
(Aus der anatomischen Abteilung des Kaiser Wilhelm-Instituts fiir Hirnforsehung, 
Berlin-Buch [Prof. Spatz].) 

Eine kliniseh und anatomiseh ungewiihnliehe Beobaehtung 
einer Aflasassimilation mit basaler Impression; ihre Bedeutung 

fiir die Zuordnung dieser Umbildung. 
Von 

IIermann Becket.  

.Mit 6 Textabbildungen. 

(Eingegangen am 20. September 1939.) 

Seit dem geistreichen Entwurf  yon Rosenberg, der der Variabilitgt 
der Wirbelgrenzen den Ausdruck einer phylogenetischen Progression 
unterlegte, war die Atlasassimilation oder Occipitalisation des Atlas 
(Atl.-Ass.), das ist die Verschmelzung des Atlas mit  dem Os oecipitale, 
yon der Jahrhundertwende an Gegenstand des Streites der Anatomen, 
deren eine t tglf te sie un te r  Gleichsetzung mit  einer phylogenetiseh 
best immten Zukunftsform als Beweisstfiek ffir die Rosenbergsche Theorie 
in Ansprueh nahm (zuerst Chiarugi, dann besonders Bolk), wi~hrend 
deren Gegner sie nur als ,,zufs Variation der Schs 
ansprechen wollten (Kollmann und seine Schule). Die Zahl derer, die sie 
als Mil~bildung, also jenseits norma]er und phy]ogenetisch bedingter 
Formen, betrachtete (von s Befunden bei krankhaften Prozessen 
sei hier ganz abgesehen), in Analogie zum Klippel-Feilschen Syndrom 
etw~, war gering und setzte sich, wie nicht anders zu erwarten, iiber- 
wiegend aus Klinikern und pathologischen Anatomen zusammen. Aller- 
dings wurde dabei die Grenze zwisehen Mi•bildung, Variation und dem 
,,Normalen" hi~ufig etwas willkfirlich gezogen, was versti~ndlich erscheint, 
da nns heute noch eine allgemein anerkannte Definition der Norm fehlt. 
Veto genetischen Standpunkt  aus hat  Kiihne zuletzt das Problem der 
Atl.-Ass. gestreift, und zwar im Vergleich mit  seinen umfassenden Unter- 
suchungen fiber die fibrigen Wirbelss und damit  neue Be- 
griffe in die Diskussion gebracht. Der vorliegende Fail verdient deshalb 
besonderes Interesse, weft das hier beobaehtete Zusammentreffen der 
beiden im Tire] genannten Vorkommnisse nnd der besondere Sektions- 
modus unsere Aufmerksamkheit  auf einen Befund lenkten, der einen 
Einreihungsversueh der Atl.-Ass. yon einem anderen Gesichtspunkt 
aus rechtfertigt. 

Die Krankengeschichte ist in kurzem Auszug folgende: Die Familienanamnese 
der mit 59 Jahren verstorbenen Kranken Pf. ergibt ffir unsere Frage nichts yon 
Belang. Die Kranke selbst soll a]s Kleinldnd l~achitis gehabt haben, aber irgend- 
welche weiteren St6rungen oder Beschwerden waren damit nicht verkniipft. Nach 
ihrer Schulzeit arbeitete sie bis zu ihrer Verheiratung in Fabriken, ohne in ihrer 
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Arbeitsf~higkeit irgendwie behindert zu sein. Der einzige Partus verliei bei Zangen- 
extraktion als Totgeburt. Bis zum 51. Jahr ist yon Krankhei~ nichts bekannt. 
1931 erster Schlaganfall mit Hemiparese li. und vorfibergehender Aphasie; 3/4 J~hr 
sp~ter erneuter Sehlaganfall mit gleieher Symptomatologie; zurfick blieb eine 
schlaffe Parese des li. Armes und, weniger ausgepr~gt, des li. Beines. Da diese 
LAhmungen aueh weiterhin nieht riickbildungsfAhig waren, erfolgte 1932 die Ho- 
spitalisierung. Im gleiehen Jahr machten sich eigenartige Sens~tionen bemerkbar, 
die in Bewegungsillusionen des gelAhmten Armes bestanden und bis zuletzt in 
wechselnder Frequenz ~uftraten. 1936 Aufnahme in die Klinik unseres Instituts. 
Der neurologisehe Befund: An den paretischen ExtremitAten Reflexdifferenzen, 
aber keine spastischen Zeichen, Tonus herabgesetzt. Wegen der ausgesproehen 
schlaffen Parese war die Kranke dauernd bettlggerig. AbgesehwAchter Corneal- 
reflex li. mimisehe Faeialisparese li., RecurrenslAhmung li., Zungenabweichung 
nach li., LAhmung des Gaumensegels. Linksseitige homonyme Hemianopsie; ver- 
tikale Blickparese, besonders naeh unten. Leicht dysarthrisehe, dabei leise Spraehe. 
Ein Thalamussyndrom mit allen dazugehSrigen halbseitigen SensibilitAtsstSrungen, 
Mil]empfindungen und der ehar~kteristischen Affektlabilit~t. Uns war a.ufgefallen, 
dab die ]~eweglichkeit des Kopfes naeh allen Seiten und besonders in antero-posterio- 
rer Richtung leicht eingesehrAnkt war, ohne dal~ uns sonst irgendeine Besonderheit 
im ]3ereich der Kopf-Halsgrenze bemerkbar gewesen ware (weder die Kranke selbst, 
noch ihre Umgebung hatte yon dieser BewegungseinschrAnkung je etwas gewul~t, 
wie denn auch jeder anamnestische Anh~lt ftir irgendeinen Prozel3 in dieser Gegend 
fehlte). Ein desh~lb angefertigtes RSntgenbild mit sagittalem und lateralem Strahlen- 
gang br~ehte den Atlas nicht zur Darstellung (Abb. 1). An eine basil~re Impression 
oder gar an eine Raumbeengung im Medull~gebiet wurde nicht gedacht, da die 
wesentliehen klinischen Erscheinungen sich zwanglos aus einem (Erweichungs- ?) Herd 
erkl~ren liel~en, den wir in der Gegend des Thalamus, der K~psel, des lateralen 
KniehSekers und des HShlengraus bis zu den vorderen zwei Hiigeln suchten. Fiir 
die Dys~rthrie, die I~eeurrens- und GaumensegellAhmung und die Absehw~chung 
des Cornealreflexes glaubten wir allerdings einen (mehrere ?) weiteren medullAren 
Herd verantwortlieh muehen zu sollen; der Isoliertheit dieser Symptome wegen 
konnte es sieh aber nieht um eine allgemeine DruckschAdigung, sondern nur um 
enger umschriebene L~sionen h~ndeln. 

