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Die Online-Version dieses Beitrags (https://
doi.org/10.1007/500115-024-01673-x)
enthdlt eine weitere Tabelle und das
Protokoll zur korrekten Durchfiihrung der
Muskel-MRT-Untersuchung.
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Die Magnetresonanztomographie der
Skelettmuskulatur (Muskel-MRT) hat in
den letzten Jahren einen zunehmenden
Stellenwert in der Diagnostik von Mus-
kelerkrankungen eingenommen und
wird auch routinemaBig zur Beurteilung
von Krankheitsverlauf und Therapiean-
sprechen eingesetzt. Um eine verlassli-
che Interpretation und zentrumsiiber-
greifende Vergleichbarkeit der Befun-
de zu ermdglichen, werden Standards

zur Durchfiihrung und Befunderhebung
dringend bendtigt.

Hintergrund

Die Diagnose oder der Ausschluss einer
Muskelerkrankung stellen aufgrund derer
atiologischen und klinischen Heteroge-
nitdt hdufig eine Herausforderung fir
die behandelnden Arzte dar. Das hierbei
angewendete diagnostische Repertoire
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Ubersichten

Zusammenfassung

umfasst neben Anamnese, klinisch-neu-
rologischer Untersuchung, Laboranalysen,
neurophysiologischer Diagnostik, Analyse
von Muskelbiopsien sowie humangene-
tischen Untersuchungen in den letzten
Jahren zunehmend auch bildgebende Ver-
fahren wie die qualitative MR-Bildgebung
der Skelettmuskulatur (im Folgenden Mus-
kel-MRT; [1-3]). Die stetige Optimierung
der diagnostischen Verfahren und die
damit einhergehend friihzeitigere und
spezifischere Diagnose einer Muskeler-
krankung haben relevanten Einfluss auf
den Krankheitsverlauf und folglich die
Lebensqualitdt der Betroffenen, da die
Einleitung der optimalen kurativen und/
oder symptomatischen Therapie gewdhr-
leistet wird. Zu den kurativ behandelbaren
Muskelerkrankungen gehort in erster Li-
nie die Gruppe der immunvermittelten
Myopathien (Synonym: Myositis), die tbli-
cherweise auf immunsuppressive Therapi-
en anspricht [4], wahrend flir angeborene
Muskelerkrankungen neben allgemeinen
symptomatischen Behandlungen teil-
weise auch spezifische Therapien wie
beispielsweise krankheitsmodifizierende

Abkiirzungen

csl Chemical Shift Imaging
cr Computertomographie
EBM Einheitlicher Bewertungsmal3stab
Fov Field of view (Untersuchungsfeld;

Bereich des Objekts, den man bei der
Untersuchung darstellen mochte)
MRT Magnetresonanztomographie
T Tesla

Die Autoren Rachel Zeng, Sarah Schlaeger
und Matthias Tiirk haben zu gleichen Teilen
zum Manuskript beigetragen. Hinsichtlich der
Seniorautorenschaft haben die Autoren Jan S.
Kirschke und Jens Schmidt zu gleichen Teilen
zum Manuskript beigetragen.

Diese Expertenempfehlung wurde zeitglich
in den Zeitschriften Die Radiologie und Der
Nervenarzt publiziert.
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Hintergrund: Die Magnetresonanztomographie (MRT) der Skelettmuskulatur (kurz:
Muskel-MRT) wird zunehmend routinemaBig zur Diagnose und Verlaufsbeurteilung
von Muskelerkrankungen eingesetzt. Jedoch existierten bislang keine zentrumsiiber-
greifenden Standards fiir Messprotokolle und die radiologische Befundung.

Ziel der Arbeit: In der vorliegenden Expertenempfehlung sollen Standards zur
Anwendung und Befundinterpretation der Muskel-MRT bei angeborenen und
entziindlichen Muskelerkrankungen vorgestellt werden.

Material und Methoden: Diese Arbeit entstand in Zusammenarbeit von Neurologen,
Neuroradiologen, Radiologen, Neuropadiatern, Neurowissenschaftlern sowie MR-
Physikern verschiedener Universitétskliniken in Deutschland. Die Empfehlungen
basieren auf Expertenwissen und einer gezielten Literaturrecherche.

Ergebnisse: Es werden die Indikationen fiir eine Muskel-MRT erldutert. Diese
beinhalten den Nachweis und die Verlaufskontrolle von strukturellen und 6dematdsen
Verdnderungen der Muskulatur sowie die Identifizierung einer geeigneten
Biopsiestelle. Des Weiteren werden Empfehlungen zum Untersuchungsablauf und fiir
geeignete MRT-Sequenzen gegeben. Zuletzt werden die Schritte fiir eine strukturierte
radiologische Befunderhebung dargestellt.

