in das umliegende Pankreasgewebe dargestellt werden jedoch kann keine
Verbindung der Areale untereinander abgegrenzt werden. Sie verdrangen umge-
bendes Pankreasgewebe (Abb. B230).

Im durchgefuhrten PET/CT (Abb. B235) kann eine Anreicherung des Nuklids in
identischer Lokalisation wie im Sonogramm sowohl im Caput als auch in der Cau-
da jedoch weniger im Corpus beobachtet werden. Zusatzlich zeigt sich eine Nuk-
lidanreicherung im Corpus und Isthmus.

Bei der Nachuntersuchung im Alter von 1 Jahr und 5 Monaten (Pat. 58a, Abb.
B236 — B238) zeigt sich eine leichte GréBenprogredienz der hypo-/hyperecho-
genen Bereiche innerhalb des Caput lateral des Konfluens. Die Textur ist
wabig/mottenfraBahnlich. Die grob granulierten Areale im Caput und in der Cauda
aus der Voruntersuchung im Alter von 5 Monaten stellen sich hypoechogener dar
und sind damit besser abgrenzbar. In der Mitte des Corpus misst man einen
Durchmesser von ca. 10 mm. Im Collumbereich kénnen weiterhin keine Verande-
rungen nachgewiesen werden.

Mit 2 11/12 Jahren (Pat. 58b, Abb. B239 — B241) stellt sich das Pankreas im Be-
reich des Caput und der Cauda unverandert dar. Das hypo-/hyperechogene Er-
scheinungsbild des Pankreasgewebes ist im Vergleich zu den Voruntersuchungen
gleichbleibend.

Die Verlaufsuntersuchung mit 4 Jahren (Pat. 58c, Abb. B242 — B245) zeigt in Ca-
put und Cauda erneut die bereits beschriebenen Befunde. Die kontinuierliche hy-
po-/hyperechogene Durchsetzung des Organs ist zudem unverandert. Die
Farbdoppleruntersuchung ist unauffallig.

Die Untersuchung des Patienten mit 5 4/12 Jahren (Patient 58d, Abb. B246 und
B247) zeigt eine VergroBerung und Auftreibung des Caputs bei wabig/mottenfral-
ahnlicher Struktur. Die translienale Darstellung der Caudaspitze zeigt eine unre-
gelmaBige Form und ein hypo-/hyperechogenes Parenchym jedoch keine starke
Hypertrophie im Vergleich zu den Vorbefunden. Es zeigen sich wie in den Vorbe-
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funden kompakt erscheinende, voneinander separierte hypo-/hyperechogene
Areale, welche mitunter sonografisch tumorahnlich wirken kénnen.

Tabelle 9: Sonomorphologische Ergebnisse beim atypischen CHI'

1.

Das Pankreas ist in mehreren unabh&ngig lokalisierten, umschriebenen Berei-
chen von sonomorphologisch veranderten Arealen durchsetzt.

Perlenkettenformation.

Die Veranderungen sind hypo-/hyperechogen, von grobgranulérer bis wabi-
ger Textur und besitzen keine Kapsel. Sie kdnnen in das umliegende Pan-
kreasgewebe Ubergehen und mitunter zu einer geringgradigen Verdr&dngung
des umgebenden Gewebes fuhren.

Farbdopplersonografisch zeigt sich in den veranderten Bereichen ein Nor-
malbefund.

Es zeigt sich im Bereich sonomorphologischer Ver&dnderungen fakultativ eine
wellige Kontur,

Die hypoechogenen Areale sind ubiquitar.

Im Krankheitsverlauf finden sich Formveranderungen des Befundes.

! Bisher nur bei einem Patienten detektiert.
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3.5. Vergleich des CHI mit sonomorphologischen Differentialdiagnosen

Aufgrund des Klinisch &hnlichen Erscheinungsbildes mussen Differentialdiagnosen
im Vergleich zum CHI ausgeschlossen werden.

In den Abbildungen B248 — B252 sind Aufnahmen eines Insulinoms dargestellt.
Das Insulinom stellt sich wie der CHI zwar hypo-/hyperechogen jedoch deutlich
knotig dar. Es ist im Gegensatz zum CHI randstandig hypoechogen umrahmt (sie-
he Abb. B249) und kann scharf vom umgebenden Gewebe abgegrenzt werden.
Es wachst raumfordernd. Das wichtigste Kriterium zur Abgrenzung zum CHI ist die
tumords bedingte Neovaskularisation, die farbdopplersonografisch eindrtcklich
erkennbar ist (Abb. B250 und B252).

Die Abbildungen B253 und B254 zeigen einen 8-j&hrigen Patienten mit Zustand
nach Pankreaskontusion infolge Sturz auf einen Fahrradlenker. Es zeigt sich eine
gleichmaBig hypoechogene, scharf begrenzte Formation ventral der Vena lienalis
mit fingerférmigen, hypoechogenen Auslaufern in das Pankreascorpus. Aufgrund
der Gewalteinwirkung kam es zu einer GefaBruptur und nachfolgender Einblutung.
Innerhalb der hypoechogenen Bereiche finden sich kleine hyperechogene spot-
formige Areale. Diese sind vermutlich fibrinbedingt. Das restliche Pankreaspa-
renchym im Caput ist von altersentsprechender GréBe und homogener Textur. In
der translienalen Darstellung der Caudaspitze zeigt sich diese traumatisch be-
dingt transformiert und flussigkeitsdurchtrankt. Ohne Kenntnis der Anamnese und
des klinischen Erscheinungsbildes des Patienten kénnten die hypoechogenen Be-
reiche einem fokalen CHI entfernt dhneln. Es zeigen sich jedoch grundlegende
Unterschiede wie die scharfe Abgrenzbarkeit, die raumfordernde Konfiguration
und die untypisch starke Hypoechogenitat ohne granuliertes Muster.
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3.6. Ergebnis und methodischer Vergleich Sonografie und Positronen-

Emissions-Tomografie/Computertomografie

Bei allen 58 Patienten mit dem klinischen und laborchemischen Verdacht auf CHI
konnte dieser auch sonografisch bestatigt werden. Hiervon waren 15 Patienten mit
der fokalen Form des CHI, die im nachfolgenden PET/CT als solche bestatigt wor-
den sind. Die Ubrigen 43 Patienten waren diffuse Formen des CHI mit Ausnahme
einer atypischen Form. Bei allen Patienten wurde molekulargenetisch das Vorlie-
gen eines CHI zuséatzlich nachgewiesen.

In der Tabelle 10 (Seite 35) werden die Vor- und Nachteile von Sonografie und
PET/CT zusammengefasst, gegenlbergestellt und bewertet.
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Tabelle 10: Methodischer Vergleich Sonografie und ['®F]-6-Fluoro-DOPA-
PET/CT bei der CHI-Diagnose

Hauptvorteil:

- hohe Ortsauflésung (0,1 - 0,2mm)

- hoher Weichteilkontrast (Echogeni-
téts- und Texturunterschiede zwi-
schen pathologischem und normalem
Pankreasgewebe)

- als Screening- und Verlaufsmethode
einsetzbar

- differentialdiagnostisch wertvoll (z. B.
Insulinom u.a. Raumforderungen)

Hauptvorteil:
- Stoffwechselspezifische Bildgebung
durch ["®FJ-6-Fluoro-DOPA

- Hybridbildgebung (anatomische und
stoffwechselspezifische Bildgebung)

- 3D Bildrekonstruktion méglich

- GeféBdarstellung sehr gut

Vorteile - pré- und intraoperativ anwendbar - objektive, reproduzierbare, standardi-
- direkte Kontrolle wahrend einer OP sierte Scans
(z.B. Resektionsfortschritt bei fokaler | - gute Vergleichbarkeit bei Verlaufskon-
Form) trollen
- nebenwirkungsfrei: - differentialdiagnostisch vorteilhaft
« fehlende Strahlenexposition
* keine Tracer und KM notwendig
+ nicht narkosepflichtig
- breit verflgbar
- frihzeitige, zielgenaue Diagnostik
- beliebig wiederholbar
- sehr preiswert
- unspezifisch - maBige Ortsauflésung (ca. 1 —2 mm)
- schwerer nachvollziehbar fur Nichtun- | - méaBiger Weichteilkontrast
tersuchende - nur praoperativ anwendbar
- Bildparameter variieren bei der Ver- - keine intraoperative Applikation
laufskontrolle - Strahlenbelastung hoch
- abhangig von Qualitat und Erfahrung | - Narkose, KM, Tracer notwendig
Nachteile des Untersuchers sowie von der Ge- | - 6konomische Nachteile:

ratequalitat (Hochleistungsgerat)

» Untersuchungskosten annéhernd
100-fach héher
* nur in einzelnen Zentren moglich
 personalintensiv
+ Tracer- und Geréatekosten
- hohe Untersucherabhéangigkeit
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4. Diskussion

4.1. Bisherige Diagnostik und Bildgebung des CHI und der mdgliche

Zugewinn durch die Sonografie

Die ersten beiden Beschreibungen der sonografischen Diagnostik des CHI, da-
mals Nesidioblastose, erfolgten 1995 durch Berrocal et al. (74) und 1996 durch K.
H. Deeg (16). Jedoch zeigte eine erneute Arbeit von Berrocal et al. 2005 (75) bei
22 Patienten mit CHI praoperativ vor 90-95%iger Resektion keine CHI-typischen
sonografischen Veranderungen. Auch postoperativ fehlte ein pathologisch-
sonografisches Korrelat (75). Demzufolge wurden seinerzeit weitere systematische
Ultraschalluntersuchungen hierzu nicht unternommen, weil sich in der Ultraschall-
praxis die Nesidioblastose sonografisch nicht darstellen lieB (20, 76-79). Demzu-
folge beschrankte sich zunachst die Diagnosestellung eines CHI auf die klinische
und laborchemische Diagnostik.

Ein diagnostischer Fortschritt konnte ab 1995 durch die selektive Pankreasvenen-
katheterisierung mit gleichzeitigen Insulin- und Glucosebestimmungen erzielt wer-
den (80). Hierbei konnte der Insulinspiegel innerhalb des Organs in verschiedenen
Regionen bestimmt werden. Diese Methode ist jedoch &uBerst aufwendig und
konnte nur durch sehr wenige hochspezialisierte interventionelle Radiologen unter
Einhaltung komplizierter laborchemischer Rahmenbedingungen und in Narkose
des Kindes erfolgen. Das Verfahren war zwingend notwendig, um die fokale und
diffuse Form des CHI voneinander unterscheiden und in der Folge eine geeignete
Operationsplanung durchfuhren zu kénnen (80).

Ab 2003 wurde diese in der Breite unpraktikable Methode durch die Einfuhrung
der ['®F]-6-Fluoro-DOPA PET und PET/CT Hybridbildgebung (81, 82) weitestge-
hend verdrangt (8). Diese Darstellung des Pankreas ist durch den verwendeten
Tracer, welcher sich an Dopaminrezeptoren der Betazellen anlagert, spezifisch fur
den Nachweis eine Betazellhyperplasie (82-84).

Die Hybridbildgebung aus PET als Darstellung der Betazellfunktion und CT zur
Abbildung der anatomisch-topografischen Verhéltnisse erlaubte nun erst die pra-
zise praoperative Lokalisation eines CHI. Es kénnen damit die fokale, diffuse und
atypische Form des CHI sowie differentialdiagnostisch Raumforderungen, wie bei-
spielsweise das Insulinom, abgegrenzt werden.

Es gibt jedoch auch Nachteile des PET: Die hohe Strahlenbelastung, vor allem
durch die Hybridbildgebung mit CT fur die meist sehr jungen Kinder, die maBige
Ortsauflésung, die Narkosepflicht fur die Betroffenen sowie der nicht unerhebliche
Zeitaufwand und hohe Preis des Verfahrens, womit dieses daher nur wenigen
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hochspezialisierten Zentren vorbehalten bleibt. Eine Verbesserung der Strahlenbi-
lanz ist aktuell durch die Einfuhrung der ['®F]-6-Fluoro-DOPA PET/MRT oder [%8Ga]-
NODAGA-Exendin-4 PET/MRT Hybridbildgebung zu erreichen (85-87).

Als Nachteil im Detail ist auch zu sehen, dass die Untersuchung in der Regel am
Tag vor der Operation durchgefuhrt werden muss. Am Operationstag muss der
Saugling dann auf dem Operationstisch mdéglichst &hnlich wie wéahrend des
PET/CT gelagert werden. Es kénnen dennoch hierbei nicht vollstandig identische
topografische Verhdaltnisse des Pankreas hergestellt werden (infolge Lordoselage-
rung des Patienten wahrend OP). Damit konnen sich bei dem nur wenige Zentime-
ter groBen Pankreasorgan mit milimetergroBen Herden erneut pathologisch-
topografische Verschiebungen zur vorher durchgefuhrten nuklearmedizinischen
Bildgebung. Dies fuhrt dazu, dass der kleine Fokus erneut nur mit erheblichen
Schwierigkeiten intraoperativ lokalisiert werden kann (vgl. auch (18, 19)).

4.2. Sensitivitat und Spezifitat der Untersuchungsmethode

Von den 58 Patienten mit Verdacht auf CHI wurden alle Zugewiesenen diagnos-
tisch als Hyperinsulinismus bestéatigt. Bei diesen Patienten erfolgten 85 Ultra-
schalluntersuchungen inklusive der Kontrollen. Hiervon waren 15 fokale, 42 diffuse
und eine atypische Form. Ein Fokus eines Betroffenen wurde im Vergleich zum
PET/CT als zu voluminds eingeschatzt (vgl. Patient 8, Abb. B32 — B34).

Eine solche nahezu 100%-ige Sensitivitat und Spezifitat der Identifikation ist unrea-
listisch und unglaubwurdig. Sie wird erst verstandlich nach Kenntnis der Umstén-
de der Zuweisung: Die zu untersuchenden Patienten wurden dem CHI-Zentrum
der Klinik von extern zugewiesen. Auf der Untersuchungsanforderung stand allein:
,2Hyperinsulinismus?“. Zuvor war mehrheitlich anhand klinischer, genealogischer,
laborchemischer, teils auch molekulargenetischer Untersuchungen bereits eine
Auswahl getroffen worden, wobei differentialdiagnostisch weitere mit Hypoglyka-
mie einhergehende Erkrankungen weitgehend ausgeschlossen worden waren
(vgl. auch Abbildung 2, Seite 67). Somit wurden nahezu alle Patienten nur mit der
elektiven Fragestellung auf das Vorliegen oder den Ausschluss eines Hyperinsuli-
nismus zur Sonografie vorgestellt. Als noch in Frage kommende sonografisch dif-
ferentialdiagnostische Moglichkeiten kamen vor allem das Insulinom und die mul-
tiple endokrine Neoplasie Typ | in Frage. Weitere extrem seltene Differentialdiag-
nosen mussten beachtet werden. So wurde z.B. ein 8-jahriger Junge (Abb. B251
und B252) zum CHI-Ausschluss vorgestellt, der als ,Blickdiagnose” einen wal-
nussgroBen Tumor im Corpus pancreatis aufwies. Er zeigte eine chaotisch hyper-
vaskularisierte Struktur im Farbdoppler. Damit kommt am ehesten ein Insulinom in
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Frage. Dies ist bei dem Patienten nach Enukleation der Raumforderung histolo-
gisch gesichert worden. Die Mehrdurchblutung eines Insulinoms ist allerdings
beim jungen Saugling geringgradiger als bei einem Jugendlichen, wie die Abbil-
dungen B248 bis B252 zeigen.

Somit ist infolge der vorliegenden Studiendurchfiihrung eine belastbare Aussage
zur Testgute nicht mdglich. Die Pankreassonografie im Blindversuch bei den
mehrheitlich hunderten Kilometer angereisten Eltern mit ihren betroffenen Kindern
durchzufthren, war unrealistisch und ethisch nicht vertretbar.

4.3. Diagnostisches Procedere

Im Vorliegenden zeigten sich in allen Fallen bei CHI sonografische Normabwei-
chungen des Pankreasparenchyms. Bei Patienten mit fokalem CHI konnte das
Areal aus pathologisch veranderten Betazellen sonografisch vom umgebenden,
nicht betroffenen Pankreasgewebe abgegrenzt werden. Die suspekte Region wur-
de anhand der in der initialen Trainingsphase aufgestellten sonomorphologischen
Charakteristika (vgl. Tabelle 6 Seite 22) detailliert beschrieben. Die Merkmale sind
im Einzelfall nicht bei jedem Patienten nachweisbar. Dies ist zum einen der sehr
variablen Konfiguration des pathologischen Areals, zum anderen aber auch haufig
einer schwierigen Untersuchungssituation beispielsweise durch Unruhe des Kin-
des oder auch starker Gasuberlagerung geschuldet. Dies kann durch Mehrfach-
untersuchungen am gleichen Tag kompensiert werden. Eine Befundkontrolle des
im Langsschnitt zeigte in 23 Fallen zudem den Vorteil, den Verlauf des CHI inner-
halb des Organs im klinischen Kontext bildgebend zu dokumentieren.
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4.4. Veranderungen des Pankreas beim CHI

4.4.1. Hypothesen zur Erklarung der Ursache von sonografischen Textur- und
Echogenitatsveranderungen aufgrund schallbedingter Eigenschaften des Ge-

webes beim CHI

4.4.1.1. Dominierende Hypoechogenitéat

Die Atiologie der Hypoechogenitat der echoarmen Pankreasareale bei CHI ist bis-
her noch nicht ausreichend geklart. Es wéare denkbar, dass die histologischen
Merkmale, pathophysiologischen Prozesse und ultraschallphysikalischen Phano-
mene zu einer Klarung folgendermaBen beitragen: Innerhalb der durch CHI ver-
anderten Areale sind die pathologisch transformierten Betazellkonglomerate fein-
geweblich deutlich vergréBert (vgl. Tabelle 22 Seite 78). Dies betrifft prinzipiell alle
3 Verlaufsformen: Die fokale, diffuse und atypische als Sonderform des diffusen
CHI. Bei n&herer Betrachtung zeigen sich jedoch markante Abweichungen vonei-
nander. Die fokale Form des CHI ist makroskopisch durch eine solitare, groBherdi-
ge Hyperplasie, laut Literatur von etwa 2,5 — 7,5 mm (35) und nach dem hier ge-
zeigten Extremfall einer sanduhrférmigen Konfiguration sogar bis ca. 25 mm (Pat.
9, Abb. B39), gekennzeichnet. Beim fokalen CHI liegen regelhaft konfluierende
hyperplastische Zellhaufen mit aufgetriebenen Nuclei, vermehrtem Zytoplasma
und vergroBerten Golgi-Regionen mit hohem Proinsulingehalt vor. Mithin besteht in
einem Fokus ein besonders hoher Flussigkeitsgehalt (siehe Tabelle 22 Seite
78)(19).

Bei der diffusen’ Form des CHI dagegen zeigen sich ebenfalls zwar vergrdBerte
Betazellen mit extrem groBen Zellkernen, hoher Golgi-Apparat-Aktivitat und Proin-
sulinspiegeln, jedoch im Kontrast wesentlich kleiner (1 — 4 mm) als beim fokalen
CHI und verstreut in der gesamten Bauchspeicheldrise. Das impliziert auch bei
der diffusen Form einen hohen Flussigkeitsgehalt Uber das gesamte Organ verteilt.
Weiterhin sind bei beiden Formen unterschiedliche Merkmale der zellularen Um-
gebung nachweisbar: In der Nachbarschaft eines solitdren Fokus sind die Betazel-
len verkleinert, das Zytoplasma geschrumpft, die Kerne sind ebenfalls klein. Die
Zellen befinden sich morphologisch-funktionell in einer Art ,Ruhestadium® (53, 54,
88). Dies impliziert gegenuber nicht betroffenem Pankreasgewebe einen vermin-
derten Flussigkeitsgehalt der Fokusumgebung. Ebenso zeigen sich beim diffusen
CHI in der Umgebung der pathologischen Betazellkonglomerate eine Verminde-
rung der Insulingranula sowie der Gesamtmenge des Zytoplasmas, also eine FlUs-

' Die atypische Form des CHI wird feingeweblich-funktionell unter der diffusen Form subsummiert.
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sigkeitsreduktion. Folglich ist das sonografische Erscheinungsbild mit einem ho-
hen Textur- und Echogenitatskontrast zwischen betroffenen und nicht betroffenen
Bereichen vergesellschaftet.

Obwohl beide CHI Formen unterschiedliche Eigenschaften aufweisen, haben sie
gemeinsam, dass sie einen hohen Flussigkeitsgehalt innerhalb der mutierten Zel-
len aufweisen. Bei beiden Formen zeigt sich das benachbarte unbetroffene Pan-
kreasgewebe noch kontrastierter, da es sich im metabolischen Ruhezustand be-
findet und somit vermutlich eher einen geringen Flussigkeitsgehalt aufweist.

Unter der ultraschallphysikalischen MaBgabe, dass biologische Gewebearten
dann besonders deutlich sonografisch voneinander unterschieden werden kon-
nen, wenn ihre akustische Impedanz sehr different ist und somit Impedanzspriinge
vorliegen, das heit auf engstem Raum (<1mm) ein breites Impedanzspektrum
vorliegt, ist fUr das betrachtete ultraschallphysikalische Gewebsmodell Pankreas
mit fokalem und diffusem CHI folgendes zu postulieren: Die metabolisch aktiven,
flissigkeitsreichen Zentren zeigen eine besonders niedrige Impedanz, sind somit
sehr hypoechogen und damit im B-Bild dunkel dargestellt, wogegen das sie um-
gebende unbetroffene Gewebe mit normaler oder sogar gebremster Stoffwech-
selaktivitat einen in Relation hierzu hohen Impedanzwert (héhere Dichte, Damp-
fung und Streuung) aufweist. Dadurch ist das Ultraschallbild hyperechogener, hel-
ler. Pathologisches und unbetroffenes, normales Pankreasgewebe ist somit durch
Helligkeitsunterschiede im Ultraschalltomogramm unterscheidbar.

4.4.1.2. Textur (Architektur) in Relation zur Echogenitat

Ein weiteres histomorphologisches Charakteristikum der pathologischen Betazell-
konglomerate ist deren typische Textur wie besonders deutlich die Abbildungen
B27, B41 und B46 (mit Schnellschnitthistologie/Gefrierschnitt Abb. B48) zeigen. Es
finden sich innerhalb dieser Konglomerate kleine, sehr markante hyperechogene
Spots. Die Ursache dieses Phanomens sind wahrscheinlich verbliebene, suppri-
mierte, nicht mutierte Betazellen. Einen Beleg hierflr liefert die Untersuchung des
Patienten Nr. 12. Hier kbnnen nach erfolgter Enukleation eines etwa kirschkerngro-
Ben Fokus in Abbildung B46 mit korrelierenden Schnellschnittuntersuchen (Abb.
B48) unverkennbar die girlandenférmig angeordneten, dunkelblauen, pathologi-
schen Betazellverbande mit vergréBerten, hyperchromen Nuclei und Zytoplas-
mavermehrung, unregelmaBig eingebettet in normales, unverandertes Pankreas-
gewebe, angesehen werden. Es findet sich wirklichkeitsnah auf engstem Raum
pathologisches und normales Pankreasgewebe und ist anhand wabiger, grob
granulierter Hypo-/Hyperechogenitat auch sonografisch dokumentierbar. Man be-
achte zudem die mitunter seesternartigen Auslaufer pathologischer Betazellen mit
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ihrer unregelmaBigen Begrenzung. Gleichsinnig sind die gemischt echogenen und
texturierten StraBen (Abb. B39, rot punktiert) und Plaques (Abb. B39, grine Pfeile)
des beobachteten extrem groBen, sanduhrférmigen Fokus der Abb. B38 — B40 zu
interpretieren.

In der Bindegewebsfarbung (Versilberung nach Gomori) zeigen sich Veranderun-
gen in der Bindegewebsarchitektur: Das unbetroffene Pankreasgewebe eines Pa-
tenten mit fokalem CHI wies ein mehrheitlich zartes, mesenchymales Bindege-
websmuster auf, das in einem felderférmigen, engmaschigen Netzwerk konfigu-
riert ist. Es ist umrahmt von dicken, teils groBkalibrigen Stréngen. Es bestehen zu-
dem groBe Kaliberspringe in diesem Netzwerk (vgl. Abb. 1a Seite 42). Das
mesenchymale Retikulum eines Fokus dagegen ist weitmaschig, aufgelockert, oh-
ne wesentliche Kaliberschwankungen oder sehr groBkalibrigen Formationen (vgl.
Abb. 1b Seite 42). Ein engmaschiges Netzwerk mit groBen Kaliberdifferenzen fuhrt
zu einer erheblichen Dampfung und Streuung der Ultraschallwellen, woraus ein
helles, hyperechogenes B-Bild resultiert. In Analogie zu den vorgenannten Be-
obachtungen auf der zellularen Ebene des CHI zeigt sich nun ein weiteres feinge-
webliches Charakteristikum mit noch deutlicherer Relevanz fur die Ultraschallbild-
gebung: Das engmaschige, unterschiedlich kalibrierte Binde-/Stutzgewebe auBer-
halb des Fokus in unbetroffenen Pankreasregionen fuhrt infolge starkerer Damp-
fung und Streuung zu einem helleren, hyperechogenen, normalen Grauwertbild
des Pankreas. Demgegenuber flUhrt die weitmaschige, aufgelockerte Bindege-
websarchitektur innerhalb des Fokus zu deutlich geringerer Schallabschwéachung
und -streuung als in dessen Umgebung, was ein hypoechogeneres, dunkleres B-
Bild erzeugt (vgl. Abb. B17 — B22 und B29). Je nach Anordnung der bindegewe-
bigen Fasern und dem Grad ihrer Impedanzunterschiede zum umgebenden Ge-
webe werden die Ultraschallwellen unterschiedlich zur Ultraschallsonde zurtck-
geworfen oder werden sogar absorbiert. Aus der r&dumlichen Anordnung des
Mesenchyms resultiert, dass nicht alle Faserstrukturen abgebildet bzw. nur ange-
schnitten werden. Bildmorphologisch lassen sich infolgedessen innerhalb der hy-
poechogenen Bereiche kleine, Spots bzw. sternhimmelartige hyperechogene
Schallreflexionen darstellen.

Die dargestellten Ultraschallphdnomene des CHI sind in interessanter Analogie zu
Befunden von K. Mohnike bei der sonografischen Charakterisierung von Lymph-
knoten bei an M. Hodgkin Erkrankten zu sehen (89). Er beschrieb anhand von kor-
relierten in vivo-, in vitro- und histologischen Vergleichsuntersuchungen in zahlrei-
chen reprasentativen Fallen, dass sich in betroffenen Lymphknoten echoarme und
echoreiche Bereiche deutlich unterscheiden lassen. Dies lie3 sich einerseits zu-
rickfUhren auf das Vorkommen von sehr zellreichen, echoarmen Infiltraten sowie
andererseits diese Infiltrate begrenzende echoreiche bindegewebige Fasern (his-
tologisch nodulare Sklerose des M. Hodgkin). Hieraus resultierte ein typisches
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wabiges sonografisches Bild, das in seiner Auspragung abhangig von der Anzahl,
Verteilung und Stéarke der mesenchymalen Fasern ist (89). Das ultraschallphysika-
lisch begrindete und histologisch gesicherte sonografische Lymphknotenmodell
der nodularen Sklerose des M. Hodgkin lasst sich somit folgerichtig auf fokale und
disseminierte pathologische Betazellareale beim CHI Ubertragen.

Eine pathohistologische Untersuchung der CHI-Praparate auf bindegewebliche
Veréanderungen (Gomori-Versilberung) und Darlegung der Unterschiede beim CHI
gehort bisher nicht zur Routineuntersuchung dieser Gewebsproben. Eine prospek-
tive Studie mit dieser Fragestellung ist daher empfehlenswert, um zur weiteren Va-
lidierung der genannten Annahmen beizutragen.

a) Unbetroffenes Pankreasgewebe des
Patienten.

Befund: engmaschiges Bindegewebsnetz
mit teils dicken, groben mesenchymalen
Strangen.

b) Durch fokalen CHI Veréndertes Gewebe
des Patienten.

Befund: Weitmaschiges, aufgelockertes
Netzwerk ohne Nachweis verstarkter Bin-
degewebssepten

Abbildung 1: Histologische Bindegewebsdarstellung des Pankreas in unterschiedlichen Regionen
bei ein und demselben Patienten mit fokalem CHI. Farbung nach Gomori.'

Die Untersuchung von Patienten nach Entfernung von 95 — 98% des Pankreasge-
webes und reaktiver Hypertrophie zeigt ebenfalls ein deutlich hypoechogenes
Pankreas innerhalb der neu gebildeten Areale (Abb. B55 — B56). Es kommt infolge
komplexer Regulationsmechanismen zur Anpassung der Inselzellzahl. Man kann
aus den vorgenannten sonografischen Beobachtungen demzufolge postulieren,
dass das mesenchymale Netzwerk nicht im gleichen MaBe an diese Ver&dnderun-
gen angepasst wird und dadurch die echogenitatsbestimmenden Reflexe des
Bindegewebes gering sind. Dadurch erscheint das hypertrophierte Pankreas hy-
poechogen. Zur Validierung auch dieser Hypothese sollten zuklnftig noch weitere
Untersuchungen erfolgen.

' Mit freundlicher Genehmigung von Frau Prof. Dr. med. S. Vogelgesang, Institut fir Pathologie Uni-
versitatsklinikum Greifswald.
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4.4 1.3. Vaskularisation

Es ist bekannt, dass die Inselzellen des Pankreas einen hohen Mikrovaskularisati-
onsgrad aufweisen, welcher in direktem Zusammenhang mit den komplexen Re-
gulationsmechanismen zwischen Alpha- und Betazellen steht (90).

In der nativen sonografischen Untersuchung von an CHI Erkrankten konnten je-
doch keine Auffélligkeiten der Vaskularisation mittels Farbdoppler dargestellt wer-
den.” Bei drei Patienten (Kontrolluntersuchung, siehe Abb. B191) wurde daher
versucht, durch den Kontrastverstarker (SonoVue®) die sonografische Visualisie-
rung mittels CEUS zu verbessern. Auch hiermit konnten Blutflussverdnderungen
oder Transformationen des Vaskularisationsmusters nicht nachgewiesen werden.
Die Durchblutung entsprach der bei nativen oder KM-gestltzten MRT-
Untersuchungen (84).

Die im Rattenmodell gezeigte, experimentell-mikrovaskulare Mehrdurchblutung
der pathologischen Betazellen liegt somit deutlich unterhalb der derzeitigen Aufl®-
sungsgrenze der Farbdopplersonografie selbst unter Einsatz eines Kontrastmittels
(91).

Maligne oder benigne tumordse Veranderungen des Pankreas, bei denen mehr-
heitlich eine ausgepragte Neovaskularisation mit makroskopisch erhéhter Anzahl
der BlutgeféBe zu beobachten ist, kbnnen daher neben der charakteristischen
Morphologie auch durch ihre Vaskularisation im Ultraschall ahnlich wie im CT oder
MRT differentialdiagnostisch vom CHI abgegrenzt werden (Abb. B248-B252).

4.4.2. GroBe des Pankreas bei CHI

Die vorliegenden Befunde beim CHI zeigen in der Regel keine Uber der jeweiligen
Altersnorm liegende PankreasvergroBerung. Auffallig waren lediglich partielle Hy-
pertrophien, vorwiegend des Caput aber auch anderer Organanteile, die vor allem
bei kleinen oder sehr schmalen Pankreata besonders auffallen. Solche Auftreibun-
gen liegen jedoch zumeist noch im Rahmen der durch Siegel et al. (73) bereits im
Jahr 1987 aufgestellten Altersnorm des gesunden Pankreas von Kindern.

Partielle Hypertrophien, welche nicht in das patientenspezifische Gesamtbild des
Pankreas passen, sollten jedoch den Untersucher an einen moéglichen CHI denken
lassen. Aus den vorgenannten Grunden wurde auf eine durchgehende exakte sys-
tematische Vermessung der Pankreas verzichtet.