Die K r a n k e  s t a rb  a m  2 7 . 1 0 . 3 8  un te r  e inem eigen~rt igen gemischt  
cerebra l -abdomine] len  Bi ld :  Es waren  wenige Tage vorher  im Anschlu[~ 
an  (hs notwendige)  dras t ischo A b f i i h r m a ~ n a h m e n  in die Schul te r  
~uss t rahlende  Schmerzen im Oberb~uch aufget re ten ,  die sich 24 S tunden  
vor  dem Tode s te iger ten  und  von hef t igem Erbrechen  gefolgt  waren.  
K u r z  da rau f  anha l t endes  Erbreehen ,  dem Erb rochenen  war  zeitweflig 
Blur  be igemengt .  Spannung  des Oberbauchs ;  Puls  f requent  und  faden-  
fSrmig. Ande rungen  des ref lexologischen Verhal tens  war  n icht  nachzu-  
weisen, dagegen Nackens te i f igke i t  und  eine gewisse Trf ibung des Senso- 
r iums.  E in  s  Z u s t a n d  war  vorher  hie beobaeh te t  worden.  Das  
Bi ld  wurde  a m  A b e n d  so bedrohl ich,  daI3 w i r a n  ein perfor ier tes  Ulcus 
dach t en  und  die K r a n k e  in das  t t o r s t  Wesse l -Krankenhaus  fiberffihrten, 
wo sie u n m i t t e l b a r  nach  der  Einl ieferung s tarb .  

Die Sekt ion  (Professor Hiiclcel) ergab : Ke ine  abdominel le  Seh~tdigung 
nachzuweisen;  insbesondere  ke in  Ulcus,  keine D a r m e r k r a n k u n g ,  keine 
Oesophagusls  I m  M a g e n - D a r m k a n a l  ke in  Blur ;  d~gegen Eros ionen  
der  re t ronasa len  Sehle imhaut .  
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Bei der Herausnahme des Gehirns zeigte sich im Foramen magnum 
eine VorwSlbung, die yon vorn her den Kanal fiir den Durcht r i t t  der 
Medulla einengte; die Medulla selbst war an dieser Stelle hochgradig 
eingedellt. Ein Medianschnitt durch den Schgdelgrund kl~rte diese Vor- 
wSlbungen a]s Dens des zweiten Halswirbels, der hinter dem Clivus in 

A b b .  1. S e i t l i c h e  t ~ 6 n t g e n a u f n a h m e .  D e r  A t l a s  k o m m t  n i c h t  z u r  D a r s t e l l n n g ;  a n  d a s  
c a u d a h v g r t s  a u s g e z o g e n e  H i n t e r h a n p t s b e i n  schl ie l~t  s i c h  d e r  I I .  H a l s w i r b e l  a n .  

das Foramen magnum hineinragte ; auf den ersten Bliek wirkte diese Ver- 
andernng wie eine Lnxation des Epistropheus. 

Gehirn, Rfickenmark und Sch~del, einschliel~lich des ersten bis 
dritten Halswirbels (die restlichen Wirbel konnten leider nicht mitent- 
fernt werden) kamen zur genaueren Untersuchung an unser Insti tut  1. 

Naeh eingehender Preparation des Sch~tdels konnten ~dr folgenden 
Befund erheben (Abb. 2) : Der Clivus ist stark abgeflacht ; eine durch den 
vorderen Rand des Foramen magnum gelegte Ebene steht nur 1,5 cm 
unterhalb einer ebensolchen durch die obere Kante des Felsenbeins (gegen- 
fiber dem mehr als Doppelten in Normalf~llen) ; dadureh ist die ganze Kon- 
figuration der Schgdelbasis versehoben, was besonders darin auff~llig wird, 

1 Herrn Professor Hi~c/~el sind wir fiir die ~berhssung zu Dank verpfliehtet. 
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dab eine gedachte Verlangerung der Clivusoberfls die normalerweise 
den hinteren Bogen etwa des vierten Halswirbels trifft, noch innerhalb des 
Sch~idelraumes projiziert wird: Der wesentlichste Befund ist eine kom- 
plette Synostose des Atlas mit der Sch~tdelbasis. Die Verschme]zung ist 
allseitig bis auf eine vorn in der Medianlinie gelegene feine Fissur, die 
zwar in vertikaler l~ichtung ganz durchgeht, aber eine Querausdehnung 
yon nur etwa 4 m m  aufweist. Die Versehmelzung der Massae laterales 
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Abb.  2. ~[ed_ianer Si igeschnit t  durch die Sch~tdelbasis; r e c h t e  t t~ l f t e ;  l~Ial~stab 0 , 6 : 1 .  
Zeig t  deut l ich  die ver~nderte  Konf igurat ion  der Schiidelbasis  infolge  tier F lachs te l lung  
des Clivus. Die  ursl~0mgliche Begrenzung des  F o r a m e n  m a g n u m  ist  du tch  eine vol"springende 

Leis te  a b g e s e t z t .  

mit dem Os occipitale hat zu einer Verschm/~lerung des ehemaligen Atlas 
gefiihrt, infolge derer der vordere Atlasbogen, dessen Fovea dentis unver- 
~ndert ist, soweit an die Basis des Os occipitale angenahert wurde, daft 
er in die nach oben konvexe Einstiilpung des hinteren Clivusrandes 
eingefiigt ist. Eine Trennung der Massae laterales yon der Sch~delbasis 
l~ftt sieh, bei v611igem Schwnnd der Kondylen,  nieht durchffihren. Die 
Processus transversi treten als steile Grate aus der Unterfl~tche des Occi- 
pitale hervor; li. sind deren vordere und hintere Spange erhalten, da- 
zwischen ein rege]rechtes Foramen transversarium; re. ist die ventrale 
Spange nieht deutlieh ausgebildet, dafiir ragt die ]aterale Verbindungs- 
briicke beider Spange~ etwas weiter naeh caudal als li. ; das in der Tiefe 
verschwindende Foramen transv, ist ebenfalls nachweisbar. Hinter den 
normal ausgebildeten unteren Gelenkflachen schlieftt sioh der Arcus 
posterior an, der, vol lkommen mit dem Rand der Schuppe verbunden, 
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nirgends auch nur durch einen seichten Sulcus abgesetzt ist und nirgends 
eine Unterbrechung oder nur die geringste Asymmetrie erkennen ls 
Dabei ist seine Unterfli~che regelrecht ausgebiIdet, einschlieBlich eines 
norma]en Tuberculum post. Die unteren Gelenkflgchen des Atlas stehen 

2tbb. 3. iE[edianer S/~geschnitt du rch  die Sch/~delbasis; l inke H/~lfte; l~aBstab 1,1:1. 
Zeigt  Einzelhei ten  yon  tier Versch iebung  des Ep i s t ropheuszahnes  z u m  Clivus. Der  h in te r  
dem Clivus e ingefug te  vo rde re  At,lasbogen h a t  den  Z a h n  n a c h  oben ffezoffen, der  da.durch 
dorsa l  yore  Clivus zu  s t ehen  k o m m t .  Durch  die Ver schmelzung  des h in te ren  At lasbogens  

m i t  der  Yi in terhauptschuppe i s t  diese t r i ch t e r f6 rmig  n a c h  u n t e n  ausgezogen.  