Schlussfolgerung: Die vorliegende Arbeit bietet konkrete Empfehlungen zur
Indikationsstellung, Durchfiihrung und Befundinterpretation der Muskel-MRT. Dariiber
hinaus stellt sie eine mdgliche Grundlage zur Vereinheitlichung der Messprotokolle an

Schliisselworter

allen klinischen Standorten in Deutschland dar.

Myositis - Muskel-MRT - Semiquantitative Beurteilungsskalen - Myopathie - Diagnostik

Enzymersatztherapien fiir den M. Pompe
zugelassen sind.

Die zunehmende Nutzung und Ver-
breitung der Muskel-MRT macht eine
Standardisierung der sich zwischen den
Standorten teils deutlich unterscheiden-
den Durchfiihrung notwendig. Durch eine
solche Standardisierung kann ein Min-
deststandard an Qualitdt garantiert und
ein Vergleich von Verlaufsuntersuchun-
gen an verschiedenen Zentren ermdglicht
werden. Das vorliegende Dokument bietet
daher auf Basis von multidisziplindrem
Expertenwissen und einer gezielten Li-
teraturrecherche konkrete Empfehlungen
fir die Durchfiihrung und Befundinterpre-
tation der Muskel-MRT. Die vorliegende
EmpfehlungbehandeltausschlieBlich qua-
litative MR-Bildgebung bei angeborenen
und entziindlichen Muskelerkrankungen;
traumatische und tumordse Muskeler-
krankungen sind nicht Gegenstand dieser
Arbeit.

Anwendung in der klinischen
Praxis

Die MR-Bildgebung erlaubt zum einen den
Nachweis struktureller Veranderungen in
Form von fettigem Umbau oder Atrophie
des Muskelgewebes, zum anderen kon-

nen 6dematdse Verdnderungen mit ho-
her Sensitivitat dargestellt werden. In die-
sem Kontext ist zu betonen, dass der MR-
tomographische Nachweis eines Muskel-
o6dems kein spezifisches Charakteristikum
von Myositiden darstellt, sondern auch
im Rahmen nichtentziindlicher Muskeler-
krankungen, z.B. Muskeldystrophien oder
metabolischen Myopathien, regelhaft vor-
liegt und zudem auch bei nicht primar
muskuldren Prozessen, z. B. subakuter oder
akuter Denervierung, gefunden werden
kann ([5, 6]; @ Abb. 1). Die Muskel-MRT
ermdglicht aufgrund ihrer hohen Sensiti-
vitdt bereits den Nachweis pathologischer
Verdnderungen in klinisch nicht betroffe-
ner Muskulatur sowie die Beurteilung auch
umgebender Strukturen wie Faszien und
Subkutangewebe [7].

Zudem gestattet die Muskel-MRT eine
Analyse hinsichtlich des Verteilungsmus-
ters und des Schweregrads der Beteiligung
einzelner Muskeln durch die Muskelerkran-
kung. Durch diese vergleichende Analy-
se (Pattern-Analyse) kdnnen entitatstypi-
sche Verteilungsmuster erkannt werden,
sowohl zur Unterscheidung von heredita-
ren Muskelerkrankungen [8-10] als auch
bei der Differenzierung von Myositissubty-
pen [11-14]; eine aktuelle Ubersicht hierzu
bietet die Arbeit von Venturelli et al. [15].



T1-w Dixon FFE

T2-w STIR

Abb. 1 A MRT-BilderderOberschenkelmuskulatureines Patienten mit a Muskeldystrophie Typ Becker
(BMD) und b amyotropher Lateralsklerose (ALS). Exemplarisch ist der M. vastus lateralis rechts des Pa-
tienten mit BMD sowohl verfettet als auch ddematds verdndert (Pfeil), wahrend der M. vastus lateralis
links des ALS-Patienten deutliche 6dematGse Veranderungen zeigt (Pfeilspitze)

Besonders bei hereditdren Muskelerkran-
kungen kann der Nachweis eines charakte-
ristischen Verteilungsmusters mittels MRT
zu einer gezielteren molekulargenetischen
Analyse flihren [8, 10] oder die Einschat-
zung der Pathogenitdt einer nachgewiese-
nen genetischen Variante unklarer Signi-
fikanz unterstiitzen. Jedoch erfordert die
Beurteilung des Verteilungsmusters in der
Muskel-MRT besondere Expertise auf dem
Gebiet neuromuskuldrer Erkrankungen, da
eine eindeutige Zuordnung eines Vertei-
lungsmusters zu einer spezifischen Krank-
heitsentitat nur selten maglich ist [16]. So
konnen zum einen unterschiedliche ge-
netische Muskelerkrankungen ein ahnli-
ches Verteilungsmuster, zum anderen glei-
che genetische Muskelerkrankungen un-
terschiedliche Verteilungsmuster zeigen.
Auch st ein Verteilungsmuster anhand fet-
tig degenerierter Muskulatur teils erst im
fortgeschrittenen Krankheitsverlauf diffe-
renzierbar.