' Auch mit hoher Farbdopplersensitivitédt konnte der normale parenchymatdse Blutfluss auBerhalb
der Aa. pancreaticae mit den zur Verfligung stehenden Ultraschallgerdten und Sonden nicht oder
nur unregelmaBig geringflgig detektiert werden.
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4.4.3. Konturveranderungen des Pankreas

Die Beurteilung der AuBenkontur des Pankreas kann zur differentialdiagnostischen
Einordnung des CHI folgenden Beitrag leisten: Bei 70 von 85 (82%) der Sono-
gramme zeigten sich wellige/hdckrige AuBenkonturen und/oder vorgewolbte Or-
ganoberflachen. Somit ist das Vorliegen derartiger Ver&dnderungen hinweisend
aber nicht beweisend fUr diese Erkrankung. Es kann postuliert werden, dass diese
Auffalligkeiten maglicherweise durch ein verstarktes Wachstum sowie VergréBe-
rung der genetisch mutierten Betazellen hervorgerufen wird. Die héckerige Forma-
tion kdnnte dagegen durch die, den proliferierten Zellen benachbarten, verkleiner-
ten ,normalen” Zellen hervorgerufen werden (vgl. hierzu auch Kapitel 4.4.5) (88).

4.4.4. Abgrenzbarkeit des sonografischen CHI Befundes von Normalbefunden

und Differentialdiagnosen

Beispielhafte Normalbefunde (siehe Bildband Abb. B1 — B6) zeigen, dass die
Ausbildung von leichtgradigen Echogenitatsunterschieden innerhalb des Pan-
kreas bei gesunden Patienten normal ist. Um eine subtilere Differenzierung der
Impedanzunterschiede des Parenchyms, insbesondere der Darstellung milimeter-
groBer, pathologisch echoarmer Areale optisch zu verstarken, wurde ein GroBteil
der Pankreassonogramme in grellen Sepiaténen sowie in Blau- und Grinténen
angefertigt. Dies erfolgte vor dem Hintergrund, dass das menschliche Auge phy-
siologischerweise in der Lage ist, weitaus mehr Farbstufen als Grauwerte zu diffe-
renzieren (71, 72). Diese Abbildungsmodalitat trug vor allem in der Trainingsphase
dazu bei, die haufig nur dezenten Echogenitatsunterschiede pragnanter abzubil-
den und dadurch eine bessere Unterscheidbarkeit zu erzielen.

Die differentialdiagnostische Abgrenzung des CHI von weiteren pé&diatrischen Er-
krankungen der Bauchspeicheldrlse, wie beispielweise dem Isulinom, ist wichtig
zur Abklarung kindlicher Hypoglykamien (vgl. auch Abbildung 2 Seite 67).

Das Sonogramm des Insulinoms (Abb. B248 — B252) zeigt im Vergleich mit dem
CHI folgende deutliche Unterschiede: Scharfe Abgrenzbarkeit vom umgebenden
Pankreasgewebe, raumforderndes Wachstumsmuster, randstandige Hypoecho-
genitat sowie die o0.g. farbdopplersonografisch nachweisbare deutlich gesteigerte,
chaotische Vaskularisation (Tumorvaskularisation). Diese Eigenschaften sind beim
CHI dagegen nicht auffindbar.

Bei der Untersuchung eines Patienten mit Zustand nach Pankreaskontusion (Abb.
B253 und B254) kann die Diagnose in den meisten Fallen klinisch-anamnestisch
gestellt werden. In der sonografischen Untersuchung zeigen sich scharf konturier-
te, hypoechogene Bereiche, welche auf den ersten Blick sonografisch méglicher-
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weise an einen fokalen CHI erinnern kdnnten. Bei genauer Untersuchung in meh-
reren Schnittebenen zeigen sich jedoch kontusionsbedingte Rupturen innerhalb
des Pankreasparenchyms (Abb. B253 und B254) wodurch eine Abgrenzung vom
CHI mdglich ist.

4.4.5. Hypertrophie des Organs nach Resektion

In der Vergangenheit wurde zur chirurgischen Therapie des CHI als ultima ratio
eine 95 — 98%ige Resektion durchgefuhrt, um weiteren Hypoglykdmien entgegen
zu wirken. Ein Patient mit Zustand nach Pankreasresektion vor 7 Jahren mit seiner-
zeit zwei verbliebenen, linsengroBen Restanteilen des Pankreas ist in den Abb.
B55 — B56 dargestellt. Es zeigte sich vollig unerwartet eine extreme Hypertrophie
des Organs auf 34 mm Lange was einem Volumen von ca. 1 — 2 Millilitern ent-
spricht. Ahnliche Falle wurde bereits von Schénau et al. (92) und Berrocal et al.
(75) beschrieben.

GroBangelegte Studien zeigten, dass komplexe Regulationsmechanismen der Ein-
stellung des Insulinbedarfs zu Grunde liegen. Die Betazellmasse ist dynamisch
und kann im Laufe des Lebens reguliert werden (93). Als Ursache wird in der peri-
natalen und frihen postnatalen Phase die Neogenese der Inselzellen aus pankrea-
tischen Progenitorzellen angenommen. In der spéten postnatalen Phase liegt eher
eine langsame Selbstreplikation der Bildung von Inselzellen zugrunde (93). Nach
dem Abstillen sinkt die Replikationsrate. Sie kann aber wieder durch duBere Fakto-
ren stimuliert werden (94). Rhodes et al. (95) konnten 2005 zeigen, dass die Zahl
der Betazellen plastisch ist und durch Neogenese aus Progenitorzellen, Hyperpla-
sie und Hypertrophie bzw. Apoptose an die vorherrschenden Bedingungen ange-
passt werden kann. Es wird weiterhin angenommen, dass die Neogenese durch
Progenitorzellen auch nach der Geburt bis in das Erwachsenenalter mdglich ist
(96, 97), wenn auch langsamer aufgrund ihrer reduzierten Anzahl (98). Es wurden
bereits unterschiedliche Quellen der Neogenese der Inselzellen herausgearbeitet:
Replikation von vorbestehenden Betazellen durch epithelial-mesenchymale Um-
wandlung, Differenzierung von Progenitor-/ Stammzellen des duktalen Epithels
(Budding), Differenzierung von Azinuszellen oder auch die Differenzierung von
pankreatischen Progenitorzellen, welche nicht von Betazellen, duktalen oder
azinaren Zellen abstammen (99). Mausmodelle zeigten, dass die Progenitorzellen
wahrscheinlich hauptsachlich vom Epithel der Ductuli pancreatici abstammen
(100). Die Existenz von Stammzellen in Erwachsenen wird kontrovers diskutiert,
die Dedifferenzierung von Azinuszellen in multipotente Progenitorzellen kénnte
jedoch einen Weg darstellen verlorenes Pankreasgewebe zu ersetzen. Es wurde
bereits gezeigt, dass die Reprogrammierung des exokrinen Pankreas in endokrine
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Bauchspeicheldrisenzellen durch exogene Faktoren (Transdifferenzierung) mog-
lich ist (101, 102). Fur humane Betazellen konnte in vitro bereits gezeigt werden,
dass eine Transdifferenzierung in mesenchymale Zellen mit hohem proliferativen
Potential nach Verletzung des Pankreas mdglich ist. Diese Zellen kdénnen sich
wiederum in funktionelle Betazellen redifferenzieren (103).

Diese Untersuchungen belegen die Uberraschend hohe Regenerationsfahigkeit
des Pankreasgewebes wie in Abb. B55 — B56 gezeigt wird.

4.5. Diskussion der Kasuistik ausgewéhlter Patienten

Die Untersuchung des 2 Monate alten Patienten 4 (Abb. B17 — B22) im Vergleich

mit seinem eineiigen Zwillingsbruder zeigt deutlich die sonomorphologischen Un-
terschiede und Charakteristika des CHI im Vergleich zum Normalbefund des Zwil-
lingsbruders.

Wahrend der ersten Lebenswochen zeigte sich bei Patient 4 eine hypoglykédme
Stoffwechsellage wahrend der Zwilling normwertige Blutglucosewerte aufwies.
Nach Ausschluss haufiger padiatrischer Differentialdiagnosen (siehe Abbildung 2
Seite 67) erhartete sich der Verdacht auf einen kongenitalen Hyperinsulinismus
und der Patient wurde standardmaBig neben der genetischen Mutationsanalyse
fur eine funktionelle Bildgebung mittels PET/CT vorgesehen.

Vor Durchfihrung des PET/CT und genetischer Untersuchungen konnten sonogra-
fisch innerhalb des Pankreascaput, lateral des Konfluens, hypo-/hyperechogene
Areale nachgewiesen werden. Zusétzlich zeigte sich eine deutliche Auftreibung
des Caput. Vom Corpus bis zur Caudaspitze konnten keine Hinweise auf sonogra-
fisch sichtbare Veranderungen gefunden werden. Das pathologische verénderte
Areal des betroffenen Zwillings kann sonografisch mit einer GréBe von ca. 8 mm in
der sagittalen Ebene vermessen werden und zeigt sich sonomorphologisch cha-
rakteristisch fur einen fokalen CHI (vgl. auch Tabelle 6 Seite 22). Im durchgefuhr-
ten PET/CT wurde der Befund in der zum Sonogramm &quivalenten Ebene mit
ebenfalls ca. 8 mm Gr6Be und hoher Tracerakkumulation wieder aufgefunden. Es
zeigte sich sonografisch und genetisch beim Zwillingsbruder ein Normalbefund.
Dieses Beispiel zeigt besonders deutlich, dass die Aufnahmen jeweils in verschie-
denen Schnittebenen angefertigt und moglichst viele Sonogramme inklusive Vi-
deodokumentation fur eine spatere Befundauswertung akquiriert werden sollten.
Die sonografische Diagnostik des fokalen CHI erbringt im Hinblick auf die weitere
Therapie der Erkrankung mittels chirurgischer Fokusenukleation weitere Vorteile
gegenuber der alleinigen PET/CT als bildgebende Diagnostik (vgl. Tabelle 10 Sei-
te 35). Die intraoperative Lagekontrolle der Fokuslokalisation sowie die Kontrolle
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des postoperativen Enukleationsergebnisses sind mittels Ultraschall hingegen ein-
fach mdglich und verklrzen die Operationszeit durch eine gezieltere Therapie
(19). Es ist wichtig, dass der Operateur selbststandig seinen Operationsfortschritt
kontrollieren kann und damit organschonender Pankreasgewebe entfernt.
Dadurch wird insgesamt das operative outcome verbessert. Die Operationszeit
wird durch den Einsatz der Sonografie nicht oder nur minimal beeinflusst, da sich
durch die jeweils notwendigen intraoperativen, histopathologischen Kontrollen des
Resektionsrandes mittels Schnellschnittdiagnostik (frozen section) in jedem Fall
obligate Wartezeiten ergeben.

Bei der sonografischen Untersuchung der Patientin 14 (Abb. B51, B52) im Alter
von 1 3/12 Jahren zeigte sich auf Hohe des Isthmus ein im Durchmesser 10 mm
groB3es, deutlich hypoechogenes, unscharf begrenztes, rundovales Areal, welches
ausnahmsweise sogar raumfordernd imponiert und mottenfraBahnlich texturiert ist.
Das ist sonografisch ein eindrtcklicher Befund eines fokalen CHI. Er wurde Uber-
dies mittels PET/CT durch eine hohe Traceranreicherung identisch visualisiert.
Auch die molekulargenetische Untersuchung zeigte einen fur den fokalen CHI ty-
pischen Befund. Es erfolgte eine Resektion der Cauda pancreatis jedoch ohne
intraoperative sonografische Kontrolle. Im weiteren Verlauf zeigte sich eine Besse-
rung des klinischen Zustandsbildes mit ricklaufigen hypoglykédmen Episoden.

Erst nach 6 Jahren zeigten sich im Alter von 7 4/12 Jahren plétzlich erneut Hy-
poglykdmien. Eine sonografische Verlaufsuntersuchung konnte auf Héhe des
ehemaligen Fokus wiederum eine ca. 10x12 mm groBe, hypo-/hyperechogene,
hdckerig begrenzte, rundliche Formation abbilden, welche am ehesten einem Re-
zidiv des seinerzeitigen CHI Fokus entsprach. Es erfolgte daraufhin erneut eine
['®F]-6-Fluoro-DOPA PET/MRT Untersuchung des Pankreas, die eine hohe Tracer-
anreicherung in diesem Bereich zeigte. Mithin kam es wahrend der primé&ren ope-
rativen Therapie nicht zur vollstandigen Enukleation der pathologischen Betazellen
im Parenchym. Die verbliebenen Zellen zeigten daraufhin eine erneute Hypertro-
phie und Hyperplasie wie dies in der Literatur beschrieben wurde (91, 93, 99).
Dieser Verlauf zeigt, dass die Sonografie auch bei wieder auftretenden klinischen
Symptomen richtungsentscheidende Ergebnisse liefern und damit den Beginn ei-
ner erneuten Therapie verklrzen kann.

Die atypische Form des CHI konnte bei einem Patienten (Abb. B230 — B247) jahr-
lich Uber 5 Jahre dokumentiert werden (vgl. Tabelle 9, Seite 32).

Die Identitat der sonografischen Befunde mit dem PET/CT-Resultat dient als weite-
re Bestatigung der beschriebenen Merkmale (Abb. B235). Die molekulargeneti-
sche Untersuchung schlieBlich ist beweisend fur die atypische Form des CHI. Die
perlenkettenartige Konfiguration der hypoechogenen Areale innerhalb der Bauch-
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speicheldrise ist aufgrund eines Falles nicht als beweisend anzusehen, kann je-
doch als ein besonderes Merkmal dieser seltenen Form des CHI gelten.

4.6. Voraussetzungen und Grenzen der sonografischen Diagnostik des
CHI

Die objektiven Grenzen der Methode sind zunachst ultraschallphysikalisch und
geratetechnisch bestimmt. Bei Verwendung eines modernen Ultraschallhochleis-
tungsgerates mit Schallkbpfen von 8 - 18 (bis 22) MHz Schallfrequenz und den
Ublichen Farbdopplermodalitdten, wie sie etwa in neonatologischen Zentren oder
in kinderradiologischen Abteilungen eingesetzt werden, bestehen somit keine
nennenswerten physikalisch-technischen Grenzen des Verfahrens. Im Gegenteil,
die immer prazisere Technik der auf den Markt kommenden Gerate erlaubt, in zu-
nehmendem Male, feinste Gewebedifferenzierungen vor allem der Weichteilge-
webe und parenchymatdsen Organe vorzunehmen.

Von wesentlich gréBerer Bedeutung sind dagegen subjektive Limitierungen der
Methode: Der Untersucher/ die Untersucherin sollten bereits Uber qualifizierte Er-
fahrungen in der herkdmmlichen Abdominal- und Weichteildiagnostik von Fruh-
und Neugeborenen verfugen. Dazu gehdren Kenntnisse etwa auf dem Gebiet der
parenchymatdsen Erkrankungen des Pankreas, der Leber, der Nieren und der
Schilddruse. Weiterhin ist die Erfahrung in der subtilen sonografisch feingewebli-
chen Diagnostik in dieser Altersstufe, wie sie zusatzlich zur Anatomie und Topo-
graphie durch die typischen Echogenitats- und Texturmerkmale von Gewebe vor-
gegeben sind, im Gegensatz zur Sonografie &alterer Patienten eine mdgliche Limi-
tierung. Dieses bereits eingeflhrte Verfahren wird auch als Mikrosonographie be-
zeichnet(104). Zusammenfassend ist es wie bei jedem anspruchsvollen Diagnos-
tikverfahren erforderlich, sich ausfuhrlich und grindlich in die Problemstellung ein-
zuarbeiten, wozu der vorgelegte Bildatlas der CHI-Diagnostik in der Befundinter-
pretation eine Hilfestellung leisten soll.
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4.7. Entwurf einer Erweiterung der leitliniengerechten Therapie des CHI

durch die Sonografie

Die bestehende Leitlinie des CHI gibt ausfuhrlich einen Algorithmus zu Diagnostik,
Therapie und anschlieBender Weiterbetreuung von betroffenen pédiatrischen Pati-
enten vor (38). Die Erweiterung der Leitlinie durch die Implementierung der Sono-
grafie bedeutet einen Zugewinn im Rahmen der Diagnosestellung. Patienten kénn-
ten schneller spezialisierten Behandlungszentren zugeflhrt werden, der potentielle
Operateur muss sich nicht allein auf das praoperativ erstellte PET/CT oder
PET/MRT (11) verlassen um einen Fokus fur die Enukleation zu lokalisieren son-
dern kann den Fokus selbst intraoperativ darstellen und gezielter Proben fur eine
histopathologische Aufarbeitung entnehmen. Der Fokus kann dadurch in kirzerer
Zeit vollstandig entfernt werden. Die Operation ist schonender fur den Patienten
und das Outcome wird verbessert.

All diese Faktoren komplettieren die multimodale Diagnostik und Behandlung des
CHI. Ein Entwurf fur die Integration der Sonografie in den bestehenden leitlinien-
konformen diagnostischen Algorithmus kann nachfolgender Tabelle 11, Seite 50
entnommen werden,
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Tabelle 11: Entwurf eines diagnostisch therapeutischen Ablaufplanes bei
Verdacht auf CHI unter Beriicksichtigung der sonografischen Diagnostik’

1.Erkennung rezidivierender Hypoglykédmien bei jedem Neugeborenen (Blutzu-
ckermessung).

2.Mehrfache Durchfihrung der Pankreassonografie mit dem Ziel einen CHI zu
diagnostizieren oder auszuschlieBen.
3.Neuroprotektive MaBnahmen.

4.Bei CHI-Verdacht oder fraglichen laborchemischen, genetischen oder sono-
grafischen Befunden Kontaktaufnahme mit einem Behandlungszentrum und

Ubersenden der sonografischen Befunde zur Mitbeurteilung und Planung der
weiteren Diagnostik und Therapie.

5.Ad&quate medikamentdse Therapie.

6.Erneut multimodale Lokalisationsdiagnostik im Zentrum fir Hyperinsulinismus
mit Sonografie und ggf. PET/CT bzw. PET/MRT, wenn leitliniengerecht indiziert,

d.h. nach molekulargenetischer Untersuchung und Bestatigung der fokalen
Form des CHI.

« Bei erforderlicher operativer Therapie: pra- und intraoperative Sonografie
zur Fokusvisualisierung und Unterstitzung des Operateurs wahrend der
Enukleation.

7.Verlaufsuntersuchungen unter obligatem Einschluss der Sonografie.

' Gekdirzt, in Anlehnung an: Leitlinie kongenitaler Hyperinsulinismus — Empfehlungen zu Diagnostik
und Therapie (Stand: 01.01.2010)(105)

Anderungen fett hervorgehoben.
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Der kongenitale Hyperinsulinismus (CHI) ist eine seltene Erkrankung der Bauch-
speicheldrise und die haufigste persistierende Stérung des Glucosemetabolismus
bei Neugeborenen. Unterschiedliche Mutationen der genetischen Information in-
nerhalb der Betazellen des Pankreas verursachen den CHI. Sie fUhren zu fokalen,
diffusen und sehr selten zu atypischen Verlaufsformen der Erkrankung. Die Diag-
nosestellung ist haufig schwierig. Neben klinischen Kenntnissen und der Erfah-
rung des Behandelnden sind vielfaltige laborchemische, molekulargenetische und
schlieBlich bildgebende diagnostische Verfahren notwendig, um eine individuelle

Therapie durchfUhren zu kdénnen. Diese besteht in einer méglichen Heilung oder

zumindest der Stabilisierung des Krankheitsverlaufs.

In 85 sonografischen Untersuchungen von 58 Patienten mit dem Verdacht auf CHI,

durchgefthrt nach einem standardisierten Ablaufschema, zeigte sich, dass alle

drei Verlaufsformen des CHI sonografisch detektiert und dargestellt werden kon-
nen. Die wichtigsten sonografischen Charakteristika des CHI im Pankreas sind:

1. Dominierende sonografische Hypoechogenitat von Arealen aus pathologisch
veranderten Betazellen, teils durchsetzt mit hyperechogenen punktférmigen
Bereichen.

2. Eine unregelmaBige grob-granuléare bis wabige Textur des betroffenen Pan-
kreasgewebes.

3. Die sonografischen Veranderungen gehen flieBend, unregelméBig und un-
scharf begrenzt in normales Pankreasgewebe Uber.

4.  Sie sind ubiquitar im Pankreasgewebe.

5. Betroffene Betazellareale sind nicht raumfordernd oder von einer Kapsel be-
grenzt.

6. Fardopplersonographisch finden sich keine Veranderungen der Durchblu-
tung oder des Vaskularisationsmusters.

7. Bei der Unterscheidung des fokalen und diffusen CHI ist die GréBe des so-
nografisch hypoechogen imponierenden Pankreasparenchyms im Vergleich
zum umgebenden Pankreasgewebe folgendermalen bedeutungsvoll:

8. Der fokale CHI ist solitar. Die GroBe seiner hypoechogenen Areale betragt im
vorliegenden aufgrund der eigenen Untersuchungen (n=17) 5 — bis max. 27
mm (sonst nicht in der Literatur beschrieben).

9. Der diffuse CHI ist durch multiple, disseminierte hypoechogene Areale im
gesamten Pankreas in einer GréBenordnung von <1 — 5 mm charakterisiert
(n=63 Untersuchungen).

10. Die atypische CHI Form ist durch eine perlenkettenartige Konfiguration der
pathologischen Betazellkonglomerate charakterisiert (n=5 Untersuchungen).
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Diese sonomorphologischen Charakteristika kénnen mit im Schrifttum mitgeteilten
histologischen Merkmalen des CHI folgendermaBen korreliert werden: Es zeigt
sich innerhalb pathologisch veranderter Regionen aus hyperplastischen Betazel-
len ein vermehrter Zytoplasmagehalt der einzelnen Zellen mit vergroBerten Zell-
kernen und Golgi-Regionen. Dadurch ist der Flussigkeitsgehalt in diesen Regionen
erhoht. Weiterhin kénnen verkleinerte Betazellen mit vermindertem Zytoplasmage-
halt in der Nahe der pathologisch veranderten Betazellkonglomerate gefunden
werden. Ultraschallphysikalisch bedingt dies eine niedrige Impedanz der stoff-
wechselaktiven Bereiche im Vergleich zum umgebenden, unbetroffenen Pan-
kreasgewebe und damit ein hypoechogenes sonografisches Bild. Zusétzlich zei-
gen sich histologisch supprimierte, verkleinerte normale Betazellen im Bereich der
mutierten Betazellverbande, so dass sich sonografisch hyperechogene Spots hie-
raus ergeben. Seestern- bzw. pseudopodienartige Formationen eines solchen
Areals im Ultraschallbild kénnen histologisch deckungsgleich durch das Wachs-
tum von veré&nderten Betazellen in Form von Ausziehungen in normales Pankreas-
gewebe wiedererkannt werden. Weiterhin zeigt sich histologisch eine interessante
Verénderung der Bindegewebsarchitektur speziell beim fokalen CHI: Es kommt zu
einer aufgelockerten weitmaschigen Formation in der Region eines CHI-Fokus im
Gegensatz zu einem engmaschigen, von dicken mesenchymalen Strangen durch-
zogenen Bindegewebsaufbau auBerhalb eines Fokus. Ersteres fuhrt zu vermehrter,
erleichterter Schallpenetration (Hypoechogenitat), letzteres zu erhéhter Dampfung
und Streuung im Sinne der Hyperechogenitét.

Bei 15 der 58 Patienten wurde die Entwicklung des Krankheitsbildes im Langs-
schnitt von bis zu 5 Jahren verfolgt. Ein Vergleich mit der stoffwechselspezifischen
PET/CT und PET/MRT Darstellung belegt die weitgehende Ubereinstimmung mit
den sonografischen Befunden. Vergleichende Darstellungen von sonomorpholo-
gisch moglicherweise ahnlichen Erkrankungen des Pankreas lassen differentialdi-
agnostisch deutliche Unterschiede zum CHI erkennen. Zuséatzlich kann die bereits
von anderen Autoren beschriebene Moglichkeit einer reaktiven Hypertrophie des
Pankreas nach 95-98%iger Resektion in der Neonatalzeit eindrucksvoll dokumen-
tiert werden.

Ein systematisches Ultraschalluntersuchungs- und Beurteilungsschema wurde
erarbeitet. Dabei zeigte sich, dass die Sonographie des CHI nicht nur dem bild-
gebenden Diagnostiker vorbehalten bleiben sollte, sondern auch fur den gut so-
nographisch ausgebildeten und erfahrenen éarztlichen Ultraschallanwender még-
lich ist, dies insbesondere infolge der immer komfortabler werdenden Ultraschall-
gerate mit sehr hochaufldsenden Schallképfen bis 22 MHz Schallfrequenz.

Der erstellte Bildband dient dem klinisch und praktisch tatigen Arzt als Vorlage
und Vergleichsgrundlage fur die Befunderhebung beim CHI. Die bestehende Leit-
linie zur Diagnostik und Therapie des CHI sollte dahingehend erweitert werden,
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dass die Pankreassonographie frihzeitig und fortwahrend innerhalb des gesamten
Behandlungsprozesses eines Betroffenen genutzt werden kann. Insgesamt kann
somit gezeigt werden, dass die sonografische Diagnostik des CHI eine durchfuhr-
bare, vorteilhafte Methode der Diagnostik des CHI gegenUber den bisherigen Ver-
fahren darstellt.
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8. Anhang

R-Hydroxybutyrat/FFS <1

Abbildung 2: Vereinfachtes Schema zur Abklarung einer kindlichen Nuchternhypoglykdmie
nach Weigel et al. (3)

(FFS = freie Fettsauren, KK = Ketonkérper, BGA = Blutgasanalyse;

@ Hypoglykéamien ohne Azidose mit niedrigen FFS und niedrigen KK sind typisch fiir das Vorliegen
eines kongenitalen Hyperinsulinismus)



8.Anhang

Tabelle 12: Zusammenfassung der sonografisch patientenspezifischen Befunde beim fokalen CHI 1

1/B7-B9 2/B10-B12 3/B13-B16 4/B17-B22 5/B23-B25 6/B26-B28 7 / B29-B31 8/B32-B34 9/B35-B40 10/ B41-B42
1Mo. /& 1Mo./Q 1Mo. /& 2 Mo. /& 3Mo./? 4 Mo. /& 4 Mo. /& 5Mo. /& 5Mo/? 9 Mo. /&
Auffallend rund [Caput: Cauda mit Fo- Eineiiger Zwil- Pra- und intrao- [Hypoechogener [Hypoechogenes [UnregelmaBig Fokus Caput mit [GroBer Fokus im
abgrenzbarer HauptFokus cusareal. Insge- |ling. Geschwis- |perative Darstel- |Fokus im Be- Areal vom Uncus| konturiertes Ausdehnung Caput
Fokus im Caput. |ventral des samt deutliche |[terkind gesund. |lung. reich des Caput |bis zum Collum, |hypoechogenes |vom Uncus bis |am Duodenum
Konfluens. Hypertrophie der|Caput: deutlich |Focus rundlich ~ [und Corpus mit |umklammert den | Areal im Caput. |zum Collum, den |anliegend, vent-
In allen Ebenen |Cauda. Bessere |hypoechogenes |bis lobuliert, sanduhrférmiger | Konfluens C- UmschlieBt Kon- | Konfluens C- rolateral des
gut sonografisch | Abbildung des | Areal mit Auslau-|lateral des Kon- |Verbindung. formig. Am fluens C-férmig. |férmig umklam- |Confluens.
darstellbar. Fokus von trans- |fern in den fluens. Duodenum Artefizielle mernd.
lienal, coronar. |Uncus. Corpus und anliegend. Schallschallten- |Pra-und Posto-
Corpus und Cauda unauffal- bildung fuhrt zu | perative Darstel-
Cauda ohne lig. groBerer Ein- lung ohne we-
Auffalligkeiten. schétzung des |sentliche Unter-
Fokus im Caput. |schiede.
Caput: rund mit  [In Form des Irreguldr, pseu- [Hufeisenférmi- [Rundlich, unre- [Areale im Caput [UnregelmaBig, [Fokus vom C-férmig. Fast das gesam-
zentralen, hypo- | Caput (Hufeisen-|dopodienartige | ger, sich um des | gelmaBig. und Corpusbe- |sanduhrférmig | Uncus und Schmale, sand- |te Caput betref-
echogenen, férmig) Auslaufer, unre- | Confluens win- reich sanduhr-  [vom Uncus bis |lateral bis ventral|uhrférmige Ver- |fende U-férmige,

ausgezogenen | Ausziehungen in |gelmaBige Form |dender Fokus férmig durch zum Collum. des Confluens  |bindung erzeugt |lobulierte Form.
Anteilen. nicht betroffenes | (Cauda). innerhalb des feine Gewebs- ungeformt bis den falschen
Gewebe. Caput. brucke verbun- ovalar. Eindruck zweier
den. Foci je nach
Schnittebene.
Caput: ca.7mm ca. 8x8mm ca. 5x5x10mm ca. 8x9mm ca. 6 mm ca. 7x10 mm ca. 27 mm ca. 10x7 mm ca. 25 mm ca. 11x10 mm
wellig wellig sehr wellig Caput/Corpus Unregelmé&Big, |glatt bis leicht  [Wellige im Fo-  |leicht wellig sehr leicht wellig [wellig
glatt, Caudaspit- | wellig nahe wellig kusbereich am
ze wellig Fokus sonst glatt Caput
Caput: hypo- Hypoechogene, [Hypoechogen Hypoechogener [Hypo-/ hyper- Caput/Corpus: [Deutlich hypo-  [Deutlich hypo-  [Hypo-/hyper- Hypoechogene
echogen mit diffuse Durch- mit runden, Fokus im sonst |echgen. Dorsale |hypoechogen, |echogen vom echogene Textur |echogene, fle- | Textur durch-
starke hypo- setzung des verstarkt hypo- |isohepatisch Schallverstar- teilweise dorsale |Uncus bis zum | mit zentraler ckige zusam- setzt mit hyper-
echogenen Caput teilweise |echogenen echogenen kung besonders |Schallverstar- Collum. starkerer Echo- |menhangende |echogenen
Anteilen zentral. |starker hypo- Arealen. Pankreas. intraoperativ kung. genitats- Bereiche vom Anteilen (Motten-
Corpus: diffus echogene Berei- | Teilweise dorsal auffallig. minderung Uncus bis zum  |fraBbild).
hypoechogen. |che. hyperechogen Caput mit hyper- [Collum.
durch vermin- echogenem
derte Schall- Saum.
ddmpfung.
homogen inhomogen, typisches Mot- homogen inhomogen, Inhomogen, inhomogen, inhomogen, grob granuliert, inhomogen,
bis wollkig fleckig tenfraBbild 9 wabig. wabig fleckig MottenfraBbild wabig fleckig, wabig
Fokus gut ab- Fokus gut ab- Fokus sehr gut [Fokus sehr gut [Abgrenzbarkeit [Fokus sehr gut [Fokus sehr gut [Fokus sehr gut |Fokus abgrenz- [Fokus gut ab-
grenzbar. grenzbar. abgrenzbar. abgrenzbar. vom umgeben- [vom hyperhepa- [vom umgeben- |abgrenzbar bar vom angren- | grenzbar. Mit

den Pankreas-

tisch echogenen

den hyperhepa-

zenden Gewebe,

dem angrenzen-

gewebe gege- |Pankreasgewe- |[tisch echogenen teilweise ver- den Gewebe
ben. be abgrenzbar |Gewebe ab- schmelzend verschmelzend.
grenzbar

Befund identisch:
Fokaler CHI
(o. Abbildung)

Befund identisch:
Fokaler CHI
(o. Abbildung)

Befund identisch:
Fokaler CHI

Befund identisch:
Fokaler CHI

Befund identisch:
Fokaler CHI

Befund identisch:
Fokaler CHI

Befund identisch:
Fokaler CHI

Befundlokalisati-
on identisch,
jedoch kleiner:
Fokaler CHI

Befund identisch:
Fokaler CHI

Befund identisch:
Fokaler CHI
(o. Abbildung)

Im Vergleich zum nicht betroffenen Pankreasgewebe; fette Hervorhebung markiert die Beispielpatienten (vgl. Text)
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8.Anhang

Tabelle 13: Zusammenfassung der sonografisch patientenspezifischen Befunde beim fokalen CHI 2

gewebe nixht

Caudabereich.

liert. Regrow

11/B43-B45 12/B46-B48 13/7B49-B50 14 /B51-Bb2 14a [ B53-B54 15 /B55-B56
11 Mo./ @ 1J.2Mo./Q 1J.3Mo./ & 1J.3Mo./? 7J.4Mo. [ Q 7J.5Mo. /@
Hypoechogenes [Intraoperative Deutlicher Fokus [Uncus, Caput Verlaufsuntersu- [Z. n. 95% Resek-
Caput, vor allem |Darstellung des |innerhalb des und Collum grob |chung. tion mit linsen-
dorsal/lateral des [seesternférmi- gesamten Caput. |granuliert. Z.n. Caudare- groBem Restge-
Confluens. gen, hypoecho- |Dieser ist hypo- |Auffallend hypo- |sektion vor 6 webe. Aktuell
genen Fokus auf |echogen und echogen ab- Jahren. extreme Hyper-
Hohe des Isth-  |markant vom grenzbarer, Hypoechogenes |trophie. Ausdeh-
mus. Umgeben- |Corpus ab- raumfordernder- |Areal an Resekti- [nung Organ
des Pankreas- grenzbar. Hauptfokus im onsstelle, granu- |wieder bis zum

Corpus. Hypo-/

Caput betreffend.
U-férmig den
Konfluens um-

Fokus, spitze
Ausziehungen in
das umliegende

mit pseudopodi-
enartigen Aus-
ziehungen be-

pus unauffallig.