in normaler Gelenkverbindung mit dem ebenfalls normalen zweiten 
Halswirbel. Die an diesem Fall so interessanten Beziehungen zwischen 
Schi~delbasis und Epistropheus offenbart aber erst der gliicklicherweise 
vor Zerstiirung der Gelenke angelegte Medianschnitt. Der hintere Bogen 
des Atlas bildet auf diesem als zugespitzte Spange die direkte Fortsetzung 
der Schuppe und zieht derea Seitenteile trichterfSrmig nach ventro- 
caudal; selbst die Spongiosa ist nieht unterbrochen. Dadurch sitzt der 
hintere Atlasbogen praktisch um fast eine Bogenbreite kranialer als 
normal, das gleiche grit fiir den vorderen Bogen. Anders ausgedrtickt: 
Bei fehlendem selbst~ndigem Atlas ist das Os occipitale um fast die HShe 
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dieses nach caudal verl~ngert und entsprechend umgestaltet. Der Durch- 
messer des ehemaligen Atlas weicht v o n d e r  Norm nieht ab, wenn man 
die veranderten Lagebeziehungen bei der vergleichenden BetrachSung 
abstrahiert. Wesentlich ist nun, dab der normal konfigurierte Epistro- 

Abb.  4. Wiede rgabe  einer Abbildung'  des gleichen Ausschn i t t e s  wie Abb.  3 arts J~auber- 
Kopsch, Lehrbl lch  u n d  At las  tier ~Jaatomie des Menschen,  12. Aufl . ,  Bd.  2, S. 252, 1922. 

Der  ~r der  ~Viedergabe (0, 9:1) i s t  so gew~h]t ,  dab  die Abb.  3 ~nd  4 d i rekt  
m i t e inande r  -r  sind. 

pheus auf v611ig normale Weise mit dem Atlas an samtlichen drei Gelenk- 
fl~ichen artikn]iert; er ist also gewissermaBen yon dem assimilierten und 
damit verkiirzten Atlas kranialw/irts gezogen (Abb. 3, 4). Dadurch sind 
seine Beziehungen zum Foramen magnum, soweit es jetzt an seiner 
urspriinglichen Stelle durch eine Knochen]eiste am kranialen Rand des 
genannten trichterfSrmigen Atlasbogenansatzes reprasentiert wird, andere 
geworden; und zwar insofern, als der Apex des Dens jetzt nicht mehr 
caudal vom Os basilare liegt, sondern dorsal yon ihm. W~hrend in Normal- 
fallen der Durchmesser des Wirbelkanals, wie er an seinem Beginn im 
Foramen occipitale gegeben ist, sich nach caudal zu dem durch Atlas und 
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Epistropheuszahn dargestellten Durchmesser triehterf5rmig verjiingt, ist 
er hier um mehr als den halben Zahndurehmesser schon auf dem Niveau 
des Foramen magnum verengt, indes seine weitere Verkleinerung, in 
HShe des caudalen Randes des hinteren Atlasbogens, nur noch durch 
diesen erfolgt. Der ~bergang yon dem weiten Durchmesser des Foramen 
:magnum zum kleineren des Wirbelkanals erfolgt also nur noeh dorsal 
allm~hlich zunehmend in Triehterform~ ventral  dagegen ist die Wand 
steil gestellt, der obere Rand des Triehters rfickt um dessen Neigungs- 
betrag dorsalw/~rts in das Lumen vor. Die Ausmessung der GrSBen- 
verh~ltnisse yon Schuppe und Os basilare, yon Atlas und Epistropheus, 
im Vergleich zu den nachfolgenden Wirbeln, ergibt, dai3 die Relationen 
fiberall der Norm entsprechen; die Betrachtung des B~nderapparates des 
Atlanto-Epistrophalgelenkes zeig~ regelrechte Verh~ltnisse; das Liga- 
mentum transv, liegt an der geh5rigen Stelle, das Ligamentum cruciatum 
ist normal ausgebildet und nur, wie auch das Ligamentum apicis dentis, 
entsprechend der Verschiebung des Dens waagereeht gestellt. Es liegt 
also in keiner Weise etwa eine Luxation des Dens vor, an die man bei 
flfichtiger Betrachtung denken kSnnte. Vielmehr sind die ungewShnliehen 
Lagebeziehungen zwischen Os basilare und Dens allein durch die Assimi- 
lation des Atlas bedingt! Die Neigung des Winkels zwisehen vorderer 
Wirbelkanalwandung und Clivus (normal etwa 170 ~ zu einem solchen 
~7on etwa 120 ~ ist daneben noch mitbedingt dureh die Flachstellung des 
letzteren (basale Impression). Die Kan~le fiir den N. hypoglossus und 
die A. vertebralis entsprechen, soweit wir es pr~parieren konnten, den 
bei der Atl.-Ass. fiblichen Verh~ltnissen; das heil~t, der Canalis N. hypogl. 
liegt an der normalen Stelle in den Partes laterales des Os basale; die 
A. vertebralis t ra t  re. mi~ Sieherheit in das Foramen transv, ein, yon wo 
sie (durch den zum Kanal  umgewandelten Sulcus A. vert.) direkt in die 
Sch~delhShle durehzog; li. lieB sieh das nicht mehr sicher bestimmen; 
es ist aber wahrscheinlich, dal~ der Verlauf der gleiche war. Die erste 
Cerviealwurzel lie~ sich nieht pr~parieren; mangels eines besonderen 
Kanals mii6te sie (was sehr unwahrscheinlich ist) ebenfalls dureh das 
Foramen transversarium verlaufen sein, oder sie mu~, falls sie nicht 
zusammen mit  C 2 unter dem Atlas durchgetreten ist, gefehlt haben. Die 
zwischen Oecipitale und Epistropheus verlaufende Wurzel ware dann die 
erste gewesen, was bei der vorliegenden Form der Atl.-Ass. naeh den 
bisher bekannten Erfahrungen am wahrscheinliehsten ist. Eine Muskel- 
preparation wnrde nieht vorgenommen. 

Ffir einen Proze~ im Sinne einer Arthrose oder einer Enzfindung 
irgendweleher Genese fa.nden wir nieht den mindesten Anhalt;  wir 
glauben uns, under Berfieksichtigung des gesehilderten Befundes, Zu der 
Annahme bereehtigt, dab die Entstehung dieser Fehlbildung in eine 
Zeit f~llt, die nieht wesentlieh sparer liegt als die, zu der alle bekannten 
Wirbelverbildungen determiniert sind, d .h .  frfihembryonal. 

Archly fiir Psychiatrie. Bd. 111. 10 
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Der Hirnstamm zeigt in gShe der unteren Briieke und oberen Medulla 
eine tiefe Eindellung, die dem versehobenen Zahn des zweiten HMswirbels 
entsprieht (Abb. 5). Die obere Brfieke und die untere Medulla sind wieder 
normal konfiguriert, abgesehen yon der anderweitig verursaehten erheb- 
lichen Atrophie des re. HirnsehenkelfuBes und Py~'amidenareMs (s. unten). 
Der Kleinhirnbriiekenwinkel ist beiderseits vertieft, desgleiehen die ponto- 
eerebellare Cysterne. Das Kleinhirn ist im ganzen verkleinert, die Cy- 
sterna cerebellomedullaris dementspreehend liquorreicher als gewShnlieh. 