Insbesondere bei den Myositiden bleibt
die histopathologische Analyse weiterhin
integraler Bestandteil der diagnostischen
Abklarung. Nur die Muskelbiopsie erlaubt
in Zusammenschau mit der klinischen
Symptomatik und ggf. dem Nachweis
myositisspezifischer oder -assoziierter
Antikorper die sichere Diagnose einer
Myositis und die Differenzierung in ihre
Subtypen. Bei der Identifikation einer
geeigneten Biopsiestelle kommt der MR-
Bildgebung wiederum eine wichtige Rolle

zu: So belegen Studien die Uberlegen-
heit einer MRT-gestiitzten Auswahl der
Biopsiestelle im Gegensatz zu einer rein
klinisch orientierten Herangehensweise
hinsichtlich der diagnostischen Sensitivi-
tat [17-20]. Ein weiterer Nutzen der MRT
bei Myositiden liegt in der Darstellung des
Gesamtmusters der betroffenen Muskula-
tur mittels Ganzkdrper-MRT, einschlieBlich
der Mitbeurteilung von ggf. betroffenem
Faszien- und Subkutangewebe, die ins-
besondere bei der Dermatomyositis und
einer Fasziitis eine relevante Rolle spielen
[13, 21].

AuBerhalb der diagnostischen Abkla-
rung findet die Muskel-MRT zunehmend
auch Verwendung in der longitudinalen
Verlaufsbeobachtung zur Evaluation des
Krankheitsverlaufs oder von Therapieef-
fekten. So zeigten verschiedene Studien,
dass sich bei Myositiden MR-tomographi-
sche Zeichen eines Muskelodems unter
immunmodulatorischer Therapie zuriick-
bilden [7, 19, 22, 23]. Die MRT als nichtin-
vasive und strahlungsfreie Verlaufsunter-
suchung liefert somit Biomarker sowohl in
derklinischen Routine als auchim Rahmen
klinischer Studien [22-25].

Vergleich zu alternativen
bildgebenden Verfahren

Als alternatives bildgebendes Verfahren
zur Muskel-MRT ist in erster Linie der Mus-
kelultraschall zu nennen. Der Ultraschall

bietet neben der einfachen Durchfiihrbar-
keit am Patientenbett und der Kosten- und
Zeiteffizienz eine dynamische Darstellung
von Muskelbewegungen (z. B. Faszikulatio-
nen, Myokymien etc.). Im Gegenzug bietet
die MRT die Moglichkeit einer Ganzkor-
perdarstellung der nahezu gesamten Ske-
lettmuskulatur zur Charakterisierung eines
globalen Verteilungsmusters. Insbesonde-
re tiefer gelegene Muskelgruppen kon-
nen mittels MRT haufig besser dargestellt
werden, wahrend dies sonographisch auf-
grund von Schallreflexion bzw. -absorption
eingeschrénktseinkann[26,27]. Zudem st
die Qualitat der Ultraschalldarstellung von
der Erfahrung des Untersuchers abhangig,
wahrend die MRT objektivere Datensatze
zur Befundung liefert [28].

Die im Verlauf der letzten Jahre erfolg-
ten Entwicklungen in der MRT- und Ultra-
schalltechnik machen eine Bildgebung der
Muskulatur mittels Computertomographie
(CT) heutzutage nahezu obsolet [27]. Bei
erwachsenen Patienten kann die CT mit
akzeptabler Bildqualitdt und unter Abwa-
gung der damit einhergehenden Strah-
lenexposition verwendet werden, wenn
Kontraindikationen fiir eine MRT vorlie-
gen und der Muskelultraschall die Frage-
stellung nicht beantworten kann [29].

Allgemeines zur Untersuchung

Besonderheiten des Patienten-
kollektivs

Patienten mit Muskelerkrankungen leiden
nicht selten unter schweren motorischen
Beeintrachtigungen sowie Atem- oder
Herzinsuffizienz. Gegebenenfalls missen
die untersuchenden Institutionen Uber die
notwendige Ausstattung und Know-how
hinsichtlich Monitoring und Beatmung
verfligen.

Besonderheiten bei der
Untersuchung von Kindern

Ein nicht geringer Anteil der Patienten mit
Muskelerkrankungen befindet sich im Kin-
desalter. Die MRT-Untersuchung bei einem
Kind erfordert zusétzliches Geschick und
Einflihlungsvermdgen. Insbesondere eine
lange Untersuchungszeit, die ruhiges Lie-
gen erfordert, kann fiir Kinder zu einer
Herausforderung werden. Hilfreiche Ab-
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Klinisch vorwiegend Muskulatur des
Beckengiirtels und der unteren Extremitat
betroffen

4

Standardprotokoll:
Mind. Darstellung der Becken- und Ober-
/Unterschenkelmuskulatur empfohlen

¢ FiRe voran
¢ Anterior Spule mittig tiber Oberschenkel

2

Durchfiihrung der Untersuchung:

e Ubersichtsscan Becken und Ober-
/Unterschenkel

¢ Konsekutive axiale Stacks (Mitte
Becken bis Ferse) jeweils Tlw und
fettsuppr. T2w, bzw. T2w CSI Sequ.