Cauda: rundlich,

Cauda reseziert.
Rundlicher,
seesternformiger

pathologisch nicht vollstdndig |hyperechogenes
verandert. entfernter path.  |Muster im ge-
Zellen. samten Organ.
Das gesamte Seesternférmiger [Fokus im Caput |[Caput und Cor- [Caput unauffallig. {In Bezug zur

Resektion extre-
me Hypertrophie.
Ausdehnung | bis

klammernd. Pankreasgewebe |sonders im tumorahnlich Fokus am Cor- II'=3,4cm. Dicke
Uncusbereich. wirkend. pusende. am | bis 10mm;
am Il bis 5mm,
ca. 5mm ca. bx6 mm ca. 6 mm ca. 10 mm 10x12 mm -
glatt Nicht beurteilbar [Wellig im Caput- [wellig glatt glatt
da intraoperative |bereich sonst
Darstellung. glatt.
Caput deutlich Hypo-/hyper- GleichmaBig Fokus hypo- Hypo-/hyper- Pankreas hypo-/
hypoechogen, echogenes Bild |hypoechogen im |echogen. Tu- echogen. hyperechogen
teilweise winzige |im Vergleich zum | Gegensatz zum |mords Uber das verandert.
hyperechogene [restlichen Pan-  |isohepatisch Pankreas hinaus-
Areale. kreasgewebe. echogenen um- [ragend.
gebenden Ge-
webe.
inhomogen, wabig, inhomo-  [inhomogen bis  [inhomogen, unauffallige wabig, inhomo-
fleckig gen fleckig fleckig Textur des gen
Organs

Fokus sehr gut
abgrenzbar

Deutlich vom
umliegenden
Pankreasgewebe
abgrenzbar

Fokus sehr gut
abgrenzbar

Fokus geht diffus
in nicht betroffe-
nes Pankreasge-
webe Uber.

Fokus geht un-
scharf in das
betroffene Pan-
kreasgewebe
Uber.

Gesamtes wieder
gebildetes Organ
diffus durchsetzt

Befund identisch:
Fokaler CHI

Befund identisch:
Fokaler CHI

Befund identisch:
Fokaler CHI
(o. Abbildung)

Fokaler CHI
(o. Abbildung)

Befund identisch:

PET/CT Nachun-
tersuchung:
identischer Be-
fund zur Sono-
grafie

n/a

' Im Vergleich zum nicht betroffenen Pankreasgewebe

Kleinbuchstabe (a) hinter der Pat.-Nr. kennzeichnet chron.

Verlaufe
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Tabelle 14: Zusammenfassung der sonografisch patientenspezifischen Befunde beim diffusen CHI 1

16 / B57-B60 17/ B61-B63 18 /B64-B66 |18a/B137-B139| 19/B67-B70 19a/B76-B77 |19b/B153-B154| 20/B71-B73 21 /B74-B75 22 /0. Abb.
M/ 3 M/ Q M/ Q 2a/ @ M/ & 5M /3 2a5M /3 3M/ Q@ 3M/ 3 3M/ Q@
Hypertrophie I/ll | Hypertrophie Hypertrophie, Verlaufsdarstel- | Hyperechogene |Verlaufs- Verlaufs- |-l durchsetzt  |I-Ill vollstandig  |Hyperhepati-
deutliche Hypo- |von [+Ill. deformiertes | lung. Areale in allen | darstellung. darstellung. von hypoecho-  |von hypoecho- |sches Organ mit
echogenitat |-l | Deutlich und IlI. Fortschreiten Anteilen nach- | Deckungsglei- |Deutliche Hyper-|genen Berei- genen Bereichen|deutlich hypo-
mit stérkster grobgranuléar/ Abgrenzbarkeit |des diffusen weisbar. cher Befund zur |trophie des chen. Gesamtes |durchsetzt. echogenen
Auspragung in | |wabig in |. Viele |der suspekten |CHI. Beispielhafter Erstuntersu- gesamten Pan- |Organ stark Typisch diffuses |Arealen in allen
teilweise hyper- |hyperechogene |Bereiche im | gut|Adipdses Kind | Befund fur diffu- |chung. kreas, beson- deformiert bei Muster mit wabi- |Anteilen.
echogene Area- |Bereiche ,stern- |sonst diffus das sen CHI. ders ausgepragt [NormgréBe. ger Textur. (ohne Abb. im
le. himmelartig” in I-| Organ durchset- inl. Bildband)
Il zend.
I: deformiert I: stark hyper- I: hypertroph, Ahnlicher Be- I: hypertroph, Caput wirkt Wellige Kontur  |In allen Anteilen |Hypertrophie des|Hypertrophie
II: regelrecht troph deformiert fund mit 1Monat | aufgetrieben aufgetrieben, und Hypertro- deformiert. Organs vor allem |und Deformitaten
IIl: deformiert II: regelrecht [I: zur Cauda hin | jedoch verstark- | wirkend GroBe jedoch phie in I-I1l. GroBe im oberen |in Il und III. in 1, 111
III: hypertroph an GroBe zu- te Hypertrophie | Il: hypertroph, altersentspre- Normbereich. Deformierung im
partielle Hyper- | Deformierungen |nehmend in allen Berei- deformiert chend. Isthmusbereich
trophie [+1ll in [+11. [Il: deformiert chen I1I: unregelméBig
glatt wellig glatt wellig stark wellig wellig stark wellig stark wellig wellig stark wellig
|: starkste Hypo- | In allen Anteilen | Hypoechogene |Zusatzliche I-1ll: Hypoecho- | Deckungsgleich | Hypo-hyper- Gesamtes Organ |Hypoechogene |Hypoechogene
echogenitaten, |Hypoechogenitat| Bereiche in allen | hypo-/hyper- gene Bereiche in| hypoechogene |echogene Berei- |hypoechogen. Durchsetzung in |Areale in allen
teilweise kleine | nachweisbar Anteilen, welche |echogene Berei- | allen Anteilen. Bereiche im chein |-l | besonders I-11l. Teilweise mit|Bereichen des
hyperechogene |teilweise stark sich teils sehr che. |+1I: Deutliche Vergleich zum | (sternhimmelar- |auffallig. dorsaler hyper- |Organs nach-
Areale hypoechogene |gutvom umge- |Organ insge- Ansammlung Vorbefund. tig). echogener Si- weisbar. Teilwei-
II: hypoechoge- |Bereich mit benden Pan- samt hyperhepa-| von hypo-/hyper- chel. se sternférmige
nes Areal dorsaler Hyper- | kreasgewebe tisch echogen echogenen Anordnung.
IIl: hypoechoge- | echogenitat abgrenzen. (sternhimmel-
nes Areal mit artig)
pseudopodien-
artigen Aus-
laufern
grobgranular inhomogen/ MottenfraB3- grobgranular; MottenfraB3- MottenfraB3- MottenfraB3- grobgranular MottenfraB- MottenfraB-
wabig struktur verstarkte Mot- | struktur struktur struktur struktur struktur
tenfraBstruktur
kontinuierlicher | kontinuierlicher | Kein Fokus, Fleckférmige, Alle Organteile | Schlechte Ab- Kontinuierlich Kontinuierliche |Gesamtes Organ |in allen Anteile
Ubergang inner- | Ubergang inner- | kontinuierliche | kontinuierliche | diffus durch- grenzbarkeit. durchsetztes Durchsetzung diffus durchsetzt, |fleckférmige,
halb des gesam-| halb des gesam- | Durchsetzung. | Durchsetzung setzt. Pseudopodien- | Organ. des gesamten  [teilweise hypo- |diffuse Durch-
ten Organs ten Organs Teilweise Aus- | des Pankreas in | Pseudopodien- |artige Auszie- Organs. echogene Aus- |setzung des
teilweise Auslau- | teilweise Ausldu- | l&ufer in umge- | allen Anteilen. artige Auslaufer |hungen der laufer sichtbar.  |hyperhepati-
fer fer bendes Gewebe in nicht betroffe- | hypoechogenen schen Organs
nes Gewebe Bereiche.
Befund Befund Befund dBefundh
: identisch: identisch: : identisch: identisch: :
kein PET erfolgt | pyifiser CHI | Diffuser CHI - kein PET erfolgt - - Diffuser CHI | Diffuser CHI | kein PET erfolgt

(o. Abbildung)

(o. Abbildung)

(0. Abbildung)

(o. Abbildung)

I: Caput; II: Corpus; lll: Cauda; Kleinbuchstaben (a, b) hinter der Pat.-Nr. kennzeichnen chronolog. Verléaufe;
fette Hervorhebung markiert Beispielpatient (vgl. Text)
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Tabelle 15: Zusammenfassung der sonografisch patientenspezifischen Befunde beim diffusen CHI 2

23 /B78-B80 24 / B81-B83 25/ B84-B86 26/B87-B89 |26a/B116-B117| 27 /B90-B91 |27a/B129-B130 28 /B92 28a/B164-B166| 29 /B93-B94
5SM/ @ 5M/ @ 6M/? ™/ 2 1a2M/Q ™/ Q UM/ Q 8M /2 3a3M/Q 8M/Q
Gute Schallbe- |Darstellung in ZerklUftetes Hypoechogene |Verlaufsuntersu- |30% Caudare- |Verlaufsuntersu- |Auffallend aufge-|Verlaufsuntersu- |Deutlich welli-

Bereiche gehen
in nicht betroffe-
ne isohepatisch
echogene Areale
Uber und bilden
teilweise Auslau-
fer.

Bereiche sehr
gut vom restli-
chen Pankreas-
gewebe ab-
grenzbar.

genen Bereiche
bilden abgrenz-
bare Auslaufer in
umliegendes
Pankreasgewebe

vom restlichen
Pankreas ab-
grenzbar. Be-
troffene Areale
sind im gesam-
ten Organ auf-
findbar.

setzung des
gesamten Or-
gans.

setzung des
gesamten Or-
gans.

setzung des
gesamten Or-
gans.

artige Auslaufer
der hypoecho-
genen Areale in
das umliegende
Gewebe.

Betazellen dis-
seminiert Uber
das gesamte
Pankreas verteilt.

dingungen unter |allen Anteilen Organ mit hypo- |Areale in allen  |chung. sektion vor 3 Wo.|chung. triebenes und chung. ges, lobuliertes
Narkose. Kleine |mdglich. Veran- |echogenen Anteilen nach- ohne Besserung |Bestatigung des |welliges Organ |Fortschreiten des|Pankreas mit
Hypoechogene |derungenin | Arealen in allen |weisbar. Beson- |Fortschreiten des|der Klinik. diffusen CHI. mit zarten hypo- |diffusen CHI. Alle|hypoechogenen
Areale in allen und Il beson- Teilen. ders deutliche  |Befundes. MillimetergroBe, |Deutlich hypo- |echogenen sonomorphologi- [Bereichen Uber
Organanteilen.  |ders deutlich. Veré&nderung im disseminiert echogenes Arealen. schen Charakte- |das gesamte
Caput. verteilte hypo-/  |Organ unter ristika stark Organ verteilt.
hyperechogene |Therapie. ausgepragt.
Areale.
Organ wirkt GroBe unauffal-  |I-1ll deutlich GroBe und Form |Deformitat und  |I/Il aufgetrieben. |GréBe und Form |1/l hypertrophiert|I-1ll starke Hyper-|I-lll GroBe unauf-
insgesamt aufge-|lig. deformiert, zer- |unauffallig. Hypertrophie des|lll: Z. n. Resekti- |altersentspre- /unregelmaBig |trophie und fallig.
trieben. Form regelrecht |kltftet Pankreas stark  |on. chend. aufgetrieben Deformation Form in allen
I/Il: deformiert in I-M1. ausgeprégt. wirkend Anteilen defor-
III: regelrecht miert
wellig glatt bis leicht stark wellig in I-lll|stark wellig in | |stark wellig in wellig in lund Il |glatt stark wellig stark wellig stark wellig
wellig in Il wellig in Il'und Il |allen Anteilen
I/ll: disseminiert |Kleine hypo- Deutlich hypo-  |Stark hypoecho- |l: stark hypo- I: fleckig hypo- |lso- bis hypo- /Il groBtenteils | I-Ill hypoecho-  |[I-lll hypoecho-
verteilte, hypo- |echogene Areale |echogene Area- |genes . echogen echogen. echogen. isoechogen mit |genes Pankreas |genes Organ mit
echogene Berei- |in | dorsal des lenin I-lll. Nicht |Sternhimmelartig |II: Zunahme Isthmus und Il Stéarker hypo- zarten hypo- mit sternhimmel- |fleckigen, hypo-
che. Konfluens. betroffenes verteilte hypo- hypoechogene |disseminiert echogene Areale [echogenen artigen hypo-/ echogenen
I1I: fleckig mit Il deutlich hypo- |Pankreas hyper- |echogene Berei- |Areale in Il und |verteilte hypo-/ |abgrenzbar teils |Arealen. hyperechogenen |Bereichen. Teils,
hypoechogenen |echogen. hepatisch cheinllund lll. |l hyperechogene |mit dorsaler Arealen. sternhimmelarti-
Arealen Bereiche. Hyperechogeni- ge Hyperecho-
tat genitaten.
grobgranular inhomogen, wabig, fleckig inhomogen, MottenfraB- MottenfraB- MottenfraB- inhomogen, MottenfraB- MottenfraB-
fleckig in 1 und Ill fleckig struktur struktur struktur fleckig struktur struktur
Hypoechogene |Hypoechogene |Die hypoecho- |Das Caput ist gut|Diffuse Durch-  |Diffuse Durch-  |Diffuse Durch-  |Pseudopodien- |Pathologische  |Weicher Uber-

gang der patho-
logischen, hypo-
echogenen
Bereiche in nicht
Ibetroﬁ‘ene Area-
e.

Befund
identisch:
Diffuser CHI
(o. Abbildung)

kein PET erfolgt

kein PET erfolgt

kein PET erfolgt

Befund
identisch:
Diffuser CHI

kein PET erfolgt

Befund
identisch:
Diffuser CHI

I: Caput; II: Corpus; lll: Cauda; Kleinbuchstabe (a) hinter der Patientennummer kennzeichnet chronologische Verlaufsbeobachtungen
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Tabelle 16: Zusammenfassung der sonografisch patientenspezifischen Befunde beim diffusen CHI 3

30/ B95-B97 31/B98-B100 | 32/B101-B104 |32a/B158-B160| 33 /B105-B107 | 34/B108-B109 | 35/B110-B112 | 36 /B113-B115
8M /2 M/ oM/ 3 2a10M /& 10M/Q 10M/Q oM/ 3 10M/Q
Aufgetriebenes |Auffallend hypo- | Organ stark Verlaufs- In |-l hypo- Fur den diffusen | Hypertrophes Alle Bereiche
Caput. Multiple |echogene Berei- |durchsetzt von | darstellung. echogene Berei- | CHI auffallig Caput mit hypo- |des Organs
hypo-/hyper- cheninlundll. |hypoechogenen |Deckungsgleich |che eindricklich |verandertes echogenem durchsetzt von
echogene Berei- Arealen zusam- |betroffene Area- |nachweisbar. gesamtes Or- Fokus und weite-|hypoechogenen
che (sternhim- men mit allen le. Caudahyper- gan. rer Hypoecho-  |Arealen.
melartig) in I-1l. typischen Zei-  |trophie mit ein- genitat innerhalb
chen eines CHI. |drucksvoller [Tund 111.
Sehr eindrick-  |Darstellung Z. n. >% Resek-
lich. pathologischer tion Cauda. Jetzt
Bereiche. starke reaktive
Hypertrophie.
|: deformiert Form und GroBe | I-Ill: deformiert | Deformiertes Deformierung |: deformiert, |: deformiert | bis Il: defor-
II/lll: regelrecht | regelrecht. GroBe in lund Il | Pankreas in I-Ill. | Mitte II. Restliche|hypertroph II/lIl: regelrecht  |miert.
GroBe unauffal- altersentspre- Hypertrophie der| Bereiche unauf- |1l/Ill: nur leicht Hypertrophie GroBe unauffal-
lig. chend Cauda. fallig. verandert des Caputund |lig.
GroBe in Il am GroBe altersent- | restliches Pan-
oberen Ende sprechend un- | kreas fast voll-
des Referenz- auffallig. standig wieder
bereiches gebildet.
wellig glatt wellig wellig wellig leicht wellig I: leicht wellig wellig
Disseminiert |: grobgranulére, | Hypoechogene | Gleiche Lokali- | I-lll: gut ab- Diffuse Durch- | I-lll mit hypo- Gesamtes Pan-
verteilte hypo- hypoechogene |Bereiche in I/ll, |sation der hypo-/| grenzbare setzung des echogenen kreas von hypo-
echogene Areale| Areale mit zarten | teilweise mit hyperechogenen| hypo-/ hyper- gesamten Or- Arealen. Teilwei- [echogenen
in I-1l, teils mit | pseudopodien- | hyperechoge- Arealen. echogene Area- |gans mit hypo-/ |se starker hypo- |Arealen durch-

hyperechoge-
nem dorsalem

artigen Auslau-
fern

nem Saum und
pseudopodien-

le. Dazwischen
nicht betroffenes

hyperechogenen
Bereichen.

echogene Areale
innerhalb dieser

setzt. Teilweise
gehen diese in

Saum. II: sternférmiger |artigen Auslau- Gewebe. Bereiche. einander Uber.
Fokus fern.
MottenfraB3- fleckig, inhomo- |deutliche Mot- | Wabige, motten- |inhomogen, grobgranular Fleckig bis mot- |MottenfraB-
struktur gen tenfraB-struktur | fraBahnliche fleckiges Pan- | wabig tenfraBahnlich in |struktur
Struktur, v.a. in | kreas in I-lll .
Il
Diffuser Uber- I: pathologische |Hypoechogene |Inlund Il sind |Arealein I-lll gut | Diffuser Uber- I/ll gute Ab- Hypoechogene
gang mit Areale schwer | Herde gut ab- pathologisch abgrenzbar. gang pathologi- | grenzbarkeit der |Bereiche ab-
schlechter Ab- |vom umliegen- |grenzbar. veranderte Area- scher und nicht | pathologisch grenzbar, teils
grenzbarkeit der | den Gewebe le voneinander pathologischer | veranderten mit isoechoge-
betroffenen von |abgrenzbar. abgrenzbar. In Bereiche ohne | Areale. nem Gewebe
den nicht be- II: sehr gute IIl gehen diese Abgrenzbarkeit. |ll: diffuse verschmelzend.
troffenen Arealen| Abgrenzbarkeit in einander Uber. Durchsetzung
Befund Befund Befund Befund
identisch: ! o . identisch: . identisch: .
Diffuser CHI Dll(fjfigtelf%]Hl kein PET erfolgt - Diffuser CHI kein PET erfolgt Diffuser CHI kein PET erfolgt

(o. Abbildung)

(o. Abbildung)

(o. Abbildung)

I: Caput; Il: Corpus; lll: Cauda; Kleinbuchstaben (a) hinter der Pat.-Nr. kennzeichnen chronolog. Verlaufe; fette Hervorhebung markiert Beispielpatient (vgl.

Text)

72



8.Anhang

Tabelle 17: Zusammenfassung der sonografisch patientenspezifischen Befunde beim diffusen CHI 4

37 /B118-B119 | 38 /B120-B122 |38a/B140-B141| 39/B123-B125 |39a/B142-B144 39b /B173 40/ B223-B227 | 41/ B228-B229
1a2M /3 1a3M/Q 2a/@ 1a4M/ Q 2a/®? 3a6M/Q 29a/ 9 56a/ 9

In allen darzu-  |Fleckig, inhomo- |Verlaufsdarstel- |In allen Anteilen |Verlaufs- Verlaufs- Untersuchung Untersuchung

stellenden Antei- |genes Organ mit |lung. mit hypoechoge- |darstellung. darstellung. der Mutter von  |der GroBmutter

len deutliche besonders guter |Kaum Veradnde- |nen Bereichen |Fortgeschrittener |Z. n. Cauda- Pat. 39 bei fami- |von Pat. 39 bei

Merkmale des Sicht auf die rung zum Vorbe- |durchsetztes Befund im Ca-  |resektion. ligrer Form des |familiarem CHI.

diffusen CHI mit |Cauda trans- fund. Caput nicht|Pankreas. Caput |put. CHL. Auch bei ihr

hypo-/ hyper- lienal. einsehbar. wirkt aufgetrie- Ahnlich hypo- Merkmale des

echogener Tex- ben. /hyperechogene |diffusen CHI

tur. Familiarer CHI. Areale. nachweisbar.

Regelrechte II/l11: deformiert  |lI/Ill: deformiert |Deformation am |I-Ill deformiert.  |Deformation des |Form und GréBe |Deformiertes
Form. I: In den einseh- |lll: hypertroph Isthmus. Cauda |Cauda aufge- Isthmus und der |regelrecht. Organ.
baren Bereichen wirkt aufgetrie-  |trieben. Cauda. GroBe unauffal-
Altersentspre- GroBe altersent- ben. lig.
chende GréBe. [sprechend. GroBe unauffal-
I1l: hypertroph lig.
leicht wellig II/Ill |wellig leicht wellig Isthmus wellig wellig wellig glatt stark wellig
Hypo-/ hyper- Gesamtes Organ |Gesamtes Organ |I-1ll mit dissemi- |I: fortgeschritte- |Hypo-/ hyper- Hypoechogene |Hyperechogenes
echogene Berei- |hypoechogen, |in Kongruenz niert verteilten ne Hypoechoge- |echogenes Bereiche in | und |Organ.
che im gesamten |teils starker zum Vorbefund |hypoechogenen |nitat. Pseudopo- |Erscheinungs- |ll. Hypoechogene
Pankreas. hypoechogene |mit hypo-/ hype- |Arealen. dienartige Aus- |bild. Bereiche in | und
Areale mit hype- |[rechogenen laufer. Il nachweisbar.
rechogenen Bereichen
Linien. durchsetzt.
MottenfraBstruk- |wabig, inhomo- |wabig, inhomo- |MottenfraB3- MottenfraB- grobgranular, fleckige, teils zart|MottenfraB-
tur gen gen struktur struktur wabig mottenfraBahnli- |struktur.
che Textur
Keine nicht Hypoechogene |Hypoechogene |Hypoechogene |Disseminiert Disseminiert betroffene Areale|Gesamtes Organ
veranderten Bereiche gehen |Bereiche gehen |Bereiche teils gut|betroffenes betroffenes gut abgrenzbar. |diffus durchsetzt.
Anteile abgrenz- |flieBend ineinan- |flieBend ineinan- |vom isohepa- Pankreas in I-lll. |Pankreas in I-llI. Hypoechogene
bar. Diffuse der Uber dazwi- |der Uber. Teils  |tisch echogenen Bereiche teils
Durchsetzung schen nicht gut abgrenzbar. |Gewebe ab- vom umliegen-
des Organs. pathologisch grenzbar. den Gewebe
veranderte Be- abgrenzbar.
reiche.
dentisch: | Befund Befund |
Diffuser CHI kein PET erfolgt - - identisch: - identisch: kein PET erfolgt
Diffuser CHI Diffuser CHI

(o. Abbildung)

I: Caput; II: Corpus; lll: Cauda; Kleinbuchstaben (a, b) hinter der Patientennummer kennzeichnen chronologische Verlaufsbeobachtungen
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8.Anhang

Tabelle 18 Zusammenfassung der sonografisch patientenspezifischen Befunde beim diffusen CHI 5

42 /B126-B128

42a/B150-B152

42b / B174-176

42c / B190-B191

43/B131-B136

44/ B145-B146

45/B147-B149

45a/B167-B169

46 /B155-B157

47 /B161-B163

1a5M /3 2a5M /& 3a7M/ 3 6a 1M/ 3 1a8M/ 3 2a/d 2a3M /3 3a4M /3 2a6M/Q 3a/?

Fur den diffusen |Verlaufs- Verlaufs- Verlaufs- In I-1ll dissemi- | Disseminiert Gesamtes Organ |Verlaufsunter- Grobgranuléres, |Z. n. Resektion

CHI charakteris- |untersuchung. |untersuchung untersuchung. |niert verteile verteilte, mehrere|mit hypo-/ hype- |suchung. teilweise hyper- |Cauda pankrea-

tische Struktur. |In allen Anteilen |nach Caudare- hypoechogene |millimetergroBe |rechogenen trophes Pan- tis.
nachgewiesene |sektion. Hypoechogene |Bereiche. hypo-/ hyper- Areale durch- Bestatigung des |kreas mit groBen |Deutlich hyper-

Cauda nicht Charakteristika |Wiederholte dar- |Bereiche lassen |Eindrucklicher  |echogene Area- |setzt. Vorbefundes. hypoechogenen |trophiertes Caput

einsehbar. fur den diffusen |[stellung der sich im gesam- |Befund. le. GroBenzunahme |Bereichen in mit starker mot-
CHI kongruent  |bisherigen Cha- |ten Organ dar- |Z. n. Resektion des Organs. Caput und Cau- |tenfraBahnlicher

zum Vorbefund
nachweisbar.

rakteristika des
CHI fur diesen
Patienten mit

weiteren hypo-

stellen. In der
CEUS Untersu-
chung keine
erhohte Vaskula-

der Caudaspitze.

Keine vollstandi-
ge Darstellung
aufgrund Unruhe
Patient.

da.

Textur. Deutli-
ches Bild des
diffusen CHI.

echogenen risierung dar-
Arealen. stellbar.
Stark deformier- |Deformation Form und GréBe |Form und GroBe |I/ll deformiert |I: deformiert Form und GréBe |Leichte Deforma-|I/Ill deformiert |+1l: hypertroph
tes Organ mit weniger stark des Caput regel- |altersentspre- unauffallig. tion in Il und vergroBert  |Ill: reseziert
altersentspre- zum Vorbefund. |recht. chend. GroBe in allen GroBe altersent-
chender GroBe. |GroBe altersent- |Corpus unregel- Anteilen alters-  |sprechend GroBenzunahme
sprechend maBig, nicht entsprechend.
aufgetrieben.
stark wellig wellig leicht wellig glatt I/1l: wellig wellig wellig leicht wellig wellig in I/11I wellig
Isohepatisch Hyperechogenes|Hyperechogenes|Organ leicht Hypoechogenes |Hyperechogenes|Hyperechogenes|Hyperechogenes|Leicht hyper- Stark hypo-/
echogenes Organ mit hypo- |Organ mit hypo- |hypoechogen mit|Organ mit starker|Organ. Organ mit hypo-/ |Organ mit flecki- |echogenes hyperechogenes
Organ mit klei-  |echogenen echogenen starker hypo-/ hypoechogenen [MillimetergroBe, |hyperechogenen |gen, hypo-/ Organ mit deutli- [Muster. Hyper-
nen, deutlich Herden in I-11l. Herden in I/I1. hyperechogenen |Arealen in I-lll.  |hypo-/hyper- Arealen zum Teil |hyperechogenen |che hypoecho- |echogene punkt-
hypoechogenen Arealen in identi- echogene Berei- |mit dorsaler Arealen mit genen Bereichen |bis bandférmige
Arealen in I/ll schen Bereichen che. .Schallverstar-  |dorsaler ,Schall- |in | und Il Areale hinter
im Vergleich mit Hyperechogene |kung® (vermin-  |verstarkung". stark hypoecho-
dem Vorbefund. Spots. derte Dadmfung). genen Berechen.

MottenfraB3-
struktur

Deutliche Mot-
tenfraBBstruktur

grobgranular,
mottenfraBahn-
lich

grobgranular

grobgranular bis
mottenfraBahn-
lich verandert

MottenfraB3-
struktur.

fleckig, grobgra-
nular

fleckig, grobgra-
nular

I-11l: grobgra-
nular

I/lll: motten-
fraBahnlich

in allen Anteilen
starke Motten-
fraBstruktur.

Betroffene Areale
gut abgrenzbar.