Abb. 5. t~riicke u n d  3s ob longa ta  yon  ven t r a l ;  3~aBstab 1 :1 .  Zwischen beiden die 
d e m  vorschobenen  EDis t ropheuszuhn en t sp rechende  ImDression.  

Im Gegensatz dazu steht eine zapfenf5rmige Vortreibung beider (beson- 
ders der re.) Kleinhirntonsillen nach unten. Da im iibrigen eine Hirn- 
schwellung aber nicht vorzuliegen scheint (weder nach dem Schnittbild 
noch nach der fibrigen Konfiguration des Kleinhirns), ist die, Erkl~rung 
nicht vonde r  t Iand zu weisen, dab die Tonsillen nach unten ausgewichen 
sind, weil durch die zurfickgedr/ingte Briicke und Medulla der Raum fiir 
sie beschr~nkt wurde. Die basalen Gef~13e linden sich sehr stark arterio- 
sklerotiseh ver~ndert, mit Ausnahme der vSllig Zarten Basilaris und der 
VertebrMes. Diese sind diinn kalibriert und ersch5pfen sieh im wesent- 
lichen in iter Versorgung des tIirnstammes; kompensatorisch dazu erh~t]t 
die A. cerebri post. beiderseits ihr Blur aus den m/~chtig dilatierten A. a. 
Communicantes post. Die Differenz in der Ausbreitung der Arterio- 
sklerose an den basalen Gef~gen stellt einen seltenen Befund dar; denn 
normalerweise besteht zwisehen VertebrMes und Basilaris einerseits und 
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Carotiden andererseits kein Untersehied in der Ausbildung dieser Ver- 
gnderung. Die Ansehauung, dab der Entstehung der Arteriosklerose 
iiberwiegend meehanisehe Momente (Belastung des GefgBquersehnittes) 
zugrunde liegen (vgl. aueh S19atz), wtirde an diesem Befund insofern 
gesttitzt, als die Vertebrales und die ]~asilaris deutlieh unterbeansprucht 
waren (dutch Fehlen des ihnen normalerweise zugeh6rigen Cerebri post.- 
Gebietes), wghrend den Carotiden eine entsprechende Mehrleistung 
zukam. Frontalschnitte durch das GroBhirn ergaben als Substrat des 
k]inischen Syndroms eine glattwandige Cyste mit rostbraun verfgrbter 
Wandnng im Bereich des re. Thalamus (ohne antero-mediale Anteile), 
Putamen, Caudatum, PMlidum und der inneren Kapsel; ferner ist das 
Corpus genieulatum laterale darin aufgegangen sowie Teile des H6hlen- 
graus. Diese Cyste geht offenbar auf eine Massenblutung zuriiek, ebenso 
ein kleiner Herd im li. Putamen. Daneben finden sieh multiple kleine 
Erweiehungsherde, besonders um den Aqugdukt und, wie einige Sehnitte 
dureh den tI irnstamm ergeben, aueh in Dr/Joke und Medulla. Der dureh 
den Kapselherd verursaehten Versehm~lerung des Pes psduneuli ent- 
sprieht auf dem Faserpr/iparat ein Markseheidenausfall im Pyramiden- 
areal versehiedener HShen (Vorder- und Seitenstrang). Eine Liehtung 
im Sehleifengebiet, bzw. in den Hinterstr/tngen ist nieht zu bemerken. 

Was dem Fall seine kasuistisehe Bedeutung gibt, ist die mit der 
Atl.-Ass. verbundene Versehiebung des Dens des II.  Halswirbels in das 
Foramen magnum hinein, die in dieser Form bisher nieht beobaehtet 
wurde, w/~hrend die basale Impression in Kombination mit der Atl.-Ass. 
keinen seltenen Befund darstellt. 

Die Atl.-Ass., bekannt seit Realdo Colombo (einem Schiller Vesals), 
eingehender geschildert sehon yon Morgagni, ist Gegenstand vielf~ltiger 
Bearbeitung gewesen und braueht naeh der Besehreibung nnseres Falles 
nicht n~her erlautert zu werden. Immerhin sei betont, da6 dieser Fall, 
mit seiner morphologisehen Angleiehung an das Os oceipitale, die der 
bei der Manifestation des Oeeipitalwirbels bekannten Formgebung 
n/~herriiekt, nach der yon Tramontano-Guerritori modifizierten Einteilung 
yon Sw]etchnikow in die III .  Gruppe einzureihen ist; d .h .  in die der 
eehten, symmetrischen, ifieht durch pr/~- oder postnatale Prozesse ent- 
standenen Assimilationen, die mit einer Reduktion des 1. Halssegmentes 
(die ja auch bei unserem Fall Wahrseheinlich ist) verbunden sind. In 
dieser Gruppe geh6rt er zu den Assimilationen st/irkeren Grades mit deut- 
lieher Vertikalreduktion. (Alle grSber asymmetrisehen und Teilassimila- 
tionen geh6ren niebt hierher; in vielen Arbeiten, die sieh mit dem hier 
zur Debatte stehenden Problem beseh/~ftigen, ist die Notwendigkeit 
dieser Trennung, ohne die Er6rterungen tiber solche Fragen illusorisch 
sind, leider nicht erkannt worden.) 

Die basil/~re Impression (d. h. die Einpressung der Seh/~delbasisanteile, 
nieht des Epistropheuszahnes, in das Schgdelinnere) wurde zuerst von 

I0" 
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Virchow besehr ieben und  in 2 F o r m e n  un te r t e i l t ;  ]aster  der  Druek  des 
Seh~dels i iberwiegend auf den ven t ra l en  Teilen der  Ar t i eu la t io  a f lan to-  
occipi ta l is  (mal~gebend soll die K o p i h a l t u n g  sein), so wird  der  Clivus 
~bgeflaeht ,  bei  ex t remer  Ausbi ldung  eingedrf ickt  ; l a s t e t  der  Druck  fiber- 
wiegend auf den  dorsa len  Ante i len ,  so wird  der  h in te re  R a n d  des F o r a m e n  
m a g n u m  nach oben eingest i i lpt .  (Senile und  j u v e n i l e F o r m . )  Die h~ufigere 
Ubergangs fo rm ergibt  eine altse~tige Eins t f i lpung der  Umr~ndung  des 
F o r a m e n  magnum.  Virchows/~tiologisehe Deutung  war  die eines Prozesses 
oder einer p r~ma tu ren  Synostose  u n b e k a n n t e r  Genese. Sp~ter  wurde  die 
b~s~le Impress ion  h~upts~ehl ieh kl inisch-rSntgenologisch d iagnos t iz ie r t  
und  h~ufig in Verb indung  mi t  der  Atl . -Ass.  und  aueh anderwei t igen  Syno- 
s tosen (ira R a h m e n  des Klippel-Feilschen Syndroms)  nachgewiesen.  