- B

l Patient/in mit V. a. neuromuskulire ~

Erkrankung

Geratevorbereitung (1,5 und 3 T):

- Anterior Spule, ggf. Base Element der
Kopf/Hals-Spule

- Gehorschutz

Patientenvorbereitung:

Atemkommandos)

- Ausschluss MRT-Kontraindikationen
(HSM, Defibrillator etc.)

- Entfernung von Fremdkérpern

LS ¥ o

Lagerung:

- Ruckenlage

- Wenn maoglich keine gréReren
Lagerungshilfen

- Strukturierte radiologische Auswertung -

Aufklarung (ggf. inkl. «

Klinisch neben Muskulatur des
Beckengiirtels und der unteren Extremitat
auch Muskulatur des Schultergiirtels und

der oberen Extremitat betroffen

2

Erweitertes Protokoll:
Ganzkorper-MRT-Untersuchung empfohlen

¢ Kopf zuerst
* Base Element der Kopf/Hals-Spule
¢ Anterior Spule mittig tiber Rumpf

) 2

Durchfiihrung der Untersuchung:

*  Ganzkérper Ubersichtsscan

* Konsekutive axiale Stacks (M.
temporalis Kopf bis Ferse), jeweils
T1lw und fettsuppr. T2w, bzw. T2w CSI
Sequ.

*  Atemkommandos fur die kranialen
Stacks der T1w Sequ.

* Ggf. coronare Darstellung des
Schultergirtels (kraniale Muskeln bis
oberer Humerus), jeweils T1w und
fettsuppr. T2w, bzw. T2w CSI Sequ.

Abb. 2 A Flussdiagramm fiir die Durchfiihrung der Muskel-MRT bei neuromuskularen Erkrankungen. (CS/ Chemical Shift
Imaging. HSM Herzschrittmacher. Blau zentrale Vorgabe fiir alle Messungen, griin Standardprotokoll, rot erweitertes Pro-

tokoll)

lenkung kann das Einspielen von Musik
oder Horspielen (iber die Kopfhorer sein.
Gegebenenfalls kann eine elterliche Be-
gleitperson das Kind in den Scannerraum
begleiten und wéhrend der gesamten Un-
tersuchung im Raum bleiben. Dabei ist
auch bei der Begleitperson auf Kontrain-
dikationen, addquaten Gehorschutz und
das Ablegen aller metallhaltiger Fremd-
korper zu achten. Zudem ist eine Priori-
sierung der Sequenzen essenziell: z. B. Be-
ginn mit T1-gewichteten Sequenzen, statt
mit fettsupprimierten oder fettseparierten
Sequenzen bei hereditdren Myopathien
oder die Verwendung neuerer T2-gewich-
teter Chemical-Shift-Imaging(CSI)-Techni-
ken, die eine simultane Beurteilung von
fettigen Umbau und Odem erméglichen
[15, 27, 30, 31], falls ein vorzeitiger Ab-
bruch der Untersuchung notwendig wird.
Bei sehr jungen Patienten kann ggf. auch
eine Untersuchung in Sedierung notwen-
dig werden.

4 DerNervenarzt

Untersuchungsvolumen (Standard-
vs. erweitertes Protokoll)

Bei Erstabkldrung eines Patienten mit kli-
nischem Verdacht auf eine Muskelerkran-
kung ist mindestens eine MRT-Diagnos-
tik des Beckens und der unteren Extre-
mitdt anzustreben (Standardprotokol; [3,
27, 30]). Diese ist geeignet insbesondere
fir Patienten mit einer Symptomatik im
Bereich der Beine und umfasst die Dar-
stellung der Muskulatur von Ober- und
Unterschenkeln bis zur Ferse sowie zusatz-
lich der Beckenregion und der lumbalen
paraspinalen Muskulatur [30]. Idealerwei-
se kann mittels einer Ganzkdrper-MRT die
gesamte Muskulatur von Gesicht, Nacken/
Hals, Schultergiirtel, Thorax, Abdomen, Be-
cken sowie der Ober- und Unterschen-
kel dargestellt werden, womit ein umfas-
sendes Verteilungsmuster erfasst werden
kann (erweitertes Protokoll; [8, 9, 15, 28,
32-34]). Dieses gilt besonders fiir Pati-
enten mit Symptomatik im Bereich des
Schultergiirtels und der oberen Extremi-
tat. Eine entsprechende Umsetzung der
Ganzkorper-MRT ist jedoch aus 6konomi-

scher und pragmatischer Sicht nichtimmer
gegeben. Sowohl im Standard- als auch
erweiterten Protokoll (@ Abb. 2) ist eine
Untersuchung beider Korperseiten zur Be-
urteilung einer eventuell asymmetrischen
Beteiligung der Muskulatur unabdingbar.
In speziellen Féllen mit klinisch prominen-
ter Schwache der Unterarme und Hande,
wie z.B. bei der Einschlusskdrpermyositis,
kann eine dezidierte Untersuchung der Ar-
me erforderlich sein. Wenn die Patienten
es tolerieren, kdnnen die Arme Uber den
Kopf gelagert und mittels axialer Bildge-
bung untersucht werden. Ansonsten sind
ein Umlagern und die Verwendung ent-
sprechender Spulen erforderlich.