Bereiche teils
polygonal und

Areale durchset-
zen das gesamte

Areale durchset-
zen das gesamte

Die Herde sind
polygonal, gehen

Unscharfe Ab-
grenzung der

Pathologische
Areale von weni-

Pathologische
Areale von weni-

Pathologische
Areale mit feinen,

Gesamtes Rest-
organ ist veran-

mit Auslaufern in |Pankreas. Pankreas. ineinander Uber |pathologischen |gen, nicht be- gen, nicht be- pseudopodienar- |dert.
das umliegende und verschmel- |Areale vom troffenen Arealen |troffenen Arealen |tigen Auslaufern
Gewebe Uber- zen mit dem restlichen Pan- |abgrenzbar. abgrenzbar. in das umliegen-
gehend umliegenden kreasgewebe de Pankreasge-
Gewebe webe.
Befund Befund idBeenftliancdh'
identisch: - - - identisch: kein PET erfolgt | kein PET erfolgt - kein PET erfolgt Diffuser CHI
Diffuser CHI Diffuser CHI

(o. Abbildung)

I: Caput; II: Corpus; IlI: Cauda; Kleinbuchstaben (a, b, ¢) hinter der Pat.-Nr. kennzeichnen chronolog. Verlaufe; fette Hervorhebung markiert Beispielpatient

(vgl. Text)
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Tabelle 19: Zusammenfassung der sonografisch patientenspezifischen Befunde beim diffusen CHI 6

48 /B170-B172

49/B177-B178

49a /B182-B186

50/B179-B181

51/B187-B189

51a/B192-B194

52 /B195-B196

52a / B199-B201

52b / B202-B203

3a4M/ 3 4a2M/ 3 5a5M /3 5a/ 9 5a8M /3 7a2M /& 7a8M /3 8a8M /3 9a8M/ 3
Charakteristi- I-11l' mit diffus Verlaufsunter- Hochauflésende |Fur den CHI Verlaufs- Darstellung des |Verlaufsunter- Verlaufsunter-
scher Befund fur |verteilten hypo- [suchung. Darstellung. festgelegte darstellung. Pankreas als suchung. suchung.
den langer be- |echogenen Hypoechogene |Merkmale sehr |Wie auch in der |Gesamtaufnah-
stehenden CHI. |Bereichen. Wie im Vorbe- Bereiche bis gutin allen Voraufnahme in  |me mdoglich. In allen Anteilen |In allen Anteilen
Auffallig hyper- |Die hypoecho- |fund auch hier  |max. 5mm Anteilen des allen Anteilen Charakteristika |des Organs des Organs
tropher Isthmus |genen Areale disseminiert Durchmesser im |Pankreas dar- hypoechogene |des diffusen CHI |Charakteristika |Charakteristika
und unauffallige |wirken in der verteilte hypo- gesamten Pan- |stellbar. Areale nach- nachweisbar. des CHI dar- des CHI deutlich
Caudaspitze. Cauda kompak- |echogene Berei- |kreas. weisbar. stellbar. darstellbar.

ter und weniger |[che. Kongruent mit
diffus verteilt. Das Organ ist Vorbefund.

stéarker defor- Pankreas eher

miert. hyperechogen.
Hypertropher I/ll regelrecht I/lIl deformiert I-11l deformiert | deutlich hyper- |Form und GréBe |Form und GroBe |Form und GroBe |Form und GroBe
Isthmus sonst 11l deformiert und |und hypertroph, troph alters- altersentspre- altersentspre- altersentspre-
altersentspre- hypertroph Il regelrecht Il'und Ill alters- |entsprechend chend. chend unauffél- |chend.
chende Form entsprechend lig.
und GroBe.
leicht wellig |-l |wellig wellig wellig wellig in I-11 glattin | bis glatt wellig wellig

wellig in 11/11
Hypohepatisch |In allen Anteilen |Wie im Vorbe- Hypoechogene |Deutlich hypo-  |Wie im Vorbe- In allen Anteilen |GroBe, hypo-/ Deutlich hypo-
echogenes hypo-/ hyper- fund in allen Areale in allen  |echogene Berei- |fund in allen hypo-/ hyper- hyperechogene |echogene Berei-
Pankreas mit echogene Berei- |Anteilen hypo-/  |Anteilen mit che in I-lll sehr  |Anteilen hypo-/ |echogene Area- |Areale in I-llI. che mit hyper-
sternhimmelartig |che. hyperechogene |dorsal davon gut dargestellt.  |hyperechogene |le. echogenen
hyperechogenen Areale. gelegenen Areale Spots.
Spots in |-l und punktférmigen Eher hyperecho-
ovalem hypo- hyperechogenen genes Pankreas.
echogenem Arealen.
Bereich in I.
I-1l grobgranular |Grobgranular bis |mottenfraBahn- |starke Motten-  |mottenfraBahn- |mottenfraBahn- |grobgranular wabig/ motten-  |wabig/ motten-
Caudaspitze mottenfraBahn- |lich fraBtextur lich lich fraB&hnlich fraB&hnlich
feingranulér. lich.
Gesamtes Or- Hypoechogene |Die hypoecho- |Die hypoecho- |Diffuse Durch- |Diffuse Durch-  |Hypoechogene |Pseudopodienar-|Gesamtes Organ
gan, auBer Cau- |Areale durchzie- |genen Bereiche |genen Arealen |setzung des setzung des Bereiche mit tige hypoecho- |diffus durchsetzt.
daspitze, diffus |hen das Organ |durchsetzen das |gehen diffus/ gesamten Or- gesamten Or- Auslaufern in das|gene Auslaufer
hypoechogen diffus und konti- |gesamte Organ. |pseudopodien- |gans mit hypo- |gans mit hypo- |umliegende deutlich darstell-
durchsetzt. nuierlich. formig in das echogenen echogenen Gewebe Uber-  |bar.
umliegende Arealen. Arealen, teil- gehend und das
Gewebe Uber. weise Auslaufer. |gesamte Organ
durchsetzend.
. . . Setund Befund Befund
kein PET erfolgt | kein PET erfolgt | kein PET erfolgt Diffuser CHI - identisch: identisch: - -
Diffuser CHI Diffuser CHI

(o. Abbildung)

I: Caput; II: Corpus; lll: Cauda; Kleinbuchstaben (a, b) hinter der Pat.-Nr. kennzeichnen chronolog. Verlaufe;
fette Hervorhebung markiert Beispielpatient (vgl. Text)
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Tabelle 20: Zusammenfassung der sonografisch patientenspezifischen Befunde beim diffusen CHI 7

52c / B207-B209

52d / B213-B214

53/B197-B198

54/ B204-B206

55/B210-B212

55a/B215-B216

56 /B217-B219

57 | B220-B222

10a9M /& 11a9M /3 8a/d 9a9M /3 11a/d 12a6M /3 13a6M /3 24a /3
Verlaufsunter- Verlaufsunter- Hypoechogene |Stark hypoecho- |Darstellung von |Verlaufsunter- Untersuchung Schlanker Patient
suchung. suchung. Areale in I-I1l gene Bereiche |hypoechogenen |suchung. eines langer mit schweren
Far das Alter zu  |Wie in den Vor- |jeweils mit dorsal |im gesamten Arealen in allen |l und [l mit bestehenden Krampfleiden.
hyperechogenes |befunden kaum |davin gelegenen |Organ, jedoch  |Anteilen des hypoechogenen |diffusen CHI. Onkel von Pat.
Pankreas. veranderte Dar- |hyperechogenen |besonders in|.  |Pankreas, wel- |Arealen, de- Deutlich Veran- |Nr. 32.
Charakteristi- stellung des Bereichen auf- che mit dem ckungsgleich mit|derungen in allen|Hypoechogene
scher Befund Organs. grund fehlender umliegenden der Untersu- Organanteilen.  |Areale in I-Ill
des diffusen CHI.|Cauda hyper- Schalldampfung. Gewebe ver- chung vor einem |Cauda teils Bisher keine

troph und aufge- schmelzen. Jahr. gasuberlagert  |Therapie.
trieben. I nicht vollstan- II: nur einge-
dig einsehbar schrankt zu
beurteilen.
Form und GréBe |l/Il regelrecht altersentspre- GroBe am obe-  |Form regelrecht. |Form und GréBe |GroBe am obe- |I: aufgetrieben
altersentspre- 11l wellig und chend unaufféllig|ren Ende des GroBe altersent- |altersentspre- ren Ende des II: regelrechte
chend. aufgetrieben Referenzberei- |sprechend. chend regel- Referenzberei- |Form
ches. Form am recht. ches. II: deformiert
Caput und Isth- Deformierung vor|GroéBe in I-111
mus aufgetrie- allem in l1/1l altersentspre-
ben. chend.
leicht wellig in Il |I/1l glatt glatt leicht wellig glatt glatt wellig wellig
Il wellig
Deutlich hypo-/ |Hypoechogene |Hyperhepatisch |Hypoechogene |Hypohepatisch |In|und Il hypo- |Hyperhepatisch |Hypo-/ hyper-
hyperechogene |Areale in allen echogenes Areale innerhalb |echogenes echogene Berei- |echogenes echogene Berei-
Bereiche. Anteilen des Pankreas mit des gesamten  |Pankreas mit che im eher Organ mit deut- |che in I-ll, teil-
Insgesamt eher |Organs nach- hypoechogenen |Organs. Beson- |hypo-/ hyper- hyperhepatisch |lich hypoecho- |weise hyper-
hypoechogenes |weisbar. De- Arealenin I-lll.  |ders auffallig in | {echogenen echogenen genen Bereichen |echogene dorsa-
Pankreas. ckungsgleicher und IlI. Bereichen in I-lll |Pankreas. besonders in I/Il. |le Sichel (auf-

Befund mit den
Voruntersuchun-
gen.

grund verminder-
ter Schalldamp-
fung).

wabig verandert

wabig verandert

stark motten-
fraBahnlich
verandert

grobgranular

grobgranular

grobgranular

grobgra-
nulér/wabig in I/1l
Il feingranulér

fleckig, inhomo-
gen

Das gesamte
Organ ist diffus
von hypoecho-
genen Bereichen
durchsetzt.

Das gesamte
Organ ist diffus
von hypo-
echogenen
Bereichen
durchsetzt.

Pseudopodienar-
tige Auslaufer
der hypoecho-
genen Bereiche
durchziehen das
gesamte Organ

Kontinuierlicher
Ubergang der
hypoechogenen
Areale in das
umliegende
Gewebe.

Kontinuierlicher
Ubergang der
hypoechogenen
Areale in das
umliegende
Gewebe.

Hypoechogene
Bereiche gehen
in das umliegen-
de Pankreasge-
webe diffus Uber.

Die hypoecho-
genen Bereichen
gehen pseu-
dopodienartig in
das umliegende
Gewebe uber.

Hypoechogene
Bereiche gehen
diffus in das
umliegende
Gewebe Uber.

kein PET erfolgt

kein PET erfolgt

kein PET erfolgt

kein PET erfolgt

kein PET erfolgt

kein PET erfolgt

I: Caput; II: Corpus; lll: Cauda; Kleinbuchstaben (a, ¢, d) hinter der Pat.-Nr. kennzeichnen chronolog. Verlaufe;
fette Hervorhebung markiert Beispielpatient (vgl. Text)
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Tabelle 21: Zusammenfassung der sonografisch patientenspezifischen Befunde beim atypischen CHI

58 / B230-B235

58a / B236-B238

58b / B239-B241

58c / B242-B245

58d / B246-B247

5M /3

1a5M /3

2a11M/ 3

4a/d

5a4M /3

Von einander
abgrenzbare
rundliche Areale
in I, Ilund Il
Pankreas insge-
samt hyperhepa-
tisch echogen.
PET mit perl-
schnurahnlicher
Konfiguration der
Traceranreiche-
rung.

Verlaufsdarstel-
lung.

Cauda gasuber-
lagert.
Bestatigung des
Vorbefundes.
Areal im Caput
hypertrophiert.

Verlaufsdarstel-
lung.
Hypoechogene
Bereiche in | und
Il vergleichbar
mit Vorbefunden.

Verlaufsdarstel-
lung.

Caput hypo-
echogen. Herde
im Vergleich zum
Befund mit 5
Monaten in der
Lokalisation nicht
verandert.

Keine Regredi-
enz.

Verlaufsdarstel-
lung.
VergroBerung
des Pankreas,
jedoch in der
Altersnorm.
Hypoechogene
Bereiche de-
ckungsgleich mit
Voraufnahmen. |
und Il am starks-
ten betroffen.

wellig

Form und GréBe |Deformiertes I/Il: alters- I: wirkt aufgetrie- |Deformiertes
des Pankreas Pankreas. GroBe |entsprechend ben jedoch Pankreas. GroBe
altersentspre- innerhalb der II: leicht hyper- |innerhalb der innerhalb der
chend Altersnorm. troph Altersnorm Altersnorm.
wellig wellig glatt bis leicht I-lll leicht wellig. |glatt bis leicht

wellig

| bis lI: rundliche
hypoechogene
Bereiche gren-
zen sich vom
hyperhepatisch
echogenen
Pankreas ab.

I: hypoechogen,
gleiche Textur
wie mit 5 Mona-
ten.

II: rundliches, hy-
poechogenes
Areal mit dorsa-
ler hyperecho-

I/lIl hypoecho-
gene Areale
konstant.

Gesamtes Organ
von hypo-/ hype-
rechogenen
Bereichen
durchsetzt.
Besonders aus-
Ig?lepréigt in lund

Im gesamten
Organ hypo-/
hyperechogene
Bereiche in
identischer
Lokalisation wie
in den Vorbefun-
den.

I1I: wabig

bar

gener Sichel.
I: inhomogen/ |: wabig grob granuliert |grob granuliert/ |wabig, motten-
wabig II: grobgranular wabig fraBahnlich
II: grobgranulér |1ll: nicht darstell- verandert.

I/l teilweise
geht betroffenes
Pankreasgewebe
mit pseudopodi-
enartigen Aus-
laufern in das
umliegende
Gewebe Uber.

Hypoechogene
Bereiche in um-
liegendes hyper-
hepatisch echo-
genes Pankreas-
gewebe, pseu-
dopodienartig,
Ubergehend.

Hypoechogene
Bereiche sind in
umliegendes
isohepatisch
echogene Pan-
kreasgewebe
kontinuierlich
Ubergehend.

I/111: Auslaufer
der hypoecho-
genen Bereiche
teilweise in das
umliegende
Gewebe am
deutlichsten.

I/IIl: Kontinuierli-
cher Ubergang
der hypoecho-
genen Bereiche
in das umliegen-
de Pankreasge-
webe.

Befund
identisch:
Diffuser CHI

I: Caput; Il: Corpus; lll: Cauda; Kleinbuchstaben (a, c, d) hinter der Pat.-Nr. kennzeichnen chronolog. Verlaufe; fette Hervorhebung markiert Beispielpatient

(vgl. Text)
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Tabelle 22: Histopathologische Charakteristika des fokalen und diffusen CHI'

- Fokale Hyperplasie

- Konfluierende, hyperplastische B-Zellen

- GroBe Nuclei der B-Zellen

- Zytoplasma vermehrt

- VergroéBerte Golgi Region mit hohem Proinsu-
lin-gehalt

- Grenzen der fokalen Hyperplasie unregelméa-
Big

- Pathologische Inseln umgeben von unauffalli-
gen exokrinen Pankreaszellen und unveran-
derten Inseln

- Endokrine Zellen nahe der Ausfihrungsgange
durch dunne Bindegewebsstrange oder Azi-
nus-gewebe getrennt

- Histologische Pankreasarchitektur bleibt er-
halten. (91)

Umgebende Inseln:

- Verkleinert, Zytoplasma geschrumpft

- Kleine Nuclei

- B-Zellen speichern vermehrt Insulingranula
und verminderte Proinsulinproduktion

- Umgebende [-Zellen befinden sich in einer
Art ,Ruhestadium®

Makroskopisch mehrheitlich normal erschei-

nend

VergroBerte B-Zellen

Mitunter extrem groBBe Zellkerne(108)

- Pathologische 3-Zellen Uber das gesamte
Pan-kreas verteilt

- Hohe Aktivitat des Golgi Apparates gekenn-
zeichnet durch hohe Proinsulinspiegel inner-
halb der 3-Zellen

- Geringer Insulinspiegel innerhalb der Zelle

(aufgrund standiger, ungeregelter Sekretion)

Umgebende Inseln:

- Gleichsam verminderte Insulingranula und er-
héhte Proinsulinproduktion

- VergroBerte Zellkerne bei verminderter Ge-
samt-menge des Zytoplasmas

" nach Sempoux et al. (53, 54, 106), Rahier et al. (88, 107), Mohamed (91)
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Tabelle 23: Anzahl, Alters- und Geschlechtsverteilung der Untersuchungen
von Patienten mit fokalem CHI

iMm 2M |3M 4M 5M 9M |11M (1a2M [1a3M |[7a4M (7a5M
¢ N 1 2 1 1 1 1 1 9
3 |2 1 2 1 1 1 8
2 17
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Tabelle 24: Anzahl, Alters- und Geschlechtsverteilung der Untersuchungen
von Patienten mit diffusem CHI

iM 2M 3M 5M 6M ™ 8M 9M 10M
¢ |2 2 2 1 2 3 3 15
3 |1 1 1 1 1 2 7
1a2M (1a3M |[1a4M 1ia5M |1a7M [1a 8M
¢ 1 1 1 4
3 |1 1 1 3
2a 2a3M [2a5M 2a6M (2a 10M
¢ |3 1 4
EE 1 2 1 5
3a 3a3M [3a4M (3a6M |3a7M
1 1 1 3
3 2 1 3
4a 2M
3 |1 1
5a 5a5M |5a 8M
1 1
3 1 1 2
6a 1M
3 |1 1
7a2M |7a8M
3 1 2
8a 8a 8M
3 |1 1 2
9a8M |9a9M
3 |1 1 2
10a 9M |11a 11a9M |12a6M |13a 6M [24a |29a 56a
? 1 1 2
EE 1 1 1 1 1 6
? 29
g 34
% 63
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8.Anhang

Tabelle 25: Aufstellung der untersuchten Patienten mit diffusem CHI nach Pa-
tientennummer und Alter sowie zugehérigen Verlaufsuntersuchungen'

16 1M 41 56a
17 1M 42 1a 5M
18 1M 42a 2a 5M
18a 2a 42b 3a7M
19 2M 42c 6a 1M
19a 5M 43 1a 8M
19b 2a 5M 44 2a
20 3M 45 2a 3M
21 3M 45a 3a 4M
22 3M 46 2a 6M
23 5M 47 3a
24 5M 48 3a 4M
25 6M 49 4a 2M
26 ™ 49a 5a 5M
26a 1a2M 50 5a
27 7™ 51 5a 8M
27a 1a7M 51a 7a 2M
28 8M 52 7a 8M
28a 3a 3M 52a 8a 8M
29 8M 52b 9a 8M
30 8M 52¢ 10a 9M
31 M 52d 11a 9M
32 10M 53 8a
32a 2a 10M 54 9a 9M
33 10M 55 11a
34 10M 55a 12a 6M
35 10M 56 13a 6M
36 10M 57 24a
37 1a2M

38 1a 3M

38a 2a

39 1a 4M

39a 2a

39b 3a 6M

40 29a

' Kleinbuchstaben (a - d) kennzeichnen chronologische Verlaufsuntersuchungen

81



Danksagung

Danksagung

Ich danke herzlichst Herrn PD Dr. med. Ludwig von Rohden fur die freundliche
Uberlassung des Themas. Vielen Dank fur die Ermutigung dieses schwierige
Thema umzusetzen, flr Ihre Geduld, Beratung und die fortwahrende groBzlgige
Unterstutzung wahrend der lehrreichen Zeit der Fertigstellung der Arbeit; auch
Uber Landesgrenzen hinweg.

Ein herzliches Dankeschodn geht an Herrn Prof. Dr. med. K. Mohnike fUr die fachli-
chen Anregungen, sachdienlichen Hinweise und die Beratung im Bezug auf den
kongenitalen Hyperinsulinismus sowie seine internationale Expertise auf diesem
Gebiet.

Danken méchte ich auBerdem Herrn Prof. Dr. med. W. Mohnike des Diagnostisch
Therapeutischen Zentrums Frankfurter Tor fur die freundliche Bereitstellung der
verwendeten [8F]-6-Fluoro-DOPA PET, PET/CT und PET/MRT Fusionsaufnahmen.
Sehr zum Gelingen beigetragen hat zudem Herr Prof. Dr. med. W. Barthlen, Direk-
tor der Klinik und Poliklinik fur Kinderchirurgie der Universitat Greifswald fur die
Ermdglichung der intraoperativen sonografischen Untersuchungen von an CHI
erkrankten Patienten. Einen herzlichen Dank hierfUr.

Besonders danken moéchte ich auch der wissenschaftlichen Mitarbeiterin, Kommili-
tonin und sehr guten Freundin Frau Susanne Empting fUr die aufgebrachte Zeit
und Hilfe in der Patientenrecherche, Beratung und Unterstitzung des Gelingens
der Arbeit wahrend der gesamten Zeit der Erstellung.

Fur die fachliche, ehrliche und aufbauende Unterstitzung méchte ich auBerdem
gern Frau OA Dr. med. Grit Neumann und dem gesamten Team der kinderradiolo-
gischen Abteilung der Klinik fur Radiologie und Nuklearmedizin des Universitats-
klinikums Magdeburg meinen besonderen Dank aussprechen.

Ein besonderer Dank ergeht an alle Familien mit ihren Kindern, welche geduldig in
die Untersuchungen einwilligten und dadurch einen enormen Beitrag in der fort-
wahrenden Verbesserung dieses seltenen Krankheitsbildes geleistet haben.

Moglich wurde diese Arbeit nicht zuletzt nur durch meine Familie und Freunde. Ich

mochte Euch fur die Geduld, die ermunternden Worte und die Hilfe wahrend der
gesamten Promotionszeit herzlich danken.

82



Ehrenerklarung

Ehrenerklarung

lch erklare, dass ich die der Medizinischen Fakultdt der Otto-von-Guericke-
Universitat zur Promotion eingereichte Dissertation mit dem Titel

Sonografische Diagnostik des kongenitalen Hyperinsulinismus im Kindesalter
in der Universitatsklinik fur Radiologie und Nuklearmedizin Bereich padiatrische

Radiologie Magdeburg in Zusammenarbeit mit der Universitatskinderklinik Mag-
deburg Bereich padiatrische Endokrinologie und Stoffwechsel

mit Unterstltzung durch PD Dr. med. L. v. Rohden

ohne sonstige Hilfe durchgeflhrt und bei der Abfassung der Dissertation keine
anderen als die dort aufgefuhrten Hilfsmittel benutzt habe.

Bei der Abfassung der Dissertation sind rechte Dritter nicht verletzt worden.
Ich habe diese Dissertation bisher an keiner in- oder auslédndischen Hochschule
zur Promotion eingereicht.

Ich Ubertrage der Medizinischen Fakultat das Recht, weitere Kopien meiner Dis-
sertation herzustellen und zu vertreiben.

?oéu{ Qe

83



Der Lebenslauf ist in der Online-Version aus Datenschutzgriinden nicht enthalten.



Aus der Klinik fir Radiologie und Nuklearmedizin
Bereich padiatrische Radiologie
und der Universitatskinderklinik
Bereich padiatrische Endokrinologie und Stoffwechsel
der Medizinischen Fakultat
der Otto-von-Guericke-Universitdt Magdeburg

Sonografische Diagnostik des kongenitalen Hyperinsulinismus
im Kindesalter

Bildband

zur Erlangung des Doktorgrades
Dr. med.

(doctor medicinae)

an der Medizinischen Fakultat
der Otto-von-Guericke-Universitdt Magdeburg

vorgelegt VON ..o Robert Achim Grams
AUS e e e e nnnas Zwickau

Magdeburg oo 2018






Einleitung

Dieser Bildband ist zusammen mit der Promotionsschrift zur sonografischen Diagnostik des kon-
genitalen Hyperinsulinismus im Kindesalter fUr den klinisch tatigen Untersucher erstellt worden.

Er soll dazu dienen, sonografisch suspekte Befunde dieser Erkrankung richtig einzuschatzen und
weitere Diagnostik- und Behandlungsschritte zu veranlassen.

Anmerkungen zur Benutzung:

1.

Die Kapitel des Bildbandes sind gegliedert in Normalbefunde, fokale, diffuse und atypische
Formen des Hyperinsulinismus (CHI) sowie beispielhafte differentialdiagnostische Befunde
des Pankreas.

Die Patienten sind strikt chronologisch nach dem Alter fur ein schnelleres Auffinden sortiert.

Patienten mit Verlaufsuntersuchungen sind entsprechend gekennzeichnet und die Bildverwei-
se am Oberrand der Seite angegeben. Dies ermdglicht die Beurteilung des Krankheitsverlaufs.

Referenzpatienten, d.h. Patienten mit sonomorphologisch sehr typischen und besonders auf-
faligen Befunden werden zuséatzlich im Textband der Promotion ausflhrlicher beschrieben.
Sie sind jeweils am Oberrand der entsprechenden Seite dieses Bildbandes rot markiert.

Bei der Erstellung der Sonogramme wurden neben der allgemein Ublichen Grauwertdarstel-
lung des B-Bildes auch Bilder in Blau-, Grin- und Sepiatdonen aufgenommen. Teils finden
sich darunter Abbildungen in grellen, Ubersteuerten Farben, Uppigen Grauwerten sowie
Farbdopplerdarstellungen, welche anfanglich weniger geféllig wirken. Dies fuhrt jedoch
vor allem in der Trainingsphase der Befunderhebung zu einer sichereren Differenzierung zwi-
schen hypo- und hyperechogenen, suspekten und nicht suspekten Bereichen innerhalb des
Pankreas. (vgl. auch Sofka et al.)!

Ein herzlicher Dank flir die Bereitstellung der verwendeten ['®F]-6-Fluoro-DOPA PET, PET/CT und
PET/MRT Fusionsaufnahmen ergeht dabei an Prof. Dr. med. W. Mohnike, dem é&rztlichen Leiter
des Diagnostisch Therapeutischen Zentrums Frankfurter Tor, Kadiner Str. 23 in 10243 Berlin.

Ich bedanke mich auBerdem recht herzlich bei Prof. Dr. med. W. Barthlen, Direktor der Klinik und
Poliklinik fUr Kinderchirurgie der Universitat Greifswald fur die Moglichkeit, die intraoperativen So-
nogramme von Patienten mit CHI darstellen zu durfen.

Sofka CM, Lin D, Adler RS.

Advantages of color B-mode imaging with contrast optimization in sonography of low-contrast musculoskeletal lesions and
structures in the foot and ankle.

Journal of ultrasound in medicine: official journal of the American Institute of Ultrasound in Medicine. 2005;24(2):215-8
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Normalbefunde des Pankreas



Normal-
befunde

10

Normalbefunde

Abbildung B3

Normalbefunde

Proband: neugeborener Saugling
Aufnahme: schrag axial

Befund:
Darstellung Caput bis Isthmus.

i Regelrechte, gleichméaBige Form. Gro-

Be altersentsprechend. Glatt begrenz-
te Kontur des Organs. Im Vergleich
zum linken Leberlappen altersentspre-
chend hyperhepatisch echogene Or-
gandarstellung.

Hypoechogene Bereiche sind nicht

B auffindbar. Textur sehr homogen und

feingranulér. Der etwas dunklere Isth-
mus ist Folge einer Gasliberlagerung
im Magen und infolge dessen unbe-
urteilbar. (Pfeil) Cauda nur teilweise
erfasst.

Proband: neugeborener Saugling
Aufnahme: nahezu axial

Befund:
Farbdopplermodalitat.
Darstellung desselben Pankreas wie

| Abbildung B1 vom Caput bis zur Cau-

da. Corpus vollstandig dargestellt.
Form und GréBe regelrecht. Kontur
glatt. Sehr feine, homogene Textur.

Proband: 20 Tage alter, mannlicher
Saugling
Aufnahme: schrag axial

Befund:

Darstellung des Caput und Corpus mit
dem davor liegenden Magen mittels
hochauflésendem Linearscanner (12-
14 MHz).

Regelrechte Form. GroBe altersent-
sprechend. Kontur glatt. Sehr homo-
gene Textur und Echogenitét. Das
Caput liegt hier gréBtenteils im Schall-
schatten des Duodenum und ist da-
her dunkler als das Corpus. Restliche
Corpusanteile, Isthmus und Cauda
durch GasUberlagerung vom Magen
verdeckt.



Proband: 4 Monate, méannlich
Aufnahme: schrag axial

Befund:

Darstellung Caput und Teile des Cor-
pus.

Regelrechte Form. GroBe altersent-
sprechend. Kontur glatt.
Feingranuliertes, etwas ungleichma-
Biges und hyperhepatisches Echo-
muster. Abgesehen von gasuberlage-
rungsbedingten Artefakten im Caput
keine stark hypo-/hyperechogenen
Bereiche.

Auch beim gesunden kdénnen leicht
unregelméssige Gewebstexturen und
-echogenitaten des Pankreas vorlie-
gen.

o
@
—tn
(=
>
o
(1)

-|ewIoN

Proband: 1 Jahr, mannlich
Aufnahme: schrag axial

Befund:

Darstellung vom Caput bis zur Cauda.
Regelrecht geformtes Pankreas. Kon-
tur glatt. Isohepatisch echogenes
Organ. Leicht vergrobertes, homoge-
nes Muster ohne wabige hypo-/hyper-
echogene Bereiche. Dezente Grau-
abstufungen sind als physiologisch
zu werten. Uncusbereich teilweise
gasuberlagert durch den Bulbus duo-
deni (Pfeil). Doppelkonturen entstehen
durch Anschnitte des Ductus Wirsun-
gianus bzw. BlutgefaBen (Pfeilspitzen).
Kein Hinweis auf einen hypoechoge-
nen Herd.

Proband: 1 Jahr, weiblich
Aufnahme: coronar, translienal

Befund:

Selektive Darstellung der Caudaspit-
ze.

Es zeigt sich eine schlanke Cauda-
spitze mit glatter AuBenkontur. Die
Textur ist homogen. Teilweise zeigen
sich feinste Anschnitte von GeféBen
mit charakteristischer Doppelkontur.
Die Echogenitéat der Caudaspitze ist
homogen. Es grenzen sich keine hy-
poechogenen Bereiche ab.

Cauda-Sei'ta ?’

Abbildung B6

Normalbefunde 11






Fokaler kongenitaler Hyperinsulinismus

Patient Nr. 1 ...ccoovniennnnnn. T MO, MEANNGICH .. 14
Patient Nr. 2.....cocvvvvennnnneen. 1 MO., WEIDIICN ... 15
Patient Nr. 3.....coovviennnnne. T MO, MEANNKICH .. 16
Patient Nr. 4...........c.c......... P2\, (o YR o o = T o1 [ o o SN 18
Patient Nr. 5.....coovvvennnnnnnn. B MO., WEIDIICN...ceeiieiiieeiee e 20
Patient Nr. 6.......ceuvveenneeee. L2\ o YR o o = a1 ][ o N 21
Patient Nr. 7 ....cevvvnvennennee. 2 \V/ (o TR o 0 = 1 ] 1T o 22
Patient Nr. 8......coevvvenneen.e. LI \Y/ (o T 0 =1 11T o 23
Patient Nr. 9.....covvveenneen.e. 5 MO., WEIDHCH ...ceuieeieeeeeeeee et eans 24
Patient Nr. 10.......ccceuneen.... L I \V/ (o T 0 0 =1 ][] o 26
Patient Nr. 11....coovvennen. 11 MO., WEIDICN ..ceeieeeeeeee e e 27
Patient Nr. 12....covvvvvnnen.e. 1 J. 2 MO., WEIDHCH ceueeeeeeeeeeeeee et e e e eaas 28
Patient Nr. 13....coovvvvnneennee. 1J.3MO., MANNIGCH c.eeeeeeeeee e e 29
Patient Nr. 14.................... 1J.3Mo., WeIbIICh ..., 30
Patient Nr. 14a.................. 7 J. 4 MO., WEIDIICN ....uieiieeeeeeeee e 31

Patient Nr. 15.................... 7 J. 5 MO., WEIDIICN ...uuieeiieieeeeee e 32



L

v
~
«

Patient Nr. 1 1 Mo., mannlich

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung eines 6,6mm echoarmen,
nach ventral vorgewdlbten Rundher-
des im Caput

A.-p. Durchmesser von ca. 6,6mm.
Ungewdhnlich fur CHI ist die scharfe
~ Abgrenzbarkeit ahnlich einer Raumfor-
derung.

Aufnahme: schréag axial

Befund:

Weitere Darstellung des Rundherdes.
Bei genauer Betrachtung sind feine
hypoechogene Auslaufer des Areals
erkennbar. Die Ausdehnung in dieser
Ebene betragt hier ca. 8x8mm.

Anmerkung:

Leicht differente Messwerte in unter-
schiedlichen Schallebenen sind cha-
rakteristisch fUr den fokalen CHI (vgl.
Abb. B9).

* | Dist A 8.1 mm Dist B 8.1 mm
Abbildung B8

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Zusatzliche, vergroBerte Darstellung
des Rundherdes der Abb. B8.

Die hypoechogenen Auslaufer kom-
men hier noch etwas besser zur Dar-
stellung.

Abbildung B9

14 Fokaler CHI



Patient Nr. 2 1 Mo., weiblich

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung Caput bis Cauda.
Regelrechte Form, altersentsprechen-
de GroBe, glatte Kontur des Organs.
Deutlich hypoechogenes Caput (Pfei-
le) vom Uncus bis zum Collum. Inner-
halb des Caput teilweise noch hypo-
echogenere Bereiche. Die betroffenen
Anteile gehen unscharf in nicht betrof-
fenes Pankreasgewebe Uber (Auszie-
hungen).

Corpus teilweise artefiziell verschattet.

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Aufnahme von Caput, Corpus und
: _ teilweise Cauda.

2 e - UnregelmaBige Form des Organs.
g WELLIGE KONTUREN - GroBe altersentsprechend.

-f%“-:— -
=

H

| e e

M

§ Kontur sehr wellig.

- - Im Bereich des Caput und Collum hy-
o v < poechogener als im Corpus (Pfeilspit-
-*K - zen).

"‘m Textur inhomogen.
__ﬁ e, Organ teilweise nicht von der Umge-
e e bung abgrenzbar.
g = Messlinie: 6,7mm Mitte Konfluens bis
Mitte Caput als Orientierung flr den
Operateur.

4
—

Abbildung B11

Aufnahme: sagittal

Befund:

Schnitt durch das Caput und Collum.
Direkter Vergleich der Echogenitat von
Leber und Pankreas moglich. Hypo-
echogenes Pankres bei normalerwei-
se eher hyperhepatisch echogenem
Organ in dieser Altersstufe (Pfeil).
Deutliche GasUberlagerung der restli-
chen Organteile.

Beurteilung:Es zeigt sich in allen
Schnittebenen der Abb. B10 - B12
ein konfluensnahes, hypoechogenes
Areal. Dies entspricht einem Fokus bei
der fokalen Form des CHI.

Abbildung B12

Fokaler CHI 15
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Patient Nr. 3

1 Mo., mannlich

Dist A: 10 mm

Abbildung B14

Dist A: 11 mm
Abbildung B15

Fokaler CHI

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Darstellung von Caput, Corpus und
Cauda.

Kontur wellig und teils mit dem umlie-
genden Gewebe verschmelzend.
Textur inhomogen.