Ube r  Befunde,  die dem unseren in gewissen P u n k t e n  ~hnlich sind, 
l iegen einige Beobach tungen  vor,  die, zur Abgrenzung  scheinbar  ver-  
wand t e r  Fo rmen ,  kurz  erw~hnt  werden sollen. W i r  sehen dabe i  ab yon  
F~l len  echter ,  d. h. naeh  dorsal ,  n ich t  nach  kran~M in das  F o r a m e n  mag-  
h u m  ger ichte ter ,  L n x a t i o n  des Dens,  wie sie aus  t r~umat i sche r  u n d  ent-  
z i indl icher  Verurs~ehung zust~nde k o m m t ;  wir sehen ie rner  ~b yon  den 
F~l len ,  wo der  Dens bei  vordere r  basi l~rer  Impress ion  den ve rd i inn ten  
Clivus nach  oben auszubueh ten  vermochte .  

Ein Fall, der dem unseren verw~ndt scheint, dabei der eehten Luxation noch 
am n~chsten steht, ist der yon Meier beschriebene; es land sieh bei einer Kranken 
mit einer viele Jahrzehnte bestehenden Arthropathie und mit in den letzten 10 Jab- 
ten aufgetretenen ~eflexdifferenzen, Motilit~ts- und Sensibilit~tsst6rungen auf dem 
medianen S~geschnitt ein dorsalgekippter Dens mit dem seltenen Vorkommnis 
einer kranialw~rts gegen das ]~oramen magnum gerichteten Verl~ngerung des Apex 
dutch ein verkn6ehertes und verschobenes Ligamentum transversum. Der Dens 
engte das Lumen des Wirbelkanals Mso in ~hnlieher Weise ein, wie in unserem Fall, 
die entsprechende Delle lag aber infolge Fehlens einer Atl.-Ass. (trotz der Verl~nge- 
rung des Apex) etwas tiefer, in der Gegend der unteren Medulla; ob ein dureh Gef~lL 
ver~nderungen (,,Sklerosierung der Wand, HyMinisierung der Medi~") bedingter 
Erweichungsherd hn Seitenstrang des Halsmarkes zusammen mit diesem auf die 
Impression bezogen werden d~rf, seheint uns fraglich; sieher druckbedingt dagegen 
sind Faserdegenerationen in den Vorder- und Seitenstr~ngen. Der Fall ist dutch 
das Fehlen einer Atl.-Ass. und durch die wahrscheinlieh arthropathisehe Genese 
der Ver~nderungen seharf yon unserem zu trennen, trotz der ~uf den ersten Bliek 
verblfiffenden ~hnlichkeit der Bflder im Medi~nsehnitt. 

Eine yon Mine D~j&ine besehriehene Kranke zeigt ~n der Seh~tdeLHMsgrenze 
Ver~nderungen, die yon vorneherein mit denen nnserer Kranken vergleiehbar 
erseheinen. Die Patientin war aus leid]ieher Gesundheit heraus im Ansehlu~ an 
eine emotionelle Belastnng an einer pharyngo-velo-palatinen L~hmnng erkrankt, 
der sie bald danaeh anl~l ieh  einer abermaligen Aufregung unter dem Bild mehr- 
maliger, syneopaler, nieht heeinflul~barer ,,AnfMle" erlag. Aueh hier lag eine 
(seheinbare) Luxation des Dens vor, es fehlte aber, gegenOber dem Mei~rschen 
Fall, iedwedes Anzeiehen ffir einen ProzeB irgendweleher Art; der Apex des Dens 
stand, bei fehlender Assimilation, vorne im Foramen magnum. Der Clivus war stark 
abgeflaeht und das 0s hasilare ~uBerst verdfinnt; dadureh wurde der Winkeh 
Clivus--Wirbelkanal bedeutend kleiner, als normal, er kommt, der beigeffigten 
Abbildung hath, dem in unserem Falle vorliegenden Winkel reeht nahe. Dem (ira 
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Verh/~ltnis zum Clivus) dislozierten Dens entsprach eine erhebliche Einbuchtung der 
unteren Medulla-Abschnitte, dem hinteren Atlasbogen eine Schnfirfurehe (~hnlich 
dem bekannten Einklemmungsring bei der ~irnschwellung). Die vorgetriebenen 
Tonsillen verschlossen das Foramen Magendii; der nach kranial verschobene Wurm 
beeintr/iehtigte die Zirkulation der Galenschen Vene, alle Kleinhirnvenen waren 
gestaut, die Arterien des I-Iirnstammes dagegen diinn kalibriert. Bei sehr engem 
Aquadukt waren die Ventrikel auffallend schmal, dementspreehend die Plexus 
atrophisch. Im Cervieo-Dorsa]mark dagegen fund sich eine ausgedehnte hydro- 
mye]oisehe ]~Shle, die auf die maximale Einengung des Zentralkanals gerade unter- 
halb des IV. Ventrikels bezogen wird; auf die gleiche Art sollen ]iquorffihrende 
Spalten in der Substanz des Halsmarkes und der Medulla zustande gekommen sein 
(interessant als Beitrag zu der Frage der Liquorproduktion und -resorption im 
Spinalkanal). Verf. deutet den Ver]auf so, dub ein bisher aufreeht erhaltenes 
labiles Gleiehgewicht dureh die iiberstandenen Aufregungen auf dem Weg fiber 
das Kreislaufsystem im Sinne einer ven6sen und Liquorstauung bis zum Eintritt 
der delet/~ren Hirnschwellung umgestoBen wurde, eine Deutung, die zwar ebenso 
interessant, wie der Fall selbst, wegen der nieht durchgeffihrten Trennung 
zwisehen alten und frischen Ver~nderungen aber nicht beweisbar ist. Der Begriff 
der basalen Impression wird ffir die Fehlbildung des Clivus mit der konsekutiven 
seheinbaren Versehiebung des Dens nieht in Anspruch genommen, wir mOchten ihn 
abet nach unserer Terminologie wohl in Anwendung bringen; Verf. fiihrt die Ab- 
fiachung des Clivus auf eine Persistenz embryonaler VerhKltnisse zurfick, ohne sie 
pathogenetisch zu deuten. Was diesen Full yon dem unseren grunds/~tzlich unter- 
scheidet, ist das Fehlen der bei uns bestimmenden Atl.-Ass. 