Standardisiertes Scanprotokoll fiir
eine qualitative Darstellung der
Muskulatur

Ziel ist die Darstellung der Muskulatur
mittels axialer Schichtung, da sich hier-
durch die charakteristischen Verteilungs-
muster der betroffenen Muskulatur im di-
rekten (Seiten-)Vergleich bestimmen las-
sen [27]. Dabei wird die axiale Schich-



Tab.1 Gangige Techniken der Fettsupprimierung und Fettseparation in der Bildgebung von neuromuskuldren Erkrankungen. (Tabelle in Anlehnung
an https://mriquestions.com/best-method.html)

Name der | Methode | Specific Absoprti- | Sensitivitit gegen- | Sensitivitit gegen- | Kommentar Kommerzielle
Technik on Rate (SAR) tiber BO-Inhomo- iber B1 Inhomo- Umsetzung
genitaten genitdten

Dixon csl Niedrig Niedrig Niedrig 2-Punkt- oder 3-Punkt-Methoden GE (IDEAL, Flex)
In einer Akquisition entstehen Philips (mDixon)
4 Bilder (in-phase, out-of-phase, Siemens (Dixon)
Wasserbild, Fettbild)

STIR T Hoch Niedrig Niedrig Haufig verwendet STIR (GE, Philips,
Unspezifische Unterdriickung aller Siemens)
Gewebe mit kurzem T1 (Fett, Blut)
Bilder inhdrent T2-gewichtet

CSI Chemical Shift Imaging, STIR Short-Tau Inversion Recovery

Tab.2 Beispiel empfohlener Sequenzparameter fiir eine geeignete T1-gewichtete Sequenz,
eine T2-gewichtete Sequenz mit Short-Tau Inversion Recovery (STIR) und eine T2-gewichtete Di-
xon TSE Sequenz[ ].Dabeiistin jeder Etage die Messung nur einer der beiden T2-Techniken mit
Fettsupprimierung notwendig
T1-w Dixon Fast Field | 2D T2-w STIRTSE | 2D T2-w Dixon
Echo (FFE) (Philips*) (Philips*) TSE (Philips*)
TR (ms) 2,8 4620 3725
TE1/TE2 bzw. TE (ms) 0,9/1,7 100 100/1,0
FOV (mm?) 450 % 330 306 330x450% 306 330x450% 306
Inversion Recovery Delay - 240 -
(ms)
Acquisition voxel size (mm?) | 2,5%2,7% 6,0 2,5%2,7%6,0 2,5%2,7%6,0
Schichten pro Stack 51 26 26
Schichtabstand (mm) - 6 6
TSE/FSE-Faktor - 41 45
Averages (Mittelungen) 1 2 2
Breath hold (Atemanhalte- Ja Nein Nein
technik)
Scanzeit pro Stack 12s 139s 127s
*Die Sequenznamen variieren je nach Hersteller: FGRE (GE), FFE (Philips), VIBE (Siemens) bzw. FSE
(GE), TSE (Philips), FSE (Siemens). Die Angaben sind Richtwerte und kénnen je nach Feldstarke und
Hersteller gering variiert werden

tung in aufeinanderfolgende Stacks un-
terteilt, um kontinuierliches Scrollen zu
ermdglichen [27]. Bei klinischem Befall
der Muskulatur des Schultergiirtels, der
oberen Extremitdt oder falls eine dezi-
dierte Darstellung zur genaueren diagnos-
tischen Einordnung notwendig ist, kann
ggf. zusatzlich eine koronare Darstellung,
ausgehend von der kranialen Muskula-
tur bis zum oberen Humerus erfolgen.
Da die drei hauptsachlichen MR-patho-
logischen Verdnderungen bei Muskeler-
krankungen Atrophie/Hypertrophie, Ver-
fettung und Muskelddem sind, werden Se-
quenzen sowohl fiir die Darstellung von
Fett als auch von vermehrtem Wasser-
gehalt innerhalb der Muskulatur bend-
tigt. Dabei haben sich T1-gewichtete Se-