Hypertrophierte Cauda mit granula-
rem hypo-/hyperechogenem Muster
(Pfeile).

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Weitere Darstellung vom Uncus bis in
die Cauda.

Es stellt sich im Caudabereich ein
deutlich hypoechogenes Areal (a.-p.
Ausdehnung 10mm) dar. (Pfeile) Die
Kontur ist wellig. Das Pankreasgewe-
be ist wabig, zerklUftet.

Das restliche Pankreasgewebe ist
isoechogen. Das Caput ist teilweise
durch das Duodenum Uberdeckt.

(Vgl. Abb. B16)

Aufnahme: translienal, coronar
Befund:

Darstellung der Caudaspitze.

Es zeigt sich eine wellige Kontur. Zu-
satzlich ist die gesamte Caudaspitze
durchzogen von rundlich bis eckigen
hypoechogenen Arealen (Pfeile). Die-
se gehen diffus in das umliegende
Pankreasgewebe Uber, teilweise mit
pseudopodienartigen Ausziehungen.
a.-p. Ausdehnung 11mm.

Beurteilung: Fokale Form des CHI




Patient Nr. 3

1 Mo., méannlich

Abbildung B16

Aufnahme: coronar

Befund:

['8F]-6-Fluoro-DOPA PET/CT Aufnah-
me des Patienten.

Es zeigt sich eine deutliche Anreiche-
rung des Nuklids im Caudabereich
des Pankreas. Sie ahnelt in ihrer Mor-
phologie und Topografie den zuvor
erhobenen sonografischen Resultaten
(Abb. B13 - B15).

In der nachfolgenden Fokusenuklea-
tion mit histologischer Untersuchung
zeigte sich eine fokale Form des CHI
im Pankreasschwanz.
Nebenbefundlich Anreicherung des
Nuklids in der Leber und renale Exkre-
tion (nachfolgend unbefundet).

Fokaler CHI
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Patient Nr. 4

Patient

Abbildung B17

Abbildung B18

Dist A: 8 mm

Abbildung B19

18 Fokaler CHI

V.cava.inf.
—

gesunder, eineiiger Zwillingsbruder

gesunder, eineiiger Zwillingsbruder

.cava.inf;

 —

Aufnahme: schrag axial

Vergleich Caput und Collum des
Pankreas bei eineiigen Zwillingen.
links: betroffener Saugling

rechts: unauffalliger Bruder

Befund:

Das Caput des betroffenen Sauglings
links erscheint unregelmaBig geformt
mit einer Auftreibung lateral des Kon-
fluens (Pfeil). Die Kontur des Caput ist
deutlich wellig. Innerhalb des Caput

: markantes hypoechogenes, Areal von

ca. 5-6mm in axialer Ebene. Der Zwil-
ling weist einen altersentsprechenden

+ Normalbefund auf (vgl. Befundbe-
schreibung Abb. B1).

Aufnahme:

links (Patient): sagittal

rechts (gesunder Zwilling): schrag axial
Befund:

Darstellung des Caput des betroffe-
nen Zwillings (links) mit in dieser Ebe-
ne deutlich gréBerer Ausdehnung des
hypoechogenen Areals. Es umschlief3t

£ den Konfluens C-formig. (Pfeile)

Das Areal besitzt pseudopodien-
artige Auslaufer in das umliegende
Pankreasgewebe und ist in saggitaler
Ebene deutliche grdsser als axial.

Rechts: Gesunder Zwiling mit leicht
welligem Corpus bei sonst altersent-
spreohendem Normalbefund.

Aufnahme:
Betroffener Patient, sagittal

Befund:

VergroBerte Darstellung des Fokus im
Caput.

Die Kontur des Pankreas im Caput-
bereich ist verstrichen. Innerhalb des
groBen, hypoechogenen Bereiches la-
teral des Konfluens zeigt sich ein grob
fleckiges Muster (Pfeil).

Durchmesser schrag saggital 8mm.

Beurteilung:  Zwillungsuntersuchung
mit in allen untersuchten Ebenen und
Aufnahmen zweifelsfreiem und kon-
stantem Fokusnachweis des klinisch
suspekten Betroffenen.



Aufnahme: translienal, coronar
Befund:

Darstellung der Caudaspitze des be-
troffenen Zwillings (Pfeile).

Die Form ist leicht unregelmaBig. Die
GroBe ist altersentsprechend.

Die Textur ist homogen. Es stellen sich
keine hypoechogenen Areale dar.

Beurteilung: Kein Hinweis auf eine
pathologische ~ Veréanderung  des
Pankreasgewebes innerhalb der Cau-
da, somit ein weiteres Indiz fUr einen
Fokus an anderer Stelle des Pankreas
bzw. Ausschluss einer diffusen Form
des CHI.

Abbildung B20

Aufnahme: axial

Beschreibung:

['8F]-6-Fluoro-DOPA PET/CT Fusions-
darstellung des Patienten.

Innerhalb des Caput Anreicherung des
Tracers. Befund in Ubereinstimmung
mit dem sonografisch erhobenen Be-
fund. Die Vermessung ergibt einen
Durchmesser von ca. 8mm.

Abbildung B21

Aufnahme: coronar

Beschreibung:

Weitere ['®F]-6-Fluoro-DOPA PET/CT
Fusionsdarstellung des Patienten.
Anreicherung des Nuklids im Caput.
Die Vermessung ergibt eine GroBe von
ca. 9x6mm.

Beurteilung:

Zusammenfassend konnte in der pri-
maren Sonografie ein zum nachfol-
genden PET/CT deckungsgleicher
Befund erhoben werden. Die histopa-
thologische Untersuchung wahrend
und nach der Enukleationsoperation
ergab eine fokale Form des CHI.

Abbildung B22

Fokaler CHI
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Patient Nr. 5

3 Mo., weiblich

I

Schnittebenen
A: axial

B: coronar

C: sagittal

Abbildung B24

Abbildung B25

20 Fokaler CHI

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Darstellung vom Uncus bis zum Isth-
mus.

Innerhalb des Caput, lateral des Kon-
fluens rundliches, unregelméBig ge-
formtes, hypoechogenes Areal. (Pfeile)
Dieses geht in das umliegende
Pankreasgewebe Uber. Die Textur des
Caput ist wabig, grobgranulér veran-
dert.

Aufnahme: (siche Abbildung)

Befund:

Préoperative ['®F]-6-Fluoro-DOPA PET
/CT Fusionsdarstellung des Patienten.
Das sonografisch suspekte Areal
nahe des Konfluens zeigt sich in al-
len 3 Ebenen eine deutlich isomorphe
Nuklidanreicherung. Die Lage ist de-
ckungsgleich zum sonografisch er-
hobenen Befund (vgl. Abb. B23 und
B25).

Aufnahme: parallel zur Vena lienalis

Befund:

Intraoperativ (vgl. Abb. B39). Partiel-
le Resektion des Caput (stark wellige,
scharfrandige Originalkontur). Es zeigt
sich ein hypoechogenes, teils grob gra-
nuliertes Areal mit gelappter Formation
(Pfeil). Dorsale hyperechogene Sichel.
Durchmesser und Strecke Fokusmit-
te-Konfluensmitte betragt ca. 6mm; da-
mit identisch zum PET/CT.

Artefizielles, hypoechogenes Areal im
Corpus nahe der Vena lienalis in Folge
Déampfung und Streuung dariberliegen-
den Pankreasparenchyms.




Patient Nr. 6 4 Mo., mannlich

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Darstellung von Caput, Collum und
teilweise Corpus.

Aufgetrieben Form.

Hypertrophie im Caputbereich.

Glatte, gut abgrenzbare Kontur.
Leicht hyperechogenes Pankreas mit
hypoechogenen Arealen im Uncus,
und Caput sowie Corpus (Pfeile). Die
hypoechogenen Herde des Caput
sind fleckig texturiert und bilden feine
Auslaufer, die in das umliegende, nicht
veranderte Gewebe Ubergehen.

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Leicht in der Position versetze Auf-
nahme. Zwei groBe hypoechogene
Areale sind erkennbar. welche durch
pseudopodienartige  Bander  (Pfeil)
sanduhrférmig miteinander verbunden
sind.

Erneut ist ein echoarmes Areal inner-
halb des Caput nachweisbar.

Die Cauda ist durch Uberlagerungen
in dieser Aufnahme teilweise nicht be-
urteilbar.

H

e e e
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Abbildung B27

Aufnahme: axial

Befund:

['8F]-6-Fluoro-DOPA PET/CT Fusions-
darstellung. Es zeigt sich eine eine
sehr starke, volumindse Anreicherung
des Nuklids innerhalb des Caput (SUV
17,99). Die Anreicherung entspricht
partiell dem sonografisch erhobenen
Befund im Caput.

Beurteilung:

Insgesamt ist die sonografische An-
nahme einer fokalen Form des CHI
durch die PET/CT Untersuchung im
Caput pancreaticus nicht jedoch im
Corpus bestatigt werden. Es lag damit
eine partielle sonografische Fehlein-
schatzung vor.

Abbildung B28

Fokaler CHI 21
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Patient Nr. 7

4 Mo., mannlich

Abbildung B29

Abbildung B30

Abbildung B31

Fokaler CHI

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Intraoperative Darstellung von Caput
bis Mitte des Corpus. Hypoechogenes
Areal mit granulierter Struktur im sonst
hyperhepatisch echogenen Pankreas.
Der Befund ist scharf konturiert, liegt
dem Duodenum an und umklammert
den Konfluens geschlangelt/sand-
uhrférmig vom Uncus bis zum Collum.

Beurteilung: CHI Fokus.

Wichtige Darstellung fir den Ope-
rateur flr die moglichst vollstandige
Resektion des longitudinal ca. 20mm
messenden Areals.

Aufnahme: axial

Befund:

['®F]-6-Fluoro-DOPA PET/CT Fusions-
darstellung und coronare PET Darstel-
lung (Einblendung).

Es zeigt sich eine herdférmige Anrei-
cherung des Tracers neben dem Kon-
fluens in entsprechender Region wie
in der sonografischen Darstellung. Je-
doch ist die raumliche Ausdehnung im
PET/CT in dieser Ebene geringer wie
wohl topografisch identisch.

Aufnahme: coronar
Befund:

Vergrosserte ['F]-6-Fluoro-DOPA PET
/CT Fusionsdarstellung des Patienten.
Nahe der Vena cava und es duodena-
len C zeigt sich nun coronar der Focus
in &hnlicher Morphologie und Topog-
rafie entlang der groBen GefaBe wie
im Sonogramm Abb. B29 mit erhohter
Nuklidanreicherung.

Beurteilung: Es kann hier in Uberein-
stimmung mit der sonografischen
Aufnahme eine fokale Form des CHI
nachgewiesen werden.
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5 Mo., ménnlich

Abbildung B33
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Abbildung B34
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Aufnahme: schrag axial

Befund:

Abbildung von Caput, Collum, Corpus
und Cauda dorsal des linken Leber-
lappens.

Corpus und Cauda regelrecht ge-
formt. Caput wirkt aufgetrieben.
Kontur leicht wellig. Caput motten-
fraBahnlich durchsetzt mit hypoecho-
genen Arealen. Corpus feingranuliert
isohepatisch. Cauda durch GasUber-
lagerungen mehrheitlich unbeurteilbar.
Pfeil 1: bezeichnet hypoechogenes
Areal, welches dem Fokus entspricht.
Pfeil 2: artefizielle GasUberlagerung
des Duodenums mit dahinter liegen-
dem hypoechogenem Areal.

Aufnahme: schrag axial, leicht ver-
setzte Ebene.

Befund:

VergroBerte Darstellung von Uncus,
Caput und Collum.

Wellige Kontur.

Uncus, Corpus und Collum mit kraf-
tigen hypoechogenen Bereichen und
spitzen, pseudopodienartigen Auslau-
fern in das umliegende Gewebe (Pfeil-
spitzen).

Der gelbe Pfeil deutet auf die Arteria
pancreatica superior.

Beurteilung:  Sichelférmiger, groBer
Fokus im Pankreaskopf bis Collum.

Aufnahme:
links: axial
rechts: sagittal
Befund:

['8F]-6-Fluoro-DOPA PET/CT des Pa-
tienten. Es zeigt sich eine 4-5mm An-
reicherung des Tracers im Bereich des
Pankreaskopfes mit Ubergang zum
Corpus.

Zusammenfassend ist die Interpreta-
tion des préoperativen, transabdomi-
nalen sonografischen Befundes nur
teilweise kongruent mit dem PET/CT
Befund, weil das Areal Abb. B32, Pfeil
2 infolge gasbedingter Abschattung
ebenfalls als Fokusanteil angesehen
wurde.

Fokaler CHI
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Patient Nr. 9

5 Mo., weiblich

Abbildung B36

Abbildung B37

Fokaler CHI

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Darstellung von Caput bis Isthmus.
Caput durch Gas teils Uberdeckt.
Caput insgesamt deutlich hypoecho-
gen. Besonders der volumindse Un-
cus besteht aus einer wabigen Archi-
tektur (Pfeile). Am Collum kann scharf
zwischen pathologisch veranderten
Anteilen und dem beginnenden Cor-
pus mit sonografischen Normalbefund
unterschieden werden. (Pfeilspitzen)

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Detaildarstellung von Caput und Tei-
len des Corpus etwa bis Beginn des
Isthmus.

Caput aufgrund  Gastlberlagerung
nicht vollstandig darstellbar.

Kontur wellig. Verdeutlichung des sehr
groBen Fokus beginnend im Uncus bis
zur Corpusmitte. Dieser ist auch hier
hypoechogen mit mottenfraBahnli-
chen Anteilen detektierbar. (Pfeile)

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Weiterer Versuch der Darstellung des
Caput bis Corpus bei stark unruhigem
Patient. Uberlagerung von Teilen des
Caput aufgrund Gasansammlung im
Duodenum. Zusétzliche Darstellung
der Art. pancreatica superior mit Dop-
pelkontur. Die Pfeile zeigen auf die
ausgedehnten, hufeisenférmig um
den Konfluens angeordneten Hypo-
echogenitaten.



Aufnahme: coronar
Befund:

Préoperative Oberbauchdarstellung.
Entlang der Vena mesenterica superi-
or, nahe dem Duodenum erhéhte SUV
im PET/CT von ['®F]-6-Fluoro-DOPA
markiert (grine Pfeile).

Der zuvor sonografisch nachgewie-
sene, zerkliftete Herd im Caput bis
Corpus mit mdoglicher Verbindung
untereinander ist deckungsgleich mit
dem sonografisch nachgewiesenen
Befund.

Abbildung B38

Aufnahme: intraoperativ, bereits nach
fortgeschrittener Operation, parallel
des DHC.

Vorlaufstrecke: 0,9% NaCl-Ldésung

Befund:
¥ 1. Seesternartig konfigurierter, hypo-/hy-
= = ’=~?’“,s»‘ perechogener, wabiger Bereich im Caput
== D. pancr(ia'g._‘ WEISE (kleine griine Pfeile). 2. Zusétzlich hypo-/
- : == =] hyperechogenes Areal sehr schallkopf-
A nah innerhalb des Collum/Corpus (gro-
& c Ber gruner Pfeil), kongruent zum PET-CT.
Verbindung zwischen hypoechogenen
Bereichen abgrenzbar (vgl. Ellipse).
Unterschatzung der pra- und intraope-
rativen sonografischen Darstellungen
Zu geringes ResektionsausmaB, folglich
persistierende Hypoglykédmien bei unge-
wollt belassenen Fokusanteilen.

oA ane ...

[

Abbildung B39

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Postoperative  Farbdopplerdarstellung.
Unvollstandige Fokusenukleation. (vgl.
Abb. B39).

Abhebung des persistierenden hy-
poechogenen Fokus im Caput- und
Collum-/Corpus (Pfeile). Eine motten-
fraBahnliche Textur ist vor allem im auf-
getriebenen Uncusbereich darstellbar.
Keine verstarkte intraparenchymatdse
Blutstrémung der hypoechogenen Are-
ale.

Zusammenfassung: Im klinischen Kon-
text pré- und intraoperativ Ubereinstim-
med monstrdser Fokus vom Uncus bis
Mitte Corpus (beide bildgebende Verfah-
ren)

Abbildung B40

Fokaler CHI 25



Patient Nr. 10

9 Mo., méannlich
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Abbildung B42

26 Fokaler CHI

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Darstellung des Caput, Collum und
Teile des Corpus.

Aufgetriebenes Organ mit welliger
Kontur im Bereich des Caput.
Deutlich hypoechogenes, wabiges/
lobuliertes Areal ventral des Confluens
im Caput/Collumbereich. (Pfeile)
Restliches Pankreas isohepatisch
echogen.

Darstellung eines ca. 11 x 10 mm gro-
Ben Fokus.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

AusschnittsvergroBerung  mit  Farb-
dopplerdarstellung des Pankreaskopf-
es bis zum Beginn Cauda.
Hypoechogener, ausgedehnter Fo-
kus im Caput/Collum, lateroventral
des Konfluens. Er umklammert den
Ductus pancreaticus major (Wirsun-
gianus).

Die Untersuchung mittels Farbdoppler
lasst keinerlei Vaskularisationsdiffe-
renz im Vergleich zum unbetroffenen
Pankreasgewebe erkennen.

(PET/CT deckungsgleich, nicht darge-
stellt)




Patient Nr. 11 11 Mo., weiblich

Abbildung B43

chrittebenenbegre nzung

Abbildung B44

Distanz Focuszentrum - Confluens Bmm

Confluens

Abbildung B45

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung von Caput und Corpus.
Caput unregelmaBig, leicht hyper-
troph. Corpus regelrecht.

Kontur am Caput wellig, sonst glatt.
U-férmig umklammert der Fokus den
Konfluens vom Uncus bis zum Collum
des Pankreas und ist deutlich hypo-
echogen (Pfeile). Die Textur des be-
troffenen Bereichs ist inhomogen mit
einzelnen kleinen hyperechogenen
Bereichen. Die Ausdehnung des Her-
des ist durch die héhere Ortsauflésung
der Sonografie exakter als im PET-CT
bestimmbar. (vgl. nachfolgende Bilder)

Aufnahme: axial

Beschreibung:
PET/CT Schnittbildaufnahme.

Ubereinstimmende Markierung des
bereits in der Ultraschalluntersuchung
festgestellten Fokus. Er befindet sich
unmittelbar laterodorsal der Vena me-
senterica superior.

Aufnahme: coronar
Befund:

Auch im coronaren PET/CT Aktivi-
tatsanreicherung identisch in Nach-
barschaft des Konfluens wie in Abb.
B43-B44.

Zusammenfassung:
Bildgebende Kongruenz von Ultra-
schall und PET/CT.

Fokaler CHI
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Patient Nr. 12

1J. 2 Mo., weiblich

Abbildung B46
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2 L 0.47 cm’
1L 0.60 ¢cm

Duodenum

SUvV 17,8

Abbildung B47

Abbildung B48

Fokaler CHI

.
N

Aufnahme: intraoperativ

Befund:

Intraoperative Darstellung des
Pankreas mit physiologischer Koch-
salzlésung als Vorlaufstrecke.
Schnittrichtung parallel zur V. lienalis.
Am Isthmus hyperechogenes, norma-
les Pankreasgewebe. Ca. 4,7 x 6 mm
vermessener, hypoechogener Herd.
Dieser besitzt Uber diesen Messwert
hinaus, deutliche hypoechogene,
pseudopodienférmige Auslaufer in das
umliegende, nicht betroffene Gewebe.
Das Gewebe innerhalb des Fokus ist
grob granuliert bis wabig verandert.

Aufnahme: axial

Befund:

Die praoperative PET/CT Aufnahme
zeigt am Isthmus einen 6,9 x 7,6 mm
groBen stark Radiotracer aufnehmen-
den Bezirk (SUV 17,8). Der Befund
stellt sich deckungsgleich zur sono-
grafischen, intraoperativen Aufnahme
sowie dem Operationspraparat (Abb.
B 48) dar.

Die um 1-2mm groBere Fokusaus-
dehnung im PET/CT im Vergleich zum
sonografischen Befund ist der gerin-
geren Ortsaufldsung geschuldet. Die
sonografisch erkennbaren Pseudopo-
dien des Fokus kénnen als solche im
PET/CT nicht visualisiert werden.

Aufnahme: intraoperativ,
Gefrierschnitt, Toluidinblau, 25-fach*,
Einblendung AusschnittsvergréBerung

Befund:

Histologische Probe des sonografisch
suspekten Fokus.

Atypische Betazellen mit vergréBer-
ten, hyperchromatischen Nuclei und
Vermehrung des Zytoplasmas. Die-
se sind umgeben von unbetroffenem
Pankreasgewebe.

Insgesamt Bestéatigung des sonografi-
schen und PET/CT Befundes.

*) Mit freundlicher Genehmigung Prof.
Dr. M. Koch, Institut fir Pathologie,
Charité-Universitatsmedizin Berlin




Patient Nr. 13

1 J. 3 Mo., mannlich

Abbildung B49

Abbildung B50

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung des Caput bis Beginn der
Cauda. Wellige Kontur des Caput.
Dieses wirkt hypertroph im Vergleich
zum schmalen Corpus.
Hypoechogenitédt des Caput (Pfeile)
mit pseudopodienartigen Ausziehun-
gen (Pfeilspitze) im Bereich des Uncus.
Isoechogenes Corpus.

Insgesamt ist das Organ gut vom um-
liegenden Gewebe abgrenzbar.

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Gezielte  Pankreaskopfvisualisierung
(Pfeile).

Sternartige Formation des pathologi-
schen Areals im Caput mit Ausziehun-
gen ventral wie dorsal des Konfluens
(Pfeilspitzen).

Das Corpus ist schmal und isohepa-
tisch echogen. Die Cauda ist in die-
ser Ebene durch GasUberlagerungen
nicht einsehbar.

Identische Fokuslokalisation im nach-
folgenden PET/CT (nicht dargestellt).

Fokaler CHI
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Patient Nr. 14

1 J. 3 Mo., weiblich

A

Abbildung B52

30 Fokaler CHI

Abb. B53-B54

7 J. 4 Mo. S. 31

Aufnahme: schrag axial

Befund:
Pankreas von Uncus bis zur Cauda.

Mehrheitlich regelrecht hyperhepa-
tisch echogenes Organ. Lobuliertes
Erscheinungsbild von Mitte Corpus
bis Cauda. Stark hypoechogenes, un-
scharf begrenztes Areal des Isthmus
(dinne Pfeile), welches raumfordernd
imponiert und wabig bis motten-
fraBahnlich texturiert ist. GroBe ca. 10
mm.

Zusammenfassung:
10mm groBer Fokus am Isthmus pan-
creatis.

Aufnahme: axial

Befund:

Die nachfolgend durchgeflhrte PET/
CT Untersuchung zeigt in Kongruenz
zum sonografischen Befund eine star-
ke Anreicherung des Tracers (SUV 8,7)
im Bereich des Isthmus in &hnlicher
Formation.

Der Einschub links zeigt die alleinige
PET Aufnahme



Patient Nr. 14a 7 J. 4 Mo., weiblich

Abb. B51-B52

1J.3 Mo. S. 30

Abbildung B53

Abbildung B54

1 Mohamed Z.
Islet organisation and proliferation in congenital hyperinsulinism.

Aufnahme: schrag axial, leicht ver-
setzte Aufnahmen

 Befund:

Postoperative Untersuchung nach Re-
sektion der Cauda vor ca. 6 Jahren.
Glatte Kontur, unauffallige Textur und
Echogenitat des Organs. Unscharf
begrenztes, rundliches, hypoecho-
genes, wabiges Areal am seinerzeit
abgerundetem Caudarand (Pfeile).
Durchmesser ca. 10 x 12mm. Konfi-
guration nahezu gleich dem Initialbe-
fund (Abb. B51).

Rechtes Bild: Teilweise Gasuberlage-
rung der Caudaspitze lasst den Fokus
weniger deutlich erkennen.

Aufnahme: axial

Befund:

PET/MRT Untersuchung bei erneut
aufgetretenen Hypoglykéamien. Z.n.
Fokusenukleation vor 6 Jahren. Es
zeigt sich bei der Patientin nun erneut
eine Mehranreichung des Tracers im
Caudabereich (Pfeil).

Die Nachbefundung der histologi-
schen Schnitte zeigt in Korrektur zum
Erstbefund randstandig verbliebene,
pathologische Betazellen. Diese sind
hypertrophiert bzw. hyperplasiert (vgl.
Literatur Mohamed") und haben den in
Abb. B53 dargestellten ,Rezidiv*- Fo-
kus gebildet welcher im PET/MRT hier
bestatigt wird (vgl. Textband).

Masters thesis University of Manchester, Faculty of life sciences. 2016

Fokaler CHI
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Patient Nr. 15

7 J. 5 Mo., weiblich

e

Abbildung B56

32 Fokaler CHI

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Farbdopplerdarstellung des Uncus bis
zum Corpus. Z.n. annahernd totaler
Pankreatektomie (95%) im Alter von
18 Tagen. Es verblieben 2 linsengroBe
Pankreasreste. Das Organ hat sich bis
zum Corpusende wieder reorganisiert
was fur eine extreme Hypertrophie der
verbliebenen Anteile spricht (Ausdeh-
nung 34,1 mm). Hypoechogene Area-
le (Pfeile), fleckformig Uber das Organ
verteilt und ineinander Ubergehend
charakterisieren diesen Befund.
Unauffallige Vaskularisation (keine er-
hohten Blutfliisse, keine Neovaskula-
risation).

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung von Uncus, Caput, Cor-
pus im Grauwertbild.

Hypoechogene Bereiche (Pfeile) in-
nerhalb der hypertrophierten Areale
abgrenzbar.

Zusammenfassend ist nach Sichtung
des Operations- und histologischen
Berichts retrospektiv von einer fokalen
Form des CHI mit einem Fokus im Un-
cus/Caputbereich auszugehen. Dies
wurde molekulargenetisch bestatigt.
Eine PET/CT Untersuchung war zum
Zeitpunkt der Erstdiagnose technisch
noch nicht verfugbar.

Es kam im Verlauf zu einer sehr unge-
wohnlichen Hypertrophie der verblie-
benen Pankreasgewebsanteile.

Die hier nachgewiesenen Texturveran-
derungen finden sich bei langer beste-
hendem CHI sowie auch nach erfolg-
ter Resektion und Hypertrophie der
Residuen (vgl. Abb. B53). Betrachtet
man nur diese Nachuntersuchung,
ohne Kenntnis der Patientenanamne-
se, ist der Befund leicht mit einer diffu-
sen Form des CHI verwechselbar.
Dieser Patient steht beispielhaft fur
eine hochgradige, reaktive Hypertro-
phie nach 95%iger Organresektion.
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Patient Nr. 16 1 Mo., mannlich

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Darstellung des Uncus, Caput, Collum
beginnend Corpus.

Form wirkt aufgetrieben.

Hypertrophie des Caput beginnend
ventral bis dorsal des Konfluens be-
sonders vor der Vena cava inferior.
Fleckige Textur des Caput mit hypo-/
hyperechogen Arealen (Pfeile).

-

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Farbdopplerdarstellung des Caput.
Ebenfalls hypoechogene Areale sicht-
bar. Diese sind nicht vermehrt vasku-
larisiert.
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Aufnahme: schrag saggital
Befund:

Darstellung des Corpus und Beginn
der Cauda. Schnittachse parallel zur
Vena mesenterica superior.

Form regelrecht. GroéBe altersentspre-
chend.

Kontur glatt.

Hypoechogene, rundliche Areale (Pfei-
le) heben sich deutlich vom restlichen
isoechogenen Pankreas ab. Diese
Bereiche sind grober texturiert mit teil-
weise kleinen hyperechogenen Bezir-
ken.

Abbildung B59
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Patient Nr. 16

1 Mo., mannlich

Abbildung B60

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung Collum, Corpus und Cau-
da.

Die Form des Pankreas wirkt aufge-
trieben, die GroBe ist jedoch altersent-
sprechend.

Auffallende Verformung der Cauda in
seesternartiger Form mit hypoecho-
genem Muster (Pfeile). Weitere hypo-
echogene Bereiche auch innerhalb
des Corpus, die zusatzlich in das um-
liegende Gewebe Ubergehen.
Zusammenfassung: Ausgedehnte hy-
poechogene Areale nehmen das ge-
samte Pankreas ein und sprechen fur
eine diffuse Form des CHI.

Diffuser CHI
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Patient Nr. 17

1 Mo., weiblich

Dist A 7
Abbildung B63

Diffuser CHI

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Darstellung von Caput bis Cauda.
UnregelmaBige Form und Hypertro-
phie des Caput.

Schlecht abgrenzbare, wellige Kontur
an Caput und Cauda.

Mehrheitlich hypoechogenes Organ,
mottenfraBahnliche Textur mit teilwei-
se hyperechogenen Bereichen (Pfeil-
spitzen). Auslaufer (Pfeile) in nicht be-
troffenes Pankreasgewebe am Caput
und im Caudabereich.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Caput bis Caudabeginn.

Sehr wellige Kontur.

Hypoechogene Areale, beispielhaft
vermessen bis zu 4,5mm Durchmes-
ser, am Isthmus pancreatis.

Aufnahme: translienal, coronar
Befund:

Selektive Darstellung der Caudaspit-
ze.

Sehr zerklliftetes, wabiges Parenchym
des Apex caudae. Die transliena-
le Visualisierung lasst die Spitze des
Pankreasschwanzes im Verhaltnis zur
Milz hypoechogen erscheinen. Die In-
homogenitét der Textur und Echogeni-
tat spricht flr Betroffenheit.

Zusammenfassend sprechen patholo-
gische Areale in Uncus, Isthmus und
Cauda bei dieser Patientin fur einen

?' diffusen CHI.



Patient Nr. 18 1 Mo., weiblich

Abb. B137-B139 24J. S. 70

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Caput deformiert, hypertrophiert.
Kontur wellig, mit dem umliegenden
Gewebe verschmelzend.(Pfeile)

Diffus hypoechogenes Caput mit wa-
biger, grobgranularer Textur.

Corpus regelrecht geformt, in dieser
Schnittebene nicht hypertroph, glatte
Kontur. Ebenfalls hypoechogene Are-

ale, grobgranuliert. <1J.
1J
2J
3J

J

5J

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Organubersicht.

~
[

Caput teilweise durch GasUberlage-
rungen verdeckt.

Ventral des Konfluens regelrechte
Form. In Richtung Caudaspitze aufge-
trieben und deformiert.

Kontur in allen dargestellten Anteilen
wellig.

Innerhalb des Corpus und am Isthmus
hypoechogene Anteile. Es ergibt sich
eine teilweise mottenfraBahnliche Tex-
tur. (Pfeile)
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Aufnahme: translienal, coronar

Befund:

Aufnahme der Caudaspitze (Pfeile).
Wellige, diffuse AuBenkontur der
Pankreasspitze.

Grobgranulare Struktur.
Hypoechogene Caudaspitze mit zar-
ten, inselférmigen hyperechogenen
Bereichen innerhalb des Organs.

In Zusammenschau der Sonogramme
dieser Patientin ergibt sich eine disse-
minierte Betroffenheit des gesamten
Pankreas, was fur eine diffuse Form
des CHI spricht.

Abbildung B66
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Abb. B76-B77 5 Mo. S. 46
Abb. B153-B154 2 J. 5 Mo. S. 76

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Hochaufldsende Darstellung des teils
verdeckten Caput.

Form aufgetrieben. Grobgranulére,
mottenfraBahnliche Textur innerhalb
des gesamten Caput. Teilweise sehr
zarte, sternhimmelartige hyperecho-
gene Bereiche.

-

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung Caput, Corpus und Isth-
mus.

Aufgetriebenes, hypertrophiertes Cor-
pus mit zwei besonders auffalligen,
protrahierenden Arealen. (Pfeile) Das
gesamte Pankreas ist hypoechogen
mit inhomogener Textur. Erschwer-
te Beurteilung des Isthmus und der
nachfolgenden Cauda aufgrund von
GasUberlagerungen in dieser Schnit-
tebene.
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Abbildung B68

e T -- ] Aufnahme: schrég axial

< ' Befund:
Darstellung des Corpus bis Isthmus.
Wellige Kontur mit teils schlechter Ab-
grenzbarkeit zum peripankreatischen
Gewebe.
Hypoechogene, fleckige Struktur des
abgebildeten Pankreas. Hypoechoge-
ner Bereich mit dorsaler zarter Hype-
rechogenitat (Pfeil) am Ubergang zur
Cauda.