Der Fall yon Rose ist mit dem unsrigen nahe verwandt: Atl.-Ass. mit basaler 
Impression und ttochtreten des Epistropheus. Der Unterschied ist aber in dem 
seltenen Befund des fehlenden Dens gegeben, so dub der K6rper des II. Halswirbels, 
als Ring sozusagen, yon unten gegen das Foramen magnum aufrfickt; durch das 
Fehlen der norma]en Gelenkverbindungen zwischen I. and II. Halswirbel (infolge 
des Fehlens des Dens) scheint der K6rper des Epistropheus etwas nach hinten 
getreten zu sein, was vom Verf. als Luxation bezeichnet, gleiehzeitig aber als pr/~- 
natale AnlagestSrung wahrseheinlich gemaeht wird. Da ein Sagittalsehnitt fehlt, 
kSnnen wir uns kein Bild vom AusmaB der Luxation maehen; wir halten es aber fiir 
denkbar, dab es sich um keine echte Luxation handelt, sondern lediglieh um Ver- 
/~nderungen der gegenseitigen Lagebeziehungen (mit vie]leicht durch Anpassung 
bedingtem Schwund des Dens), wie sie aueh in unserem Full allein durch die Atl.-Ass. 
nnd die (bei Rose welt ausgepr/~gtere) basale Impression gegeben sind. Die dem 
Dens entsprechende Druckfurehe der unteren Medulla wird mit einer cervicalen 
Syringomyelie (die allein das klinisehe Bild bestimmt hatte) in kausalen Zusammen- 
hang gebracht; wir mSchten das in Anbetraeht der doch fiberwiegend endogenen 
Syringomyelie-Entstehung und des Fehlens yon Degenerationserscheinungen in den 
vor allem yon der Impression betroffenen Pyramidenbahnen dahingeste]lt sein 
]assen und die M6glichkeit eines koordinierten Zusammenhangs betonen. 

Soweit es aus der kurzen Mitteilung zu ersehen ist, weist schlieBlich der yon 
~Baruch aus dem Berliner st/~dt. Hufelaffd-Kospital verSffentlichte Fall Beziehungen 
zu dem unsrigen auf: Der Kranke, der Zeit seines Lebens dureh eine Verkfirzung des 
Halses aufgefallen war und durch Sehlechtbewegliehkeit des Kopfes, bekam im 
5. Dezennium eine Tetraplegie and zeitweilig tetraplegisehe Starre-Anf~lle. Die 
Sektion brachte eine Atl.-Ass. (neben weiteren Synostosen) und eine Versehiebung 
des Dens naeh hinten-oben in das Foramen magnum hinein; der Verf. maeht Ab- 
scherbewegungen dieses gegen die Medulla ffir die Starre-Anfi~lle verantwortlieh. 
Es scheint uns nicht ganz ausgeschlossen, dab ein Prozel] bei tier Entwicklung des 
Bildes eine Rolle gespielt hat, da am III. tIalswirbel eine arthrotische Randwulst- 
bfldung gefunden wurde, die aueh ffir das Querschnittssyndrom verantwortlich 
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gemacht wird; diese Vermutung wird durch die Betrachtung der Photographien 
des Pr~par~tes, die uns die VerwMtung des ttufelandhospitMs freundlicher Weise 
zur Verffigung gestellt hat, noeh verstarkt. (Auff~llig ist iibrigens das Auftreten 
der Starreanfalle beiretroflektiertem Kopf, wahrend man sie bei Verursachung dureh 
Abseherbewegungen des Dens umgekehrt bei nach vorn gebeugtem Schadel er- 
warren mtiBte.) 

Alle geschilderten Befunde kommen dem unseren nahe, ohne abet die 
charakteristische Verbindung der echten Atl.-Ass. mit dem Hoehtreten 
des Epistropheuszahnes und der basalen Impression aufzuweisen. Bevor 
wir naebzuweisen suchen, dab die vorliegende Kombination: Pseudo- 
luxation des II.  tfalswirbels mit Atl.-Ass. (soweit wir die umfangreiehe 
Literatur iibersehen, liegt keine s Beschreibung vor) Icsine Rarits 
darstellt und bevor wir aus dieser Deutung Schlfisse auf die Stellung 
der Atl.-Ass. im Rahmen der Bedeutung der Wirbelgrenzen, ihrer Variabi- 
lits nnd der Mil~bildungen zu ziehen versuchen, soll noch etwas fiber die 
neurologisehe Symptomatologie und den neuropathologisehen ]~efund 
gesagt sein. Die Bedeutung eines im Verh~tltnis zum Foramen magnum 
dislozierten Dens wird eine verschiedene sein, je nachdem, ob die StSrung 
prenatal angelegt ist, oder spgter als Folge eines Prozesses entsteht bzw. 
exaeerbiert. Die Pyramidensymptomatik des Meierschen Falles ist aus 
dam sps Auftreten der Wirbelvers ohne weiteres verstgnd- 
lieh ; unser Fall aber sowohl, wie der Fail Rose zeigen, dal~ eine prgnatal 
angelegte Wirbelverschiebung ohne morphol. Substrat und ohne klinische 
Entspreehung bleiben kann, obwohl die Medulla entsprechend verbildet 
ist; da diese Verbildung noch zur Zeit der Differenzierung des ZNS. und 
sieher vor dessen Funktionsbeginn zustande kommt und da sie sparer 
nieht fiber das allgemeine, dem Skelet und ZNS. gleicherma~en eigene 
Wachstum hinausgeht, passen sieh Kerngebiete sowohl, wie Bahnen 
den ver~nderten Verh~ltnissen an. Sie tun dies wahrseheinlich sogar so 
weitgehend, da6 selbst die bei Niekbewegungen statthabende geringe 
Verschiebung des Dens in der Sagittalebene keine Gefahr ffir die Medulla 
bedeuten mu6. (Unsere Bedenken gegen die Auffassung der Anfa]lsent- 
stehung im Fa]le Baruch haben wir sehon gegul~ert.) 0b  Mlerdings eine 
im Laufe des Lebens eintretende Zunahme der Verschiebung, etwa im 
Sinne einer durch Belastung weitergreifenden basalen Impression, oder 
einer Sprengung-des Atlanto-EpistrophMgelenkes, dann doch noeh zu 
einem Kern- oder l~asersyndrom ffihren kann, wird yon Ausma6 und 
Geschwindigkeit dieses Vor~anges abhs Etwas anders, als bei 
diesen yon Anfang an gegebenen Kern und Faserverh~]tnissen liegen die 
Dinge viel]eieht bei dem Kreislauf- und Liquorapparat, der keine ein- 
malige Gegebenheit darstellt, sondern ein sich mit der Funktion stgndig 
vergnderndes System. Es ist hier doch viel]eicht nieht so abwegig, an 
ein mSglicherweise vorliegendes labiles Gleiehgewieht zu denken, das 
dureh besondere Beanspruchung gestSrt werden kann (dureh ein sich 
gegenseitiges ,,Aufschaukeln" yon venSser Stauung, Liquorstauung, Hirn- 
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5dem, Hirnschwellung etwa); da6 als Ausgangspunkt eines solchen 
Verlaufs eine m~l~ige venSse Stauung ebenso yon vornherein gegeben 
sein kann, wie eine Liquorstauung infolge Verlegung oder Einengung 
der entsprechenden Wege, ist jedenfalls nieht ausgeschlossen. Von 
Bedeutung ist natiirlich noch die tIShe, in der die Medulla yon der Ver- 
dr~ngung betroffen wird; im D~j6rinesehen Falle lag die Kompressions- 
stelle am Ubergang zum ttalsmark, also an einer 8telle, we der Zentral- 
kanal noch nieht im IV. Ventrikel aufgegangen ist; in unserem Falle 
dagegen etwas hSher, dort, we der IV. Ventrikel sieh schon auszubuchten 
beginnt, die Passage also durch die t~aumbeschrgnknng kaum beein- 
trgchtigt sein dfirfte. Liegt die Kompression noch hSher (was bei den 
hier zur Diskussion stehenden Bildungsanomalien nicht vorkommt), 
dann besteht Gefahr des Aqugduktverschlusses; solche Beobachtungen 
wurden gemacht bei Fgllen reiner vorderer basaler Impression st/*rkeren 
Grades, we der vorgetriebene vordere Rand des Foramen magnum bzw. 
der nach oben ausweiehende Clivus die Pons-Mittelhirngegend ver- 
drgngen; der Ted erfolgt dann im Ansehlul~ an irgendein banales Ereignis 
unter den Symptomen der Drueksteigerung, wobei der interne t tydro-  
cephalus den Anstol~ zu dem oben besehriebenen deletgren Verlauf gibt. 
Solche Fglle wurden yon Bodechtel und Guizetti, Kecht beschrieben. Da 
die basale Impression bisweilen im Lauf des Lebens weiterschreitet, 
jedenfalls dann, wenn sie mit einer Destruktion des Clivus verbunden 
ist, wird der geschilderte Ausgang um so verstgndlicher. 