quenzen fiir die Beurteilung von Atro-
phie/Hypertrophie und Verfettung einzel-
ner Muskeln bewdhrt [8, 28, 30]. Eine 6de-
matdse Komponente kann mittels fett-
supprimierter T2-gewichteter Sequenzen
im gleichen Untersuchungsfeld (,field of
view”, FOV) abgeklart werden, beispielwei-
se als Short-Tau Inversion Recovery (STIR;
[8, 30, 35-37]). Neuere Arbeiten postulie-
ren die Verwendung von T2-gewichteten
CSl-Techniken, wie beispielsweise die mDi-
xon Sequenzen TSE (Philips) bzw. IDEAL
T2 (General Electric) fiir die simultane Dar-
stellung von Fett- und Wasserkontrast in
gleichzeitig akquirierten Wasser- und Fett-
bildern [15, 27, 30, 31]. In @Tab. 1 wird
ein Uberblick iiber gangige Techniken zur
Fettsupprimierung bzw. Fettseparation fiir

die Bildgebung bei Muskelerkrankungen
gegeben, eine ausfiihrliche Auflistung her-
stellerspezifischer Techniken zur Fettsup-
primierung bzw. Fettseparation steht im
Zusatzmaterial online (Tab. 3) zur Verfu-
gung. Hinsichtlich Schichtdicke und Auf-
[6sung gilt es, ein Mittelmall zwischen
moglichst kurzer Scanzeit und ausreichen-
der Qualitat zur Beurteilbarkeit des intra-
muskuldren Gewebes sowie angrenzender
Strukturen zu gewahrleisten. Da relevante
Verfettung oder 6dematdse Veranderun-
gen meist ausgedehntere Abschnitte des
jeweiligen Muskels betreffen, sind axiale
Schichtdicken von bis zu 6 mm mit einem
Schichtabstand von bis zu 10 mm gerecht-
fertigt [3]. In @Tab. 2 sind exemplarische
Sequenzparameter fiir eine geeignete T1-
gewichtete Sequenz, eine fettsupprimierte
T2-gewichtete Sequenz mit STIR und eine
T2-gewichtete Dixon TSE Sequenz aufge-
listet.

Die Arbeit von Hollingsworth et al. zeigt
detaillierte Tabellen mit empfohlenen
Sequenzparametern fiir die unterschied-
lichen Sequenzen [38]. @Abb. 3 zeigt
exemplarische  Ganzkorper-MRT-Bilder
der wichtigsten Muskel-MRT-Sequenzen
bei einer Patientin mit Gliedergiirtel-
muskeldystrophie Typ R9 (LGMD2 R9,
ehemals 2i). Ein ausfiihrliches Untersu-
chungsprotokoll steht im Zusatzmaterial
online zur Verfligung.

Kontrastmittelgabe

Grundsatzlich kann auf die Gabe von
Kontrastmittel verzichtet werden, da da-
von auszugehen ist, dass entziindliche
Verdnderungen sowohl der Muskulatur,
als auch der Faszien stets mit einem
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Ubersichten

T1-w Dixon FFE

T2-w Dixon TSE Fettbild

T2-w Dixon TSE Wasserbild

Abb. 3 A Exemplarische Ganzkorper-MRT-Bilder. Dargestellt sind die T1-gewichteten Dixon FFEfettsepariert, T2-gewichte-
te Short-Tau Inversion Recovery (STIR) sowie das T2-gewichteten Dixon TSE Fettbild und Wasserbild bei einer Patientin mit
Gliedergirtelmuskeldystrophie Typ R9 (LGMD2 R9, ehemals 2i)

Mehr an Wasser in der angrenzenden
Muskulatur einhergehen und damit ein
erhdhtes Signal in den T2-gewichteten
Sequenzen zeigen [3, 27, 39-41]. Hin-
sichtlich des Nutzen-Risiko-Verhaltnisses
sind zudem mdgliche toxische Effekte
von Gadolinium zu beriicksichtigen [42].
Die Notwendigkeit einer Kontrastmittel-
gabe bleibt jedoch stets der individuellen
Entscheidung im jeweiligen Patientenfall
vorbehalten, insbesondere zur Abgren-
zung anderer Differenzialdiagnosen wie
Tumoren oder bei speziellen Fragestel-
lungen wie Pyomyositis oder Myositis
ossificans. Zusammenfassend kann in der
Routinediagnostik und Verlaufskontrolle
von Muskelerkrankungen meist auf eine
Kontrastmittelgabe verzichtet werden.

Radiologische Befunderstellung

Um eine einheitliche und moglichst ob-
jektive Befundung der Muskel-MRT zu ge-
wahrleisten, empfiehlt sich die Verwen-
dung semiquantitativer Beurteilungsska-
len [27]. Fiir die Bewertung fettiger Ver-
anderungen etablierte sich in den letzten

6  DerNervenarzt

Jahren die 4-Punkte-Mercuri-Skala [28, 30,
331

Mit Hilfe der Mercuri-Skala wird jeder
Muskel hinsichtlich seines Verfettungsgra-
des mit Punkten von 1 bis 4 bewertet:
1=normal; 2 =fettiger Umbau <30% des
Muskelvolumens; 3 =fettiger Umbau von
30 bis 60% des Muskelvolumens; 4 =fet-
tiger Umbau > 60 % des Muskelvolumens.