Abbildung B69
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Abb. B76-B77

5 Mo.

S. 46

Abb. B153-B154

2 J. 5 Mo.

S. 76

4

Abbildung B70

Aufnahme: translienal, coronar

Befund:
Zentral in der unregelmaBig geformten
Caudaspitze hypoechogene Areale
(Pfeile) mit grobgranularer Textur und
Inhomogenitat.

Zusammenfassung: Disseminierte Be-
troffenheit bei diffusem CHI

Diffuser CHI
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Patient Nr. 20 3 Mo., weiblich

Aufnahme: sehr schrdg axial, fast
saggital

Befund:

Darstellung des Uncus, Caput, Collum
bis zum Beginn des Corpus.
Dominantes Caput und Proc. uncina-
tus.

Insgesamt gemischt iso- bis hypo-
echogenes Pankreas.

Starkere Hypoechogenitat dorsal des
Konfluens, teils mit pseudopodienar-
tigen Auslaufern in den Uncus. (Pfeil)
Wellige Kontur ventral des Konfluens.
Ductus pancreaticus major normal
weit mit ca. 0,6mm Durchmesser.

-

Aufnahme: selektive Darstellung des
Pankreaskopfes

Befund:

Stark aufgetriebenes Caput.

Die Kontur ist wellig.

{ Das Gewebe ist gemischt hypo-/
isoechogen und grobgranuléar textu-
riert.
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= e Aufnahme: schrag axial

; Befund:

Aufnahme Mitte des Corpus bis in die
Cauda.

Sehr wellige und aufgetrieben wirken-
de AuBenkontur.

Die Textur und Echogenitéat Iasst sich
wie in der vorangegangenen Aufnah-
me als granuliert und gemischt iso-/
hypoechogen beschreiben.

Insgesamt ist das Organ disseminiert
in Echogenitat und Textur verandert.
Dies spricht fur einen diffusen CHI.

Abbildung B73
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Patient Nr. 21

3 Mo., mannlich

Abbildung B75

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung vom Caput bis zur Cauda .
Auftreibung des gesamten Organs.
Kontur leicht wellig.

Partielle Beurteilbarkeit aufgrund leich-
ter Gasuberlagerung.

Hypoechogene Bereiche innerhalb
des Corpus (Pfeile). Teils hyperecho-
gene, sichelférmige Areale. Wabiges
Musters mit  pseudopodienartigen
Auslaufern innerhalb des Pankreas.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung des Uncus und partiell des
Caput.

Die Kontur ist teils wellig und schlecht
abzugrenzen.

Das beurteilbare Gewebe weist eine
mottenfraBahnliche Struktur auf.
Insgesamt stellt sich das Pankreas mit
grobgranulérer bis wabiger Textur und
hypo-/hyperechogen dar was die dif-
fuse Form des CHI impliziert.

Diffuser CHI
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Abb. B67-B70 2 Mo. S. 42-43
Abb. B1563-B154 2 J. 5 Mo. S. 76

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Darstellung des Caput bis zum Isth-
mus.

Kontur leicht wellig.

Hypoechogenes Areal innerhalb des
Caput, welches den Konfluens um-
schlieBt. (Pfeil)

Textur grob granuliert.

-

Aufnahme: schrég axial

Befund:
Darstellung des Caput bis zur Cauda.

Hypoechogene Bezirke (Pfeilspitzen)
mit pseudopodienartigen Ausziehun-
gen im Uncus sowie innerhalb des
Corpus und Isthmus ventral des Vena
lienalis.

Hypoechogene Bereiche in allen dar-
gestellten Anteilen auffindbar. Insge-
samt anndhernd deckungsgleicher
Befund und Beurteilung wie im Alter
von 2 Monaten dargestellt worden ist.
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Abbildung B77
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Patient Nr. 23

5 Mo., weiblich

Abbildung B80

S omm

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung von Caput und Corpus.
Beide wirken aufgetrieben und wellig
konturiert.

Innerhalb des Caput zahlreiche hypo-
echogene Areale (Pfeile) bis ca. 2,2mm
Durchmesser (Distanz A und B).
Insgesamt ergibt sich in allen darge-
stellten Anteilen ein inhomogenes,
hypo-/hyperechogenes Muster des
Pankreasparenchyms.
GasUberlagerung in Caudamitte (Pfeil-
spitze).

Aufnahme:
links: schrag axial
rechts: schrag axial

Befund:

Darstellung des Caput in zwei leicht
versetzten Ebenen.

Deformitat des Caput mit welliger
AuBenkontur. Zahlreiche kleine hypo-
echogene Areale mit sternhimmelar-
tiger hypo-/hyperechogener Binnen-

- ' | struktur. Diese sind disseminiert Uber

den gesamten dargestellten Organ-
ausschnitt verteilt.

Aufnahme: translienal, coronar

Befund:

Darstellung der Caudaspitze, teilweise
GasUberlagerung.

Auch hier sind hypoechogene Berei-
che innerhalb der Cauda sichtbar.

Insgesamt stellt sich ein mit hypo-
echogenen Arealen durchsetztes Org-
an dar, was fUr eine diffuse Form des
CHI spricht.

Diffuser CHI
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Patient Nr. 24

5 Mo., weiblich

Abbildung B81

Abbildung B82

-

i
Abbildung B83

Diffuser CHI

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Darstellung von Uncus bis Isthmus.
Form regelrecht und nicht deformiert.
GroBe altersentsprechend. Kontur des
Pankreas glatt.

Kleine hypoechogene Areale im Be-
reich des Uncus (Pfeile). Gute Ab-
grenzbarkeit dieser Bezirke vom rest-
lichen Pankreasgewebe. Die Textur ist
auBerhalb derselben homogen, die
Echogenitét iso-/hyperhepatisch.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Abbildung von Uncus- und Corpus-
anteilen. Deutlich fleckig hyper-/hypo-
echogener Uncus. (Pfeil)

Im Corpus schwach hypoechogene
Bereiche (Pfeilspitzen).

Aufnahme: translienal, coronar

Befund:

Farbdopplerdarstellung der Cauda
(Pfeile).

UnregelmaBig geformte Cauda. Kon-
tur wellig. Die Cauda stellt sich hy-
poechogen mit inhomomogener,
fleckiger Textur dar und ist zart vom
umgebenden Gewebe abgrenzbar. Im
Vergleich ist die Vaskularisation zum
gesunden Pankreas unauffallig.

Insgesamt sind pathologische Ver-
anderungen des gesamten Organs
darstellbar, was hochgradig flr einen
diffusen CHI spricht.




Patient Nr. 25

6 Mo., weiblich

Abbildung B84

Abbildung B85

Abbildung B86

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Partielle Darstellung von Caput und
Corpus.

Kontur wellig. Hypoechogene Areale
im Bereich des Uncus sowie innerhalb
des Corpus/Isthmus nachweisbar
(Pfeile). Diese gehen in das umliegen-
de Gewebe Uber und bilden Auslaufer.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung vom Uncus bis zur Cauda.
Grobgranulare Struktur aller abgebil-
deten Pankreasanteile. In der Cauda
zusatzlich  stérker hypoechogenes
Areal darstellbar (Pfeil). Insgesamt ist
jedoch das gesamte Pankreas hypo-/
hyperechogen verandert und von wa-
biger, grobgranularer Struktur.

Aufnahme: translienal, coronar

% Befund:

Darstellung der deutlich abgrenzbaren
Caudaspitze. (Pfeil)

Wie in Caput und Corpus sind auch
hier eine wabige, unruhige Textur so-
wie disseminierte Hypoechogenitaten
des Pankreas darstellbar.

Insgesamt kann durch Darstellung der
4 pathologischen Bereiche innerhalb
des gesamten Pankreas eine diffuse
Form des CHI im klinischen Kontext
recht sicher diagnostiziert werden.

Diffuser CHI
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Patient Nr. 26

7 Mo., weiblich

Abbildung B89

Diffuser CHI

Abb. B116-B117 1J.2 Mo. S. 62

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Organtbersicht.

Das Caput ist vollstdndig dargestellt,
Corpus und Cauda sind regelrecht
geformt.

Im Bereich des Caput wellige Kontur
und hypoechogenes, fleckiges Areal
(Pfeile). Collum aufgrund von Gas-
Uberlagerung nicht beurteilbar.

Die betroffenen Areale lassen sich im
Caputbereich gut vom umliegenden
Gewebe abgrenzen und umschlie-
Ben den Konfluens. Vom Corpus bis
zur Cauda sind hypoechogene und
wabig/grobgranuldre Veranderungen
darstellbar (Pfeilspitzen).

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung Collum bis Cauda.
Wiederum Nachweis von hypoecho-
genen, fleckigen Arealen (Pfeile) inner-
halb des Caput und gesamten Corpus
bis zur Cauda. In dieser Schnittebene
wirkt die Kontur welliger als in der Vo-
raufnahme.

Aufnahme: translienal, coronar

Befund:

Darstellung der Cauda, teilweise mit
GasUliberlagerung.

Wellige AuBenkontur.

Auch hier, wie schon in Caput und
Cauda nachgewiesen, finden sich hy-
poechogene, fleckige Areale. (Pfeile)

Beurteilung: Insgesamt ist eine disse-
minierte Betroffenheit des gesamten
Organs erkennbar, was einem diffusen
CHI entspricht.



Patient Nr. 27 7 Mo., weiblich

Abb. B129-B130 1J.7 Mo. S. 67

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung von Caput und Corpus bis
zum Isthmus. Z.n. partieller Caudare-
sektion. Das Organ wirkt aufgetrieben.
Kontur im Caput wellig, unregelmaBig.
Hypoechogenes Caput, Collum und
Corpus mit kleinen, disseminiert verteil-
ten hypo-/hyperechogen Bereichen. Es
ergibt sich ein mottenfraBahnliches Mus-
ter und ein fir den diffusen CHI charak-
teristisches Bild.

Anmerkung: Die Caudaresektion fuhrte
leider nicht zum nachlassen der Hypo-
d glykdmien den Patientin. Pathologische
Inselzellverbande sind sehr wahrschein-
lich im Restorgangewebe verblieben
(vgl. Verlaufsuntersuchung).

<1J.
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Abbildung B90

[

Aufnahme: coronar

Befund:

['8F]-6-Fluoro-DOPA PET Aufnahme
vor Caudaresektion.

Anreicherung des Tracers innerhalb
des gesamten Pankreasparenchyms
vom Caput bis zur Cauda. (Pfeile)

(=]
[

Die PET Aufnahme bestéatigt den so-
nografischen Befund eines diffusen
CHI durch Anreicherung des Nuklids
im gesamten Pankreas.
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Abbildung B91
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Patient Nr. 28 8 Mo., weiblich

Abb. B164-B166 3 J. 3 Mo. S. 80

Aufnahme: schrag sagittal
2 - Befund:
- p Darstellung von Caput bis Beginn des
_\- WELL I G E KO NTU R \ Corpus. Lateral des Konfluens stellt
e, \:-:'_‘_ \ sich die Arteria pancreatica superior
mit einem hyperechogenen Randsaum
dar (Farbdoppler gesichert, 0. Abb.).
- UnregelmaBig geformtes, aufgetriebe-
..APS nes Organ mit welliger Kontur.
Isohepatische Echogenitat mit zarten,
fleckformigen, hypoechogenen Area-
len in allen dargestellten Organantei-

-

e
e~ ‘ Beurteilung:

Die disseminiert verteilten, zahlreichen
hypoechogenen Areale machen eine

difftuse Form des CHI wahrscheinlich.

-

Abbildung B92
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Patient Nr. 29

8 Mo., weiblich

Abbildung B93

Abbildung B94

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Aufnahme mit Linearschallkopf 12-14
MHz vom Caput bis zur Cauda.
Deformiertes Organ.

Kontur wellig. Hypoechogenes Org-
an mit protrahierenden/vorwolbenden
(Pfeile). Das Pankreas ist fleckig/wa-
big. Die starker hypoechogenen Be-
reiche gehen diffus in nicht betroffenes
Gewebe Uber.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Vergrosserte Aufnahme mit Linear-
schallkopf 12-14MHz.

Darstellung vom Uncus bis zur Cauda.
Hypoechogenes Pankreas mit mot-
tenfraBahnlicher bis wabiger Struktur
durch disseminiert verteilte hypo-/hy-
perechogene Bereiche.

Der Ductus pancreaticus major ist
normwertig mit 0,7 mm Durchmesser
(Markierung).

Bei einem ausgepragten Befall und
hypoechogenen Bereichen sowie
Formveranderung des Pankreas ist
eine diffuse Form des CHI als wahr-
scheinlich anzunehmen.

Diffuser CHI
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Patient Nr. 30 8 Mo., weiblich

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Darstellung Uncus bis Mitte Cauda.
Form unregelmaBig, wirkt aufgetrie-
ben. Kontur des Pankreas teils wellig.
Insgesamt ist das Organ schlecht vom
umgebenden Gewebe abgrenzbar.
Textur mittel- bis grobgranulér, inho-
mogen mit sternhimmelartigen hypo-/
hyperechogenen Bereichen. Ductus
pancreaticus major mit 0,7mm Durch-
messer normwertig.

Caput mit millimetergroBen, hypo-
echogenen Bereichen. Teilweise mit
zarter dorsaler hyperechogener Si-
chel.

-

2 Aufnahme: schrag sagittal

Befund:

Darstellung vornehmlich des Caput
bis Mitte Cauda.

Die Vermessung ergibt eine anterior-
posterior Ausdehnung von 10,1Tmm.
Dies liegt trotz des hypertroph wirken-
den Erscheinungsbildes innerhalb der
Altersnorm.

Alle dargestelliten Pankreasanteile
sind hypo-/hyperechogen verandert.
Es ergibt sich ein sternhimmelartiges
Erscheinungsbild des Pankreasparen-
chyms.
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Dist A 10.1 mm Dist B 14.0 mm

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung des Corpus und der Cau-
da.

GroBe altersentsprechend.

Kontur glatt bis leicht wellig. Form re-
gelrecht.

Die dargestellten Anteile sind granu-
liert, mit fleckférmigen, hypoecho-
genen Arealen. Es sind der Ductus
| pancreaticus major sowie BlutgefaBe
angeschnitten.

Das Organ ist in Zusammenschau der
Sonogramme diffus von hypoechoge-
nen Arealen durchsetzt.

Abbildung B97
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Patient Nr. 31

9 Mo., mannlich

Abbildung B99

Abbildung B100

SuUv 8,4

SUvV79

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Regelrechte Pankreasform, ab Isth-
mus verdeckt.

Kontur in dieser Schnittebene glatt.

Im Vergleich zu Leber leicht hype-
rechogenes, inhomogenes Pankreas.
Vornehmlich im Caputbereich hypo-
echogene Areale (Pfeile), welche sich
diffus in das umliegende Gewebe fort-
setzen.

Aufnahme: schrég axial, versetzt

Befund:

Weitere Darstellung vom Uncus bis
Isthmus.

Hypoechogene Areale mit markant
auslaufendem Ubergang in isoecho-
gene Pankreasanteile. Beispielhafte
Vermessung der hypoechogenen Are-
ale am Corpusbeginn mit ca. 3,8mm.
Kongruenz der hypoechogenen Berei-
che mit PET/CT (SUV 8,4) (vgl. nach-
folgende Aufnahme).

Aufnahme: axial
Befund:

['8F]-6-Fluoro-DOPA PET/CT Fusions-
aufnahme.

Es zeigt sich vom Caput bis zur Cauda
eine fast gleichmaBige Anreicherung
des Radionuklids.

Zusammenfassend ist festzuhalten,
dass sich in der sonografischen Un-
tersuchung der begriindete Verdacht
auf eine diffuse Form des CHI ergibt.
In der PET/CT Untersuchung zeigt
sich ein deckungsgleicher Befund so
dass die diffuse Form des CHI vorliegt.

Diffuser CHI
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Patient Nr. 32

10 Mo., mannlich

Abbildung B103

Diffuser CHI

Abb. B158-B160 2J. 10 Mo. S. 78

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Darstellung vom Caput bis zum Isth-
mus.

Aufgetriebenes, deformiert wirkendes
Caput mit welliger Kontur.

Sehr viele hypoechogene, teils ovalare
bis langliche Herde innerhalb des Ca-
put abwechselnd mit hyperechogenen
Bereichen (Pfeile). Teils pseudopo-
dienartige Ausziehungen.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

VergroBerte Darstellung des Caput.
Auffallend ist ein hypoechogener Be-
reich dorsolateral des Konfluens in
hypo-/hyperechogen texturiertem
Muster (Pfeile).

Aufnahme: schrég axial

Befund:

VergroBerte Darstellung des Collum
und Beginn des Corpus.

Wellige Kontur (Pfeile).

Innerhalb des Corpus sind wie auf den
vorangegangenen Bildern ebenfalls
disseminiert verteilte hypoechogene
Areale und sternhimmelartigen Hype-
rechogenitaten nachweisbar.



Patient Nr. 32

10 Mo., weiblich

Abbildung B104

Abb. B158-B160 2J. 10 Mo. S. 78

Aufnahme: translienal, coronar

Befund:

Darstellung der Caudaspitze.

Sie ist deformiert, mit welliger AuBen-
kontur und inhomogener Textur. Gute
Abgrenzbarkeit vom umgebenden
Pankreasgewebe (Pfeile). Eine winzige
GasUberlagerung (Pfeilspitze) beein-
tréchtigt die Beurteilung eines Teils der
Cauda.

Beurteilung: Die Caudaspitze ist wie
das restliche Pankreas hypoechogen.
Das disseminierte Verteilungsmuster
von hypo-/hyperechogenen Berei-
chen innerhalb des gesamten Organs
steht fur eine diffuse Form des CHI.

Diffuser CHI
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Patient Nr. 33

10 Mo., weiblich

Abbildung B105

Abbildung B107

Diffuser CHI

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Darstellung des Uncus bis zum
Collum.

Form des Caput regelrecht. Am
Collumbereich wellige Kontur.

Gut vom restlichen Pankreasgewebe
abgrenzbare, im Uncusbereich liegen-
de U-férmige Hypoechogenitat mit
dorsaler hyperechogener Sichel (Pfelil).
Innerhalb des Collum ebenfalls hypo-
echogenes Pankreas nachweisbar
(Pfeilspitze), welches sich jedoch nicht
so deutlich abhebt wie der Bereich im
uncus.

Corpus ist gaslberlagert.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

VergroBerte Darstellung des Caput
bis zum Isthmus. Bestétigung des
hypoechogenen Areals im Uncus und
Collum.

Ebenfalls deutlich welliges, vorge-
wolbtes Caput ventral des Konfluens
bis Mitte des Corpus (Pfeile). Durch die
VergréBerung ist hypo-/hyperechoge-
nes Pankreasparenchym abgebildet.

In der dynamischen Untersuchung
kann das gesamte Pankreas als ver-
andert dargestellt werden. Es handelt
sich nicht um solitare Herde.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Ubersichtsdarstellung.

GroBes, deutlich hypoechogeneres
Areal (Pfeil) in der Cauda.

Beurteilung: Das gesamte Pankreas
ist diffus von hypo-/hyperechogenen
Arealen durchsetzt und der Befund
steht fUr eine diffuse Form des CHI.




Patient Nr. 34

10 Mo., weiblich

Abbildung B108

Abbildung B109

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung des Caput.

Form unregelmaBig, deformiert, hy-
pertrophiert. Leicht wellige Kontur.
Das isohepatisch echogene Caput
wirkt  diffus  hypo-/hyperechogen
durchsetzt. Die echoarmen Regionen
sind kleiner als 1mm.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung von Corpus und teilweise
Cauda.

Form regelrecht.

Wie schon im Caput beschrieben,
besteht auch in diesem Bereich des
Organs eine diffuse Durchsetzung mit
hypo-/hyperechogenen Arealen.

Beurteilung: Diffuse Form des CHI.

Diffuser CHI
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Patient Nr. 35

10 Mo., mannlich

Abbildung B110

Abbildung B111

Abbildung B112

Diffuser CHI

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Organtbersicht.

Zustand nach erfolgter Resektion der
Cauda.

Das Pankreas wirkt vor allem am Un-
cus/Caput stark deformiert und hyper-
trophiert (teils artefiziell Uberlagert).
Die Kontur ist ventral des Konfluens
leicht wellig.

Im Uncus sind hypoechogene Areale.
Ebenso finden sich innerhalb des Cor-
pus (Pfeil) sowie in der Cauda milime-
tergroBe echoarme Bezirke.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

VergroBerte Darstellung des Corpus.
Leicht wellige Kontur.

In Hohe des gelben Pfeils ist ein hypo-
echogenes, granuliertes Areal nach-
weisbar.

In Folge erheblicher Hypertrophie nach
60%iger Caudaresektion zeigen sich
nun erneut auch normale, isoechoge-
ne Bereiche (weiBe Pfeile) neben pa-
thologischen Arealen (gelber Pfeil).

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung von Corpus und Cauda
des Pankreas.

Hyperechogener Bereich am Beginn
der Cauda rundlich geformt, grob
granuliert mit hypo-/hyperechogenen
Arealen (Pfeile).

Insgesamt stellt sich das gesamte
Pankreas hypo-/hyperhepatisch ver-
andert, teils mit grobgranularer Textur
nach bereits erfolgter ausgedehnter
Resektion dar.

Beurteilung: Diffuser CHI mit Hyper-




Patient Nr. 36

10 Mo., weiblich

Abbildung B113

Abbildung B114

2%

Abbildung B115

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Aufnahme des Caput.

UnregelmaBige Form. Kontur am Ca-
put- und Collum wellig.
MottenfraBahnliche  Struktur durch
hypo-/hyperechogene Areale vom Un-
cus bis zum Beginn des Corpus die
mit einander verschmelzen. (Pfeile)

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Weitere Aufnahme des Caput bis Is-
thmus in leicht veranderter Schnitte-
bene.

UnregelmaBige Form und Hypertro-
phie des Caput und Corpus. Kontur
teils wellig vor allem im Caput und
hypo-/hyperechogene Areale (Pfeile).

Aufnahme: translienal, coronar
Befund:

Aufnahme der Caudaspitze.

Innerhalb der Caudaspitze sind hypo-
echogene mottenfraBahnliche Antei-
le ebenso darstellbar wie im Ubrigen
Pankreasgewebe. Abgrenzbarkeit ap-
plikationsbedingt unzureichend.

Diffuser CHI
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Patient Nr. 26a

1J. 2 Mo., weiblich

Abbildung B117

62 Diffuser CHI

Abb. B87-B89

7 Mo. S. 50

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Darstellung von Caput bis Cauda.
Vergleich mit Voraufnahme: Zunahme
der hypoechogenen Regionen (Pfei-
le) vor allem im Corpus aber auch im
Caput. MottenfraBahnliche, wabige
Struktur. Hypoechogene, pseudopo-
dienférmige Auslaufer in das isoecho-
gene Pankreasgewebe. Die GroBe
des Corpus hat im Vergleich zum Vor-
befund zugenommen.

Die Form des gesamten Organs ist
starker deformiert und die Oberflache
welliger als bei der Aufnahme im Alter
von 7 Monaten.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Etwas vergroBerte Darstellung des
Corpus und der Cauda. Teilweise
GasUberlagerung im Caput. Zunahme
der GroBe. MottenfraBstruktur auffal-
lend. Hypoechogene Areale bis ca.
3,4mm Durchmesser innerhalb des
Corpus (Pfeil).

Insgesamt Progress der diffusen Form
des CHI unter Diazoxid Therapie.



Patient Nr. 37 1J. 2 Mo., weiblich

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Aufnahme des Caput bis zur Mitte des
Corpus.

Disseminiert  verteilte hypo-/hy-
per- echogene Areale erzeugen eine
gleichmaBige wabige/mottenfraBahnli-
che Textur in den dargestellten Antei-
len des Organs.

H

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung Caput bis zur Cauda.
Sehr &hnliche Sonomorphologie wie
vorherige Abbildung.
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Beurteilung: Beide Befunde stehen fiir
den diffusen CHI.
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Abbildung B119
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Patient Nr. 38

1J. 3 Mo., weiblich

Abbildung B121

Abbildung B122

Diffuser CHI

Abb. B140-B141 2J. S. 71

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Darstellung des Caput.

Wellige, deformierte AuBenkontur.
Hypoechogenitat vom Uncus ausge-
hend und durch alle abgebildeten An-
teile ziehend. Die Textur ist teils fleckig
mit pseudopodienartigen Auslaufern
bis in das umliegende Gewebe bei-
spielsweise gut erkennbar im Uncus
(Pfeil).

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung des Corpus bis zur Cau-
da.

UnregelmaBige Form. Kontur leicht
wellig.

Ein auffallend starker hypoechogenes
Areal setzt sich im Collumbereich des
Pankreas ab (Pfeil).

Insgesamt ist das Corpus fleckig und
hypoechogen.

Aufnahme: translienal, coronar
Befund:

Die Abbildung der Caudaspitze war
translienal gut maoglich.

Sie ist in dieser Aufnahme unregelma-
Big mit welliger Kontur.

Hypertrophie der Cauda.

Ebenfalls finden sich polygonale hy-
poechogene Bereiche wie schon in
den anderen Organanteilen zu finden
(Pfeile).

Die Textur des Pankreas ist damit ins-
gesamt fleckig/inhomogen.



Patient Nr. 39 1 J. 4 Mo., weiblich

Abbildung B123

Abbildung B125

Abb. B142-B144 24J. S.72

Abb. B173

3 J. 6 Mo. S. 83

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Aufnahme Collum bis Cauda. Caput
gasuberlagert.

Abbildung des Ductus wirsungianus
(Dw) mittig innerhalb des Corpus.
Hypo-/hyperechogene Struktur des
Parenchyms.

Oberhalb der Cauda groBes, rund-
liches, hypoechogenes Areal (Pfeil-
spitzen), welches sich nach Durch-
musterung in weiteren Ebenen (ohne
Darstellung) jedoch als Artefakt her-
ausstellt.

Aufnahme: schrag axial, spiegelver-
kehrt

Befund:

Aufnahme in der Region des Collum
pancreaticus.

GroBe altersentsprechend am oberen
Normbereich.

Die Kontur in dieser Schnittebene ist
wellig.

Fleckig, hypo-/hyperechogenes Mus-
ter des Pankreasparenchyms.

Aufnahme: translienal, coronar

Befund:

Darstellung der Caudaspitze.

Runde, aufgetrieben wirkende Form,
glatte Kontur.

Ahnliche Befundkonstellation wie in
den Ubrigen abgebildeten Organan-
teilen.

Diffuser CHI
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Patient Nr. 42

1J. 5 Mo., mannlich

Abbildung B127

-
Abbildung B128

Diffuser CHI

Abb. B150-B152 2 J. 5 Mo. S. 75
Abb. B174-B176 3 J. 7 Mo. S. 84
Abb. B190-B191 6J. 1 Mo. S. 91

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Darstellung von Caput bis Beginn
Cauda.

Deformiertes Organ mit welliger Kon-
tur. Es stellen sich im Uncus sowie in

R der Mitte des Corpus mehrere klei-

ne hypoechogene Areale dar. Somit
ergibt sich ein hypo-/hyperechogen
durchsetztes Bild der abgebildeten
Pankreasanteile.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung des Corpus bis in die Cau-
da.

UnregelmaBige Form. Kontur leicht
wellig.

Ein auffallend starker hypoechogenes
Areal setzt sich im Collumbereich des
Pankreas ab (Pfeil).

Das gesamte Pankreasparenchym ist
fleckig und hypoechogen.

Siehe auch  perlenschnurférmige
Nuklidanreicherung im coronaren PET
(vgl. B128).

Aufnahme:
links: coronar
rechts: sagittal

Befund:

['8F]-6-Fluoro-DOPA-PET Bildgebung.
In den coronaren wie auch in dern-
saggitalen Ebenen ist die selektive
Anreicherung des Tracers Uber das
gesamte Pankreas perlenkettenartig
angeordnet.

Somit konnte der sonografische Be-
fund annéhernd deckungsgleich be-
statigt werden. Eine diffuse Form des
CHI liegt sonografisch vor und wurde
durch die PET-Untersuchung besta-
tigt. (PET/CT nicht abgebildet)



Patient Nr. 27a 1 J. 7 Mo., weiblich

Abb. B90-BI1 7 Mo. S. 51

Aufnahme: sagittal, transhepatisch

Befund:

Aufgrund starker Gasuberlagerung
durch eine PEG-Sonde atypische, si-
tuationsadaptierte Darstellung.

Anschnitt des Caput (weiBer Pfeil).
Auffallend sind in dieser Darstellung
erneut die hypoechogenen Areale.
Die Textur des Organs ist leicht fleckig.
Insgesamt ist das Pankreas im Ver-
gleich zum Gewebe des Lobus hepa-
tis sinister hypoechogen.

H

Aufnahme: sagittal, transhepatisch,
schrag nach links

Befund:

VergroBerte Darstellung des Caput.
Der Pankreaskopf ist wabig, sehr
echoarm.

Ob es sich bei den nahezu echofrei-
en, wabigen Formationen um kleine
CHI Bezirke oder zusétzlich GefaBan-
schnitte handelt, bleibt ohne adaquate
Farbdopplervisualisierung offen.
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Patient Nr. 43

1 J. 8 Mo., mannlich

Abbildung B131

Abbildung B133

Diffuser CHI

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Darstellung des Caput bis zum Isth-
mus. Zustand nach vorangegangener
Resektion der Caudaspitze. Aktuell
persistierende Hypoglykamien.
Teilweise Gasuberlagerung.

Pankreas kleinherdig/massig hypo-
echogen, grob granuliert. Im Uncus
und Corpus stellen sich starker hypo-
echogene Areale dar (Pfeile).

Aufnahme: schrég axial

Befund:

VergroBerte Darstellung des Collum
bis Caudamitte.

Deformiertes Pankreas mit welliger
Kontur.

Das Organ stellt sich wie in den an-
deren Aufnahmen insgesamt hypo-
echogen dar und ist teils unscharf be-
grenzt. Im Corpus sind hypoechogene
Bereiche abzugrenzen (Pfeile). Das
gesamte Pankreas ist von wabiger,
grobgranulierter Textur.

Ein nahezu identisch perlschnurarti-
ges Bild der Nuklidanreicherung zeigt
das PET/CT (vgl. Abb. B134, B135).

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Weitere Darstellung des Collum bis zur
Cauda.

Hier stellen sich disseminiert ver-
teilte, hypoechogene Bereiche dar
(Pfeile). Die Abgrenzbarkeit der hypo-
echogenen Areale vom umgebenden
Pankreasgewebe ist unscharf, sie ge-
hen diffus ineinander Uber.

Der gelbe Pfeil markiert die Resekti-
onsgrenze nach erfolgter Caudaspit-
zenresektion.




Patient Nr. 43 1 J. 8 Mo., mannlich

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung des Corpus, Isthmus und
Caudastumpfes.

Es stellt sich das Pankreas fleckig
| hypo-/hyperechogen dar. Die Textur
der erkennbaren Gewebsanteile ist
grob granuliert, die Ubrigen Organan-
teile sind gasuberlagert.

1.9 mm

Abbildung B134

H

Aufnahme: axial
Befund:

['8F]-6-Fluoro-DOPA PET/CT Fusions-
aufnahme. Es zeigt sich eine gleich-
maBige, kettenartige Anreicherung
des Tracers in der dargestellten Ebene
der Bauchspeicheldrise.
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Abbildung B135

Aufnahme: coronar

Befund:

['8F]-6-Fluoro-DOPA PET/CT Fusions-
aufnahme.

In diesen beiden Schnittebenen zeigt
sich eine vermehrte Anreicherung des
Tracers deutlich im Caput (SUV 10)
und Corpusbereich (SUV 8,4).

Zusammenfassend bestatigt sich der
Befund eines diffusen CHI. Die sono-
grafischen Aufnahmen sind kongruent
zum PET/CT Befund. Eine vorausge-
gangene Caudaspitzenresektion er-
brachte keine klinische Besserung.