In unserem FaRe lagen weder Passagehindernisse ftir die Liquor- 
zirkulation vor, noch sichere StSrungen der Durchblutung, (abgesehen 
yon der Kaliberverkleinerung der Aa. vertebrales, die aber, wie wir yon 
klinischen und experimentellen Erfahrungen her wissen, wohl hgmo- 
dynamisch abgegliehen war). Die Frage, ob die imprimierten Tonsilien 
als Signum einer ttirnschwellung gedeutet werden sollen, mul~ ellen 
bleiben; der iibrige Hirnbefund sprieht dagegen, der prgmortale klinische 
Verlauf dafiir. Da elne Versehlimmerung des skeletanatomischen Be- 
fundes dureh Nichts bewiesen ist, bliebe als Erklgrung ebenfalls nur der 
Weg fiber labilitgtsbedingte ZirkulationsstSrungen, wobei wir uns bewul~t 
sind, damit nur eine ungestiitzte Vermutung auszuspreehen. Test- 
halten mSchten wir jedenfalls an der Tatsaehe, da6 die besehriebene 
Wirbelverbildung in der typisehen Form unseres Falles ohne klinisehe 
Ausfallserscheinungen blieb, wahrscheinlich in allen (noeh unentdeekten) 
Parallelfgllen bleiben wird, und dab die plStzliehe Todesart (die Klinik 
des Falles Bodechtel-Giuzetti wies verwandte Ziige auf) fiir den, der dieses 
Krankheitsbild nicht vermutet, keineswegs eharakteristisch ist, ganz 
abgesehen davon, dab der eerebrale Ted sicher nieht die Regel, vielleieht 
sogar, bei normaler Belastung, nur einen seltenen Ausnahmefall darstellt. 

Atl.-Ass. und basale Impression sind Formabweiehungen, die sich 
im Gebiet des sog. Proatlas (Albrecht) und der kranial davon gelegenen 
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Sklerotome, im Bereich der 3--4 obersten Wirbelanlagen also, abspielen, 
die im Verlauf der 0ntogenese im Os basale aufgehen. Bei der Atl.-Ass. 
rfiekt der Einbeziehungsprozefi um ein weiteres Segment nach caudal, 
bei der Manifestation des letzten Oeeipitalwirbels, des Proatlas, liegt der 
umgekehrte Vorgang vor. Wenn man das, was bisher fiber die basale 
Impression verSffentlieht wurde, sichtet, so ergibt sich, dal~ die sog. 
vordere basale Impression (bei Aul~erachtlassung osteomalaeiseher Pro- 
zesse usw.) als Folge einer pr/imaturen, besser eigentlich : einer vorzeitigen 
Synostose, ebenfalls im Bereich der genannten obersten Occipitalwirbel, 
anzuspreehen ist; d .h .  das Os basale bzw. der Clivus nimmt nieht die 
Form an, die ihm bei der rechtzeitigen Synostose dieser knorplig vorge- 
bildeten Wirbel dureh die Wechselbeziehung zu den Wirbelgelenken 
und znm Sphenoid gegeben wird, vielmehr beh/~lt der Clivus die embryo- 
nale Flachstellung bei, der sich dann, im weiteren Verlauf des Fetal- 
lebens noch, oder bald nach der Geburt unter der Funktion die Impression 
sensu strictiori, die eigentliche Einpressung, hinzugesellt. Wir sind mit 
H. U. Kallius einig darin, dal~ im Grunde kein wesentlicher Unterschied 
zwischen der Synostose zweier Wirbel und der pramaturen Synostose 
der yon vorneherein zur Versehrnelzung bestimmten Wirbelanlagen fiir 
die kausalgenetische Betrachtung besteht. Ohne in den Streit eingreifen 
zu wollen, der dariiber in Gang gekommen ist, ob solehe Synostosen noch 
im Stadium der h/iutigen Wirbels/~ule oder erst in dem der knorpelig 
vorgebildeten Wirbel angelegt werden, mSehten wit es als gesichert 
hinstellen, dab die Atl.-Ass. wie die basale Impression schon frfih-embryo- 
hal, nicht wesentlich spiiter, als in der 3.--4. Woche, determiniert sind. 
Diese friihzeitige Terminationsperiode gilt also auch in unserem Falle 
far die Kombination der beiden Bildungsanomalien, die wir dement- 
spreehend als kausalgenetisch koordiniert, nicht subordiniert, wie es 
sonst meist geschieht, betraehten. Die gleiehe Umformungstendenz hat 
sieh eben statt  auf eine, auf mehrere Stellen erstreekt. 

An der auffallenden Umbildung des Einganges zum Wirbelkanal 
haben, wie wit oben schon ausfiihrten, beide t~ildungsanomalien Anteil; 
die Atl.-Ass. ist ffir das Hochtreten des Epistropheuszahnes verantwort- 
lich, w/~hrend die Horizontalstellung des Chvus den durch den elevierten 
Dens sehon verminderten Winkel: Clivus-Wirbelkanal noeh weiter ver- 
kleinert. Die basale Impression, die sich hier auf die Abflachung des 
Clivus ohne sekund/~re Umformung beschr/~nkt, 1/iSt also die, allein 
dureh die Atl.-Ass, verursachte, Elevation des Dens noch deutlieher 
werden, hat abet an der Einpressung selbst keinen Anteil. Dal~ nun ein 
Atl.-Ass. st/irkeren Grades zwangsl/~ufig zur Eindrangung des Dens in 
das Foramen magnum fiihren muff, geht aus der schematischen Zeieh- 
nung hervor, in der wir auf die normalen Verh/~ltnisse, wie sie sieh auf 
einem medianen S/tgeschnitt bieten, die Lagebeziehungen an tier Sch~idel- 
halsgrenze projiziert haben, wie sie in unserem Falle als Folge der Atl.-Ass. 
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(und der basalen Impression) vorliegen und wie sie, im iibrigen normMe 
Verh/~ltnisse vorausgesetzt, bei j eder eehten Atl.-Ass. st/~rkeren Grades mit 
Vertikal-Yerkiirzung auch ohne die basale Impression vorliegen mtissen 
(Abb. 6). Es ist gar nieht anders denkbar, als dab der Epistropheuszahn 
um den Betrag naeh oben wandern mug, um den der vordere Atlasbogen 
dem Os basale angen/~hert wird; bei einer Ann/therung etwas geringeren 