Analog bietet die modifizierte 3-Punk-
te-Morrow-Skala [43] die Moglichkeit,
O0dematose Veranderungen zu bewer-
ten (0=keine intramuskuldre T2-STIR-
Hyperintensitat; 1=milde intramuskuldre
T2-STIR-Hyperintensitat; 2=ausgepragte
intramuskuldre T2-STIR-Hyperintensitat).

Es sollte einheitlich fiir jeden einzelnen
der dargestellten Muskeln der Grad der
Verfettung und der 6dematdsen Verande-
rungen mit Hilfe der Skalen bewertet wer-
den. Bei heterogenem Befall innerhalb ei-
nes Muskels empfiehlt es sich, die héchste
Bewertungzu vergeben. Die semiquantita-
tive Bewertung ermdglichteinen schnellen
Gesamteindruck (iber Verteilungsmuster
sowie Ausmaf von Verfettung und Muskel-
6dem. Zudem sollten, sofern vorhanden,
weitere Aspekte der Muskelmorphologie

nichtquantitativ beschrieben werden, wie
beispielweise Atrophie, Hypertrophie (ge-
maR Beurteilung des Befunders) unter Ein-
bezug der angrenzenden Faszien. Auch
auf relevante Nebenbefunde im Untersu-
chungsvolumen sollte eingegangen wer-
den. In der Beurteilung sollten dann ei-
ne ggf. symmetrische oder asymmetrische
Beteiligung, die Muskeln der starksten fet-
tigen Transformation und die der relativen
Aussparung, sowie das Muster des dde-
matosen Befalls aufgezeigt werden. Gege-
benenfalls kann ein Muskel als mégliche
Biopsiestelle benannt werden (siehe fol-
genden Abschnitt). Ein hilfreiches Schema
fir eine mogliche Befundstruktur wird in
0 Abb. 4 dargestellt.

Differenzialdiagnostisch sollte ein my-
opathisches Verteilungsmuster von einem
neurogenen Schadigungsmuster differen-
ziert werden, bei welchem das Muster der
betroffenen Muskulatur dem entsprechen-
denInnervationsgebiet einer Wurzel, eines
Plexus(abschnitts) oder eines peripheren
Nervs zugeordnet werden kann.

Es kann abschlieBend versucht wer-
den, mittels des Verteilungsmusters
eine differenzialdiagnostische  Einord-



Klinische Information:

Fragestellung:

| p|

Methode:

Technik:
@®T1 ax., T2 STIR ax.
OT2 Dixon TSE ax.

Untersuchte Anatomie:
- Becken-/Oberschenke- und Unterschenkelmuskulatur
B Zusatzlich Gesichts-/Hals-/Nacken-/Schulter- und R

Voruntersuchung:
@ Keine vergleichbare Untersuchung vorliegend.
O Zuletzt Muskel-MRT vom [tt . mm. 3333 O

Befund:

ie und Hypertrophie der

ver 9, P

v Beckenmuskulatur

M.g { hts: Mercuri[1__ | Morrow[0 | K (I
M. gluteus maximus links: Mercuri[1 |Morrow [0 |Kommentar[ |
M. gluteus medius rechts: Mercuri[1 | Morrow [0 | Kommentar

M. gl dius links: M i[1_ |Morrow[0 K ]

M. gl inimus rechts: Mercuri(1__ |Morrow [0 |Kommentar[ |

M. gluteus minimus links: Mercuri Morrow[0  |Kommentar[ |

> Oberschenkelmuskulatur
» Unterschenkelmuskulatur

» Gesichtsmuskulatur

» Hals- und Nackenmuskulatur
» Schultermuskulatur

» Rumpfmuskulatur thorakal

> etaminaldl

Beurteilung:

Das Verteilungsmuster ist
@® symmetrisch
O asymmetrisch

Das Verteilungsmuster ist a. e.
@® neurogen
O myopathisch

- Fettig-degenerative Transformation betont

bei relativer Aussparung von

2

- Odematése Veranderungen betont

- Das vorliegende Verteilungsmuster ist MR-morphologisch gut vereinbar mit

- Im Vergleich zur Voruntersuchung zeigt sich

- MR-morphologisch eignet sich folgender Muskel a. e. als mégliche Biopsi

|

Abb. 4 A Auszug aus einer Befundvorlage zur strukturierten radiologischen Befundung der Muskel-
MRT. Dieses kann in seinem Umfang der entsprechenden Situation und der jeweiligen Fragestellung
angepasst werden

nung vorzunehmen [8, 44-49], z.B.
unter Zuhilfenahme folgender Website:
https://neuromuscular.wustl.edu/pathol/
diagrams/musclemri.htm. Hierfiir ist im-
mer eine Zusammenschau mit den klini-
schen Daten des Patienten hilfreich.