Abbildung B136

Diffuser CHI 69
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Patient Nr. 18a 2 J., weiblich

Abbildung B137

Abb. B64-B66

1 Mo. S. 41

Abbildung B138

- CAUDASPITZE
- e

Abbildung B139

Diffuser CHI

@‘)

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Adipdse Konstitution der Patientin.
Eine vermehrte Fetteinlagerung des
Pankreas ist anzunehmen (hyperecho-
gen).

Uncus, Caput, Corpus sowie Teile der
Cauda des Pankreas abgebildet.
Aufgetriebenes Pankreas mit glatter
bis leicht welliger Kontur.

Die hypoechogenen Areale (Pfeile)
grenzen sich aufgrund des hype-
rechogenen Pankreasparenchyms
(Adipositas) besonders pragnant ab.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Aufnahme von Teilen des Caput und
des Corpus mit hypoechogenen
Bereichen. Insgesamt Uberdurch-
schnittlich hyperhepatisch echogenes
Pankreas mit welliger Kontur. Die Tex-
tur ist grobgranulér, besonders ausge-
pragt im Uncus- und Collumbereich.

Aufnahme: translienal, coronar

Befund:

Hypoechogene Bezirke innerhalb der
Caudaspitze mit teils pseudopodien-
artigen Ausziehungen. (Pfeile)
Zusammenfassend in allen Organan-
teilen wabig/grobgranuldr verandertes
Pankreas. Die hypoechogenen Are-
ale grenzen sich bei dieser Patientin
deutlich vom restlichen, vermutlich
fettreichem Pankreasgewebe ab. Im
Vergleich zum Vorbefund sind kaum
Veranderungen der Struktur, jedoch
aufgrund des nun adipbsen Habitus
solche der Echogenitat erkennbar.



Patient Nr. 38a

2 J., weiblich

Abbildung B140

Abbildung B141

Abb. B120-B122 14J.3 Mo. S. 64

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung Collum bis Cauda.

Im Vergleich zur Voraufnahme nicht
vergroBert.

Form unregelméBig. Kontur leicht wel-
lig.

Hypoechogenes Areal am Corpusbe-
ginn mit Vorbefund identisch (weiBer
Pfeil). Weitere pathologischen Areale
innerhalb der Cauda (Pfeilspitzen).
Insgesamt fleckiges und hypoecho-
genes Pankreas im Vergleich mit der
Leber.

Aufnahme: translienal, coronar
Befund:

Aufnahme der Caudaspitze.

Im Vergleich zur Aufnahme vor 7 Mo-
naten wenig Unterschiede. Unregel-
maBige Form und leichte Hypertrophie
der Cauda.

Auffallend hypoechogene Areale (Pfei-
le) teilweise mit zarter hyperechogener
dorsaler Sichel. Es ergibt sich eine
mottenfraBahnliche Struktur der Cau-
da bei teilweiser GasUberlagerung.

Beurteilung: Insgesamt konstanter
Befund eines diffusen CHI bei voll-
standiger Durchsetzung des Organs
mit hypoechogenen Arealen.

Diffuser CHI
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Patient Nr. 39a

2 J., weiblich

Abbildung B142

Abbildung B143

Abbildung B144

Diffuser CHI

Abb. B123-B125 1J. 4 Mo. S. 65

Abb. B173

3 J. 6 Mo. S.83

SUV 9,5

B

¥ SUVO.8

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Darstellung von Caput bis Cauda.
GroBe altersentsprechend.

Kontur wellig. Caput teilweise gas-
Uberlagert.

Hypoechogenes Caput mit teils pseu-
dopodienartigen Auslaufern ventral
und dorsal des Konfluens. (Pfeile)
MottenfraBahnliche Struktur vom Un-
cus bis in die Cauda.

Beurteilung:

gl Der Befund im Caput ist gegenuber

dem Vorbefund vor acht Monaten fort-
geschritten. Die Cauda ist ebenfalls
vergréBert und hypo-/hyperechogen
durchsetzt.

Aufnahme: sagittal, transhepatisch

Befund:

Das Pankreas ventral der V. cava infe-
rior zeigt, wie schon in den vorherigen
Aufnahmen, hypoechogene Herde
(Pfeil) mit sternhimmelartigen zarten
Hyperechogenitaten. Es ergibt sich
eine mottenfraBahnliche Struktur.

Die Form ist unregelmaBig mit welliger
Kontur.

Aufnahme:
links: coronar
rechts: axial

Befund:

['8F]-6-Fluoro-DOPA PET (links) und
PET/CT Fusionsaufnahme (rechts). Es
zeigt sich eine gleichmaBig diffuse An-
reicherung des Tracers innerhalb des
gesamten Pankreas. Dies bestétigt
den bereits sonografisch erhobenen
Befund eines diffusen CHI.




Patient Nr. 44

2 J., weiblich

Abbildung B146

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung Uncus bis Isthmus. Collum
gasuberlagert.

Corpus deformiert mit welliger Kontur.
Hypoechogenitédt im Caput (Pfeil).
Zuséatzlich hypo-/hyperechogene Be-
reiche im Corpus. Es ergibt sich ein
aufgelockertes, wolkiges, motten-
fraBahnliches Bild. Die hypoechoge-
nen Areale sind unscharf abgegrenzt.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung leicht veranderter Schnitt-
flhrung vom Caput bis zur Cauda.
GasUberlagerung am Caput.

Wellige Kontur.

Leicht hyperechogenes Organ mit hy-
poechogenen, unscharf begrenzten
Bereichen bis in die Cauda. (Pfeile) Die
Textur ist wabig hypo-/hyperechogen.

Beurteilung: Insgesamt ist das Organ
diffus durchsetzt von hypoechogenen
Bezirken. Eine diffuse Form des CHI
ist wahrscheinlich.

Diffuser CHI
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Patient Nr. 45

2J. 3 Mo., mannlich

Abbildung B148

Abbildung B149

74 Diffuser CHI

Abb. B167-B169 3 J. 4 Mo. S. 81

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Aufnahme Caput bis Isthmus.
UnregelmaBiges Pankreas mit welliger
Kontur. Es ist insgesamt von zahlrei-
chen, hypoechogenen Arealen durch-
zogen (Pfeile).

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung Uncus bis Cauda.

In dieser Ebene regelrecht geformtes
Organ mit nur leicht welliger Kontur.
Hypoechogene Bereiche (Pfeile) vom
Uncus bis in die Cauda bei ansonsten
eher hyperechogenem Organ im Ver-
gleich zum Lebergewebe.

Aufnahme: translienal, coronar
Befund:

Aufnahme der Caudaspitze

Kontur leicht wellig.

Hyperechogenes Pankreas mit hy-
poechogenen, fleckigen Bereichen
(Pfeile). Jeweils dorsal derselben sind
sehr kleine, teils zarte, hyperechogene
Spots (,Sicheln“) abzugrenzen. Es er-
gibt sich ein kongruentes Bild zu den
Aufnahmen der restlichen Organantei-
le.

Beurteilung: Insgesamt ist kein einzel-
ner Fokus abzugrenzen sondern das
gesamte Organ ist disseminiert befal-
len.



Patient Nr. 42a 2 J. 5 Mo., mannlich

Hor
_—
CAPUT AUSSCHNITT

Abbildung B150

Abb. B126-B128 1J. 5 Mo. S. 66
Abb. B174-B176 3J. 7 Mo. S.84
Abb. B190-B191 6J. 1 Mo. S.91

Aufnahme: schrég sagittal durch den
Pankreaskopf.

Befund:

Darstellung eines Teils des Caputs.
Restliche Organteile gasUberlagert.
Das Caput stellt sich mit welliger Kon-
tur und leicht deformiert dar. (Kongru-
enz zur Voraufnahme).

Es sind hypoechogene, granulierte
Herde sichtbar (Pfeilspitzen).

Pfeil zeigt auf die Arteria hepatica, da-
neben der DHC, darunterliegend die
Vena cava inferior.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Untersuchung Collum bis Cauda.

Die Kontur in diesen Organanteilen ist
weniger stark wellig. Es stellen sich
im gesamten Organ und besonders
deutlich im Corpus/Isthmus (Pfeil) hy-
poechogene Bereiche dar. Diese sind
polygonal und verschwimmen mit
dem umliegenden Pankreasgewebe.
In der Cauda sind hypoechogene Be-
reiche ebenfalls vorhanden. Auffallig
sind zusatzlich disseminiert verteilte
hyperechogene Spots. Es ergibt sich
in allen Anteilen eine mottenfraBahnli-
che Textur.

Aufnahme: translienal, coronar

Befund:

Darstellung der Cauda, teilweise gas-
Uberlagert.

Es zeigt sich eine wellige Kontur und
die, wie schon in den anderen Anteilen
des Organs beschriebene, motten-
fraBahnliche Textur durch die hypo-/
hyperechogene sonografische Dar-
stellung.

Insgesamt Bestatigung des Vorbefun-
des eines diffusen CHI.

CAUDA AUSSCHNITT &

Abbildung B152

Diffuser CHI
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Patient Nr. 19b

2 J. 5 Mo., mannlich

76 Diffuser CHI

Abb. B67-B70

2 Mo. S. 42-43

Abb. B76-B77

5 Mo. S.46

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Darstellung Uncus bis Isthmus. Gas-
Uberlagerung auf Hohe des Isthmus.
Stark deformiertes Caput.

Extreme Hypertrophie des Caput mit
welliger Kontur im Sinne einer Pro-
gression der Erkrankung.

Organ mit inselférmigen, hypoecho-
genen Bereichen (Pfeile) und jeweils
dorsaler hyperechogener Sichel ergibt
eine MottenfraBstruktur.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung von Collum bis zur Cauda.
Wellige Kontur (Pfeile).

Disseminiert verteilte hypo-/hyper-
echogene Areale. Die Textur ist grob-
granular bis wabig.




Patient Nr. 46

2 J. 6 Mo., weiblich

Abbildung B155

Abbildung B156

Abbildung B157

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung des Caput.

Deutlich Deformierung und Hypertro-
phie, wellige Kontur (Pfeile).
Hypoechogenes Caput mit teils band-
formigen, hyperechogenen Bereichen.
Textur granuliert.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Weitere Aufnahme des Caput zur Ver-
deutlichung der aufgetriebenen Form.
Durchsetzung des Caput mit multiplen
hypoechogenen Arealen und feinen
hyperechogenen Bereichen. Es ergibt
sich eine wabige, mottenfraBahnliche
Textur.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung vom Collum bis zur Cau-
da.

Aufgetrieben wirkende Cauda mit
rundlicher Deformitat, hypoechogen
und von fleckiger, mottenfraBahnlicher
Textur (Pfeil).

Beurteilung: Insgesamt ergibt sich
eine vollstdndige Durchsetzung des
Organs mit hypo-/hyperechogenen
Arealen welche die Merkmale fur einen
diffusen CHI zeigen.

Diffuser CHI
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Patient Nr. 32a

2 J. 10 Mo., mannlich

Abbildung B158

Abbildung B160

Diffuser CHI

Abb. B101-B104 10 Mo. S. 56-57

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Organtberblick.

Pankreas mit multiplen hypoechoge-
nen Arealen (Pfeile) in allen Anteilen.
Die Textur ist inhomogen, fleckig.

Das hypo-/hyperechogene Bild ist

1 kongruent mit dem Vorbefund.

Aufnahme: translienal, coronar

Befund:

Darstellung der Caudaspitze.
Hypertrophie und Deformierung der
Caudaspitze.

Kontur wellig.

Isohepatisch echogene Cauda mit
fleckformigen, hypoechogenen Berei-
chen (Pfeile) und wabiger Struktur.

Aufnahme: translienal, coronar

Befund:

VergroBerte Darstellung der Cauda-
spitze.

Hier umso deutlichere Darstellung der
Deformierung und mottenfraBahnli-
chen Struktur. (Pfeile)

Beurteilung: Es ergibt sich eine flr den
diffusen CHI typische Echogenitat und
Struktur des gesamten Pankreas. Die-
se ist mit den Vorbefunden Uberein-
stimmend.



Patient Nr. 47

3 J., weiblich

Abbildung B162

Abbildung B163

- Aufnahme: schrag axial

Befund:

Darstellung nach Resektion der Cau-
daspitze.

Kraftig hypertrophiertes Restorgan,
vor allem im Bereich des Caput. Ab-
brechen der Pankreasdarstellung im
Bereich des Isthmus (Pfeil). Kontur
des Organs im Caputbereich wellig.
Das Parenchym stellt sich hypoecho-
gen mit hyperechogenen, sternhim-
melartigen Bereichen dar. Das Caput
ist besonders stark betroffen. Die Tex-
tur ist grob granuliert, wabig, motten-
fraBahnlich verandert.

- Aufnahme: schrég axial

Befund:

Zusatzliche Darstellung des Pankreas
in Sepiaténen bis zur Cauda. Hier sind
die sonografischen Merkmale des
CHI besonders gut abzugrenzen. Das
Organ ist im Bereich des Isthmus de-
formiert, sonst in allen Bereichen hy-
pertroph. Die AuBenkontur ist wellig.
Es sind in allen Anteilen hypo-/hyper-
echogene Areale abzugrenzen und es
ergibt sich eine mottenfraBahnliche
Struktur.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Farbdopplerdarstellung des Pankreas.
In der Dopplerdarstellung findet sich
kein erhohter Blutfluss innerhalb des
gesamten Pankreas und kein Hinweis
auf Neovaskularisationen. Es kann
kein Unterschied zu einem altersent-
sprechenden Normalbefund erhoben
werden. Es stellen sich der Konflu-
ens und die milzversorgenden GefaBe
deutlich dar.

Beurteilung: Diffuser CHI.

Diffuser CHI

79

-
o [y
[

N
[

[

o
[

~
[

-
o
[

© fe") o H A
e CREEREE <1 c ¢ ¢

>10J.



1

[

-

[

©
[

ol|l|~|lo|la]]|s %) A
€ C «~ <~ <~ -~ « <«

-

0

[

>10 J.

80

Patient Nr. 28a

3 J. 3 Mo., weiblich

Abbildung B165

Abbildung B166

Diffuser CHI

Abb. B92

8 Mo. S. 562

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Darstellung von Caput und Collum.
Caput mit welliger Kontur und diffus
hypoechogenen Bereichen. Dadurch
fleckiges  Erscheinungsbild.  Textur
grobgranuldr durchsetzt. Ubergang
der hypoechogenen Bereiche in das
umgebende Gewebe nicht scharf ab-
grenzbar.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung teilweise Caput sowie
Corpus bis zur Cauda.
Hypertrophierte Bauchspeicheldrise.
Kontur wellig.

Pankreas mit disseminiert verteil-
ten hypo-/hyperechogenen Arealen
(sternhimmelartig).

Im Vergleich zu den Vorbefunden fort-
schreiten der Erkrankung und weitere
VergréBerung des Organs. Charakte-
ristische Zeichen eines diffusen CHI.

Aufnahme: translienal, coronar

Befund:

Aufnahme der Caudaspitze, teilweise
GasUliberlagerung.

UnregelmaBige Form des Apex cau-
dae mit Hypertrophie, welliger Kontur
und hypo-/hyperechogenen Arealen
wie auch schon im Caput und Corpus
nachgewiesen.

Die Textur ist auch hier mottenfraBahn-
lich, grobgranular durchsetzt.
Beurteilung: Erst- und Verlaufsunter-
suchung zeigen fur den diffusen CHI
charakteristische Befunde.



Patient Nr. 45a 3J. 4 Mo., ménnlich

Abb. B147-B149 2 J. 3 Mo. S. 74

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Aufnahme mit Linearschallkopf 12-
14MHz.

Caput und Corpus partiell abgebildet.
Deformation, Wellige Kontur, Organ-
vergroBerung.

Hyperechogenes Pankreas mit flecki-
gen, hypoechogenen Arealen (Pfeile).

Die in der Voruntersuchung im Alter
von 2 Jahren und 3 Monaten beschrie-
benen Merkmale wie granulierte Textur
und hypo-/hyperechogene Verande-
rungen sind auch hier nachweisbar.

H

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Aufnahme mit Linearschallkopf 12-
14MHz.

Ausschnitt aus dem Corpus/Isthmus.
GréBenzunahme im Vergleich zur Vor-
untersuchung.

Auch hier hypo-/hyperechogenes
Pankreas mit sternhimmelartig verteil-
ten, hyperechogenen, punktférmigen
Arealen.
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Aufnahme: translienal, coronar

Befund:

Darstellung der aufgetriebenen Cau-
daspitze.

In diesem Anschnitt ist eine leicht wel-
lige Kontur nachweisbar mit gemischt
hypo-/hyperechogenen Arealen.

Beurteilung: Vergleichbarkeit des Be-
fundes zum diffusen CHI bei der Erst-
untersuchung.

Abbildung B169

Diffuser CHI 81
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Patient Nr. 48 3 J. 4 Mo., méannlich

Ge Dist A 10.2 mm

Abbildung B172

82 Diffuser CHI

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Darstellung des Caput mit Uncus, Is-
thmus bis zum Beginn der Cauda.
Aufgetriebenes Organ im Caput und
Isthmus mit glatter AuBenkontur. Im
Vergleich zum Lebergewebe insge-
samt hypoechogenes Pankreas (Pfeil)
mit  Kkleinen, punktférmigen hype-
rechogenen Formationen. Die Textur
ist grobgranular.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung vom Caput bis zur Cauda.
Auffallig ist der hypertrophierte Bereich
am Isthmus.

Innerhalo des Caput sehr dezent
starker hypoechogenes Areal (Pfelil).
Disseminiert Uber das gesamte Org-
an verteiltes hypo-/hyperechogenes
Muster.

Aufnahme: translienal, coronar
Befund:

Darstellung der Caudaspitze. (Messli-
nie)

Form unregelmaBig. Kontur wellig.
Hypohepatisch echogene Cauda mit
feingranularer Textur. Im Gegensatz
zu den schrag axialen Aufnahmen,
hier kein stark grobgranuliertes hypo-/
hyperechogenes sondern weitgehend
homogenes Muster.

Beurteilung: Insgesamt ist aufgrund
der Hypoechogenitat, Deformierung
und mitunter grob granulierten Struk-
tur von einem diffusen CHI auszuge-
hen.




Abb. B123-B125 1J.4 Mo. S. 65
Abb. B142-B144 24J. S.72

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Verlaufsdarstellung nach Resektion ei-
nes Teils der Cauda.

Darstellung von Caput und Corpus mit
welliger Kontur.

Wiederkehrende hypo-/hyperechoge-
ne, mottenfraBahnliche Struktur mit
pseudopodienartigen Auslaufern be-
sonders im Uncus (Pfeil).

Beurteilung: Fortschreiten der Erkran-
kung.

Inkomplette Caudateilresektion ohne
nennenswerte Besserung der Hypo-
glykamien. Das ResektionsausmalB ist
in dieser Darstellung nicht erfassbar.
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Abbildung B173
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Patient Nr. 42b

3 J. 7 Mo., mannlich

Abbildung B175

Abbildung B176

Diffuser CHI

Abb. B126-B128 1J.5 Mo. S. 66
Abb. B150-B152 2 J. 5 Mo. S. 75
Abb.B190-B191 6J. 1 Mo. S. 91

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Verlaufsdarstellung nach Resektion
der Cauda (Pfeilspitzen deuten auf
Resektionsrand).

Im Vergleich zur Voraufnahme mit 2
Jahren und 5 Monaten VergroBerung
des Caput. Im Vergleich zum Leberge-
webe iso- bis leicht hyperechogenes
Pankreas. Innerhalb des Caput hy-
poechogene Areale (Pfeile) in gleicher
Lokalisation nachweisbar. Auffallende
Abwechslung hypo- und hyperecho-
gener Bereiche. Textur inhomogen,
grob granuliert.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung von Collum und Corpus.
Wellige AuBenkontur und grobgra-
nulare hypo-/hyperechogene Textur.
Darstellung der Cauda aufgrund Re-
sektion nicht maglich.

Wie auch im Vorbefund vor einem Jahr
und vor der Resektion zeigen sich so-
nografische Auffalligkeiten des diffu-
sen CHI.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

AusschnittsvergréBerung von Collum
und Corpus.

Hier in dieser Schnittebene wellige
Kontur des Pankreas. Im Vergleich zur
Leber isohepatisch echogenes Organ
mit hypoechogenen Bereichen.

Beurteilung: Insgesamt koénnen hy-
poechogene Veranderungen Uber die
gesamte Ausdehnung des Organs
dargestellt werden, was fur einen dif-
fusen CHI spricht.



Patient Nr. 49

4 J. 2 Mo., mannlich

Abbildung B178

Abb. B182-B186 5J. 5 Mo. S. 88-89

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung Caput bis Isthmus.
Cauda gasUberlagert.

Caput leicht deformiert und aufgetrie-
ben.

Innerhalb des gesamten Pankreas hy-
poechogene Bereiche (Pfeile), welche
kontinuierlich, pseudopodienartig in
das umliegende Gewebe Ubergehen.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung der hypertrophen, defor-
mierten Caudaspitze.

Kontur wellig.

Innerhalb der Caudaspitze hypoecho-
gene Bezirke (Pfeil). Sie ist zudem von
grob granulierter Textur und ebenso
wie die restlichen Pankreasanteile
hypo-/hyperechogen verandert.

Beurteilung: Die Befunde sprechen fiir
einen diffusen CHI.

Diffuser CHI
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Patient Nr. 50

5 J., weiblich

Abbildung B181

Diffuser CHI

Aufnahme: schrag axial

Befund:

VergroBerte Darstellung des Caput,
Collum und Corpus.

UnregelmaBige Form des Organs.
Kontur wellig.

Auffallend hypo-/hyperechogene
Areale diffus in allen dargestellten
Pankreasabschnitten verteilt. Die Tex-
tur ist grobgranulér, mottenfraBahnlich
verandert.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung Collum/Corpus Ubergang.
Wie bereits im Corpus zeigt sich auch
hier im Caput eine grobgranuldre Tex-
tur des Pankreasgewebes.

Das Pankreas ist unscharf begrenzt
mit leicht welliger Kontur.

Kleine hypoechogene Bereiche (Pfei-
le) sind innerhalb des Parenchyms
abgrenzbar. Der Ductus pancreaticus
major stellt sich in der Bildmitte mit
charakteristischer Doppelkontur dar.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Farbdopplerdarstellung des Pankreas-
collum und Corpus.
Hypo-/hyperhepatisches ~ Pankreas
ohne verstéarkte Vaskularisation in den
hypoechogenen Arealen (Pfeile) fest-
stellbar. Grobgranulére, wabige Textur.

Beurteilung: Innerhalb des gesamten
Pankreas zeigen sich pathologische
Veranderungen, welche flr einen dif-
fusen CHI typisch sind.




Diffuser CHI
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Patient Nr. 49a

5 J. 5 Mo., méannlich

Abbildung B183

Abbildung B184

88 Diffuser CHI

Abb. B177-B178 4 J. 2 Mo. S. 85

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Darstellung Caput bis Beginn der
Cauda.

UnregelmaBige Form.

GroBe altersentsprechend.

Kontur wellig.

Innerhalb des Organs hypoechogene

© Areale, teilweise mit dorsaler hyper-

echogener Sichel. Die Textur ist inho-

-~ mogen und fleckig.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung vornehmlich des Caput.
Grobgranuléres Muster mit hyper-/hy-
poechogenen Anteilen, teils mit pseu-
dopodienartigen Ausziehungen in das
umliegende Pankreasgewebe (Pfeile).
Ductus pancreaticus major mit 1,0mm
Durchmesser normwertig.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Zusatzliche Darstellung Caput bis zur
Cauda.

Die Kontur des gesamten Organs
ist deutlich wellig. Es ist disseminiert

| von hypo-/hyperechogenen Arealen

durchsetzt. Die Textur ist motten-
fraBahnlich.
Der Pfeil bezeichnet die Vena lienalis

. und den Beginn der hypoechogenen

Caudaspitze.



Patient Nr. 49a

5 J. 5 Mo., mannlich

GASTER
B*DistA 2.5 mm |

Abbildung B185

Abbildung B186

Abb. B177-B178 4 J. 2 Mo. S. 85

Aufnahme: translienal, coronar

Befund:

Partielle Darstellung der Caudaspitze.
Die Kontur ist wellig.

Teilweise ist die Cauda durch Gas-
Uberlagerung verdeckt. Es sind trotz-
dem hypoechogene Bereiche ab-
zugrenzen (Pfeile), wie auch in den
anderen Anteilen des Organs schon
dargestellt. Die Textur des Organs ist
grobgranulér.

Aufnahme: translienal, coronar
Befund:

Zusatzliche Aufnahme eines Anteils
der Cauda. Leicht versetzte Schnitte-
bene.

Die Kontur des Organs ist wellig. Es
sind kleine hypoechogene Areale ab-
grenzbar. Zusétzlich hyperechogene
sichelférmige Bereiche (Pfeile) dorsal
der hypoechogenen Areale.

Beurteilung: Zusammenfassend zeig-
ten sich in allen Anteilen des Organs
Veranderungen, die der diffusen Form
des CHI entsprechen.

Diffuser CHI
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Patient Nr. 51

5 J. 8 Mo., méannlich

Abbildung B189

Diffuser CHI

Abb. B192-B194 7 J. 2 Mo. S. 92

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Darstellung vom Caput bis zur Cauda.
Form unregelmaBig und aufgetrieben
in den dargestellten Anteilen.

Kontur wellig.

Hypoechogene Areale im Caput
und im Isthmus sowie Corpus des
Pankreas (Pfeile). Die Textur des
Pankreas stellt sich fleckig/wabig dar.
Die hypoechogenen Bereiche gehen
kontinuierlich in das umliegende Ge-
webe Uber. Es sind alle dargestellten
Anteile betroffen.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung des Caput bis zur Cauda.
Das Pankreas wirkt im Caput- sowie
Caudabereich aufgetrieben. Es ist mit
hypo-/hyperechogenen, global Uber
das Organ verteilten Bereichen durch-
zogen. Beispielhaft ist eine solche,
1,9 mm messende Region im Uncus
visualisiert worden. Es ergibt sich eine
grob granulierte Struktur.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Farbdopplerdarstellung des Caput
und Corpus.

In dieser Aufnahme sind die hypo-

. echogenen Areale weniger deutlich zu

erkennen. Es finden sich keine farb-

1 dopplersonografisch auffélligen Berei-
% che mit verstérkter Vaskularisation.

Beurteilung: Zusammenfassend kon-
nen in allen Anteilen des Pankreas
hypo-/hyperechogen veranderte Are-
ale nachgewiesen werden. Dies ent-
spricht einem diffusen CHI.



Abb. B126-B128 1J.5 Mo. S. 66
Abb. B150-B152 2J.5 Mo S. 75
Abb. B174-B176 3J. 7 Mo. S. 84

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung vom Uncus/Caput bis Is-
thmus bei Zustand nach Resektion
der distalen Cauda. Im Vergleich zu
Vorbefunden sehr ahnliche sonomor-
phologische Verhaltnisse.

Das Organ ist regelrecht geformt. Das
Pankreasgewebe ist, soweit darge-
stellt, isohepatisch echogen. Beson-
ders im Bereich des Uncus/Caput und
des Isthmus sind die unregelmassig
hypoechogenen pahtologischen Are-
ale als eingestreute hypoechogene,
inselformige  Bereiche  abgebildet.
(Pfeile)

[

W
[

H
[

= A
: 2|5
. - . - . N - .L

Aufnahme: schrég axial

Befund:

links: CEUS-Darstellung (probatori-
sche Untersuchung mit Ultraschall-
kontrastverstarker)

rechts: errechnetes B-Bild
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Beurteilung: Die CEUS-Darstellung
des Pankreas nach intraventser Ap-
plikation von 0,1ml Sonovue® weist
nach 15 Sekunden in den besonders
betroffenen Arealen (Pfeile) keine, ge-
genuber dem Normalbefund, veran-
derte Kontrastmittelanreicherung oder
-aussparung auf.

Nebenbefundlich  hier beginnende
Kontrastmitteldarstellung der Leber.
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Abbildung B191

Diffuser CHI 91
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Patient Nr. 51a

7 J. 2 Mo., mannlich

Abbildung B193

Abbildung B194

Diffuser CHI

Abb. B187-B189 5 J. 8 Mo. S. 90

Aufnahme: schrag axial

Befund:

VergroBerte Darstellung Uncus bis Be-
ginn der Cauda. Collum teilweise gas-
Uberlagert.

Die Kontur des Organs ist leicht wellig.
Pankreasparenchym im Vergleich zur
Leber hypoechogen. Es finden sich
disseminiert  verteilte  hypo-/hype-
rechogene Areale in den dargestellten
Anteilen (Pfeile), jedoch besonders
ausgepragt im aufgetrieben wirkenden
Caput. Die Textur ist zerkliftet, wabig.

Aufnahme: schrég axial
Befund:

. Darstellung des Corpus bis zur Cau-

da.

Das Organ ist im Vergleich zur Leber
hypoechogen. Die AuBenkontur ist
wellig.

Hypo-/hyperechogene Bereiche
durchziehen das Parenchym dissemi-
niert (Pfeil, Vermessung).

Beurteilung: Die Befunde sprechen fur
eine diffuse Form des CHI.

Aufnahme:
groBe Abbildung: axial
Miniaturabbildung: coronar

Befund:

Die ['®F]-6-Fluoro-DOPA PET/CT Fu-
sionsdarstellung zeigt die diffuse Ver-
teilung des Tracers Uber das gesamte
Pankreas. Die Miniatur zeigt analog
das PET in coronarer, Ubersichtsarti-
ger Schnittebene.

Beurteilung:  Zusammenfassend be-
statigt das PET/CT den bereits so-
nografisch erhobenen Befund eines
diffusen CHI.



Diffuser CHI




Patient Nr. 52 7 J. 8 Mo., mannlich

Abb. B199-B201 8 J. 8 Mo. S. 96
Abb. B202-B203 9 J. 8 Mo. S. 97
Abb. B207-B209 10 J. 9 Mo. S. 99
Abb. B213-B214 11 J. 9 Mo. S. 101

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Darstellung des Pankreas vom Uncus
bis zur Cauda.

Regelrechte Form des Pankreas mit
glatter Kontur.

Grobgranulére Textur durch hypo-/
hyperechogene Bereiche mit Vertei-
lung Uber das gesamte Organ (Pfei-
le). Diese Areale sind nur massig vom
umgebenden Gewebe abgrenzbar
und besitzen zum Teil pseudopodien-
artige Auslaufer in das umliegende
Pankreasgewebe.

A
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Beurteilung: Diffuser CHI.

Abbildung B195

Aufnahme: axial

Befund:

Die nachfolgende [®F]-6-Fluoro-DOPA
PET/CT Fusionsaufnahme zeigt eine
Anreicherung des Nuklids diffus im
gesamten Pankreas.
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Beurteilung:

Zusammenfassend zeigt sich eine
kongruente Darstellung im Vergleich
mit dem sonografischen Befund. Die
diffuse Form des CHI konnte bestatigt
werden.
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Abbildung B196

94 Diffuser CHI



Patient Nr. 53 8 J., méannlich

Aufnahme: schrég axial

Befund:

4 Darstellung vom Caput bis zur Cauda.

Kontur glatt.

Insgesamt  leicht  hyperhepatisch

echogenes Pankreas. Im gesamten

Pankreas, sind diffus verteilte hypo-/

hyperechogene Areale nachweisbar.

(Pfeile) Die Textur ist wabig/motten-

fraBahnlich verandert.

Die hypoechogenen Bereiche gehen
in das umliegende Pankreasgewebe

i Uber.
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Aufnahme: schrég axial

Befund:

VergroBerte Darstellung besonders
von Corpus und bis zur Mitte der Cau-
da.

Leicht wellige AuBenkontur.

Vor allem am Isthmus ca. 3-5mm gro-
Be, hypoechogene Bereiche (Pfeile).
Die grobgranulare, mottenfraBahnliche
Textur ausgepragt.

Beruteilung: Die Veréanderungen des
gesamten Organs sprechen fUr eine
diffuse Form des CHI.

(=]
[

©
[

o
(49

>10J.