MRT-gestiitzte Auswahl eines
Muskels zur Biopsie

Wenn eine Muskelbiopsie angedacht ist,
kann im radiologischen Befund ein Muskel
als mogliche Biopsiestelle benannt wer-
den. Dabei ist zu betonen, dass die letzt-
endliche Festlegung der Biopsiestelle im-
mer eine interdisziplindre Entscheidung
unter Berlicksichtigung sowohl klinischer
als auch radiologischer Aspekte ist. So ist
aus klinischer Sicht ein betroffener, aber
nicht hochgradig paretisch und atropher
Muskel geeignet, um negative bzw. un-
charakteristische histologische Befunde zu
vermeiden [50]. Ahnlich derklinischen Vor-
gehensweise orientieren sich die radiolo-
gischen Kriterien fiir eine mogliche Biop-
siestelle an MR-morphologischen Zeichen
eines nur leicht- bis mittelgradig betroffe-
nen Muskels z.B. nachweisbares Muskel-
o6dem bei nur méfig ausgepragter fettiger
Infiltration und wenig Atrophie. Beider Ver-
dachtsdiagnose einer Myositis erh6ht be-
sonders der Nachweis eines Muskel6dems
die diagnostische Sensitivitat einer Biopsie
im entsprechenden Muskel [17-20]. Dar-
ber hinaus kdnnen im radiologischen Be-
fund Hinweise auf die operative Zugéang-
lichkeit und Verletzungsgefahr benachbar-
ter Strukturen gegeben werden. Haufig
zur Biopsie ausgewdhlte Muskeln bei kli-
nisch proximalem Verteilungsmuster sind
der M. quadriceps femoris, M. biceps bra-
chiiund M. deltoideus; bei distaler Manifes-
tation der M. gastronemius und M. tibialis
anterior, seltener auch der M. peroneus
brevis und M. extensor carpi radialis [50,
51].

Schlussbemerkung

Die in dieser Expertenempfehlung thema-
tisierte MRT-Bildgebung ist sowohl in der
praktischen Umsetzung als auch in der Be-
fundung im Vergleich zu vielen anderen
MRT-Untersuchungen deutlich umfangli-
cher. Die aktuell gangige sukzessive Durch-
fithrung von MRT-Bildgebungen einzelner
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Ubersichten

Korperregionen bringt wiederholte Belas-
tungen fiir die teils korperlich stark einge-
schrankten Patienten mit sich, zudem wer-
den hierdurch sowohl der diagnostische
Prozess als auch therapeutische Mal3nah-
men deutlich verzégert. Um dies zu ver-
meiden und eine umfangliche MRT-Bild-
gebung in einer Sitzung kostengerecht zu
ermdglichen, ist eine eigenstdndige und
addquate Bewertung im Einheitlichen Be-
wertungsmaBstab (EBM) notwendig.

Fazit fiir die Praxis

= Die Muskel-MRT ermdéglicht die Beurtei-

lung von Verfettung und Odemen sowie
deren AusmaR und Verteilungsmuster im
Muskelgewebe.

= Essollte mindestens die Becken-und Bein-
muskulatur untersucht werden, in ausge-
wabhlten Féllen ist die Durchfiihrung einer
Ganzkorper-MRT sinnvoll.

= Es werden T1-gewichtete Sequenzen fiir
die Beurteilung von Atrophie/Hypertrophie
und Verfettung sowie fettsupprimierte
T2-gewichtete Sequenzen fiir 6dematose
Verdnderungen einzelner Muskeln emp-
fohlen.

= Grundsatzlich kann auf die Gabe von Kon-
trastmittel verzichtet werden.

- Fiir die radiologische Befunderhebung
stehen semiquantitative Beurteilungs-
skalen zur Verfiigung.

= Eine MRT-gestiitzte Auswahl der Biopsie-
stelle erhoht die diagnostische Sensitivi-
tat einer Muskelbiopsie.
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Abstract

Expert recommendations for magnetic resonance imaging of muscle
disorders

Background: Magnetic resonance (MRI) imaging of the skeletal muscles (muscle MRI
for short) is increasingly being used in clinical routine for diagnosis and longitudinal
assessment of muscle disorders. However, cross-centre standards for measurement
protocol and radiological assessment are still lacking.

Objectives: The aim of this expert recommendation is to present standards for the
application and interpretation of muscle MRl in hereditary and inflammatory muscle
disorders.

Methods: This work was developed in collaboration between neurologists,
neuroradiologists, radiologists, neuropaediatricians, neuroscientists and MR physicists
from different university hospitals in Germany. The recommendations are based on
expert knowledge and a focused literature search.

Results: The indications for muscle MRI are explained, including the detection

and monitoring of structural tissue changes and oedema in the muscle, as well as
the identification of a suitable biopsy site. Recommendations for the examination
procedure and selection of appropriate MRI sequences are given. Finally, steps for

a structured radiological assessment are presented.

Conclusions: The present work provides concrete recommendations for the indication,
implementation and interpretation of muscle MRI in muscle disorders. Furthermore, it
provides a possible basis for the standardisation of the measurement protocols at all
clinical centres in Germany.
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