Abbildung B198

Diffuser CHI 95
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Patient Nr. 52a

8 J. 8 Mo., mannlich

Abbildung B199

Abbildung B200

Abbildung B201

Diffuser CHI

Abb. B195-B196 7 J. 8 Mo. S. 94
Abb. B202-B203 9 J. 8 Mo. S. 97
Abb. B207-B209 10 J. 9 Mo. S. 99
Abb. B213-B214 11 J. 9 Mo. S. 101

Aufnahme: schrag axial

Befund:

VergroBerte Darstellung vom Caput
bis zur Cauda.

Leicht deformierte Form mit welliger
Kontur.

Wie in der Voruntersuchung bereits
nachgewiesen sind auch hier diffus
verteilte hypo-/hyperechogene Areale
(beispielhaft vgl. Pfeile) dargestellt.

Es ergibt sich ein zerklUftetes, wabi-
ges Bild des Pankreas.

Aufnahme: sagittal, transhepatisch
Befund:

* Farbdopplerdarstellung des Pankreas

vom Caput bis zum Isthmus.
Es zeigen sich hier diffus verteilt hypo-/
hyperechogene Bereiche. Es ist dabei

b weder in diesen Bereichen, noch im

gesamten Organ eine von der Norm
abweichende Vaskularisation im Farb-
doppler nachweisbar.

Aufnahme: translienal, coronar

Befund:

Darstellung der Caudaspitze.

Die Kontur der Cauda ist wellig.
Disseminiert verteilt stellen sich hypo-/
hyperechogene Bereiche dar, wel-
che kontinuierlich in das umgebende
Pankreasgewebe Ubergehen.

Beurteilung: Insgesamt liegt ein ein-
drtcklicher Befund eines diffusen CHI
VOr.



Patient Nr. 52b 9 J. 8 Mo., mannlich

Abb. B195-B196 7 J. 8 Mo. S. 94
Abb. B199-B201 8 J. 8 Mo. S. 96
Abb. B207-B209 10 J. 9 Mo. S. 99
Abb. B213-B214 11 J. 9 Mo. S. 101

Aufnahme: schrég axial

Befund:

§ Verlaufsdarstellung. Abbildung des
Pankreas vom Uncus bis zum Isth-
mus.

Wellige Kontur. Grobgranulére hypo-/
hyperechogene, mottenfraBahnliche
Struktur der Pankreas, besonders im
Uncus.

Der Befund zeigt sich im Vergleich zu
den Aufnahmen vor einem Jahr kon-
stant.
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Abbildung B202
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Aufnahme: sagittal, transhepatisch

Befund:
Leicht wellige Kontur mit hypo-/
hyperechogener Struktur ohne ver-
stérkte Vaskularisation innerhalb des
. Pankreas.
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Beurteilung: Bekannter Befund eines
diffusen CHI.
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Abbildung B203

Diffuser CHI 97
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Patient Nr. 54

9 J. 9 Mo., mannlich

4* “pist A
Abbildung B205

Abbildung B206

Diffuser CHI

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Darstellung vom Caput bis zur Cauda.
UnregelmaBig geformtes Pankreas mit
welliger Kontur, grenzwertig vergro-
Bert.

Diffus verteilte, milimetergroBe hypo-
echogene Bereiche innerhalb des ge-
samten Organs (Pfeile). Die Textur ist
grobgranulér.

Summarisch hypo-/hyperechogenes
Gesamtbild.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Hochauflosende Darstellung mittels
Linearschallkopf vom Caput bis zur
Corpusmitte.

Hypoechogene Areale innerhalb des
Caput mit einem Durchmesser bis
3,2mm. Es ergibt sich ein diffus hypo-/
hyperechogenes Bild des gesamten
dargestellten Organs.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Farbdopplerdarstellung des Caput Is-
thmus und partiell der Cauda.
Hypo-/hyperechogene Bereiche fin-
den sich auch hier innerhalb der dar-
gestellten Anteile (vgl. Pfeile).

Es findet sich keine verstarkte Vasku-
larisation.

Beurteilung: Zusammenfassend er-
geben sich Uber das gesamte Organ




Abb. B195-B196 7 J. 8 Mo. S. 94
Abb. B199-B201 8 J. 8 Mo. S. 96
Abb. B202-B203 9J. 8 Mo. S. 97
Abb. B213-B214 11J. 9 Mo. S. 101

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung Uncus, Caput bis zum Is-
thmus.

Regelrechte Form des Organs. Kontur
glatt.

MottenfraBahnliche Textur mit deutlich
hypo-/hyperechogenen Bereichen im
gesamten Organ.
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Aufnahme: schrég axial

Befund:

AusschnittsvergroBerung des Caput
zur Darstellung der fur den diffusen
CHI deutlichen Charakteristika.
Mehrere milimetergroBe, hypoecho-
gene Bereiche und gleichfalls hyper-
echogene Areale, welche kontinuier-
lich in einander Ubergehen.
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Abbildung B208

Aufnahme: schrég axial

Befund:

AusschnittsvergréBerung.

Form regelrecht mit welliger Kontur im
Bereich des Isthmus.
Wabig/mottenfraBahnliche Textur des
Pankreas.

Beurteilung: Es ergibt sich in Zusam-
menschau der sonografischen Auf-
nahmen ein mit den Voraufnahmen
kongruentes Bild eines diffusen CHI.

Abbildung B209

Diffuser CHI 99



Patient Nr. 55

11J., mannlich
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Abbildung B211

Abbildung B212

100 Diffuser CHI

Abb. B215-B216 12 J. 6 Mo. S. 102

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Farbdopplerdarstellung vom Caput
bis zur Cauda.

Form regelrecht. Kontur glatt.

Im Vergleich zum Leberparenchym hy-
poechogenen Pankreasgewebe. Vor-

¢ nehmlich im Caput und Corpus flecki-

ge, hypoechogene Bereiche (Pfeile),
welche in das umliegenden Gewebe
Ubergehen. Die Textur des Organs ist
grobgranular bis wabig.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung vom Collum bis zur Cauda
des Pankreas.

Kontur glatt.

Es stellt sich im Bereich des Beginns
der Cauda ein starker hypo-/hype-
rechogenes Areal dar (Pfeil). Die Textur
in diesem Bereich ist deutlich grobgra-
nuldrer als im restlichen Pankreas.
Das Pankreas stellt sich insgesamt
hypohepatisch echogen und granu-
liert dar.

Aufnahme: sagittal, transhepatisch

Befund:

Das Organ ist in dieser Darstellung nur
massig vom umgebenden Gewebe
abgrenzbar. Es sind hypo-/hyperecho-
gen veranderte Areale auffindbar (vgl.
Pfeil).

Beurteilung: Insgesamt stellen sich
in allen Anteilen des Pankreas, wenn
auch teilweise diskret, typische sono-
grafische Veranderungen des diffusen
CHI dar.



Patient Nr. 52d 11 J. 9 Mo., mannlich

Abb. B195-B196 7 J. 8 Mo. S. 94
Abb. B199-B201 8 J. 8 Mo. S. 96
Abb. B202-B203 9J. 8 Mo. S. 97
Abb. B207-B209 10 J. 9 Mo. S. 99

Aufnahme: schrég axial

Befund:

| Verlaufsdarstellung vom Uncus bis zur
Cauda.

Form regelrecht. Kontur im Caputbe-
reich wellig, im Corpus und Isthmus-
bereich glatt.

Wie in den Vorbefunden erhoben,
hier kaum veranderte Darstellung von
hypo-/hyperechogenen Arealen, wel-
che alle dargesteliten Organanteile
des Pankreas diffus durchsetzen. Tex-
tur wabig, zerklUftet.

[y
o

-
[

N
[

W
[

Abbildung B213

[

Aufnahme: translienal, coronar

Befund:

Darstellung der Caudaspitze.
UnregelmaBig geformte, aufgetrie-
bene Form mit welliger Kontur. Hy-
pochechogene Areale in der ver-
gleichweise zur Milz hyperechogenen
Caudaspitze (vgl. Pfeile). Teils starker
hyperechogene Bereiche schallkopf-
fern der hypoechogenen Bereiche
aufgrund verminderter akustischer
Dampfung durch die pathologischen
Zellverbande.

Beurteilung: Der Patient konnte jahr-
lich Uber & Jahre lang sonografiert
werden und die Merkmale des diffusen
CHI durchgehend dargestellt werden.
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Abbildung B214

Diffuser CHI 101



Patient Nr. 55a

12 J. 6 Mo., méannlich
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Abbildung B216

102 Diffuser CHI

Abb. B210-B212 11.J. S. 100

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Darstellung Caput bis Isthmus.

Im Vergleich zur Aufnahme vor Uber ei-
nem Jahr hyperhepatisch echogenes
Pankreas, Caput/Collum und Isthmus
sind hypoechogen (Pfeile). Die Textur
ist im gesamten Organ grobgranular.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Ubersichtsdarstellung Uncus (Pfeil) bis
Cauda.

Es konnen in allen dargestellten Antei-
len hypochogene Bereiche dargestellt
werden (Pfeilspitzen). Es ergibt sich
eine zerklUftete, wabige Struktur des
Pankreas.

Beurteilung: Ahnlich wie beim Vorbe-
fund stellen sich die Auffalligkeiten des
diffusen CHI innerhalb der Pankrea-
santeile dar.



Patient Nr. 56

13 J. 6 Mo., méannlich

Abbildung B219

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Farbdopplerdarstellung des Caput.
Form regelrecht. Kontur wellig, vor al-
lem im Uncusbereich.

Isohepatisch echogenes Caput zu-
satzlich mit hypo-/hyperechogenen
Arealen (Pfeile). Textur mottenfraBahn-
lich.

Die Farbdopplerdarstellung zeigt einen
Normalbefund.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung Uncus, Collum und Cor-
pusbeginn. Wellige Kontur. Uberlage-
rung der restlichen Corpus- und Cau-
daanteile.

Das Organ ist hyperhepatisch echo-
gen mit hypoechogenen Bereichen
(Pfeile). Diese gehen kontinuierlich
in das umliegende Pankreasgewebe
Uber.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung vom Corpus/Collum bis in
die Cauda.

Kontur wellig.

Die Textur ist im Vergleich zu Caput
und Corpus weniger stark granuliert.
Es finden sich auch hier kleine, hypo-/
hyperechogene Bereiche. (Pfeile)

Beurteilung; Zusammenfassend fin-
den sich in allen Anteilen des Pankreas
aufféllige Veranderungen, welche ei-
nem diffusen CHI entsprechen.
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Patient Nr. 57

24 J., mannlich

Abbildung B221

Abbildung B222

Diffuser CHI

Aufnahme: schrag axial

Befund:

VergroBerte Darstellung des Caput bis
zum Collum.

Hypo-/hyperechogene Bereiche (Pfei-
le) darstellbar.

Ventral des Konfluens zeigt sich der
Ductus pancreaticus major mit cha-
rakteristischer Doppelkontur.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung von Uncus und Caputan-
teilen, bis zur Cauda.

Regelrechte Form mit leicht welliger
Kontur.

Hypoechogene Areale stellen sich im
angeschnittenen Caput und im Isth-
mus- sowie in der Cauda dar (Pfeile).
Auffallig sind auch im Isthmus und der
Cauda schallkopfferne hyperechoge-
ne feine Sicheln aufgrund fehlender
akustischer Dampfung in den echoar-
men Bezirken.

Aufnahme: translienal, coronar

Befund:

Darstellung der Caudaspitze. Diese ist
teils unzureichend vom umliegenden
Gewebe abgrenzbar. Wellige Kontur.
Pfeile markieren auffindbare hypo-/hy-
perechogenen Areale.

Beurteilung: Ubiquitar im Parenchym
flr den diffusen CHI charakteristische
Befunde.
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Patient Nr. 40

29 J., weiblich

Abbildung B223

Abbildung B225

Diffuser CHI

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Untersuchung der Mutter von Patien-
tin 33 bei familiarem, diffusem CHI.
Darstellung von Caput bis Caudabe-
ginn. Form regelrecht. Kontur in den
dargestellten Anteilen glatt.

Das groBtenteils isohepatisch echo-
gene Organ weist teils hypoechogene
Areale auf. Hier am Collum vermessen
mit ca. 4,4mm.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

VergroBerte Darstellung des Corpus.
Hier hypo-/hyperechogenes Areal
(Pfeil) dezent nachweisbar.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

VergroBerte Darstellung Corpus und
Cauda. Der Pfeil markiert ein hypo-
echogenes Areal mit zarter dorsaler
hyperechogener Sichel.

Das Organ weist in dieser Schnittrich-
tung eine leicht fleckige hypo-/hyper-
echogene Textur auf.




Patient Nr. 40 29 J., weiblich
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Abbildung B226

Abbildung B227

Aufnahme: translienal, coronar
Befund:

Die Cauda ist teils unzureichend ab-
grenzbar. Sie stellt sich leicht hypo-/
hyperechogen dar. Es ergibt sich eine
fleckige Textur. Der Pfeil markiert einen
typischen, ca. erbsgroBen CHI-Bezirk
in der Caudaspitze.

Beurteilung: Diffuser CHI.

Aufnahme:
links: coronar
rechts: sagittal

Befund:

['®F]-6-Fluoro-DOPA PET Aufnahme
des Pankreas. Es zeigt sich eine dif-
fuse Anreicherung innerhalb des ge-
samten Pankreas. Ein Insulinom konn-
te ausgeschlossen werden.

Zusammenfassend wurde der sono-
grafisch erhobene Befund eines dif-
fusen CHI bestétigt und es liegt eine
familiaren Form des CHI vor (vgl. auch
Darstellung der GroBmutter Patientin
41, bzw. Tochter Patientin 39).
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Patient Nr. 41

56 J., weiblich
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Abbildung B229

108 Diffuser CHI

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Untersuchung der Mutter von Patien-
tin 40 und der GroBmutter von Patien-
tin 39 bei bekanntem familiarem CHI.
Darstellung des Caput bis zum Isth-
mus.

Wie bei den beiden anderen Famili-
enangehorigen lassen sich auch hier
hypoechogene Bereiche nachweisen
(Pfeile). Besonders im Caput und Cor-
pus. Das Pankreas ist an den nicht be-
troffenen Stellen altersentsprechend
hyperechogen im Vergleich zum Le-
berparenchym. Es zeigt sich ein zer-
klUftetes, wabiges Bild des Organs.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

VergroBerte Darstellung von Caput
bis zur Cauda. Wellige AuBenkontur.
Hypoechogene Areale (Pfeile) in der
Mitte des ansonsten iso- bis leicht hy-
perechogenen Corpus erkennbar. Das
Organ wirkt durch die Hypo- und Hy-
perechogenitaten fleckig.

Wie bei Tochter und Enkelin der Pa-
tientin nachgewiesen worden ist, las-
sen sich auch hier bei der GroBmutter
die Charakteristika des diffusen CHI
nachweisen.

Beurteilung: Diffuser CHI in drei aufei-
nanderfolgenden Generationen.
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Patient Nr. 58

5 Mo., mannlich

Dist A 9.2 mm

Abbildung B231

Dist A 17.8 mm

Abbildung B232

112 Atypischer CHI

Abb. B236-B238 1J. 5 Mo. S. 114

Abb. B239-B241 2 J. 11 Mo. S. 115

Abb. B242-B245 4.J. S. 116-117

Abb. B246-B247 5J. 4 Mo. S. 118
Aufnahme:

links: schrag axial

2 rechts: sagittal

Befund:

Darstellung des Caput in 2 Ebenen
(siehe Pictogramm).

Die Kontur ist leicht wellig und das
Caput wirkt lateral des Konfluens auf-

- getrieben.

Hypo-/hyperechogene Bereiche in-
nerhalb Uncus bis zum Collum (Pfeile)
grenzen sich teils scharf vom Ubrigen,
hyperhepatisch echogenen Pankreas
ab. Die Textur innerhalb der hypo-
echogenen Bereiche ist grobgranular
bis wabig verandert.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung des Pankreas von Caput
bis Cauda.

Kleine hypoechogene Bereiche, teil-
weise mit Auslaufern in umliegendes

| Gewebe, sind im Caput abgrenzbar

(Pfeile). Die Kontur des Organs ist in
diesem Bereich unregelméaBig. Das
Corpus stellt sich granuliert texturiert
und weniger hypoechogen dar (Pfeil-

) . spitzen). In der Cauda kann ein stark

hypoechogener, abgegrenzter Bereich
mit 9,2 mm Durchmesser dargestellt
werden.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung des Pankreas vom Caput bis
zur Cauda.

Im wellig konturierten Caput, vom Uncus
bis fast zum Collum, auffallend hypo-/
hyperechogener Bezirk (Pfeilspitzen).
Das Gewebe ist hier grob granuliert bis
wabig verandert. Das Corpus stellt sich
unauffallig  hyperhepatisch  echogen,
granuliert und glatt konturiert dar.

Am Isthmus/Cauda-Ubergang ist ein hy-
poechogenes, inhomogenes, 17,8mm
langes Areal darstellbar (Pfeile), das mit
feinen Auslaufern in nicht betroffenes
Pankreasgewebe Ubergeht.



Abb. B236-B238 14J.5 Mo. S. 114
Abb. B239-B241 2 J. 11 Mo. S. 115
Abb. B242-B245 4J. S. 116-117
Abb. B246-B247 5 J. 4 Mo. S. 118

Aufnahme: translienal, coronar

Befund:

Darstellung der Caudaspitze.

Diese stellt sich gut abgrenzbar hypo-/
hyperechogen dar (Pfeile). Die Textur
ist ahnlich wabig wie in schrag axialer
Schnittrichtung. Es sind feine pseudo-
podienartige Auslaufer in das umlie-
gende Gewebe erkennbar.
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Abbildung B233 5J

Aufnahme: translienal, coronar

Befund:

Zusétzliche Darstellung der Caudas-
pitze. Vermessung der hypoechoge-
nen Bereiche mit einer GroBe von ca.
14,2 x 12,7 mm.

Zusammenfassend kann in der sono-
grafischen Untersuchung ein suspek-
ter Bereich im Caput, am Corpus/Is-
thmus Ubergang sowie im Isthmus-/
Caudabereich  gefunden  werden.
Aufgrund der raumlichen Ausdehnung
der kompakten hypoechogenen Area-
le Uber das gesamte Organ ist weder
eine diffuse noch eine solitér fokale,
sondern eine atypische Form des CHI

Dist A 14.2 mm Dist B 12.7 mm als wahrscheinlich anzunehmen.
Abbildung B234

Aufnahme: coronar

Befund:

['8F]-6-Fluoro-DOPA  PET  (Einblen-
dung) und PET/CT Fusionsaufnahme.
Innerhalb des Caput, im Corpus so-
wie in der Cauda kénnen hier deutlich
nuklidspeichernde Areale abgegrenzt
werden. Am  Collum/Corpus-Uber-
gang keine Anreicherung des Tracers.
Die Lokalisation der Areale mit hoher
SUV sind nahezu deckungsgleich mit
der Ultraschallmorphologie und -to-
pografie der hypoechogenen Bezirke
in Abbildungen B229-B232. Zudem
imponieren sie recht kompakt, tu-
morahnlich, wie auch sonografisch
erkennbar gewesen war.

Abbildung B235

Atypischer CHI 113
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Abb. B230-B235 5 Mo. S. 112-113
Abb. B239-B241 2J. 11 Mo. S. 1156
Abb. B242-B245 4 J. S. 116-117
Abb. B246-B247 5 J. 4 Mo. S. 118

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Langsschnittkontrolled es Caput nach
einem Jahr.

UnregelmaBig geformtes, auffallend
hypo-/hyperechogenes, grob granu-
liert texturiertes, welliges Caput (Pfei-
le). Im Vergleich zur Voruntersuchung
vor 12 Monaten (vgl. Pat. 58) sind die
betroffenen Areale im Caputbereich
leicht vergroBert.

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Zusatzliche Darstellung des Caput aus
einer leicht versetzten Schnittebene.
Die Kontur des Caput ist wellig.

Das betroffene hypoechogene Areal
im Caput (Pfeile, vgl. vorherige Abbil-
dung) zeigt noch deutlich diffuse Aus-
laufer in das umgebende Pankreas-
gewebe. Es ist grobgranulér, teilweise
mit fleckigen, starker hypoechogenen
Bereichen.

Abbildung B237

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung desselben Patienten mit
auf den Corpus zentrierter Blick-
richtung. Im Vergleich zur Vorun-
tersuchung (Pat. 58) hat sich ein
vergleichsweise  rundlicher, etwa
10mm messender, raumfordernd er-
scheinender, echoarmer Prozess am
Collum/Corpus-Ubergang entwickelt.
Dieser wolbt sich erkennbar vor. Er ist
echoarm, wabig und texturiert.

Beurteilung: Atypischer CHI.

.1 mm

Abbildung B238

114 Atypischer CHI



Der Befund im Caputbereich ist im
Vergleich zur Voraufnahme vor 1 Jahr
groBenkonstant (Pat. 58a, Pfeile). Die
Begrenzung stellt sich weniger wellig
dar. Hypo-/hyperechogene Bezirke
lassen sich abgrenzen und erzeugen
eine wabige Textur. 1

Abb. B230-B235 5 Mo. S. 112-1183
Abb. B236-B238 1J.5 Mo. S. 114
Abb. B242-B245 4. S. 116-117
Abb. B246-B247 5 J. 4 Mo. S. 118
e >
Aufnahme: schrag axial =i
Befund: T,
Aufnahme des Caput in leicht veran- 8
derter SchnittfUihrung. g
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Abbildung B239

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Darstellung vom Uncus bis zur Cauda.
Bestétigung des Vorbefundes. Hypo-
echogenes Caput mit mottenfraBahn-
licher hypo-/hyperechogener Textur,
unregelmaBig begrenzt.

Collum in dieser Schnittebene schmal.
Isthmus mit hypo-/hyperechogenen
Bereichen und wabiger Textur.

Cauda hypoechogen, teilweise gas-
Uberlagert.

Abbildung B240

Aufnahme: translienal, coronar

Befund:

Darstellung der Caudaspitze.
UnregelmaBig geformte Caudaspitze
(Pfeil) mit grobgranulérer Textur und
hypo-/hyperechogenen  Bereichen.
Weniger starke Auspragung im Ver-
gleich zu den Vorbefunden.

Beurteilung: Es lassen sich in dieser
Untersuchung die in den Vorunter-
suchungen gefundenen suspekten
Bereiche wiedererkennen. Sie weisen
jedoch eine fur CHI ungewohnlich
kompakte, nahezu tumorése Morpho-
logie auf.

Abbildung B241

Atypischer CHI 115



Patient Nr. 58c

4 J., mannlich

1

(4.

-
[

N
[

Abbildung B242

(&}
[

I HI I I Atypischer CHI

Abbildung B244
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Abb. B230-B235 5 Mo. S. 112-113
Abb. B236-B238 1J.5 Mo. S. 114
Abb. B239-B241 2J. 11 Mo. S. 115
Abb. B246-B247 5 J. 4 Mo. S. 118

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Darstellung des Pankreas vom Caput
bis zur Cauda. Wellige Kontur.

Das Caput (Pfeile) ist in dieser Schnit-
tebene einsehbar und mottenfraBahn-
lich texturiert. Teilweise mit nachweis-
baren, hypoechogenen Auslaufern ins
umliegende Gewebe.

In der Cauda (Pfeilspitzen) sind eben-
falls hypo-/hyperechogene Areale zu
erkennen.

Aufnahme: schrég axial

Befund:
Darstellung von Caput bis Cauda.

= Caput hier teilweise durch Darmgas

Uberlagert.

Kontur des Organs im Caput, Collum
und Caudabereich leicht wellig. Hypo-
echogene Areale (Pfeile, Messstrecke)
im Caput und am Collum sowie eben-
so im Caudabereich vorhanden.

Aufnahme: translienal, coronar

Befund:

Darstellung der Caudaspitze mit de-
formierter, welliger Form.

Innerhalb der Cauda diffus verteilte
hypo-/hyperechogene Bereiche. Die
Textur ist grobgranular/wabig veran-
dert.



Patient Nr. 58c

4 J., mannlich

Abbildung B245

Abb. B230-B235 5 Mo. S. 112-113
Abb. B236-B238 1J.5 Mo. S. 114
Abb. B239-B241 2J. 11 Mo. S. 115
Abb. B246-B247 5J. 4 Mo. S. 118

Aufnahme: schrég axial

Befund:
Farbdopplerdarstellung vom Caput
bis zum Isthmus.

Das Caput stellt sich deutlich hypo-
echogen mit grobgranularer Textur
dar. Bei sensitiver Sprektraldopple-
reinstellung fehlende GeféBdarstellung
im Pankreasgewebe, d.h. es ist keine
abnorme Hypervaskularisation auch
bei atypischen CHI nachweisbar.
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Patient Nr. 58d

5 J. 4 Mo., mannlich
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Abb. B230-B235 5 Mo. S. 112-113
Abb. B236-B238 1J.5 Mo. S. 114
Abb. B239-B241 2J. 11 Mo. S. 115
Abb. B242-B245 4 J. S. 116-117

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Darstellung Caput bis Collum.

Caput aufgetrieben. Kontur leicht wel-
lig.

Es zeigen sich hypoechogene Areale
an identischer Lokalisation wie in den
Voraufnahmen im Bereich des Caput
und Collum (Pfeile).

Eine Beurteilung des Corpus und der
Cauda ist durch Gasuberlagerung in
dieser Ansicht nicht mdaglich

Aufnahme: translienal, coronar

Befund:

Darstellung der Caudaspitze.

Es kann, wie auch schon in den Vo-
raufnahmen, eine deformierte Cauda
in altersentsprechender GroéBe mit
hypo-/hyperechogenen Bezirken dar-
gestellt werden. Die Textur ist motten-
fraBahnlich/wabig verandert.
Zusammenfassend kdnnen, wie auch
schon fUr CHI in den Vorbefunden
beschrieben, suspekte Areale in de-
ckungsgleicher Lokalisation und Gro-
Be beschrieben werden.









Sonomorphologisch dhnliche Krankheiten
zum Vergleich mit dem kongenitalen Hyperinsulinismus
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befunde

Insulinom, Neugeborenes

Abbildung B250

122 Vergleichsbefunde

Aufnahme: intraoperativ, saggital

Befund:

Intraoperative Darstellung des Pankreas
parallel zur Vena cava mit physiologi-
scher Kochsalzlésung in der Peritoneal-
hohle (Ausschnitt).

Es zeigt sich ein ca. 13x19mm groBes
oval/rundliches, tumords aufgetriebe-
nes, scharf begrenztes Areal in Hoéhe
des Caput. Dieses ist deutlich hypo-/
hyperechogen und von groBfleckiger,
grobgranularer Textur. Umgeben ist der
Tumor von grob granuliertem (normalem)
Pankreasgewebe.

Abb. B248-B250 mit freundlicher Ge-
nehmigung von H. Bahlmann und W.
Barthlen, Universitatsklinikum Greifswald

Aufnahme: intraoperativ, Operations-
situs adaptierte Schnittebene

Befund:

Weitere intraoperative Darstellung des
Tumors zur genaueren Vermessung
und Bestimmung der Topografie. Es
konnte in dieser Ebene eine maximale
Ausdehnung von ca. 32x22mm ge-
messen werden. Innerhalb des knoti-
gen Tumors finden sich hypo-/hype-
rechogenen Bereiche.

Er ist zudem randstandig hypoecho-
gen eingerahmt und vom umgeben-
den Gewebe scharfkantig abgesetzt.

Aufnahme: intraoperativ, saggital

Befund:
Farbdopplerdarstellung unregelmaBi-
ge deutliche Hypervaskularisation des
Tumors.

Zusammenfassend zeigt sich hier
eine exzellent abgrenzbare, erheblich
hypervaskularisierte  Raumforderung
mit eigenstandiger Architektur. Die
Sonomorphologie entspricht eigener
Beobachtung nach nicht den Befun-
den beim CHI (vgl. Patiententabelle
Textband und Abbildungen Bildband
flr den fokalen CHI).




Insulinom, 8 J., mannlich

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Weitere Darstellung des Caput.

Man sieht eine, sich in den Konfluens
vorwolbende, Raumforderung mit
hypo-/hyperechogenem Binnenmus-
ter und wabiger, fleckiger Textur. Die
Abgrenzung zum umgebenden Gewe-
be ist scharfrandig.

In dieser Schnittrichtung zeigt sich
eine deutliche Ausdehnung in Caput
und Uncus.

GroBe 11,83mm x 16,3mm.

o
@
-t
c
=]
o
o

B TRIET[SIETY

11.3 mm Dist B 16.3 mm

Aufnahme: schrég axial

Befund:

Farbdopplerdarstellung des tumoro-
sen Areals.

Hier zeigt sich deutlich eine verstéarkte
Durchblutung dieses Bereiches

W Zusammenfassend handelt es sich um
N cine hypervaskularisierte, volumindse
Raumforderung (sieche Vorwdélbung
g in den Konfluens Abb. B251) wie sie
beim CHI in dieser Altersstufe eigner
Erfahrung nach nicht vorkommt.

Abbildung B252

Vergleichsbefunde 123
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Pankreaskontusion, 8J., mannlich

Abbildung B254

124 Vergleichsbefunde

Aufnahme: schrag axial

Befund:

Pankreas vom Uncus bis Caudabe-
ginn.

Die Textur ist fleckformig hyperecho-
gen, insbesondere im Uncus-/Caput-
und Corpusbereich. Darstellbar sind
milimetergroBe hypoechogene Areale
in Caput und Collum, die im klinischen
Kontext als Hdmorrhagien (Rhexisblu-
tungen) zu interpretieren sind. Ventral
der komprimierten Vena lienalis ca.
2x1cm groBer Lazerationsbezirk mit
Auslaufern in Caput, Collum und Isth-
mus (Pfeile). Zusatzlich feine fibrinbe-
dingte Echos innerhalb der hypoecho-
genen pathologischen Formation.

Aufnahme: translienal, coronar

Befund:

Die Caudaspitze ist ddematts durch-
trankt mit Flussigkeit (Pfeile) und von
kleinen  hypoechogenen Léasionen
durchsetzt. GréBere FlUssigkeitsherde
sind jedoch innerhalb der Koller Pouch
nicht nachweisbar.

Beurteilung: Zusammenfassend zeigt
sich eine akut traumatisch transfor-
mierte Bauchspeicheldrise.
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Glossar

['®F]-6-Fluoro-DOPA...['®F]-6-L-3,4-Dihydroxyphenylalanin (Tracer im
Rahmen der PET Untersuchung)

= U am ehesten

AP e anterior-posterior

AHL Arteria hepatica

AMS ..o, Arteria mesenterica superior

AO oo Aorta abdominalis

APS....i, Arteria pancreatica superior

Cap civvviiiiiii e Caput pancreatis

CEUS.......ccooo e Contrast enhanced ultrasound (mit intravends ap-
pliziertem Kontrastmittel verstarkte Ultraschall-
untersuchung)

CHI v Congenital Hyperinsulinism (Kongenitaler Hyper-
insulinismus)

Collvviiiiiiiiieeeeciiii, Collum pancreatis

(©70] ¢ o FUTUTI Corpus pancreatis

DHC ..., Ductus hepatocholedochus

D] 1S Distanz

CT i Computertomografie

DUO ..., Duodenum

DV i Discus vertebralis

DW i Ductus Wirsungianus (Ductus pancreaticus major)

G Gaster, Magen

GB i Gallenblase

Hos Hepar, Leber

Isthm oo, Isthmus pancreatis

K e Splenoportaler Konfluens

M. Milz

MHZ ., Megahertz

N, Niere

NaCl.......cooovvieiieiiininn, Natriumchlorid

T ohne

PEG ..., perkutane endoskopische Gastrostomie

PET oo, Positronen-Emissions-Tomogramm

Pyl Pylorus

Referenzpatient ......... Diese Patienten werden innerhalb des Textbandes

ausfuhrlich beschrieben und stehen beispielhaft
fUr besondere sonografische Auffalligkeiten.

SUV.iiiiiiiiiee, Standardized Uptake Value (Quantifizierug re-
gionaler Radioaktivitatskonzentrationen im Posi-
tronen-Emissions-Tomogramm; SUV = Aktivitats-
konzentration [Bg/ml] * Normierungswert / appli-
Zierte Aktivitat [Bq])

O P Processus uncinatus pancreatis

Anhang 129



Glossar

VO Vena cava

VAl o vergleiche

VL Vena lienalis

VMS ., Vena mesenterica superior
VP Vena portae hepatis

VRS .o Vena renalis sinistra
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