Abb.  6. Schemat i sche  Zeichnung,  die ve ransehan i i chen  soll, in welcher  F o r m  auf  dem 
Medianschni t t  die Lagebez iehungen  des Ep i s t ropheus  zur  Schadelbas is  ver~indert werden.  
Die Normalverh~tl~nisse (getSnt)  s in4 du t ch  P a u s e  der  in Abb.  4 wiedergegebenen Abbi ldung 
aus  Ra~ber-Kopsch e n t n o m m e n  (verkleiner t ) .  Die u  des Ep i s t ropheus  m i d  
vo rde ren  At lasbogens  (sehraff ier t ) ,  wie sie bei At lasass imi la t ion  z u s t a n d e  k o m m t ,  wurde  
genau  in zur  Ebene  des F o r a m e n  m a g n u m  senkreeh te r  l=tichtung v o r g e n o m m e n ;  diese 
en t sp r i eh t  der  R i c h t n n g  der  Annhhemang des At las  an  die Seh&delbasis bei der  Assimilat ion.  
Die F l aehs t e l l ung  des (sehraff ier ten)  Clivus is t  tmse rem Falle  e n t n o m m e n  a n d  zushtzl lch 
du t ch  die basi lare  Impress ion  bed ing t ;  die F o r m  der  Ansehme lzung  des h~ateren Atlas-  , 
bogens  is t  ebenfalls  yon  unse r em Fal l  ~ibernommen. Die Ze iehnung  zeigt ,  daI~ die Ein- 
dr&ngung des Ep i s t ropheuszahnes  in das  F o r a m e n  m a g n u m  die no twend ige  Folge der  Assi- 
mila t ion dars te l l t .  In  we lehem Mall h te rdureh  der  L a n g s d u r e h m e s s e r  des F o r a m e n  m a g n u m  
v e r k ~ z t  wird ,  ist  ~us der Zeiehnung d i rek t  e, h lesbar ;  die Verkt~rzung betr~.gt e t w a  ~]a des 

Durohlnessers. 

Grades rtiekt dann der Dens gerade soweit hinauf, dab er an der Vorder- 
fl~ehe des Apex mit der Fovea apieis dentis noch eine Teilartieulation 
findet; bei noeh erheblieherem Anfriieken schiebt er sieh am Clivusrand 
vorbei, der Apex liegt dann nieht mehr unter, sondern hinter diesem, 
wozu es unter Umst~nden, je naeh der Ausbildung des vorderen Randes 
des :Foramen magnum, noeh einer ganz geringen Dorsalbewegung 
bedarf. Eine t~olle hierbei mag noeh die im Rahmen der Variationsbreite 
versehiedene Ausbildung des Foramen magnum spielen, die in einem 
Tell der t~/~lle sehon unter normalen Bedingungen dutch ein kfirzeres 
Os basale das Lumen start ,,ovalaire" ,,r6niforme" gestaltet, den Dens 
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also yon vorneherein etwas mehr a]s sonst fiber das l~iveau des Clivus- 
randes hinausragen l~Bt; die Tatsaehe, dab der Atlas in der Ontogenese, 
d. h. fetal, noch ein kleineres Lumen hat, als sp~ter, mag dabei ebenfalls 
yon Belang sein (D~]&ine). 

Auffallend ist es, daf~ die beschriebene Bildung bisher nieht beob- 
achtet  wurde. Es mag dadurch erkl/irt sein, daf~ Atlas-Assimilationen 
an sich selten sind (alle Assimilationsformen zusammen betragen nur 
etwa 0,2--0,5 % (Sw]etehnikow]) ; da die noch wesent]ich selteneren echten 
Formen mit  starker Vertikalverkiirzung meist ohne klinische Erschei- 
nungen verlaufen, wird der Verdaeht des Anatomen kaum vor der Sektion 
auf die Sehadel-Halsregion gelenkt. Dementsprechend gesehieht die 
Sektion dann in der Form, daft start  eines medianen S~tgesehnitts zuerst 
der Schs aus seinen Verbindungen mit  der Wirbelsaule gel6st wird; 
danach ist aber eine Rekonstruktion der Beziehungen der einzelnen Teile 
zueinander kaum noeh in exakter Weise m6glich und die Einpressung des 
Dens entgeht der Beobaehtung. Es ist bemerkenswert, dab der erste, der 
wegen der eigenartigen Ge]enkverh~iltnisse Zweife] an der Progressions- 
und Variationstheorie der Assimilation s ein Pathologe war 
(Rose), der dureh den neurologischen Status auf die Medulla und ihre 
Hfillen aufmerksam gemacht war. Die Normalanatomen besehr~nkten 
sieh meist auf eine Besehreibung der Ske]et- und Weichteile und ver- 
zichteten darauf, die Beziehungen der einzelnen Anteile zueinander 
ihrer Betrachtung einzugliedern. Charakteristiseh iiir die Betrachtungs- 
weise unter dem Primat  einer Theorie ist aus einer Arbeit yon Bolls eine 
Abbildung, wo, Ms Varietat,  ein Medianschnitt bei Atl.-Ass. dargestellt 
wird, auf dem sich deutlich die Versehiebung des Epistropheuszahnes 
naeh krania]warts and  die Umbildung des Foramen magnum (wenn auch 
nieht ganz so ausgesproehen wie bei uns) zeigt, ohne daf~ sie mit  einem 
Wort  Erw~thnung f~nde. 

Wir haben betont, dal~ die beschriebene Beziehungss des 
Epistropheus zum Sch~delgrund nut  dann gegeben sein wird, wenn der 
AssimilationsprozM~ sts ausgepr~tgt ist, wenn also eine Verkfirzung 
der Halswirbels~ule um etwa den Anteil des assimilierten und verschmaler 
ten Atlas s tat that .  Es bedarf keiner besonderen Betonung, daf~ derart 
starke Assimilationsangleichungen in keiner Weise aus dem Rahmen der 
echten Assimilation der Gruppe I I I  herausfallen, vielmehr nur die konse- 
quente Fortffihrung dieser Verschmelzungstendenz darstellen; das gilt 
ohne weiteres fiir die Betrachtung dieser Assimilation als Variation, und 
es gilt natfirlich noeh um so eher, je mehr man geneigt ist, die Assimilation 
als Zeugen einer phylogenetisehen Umformung zu betrachten, eines bei 
menschlichen Zukunftsformen zu erwartenden Cauda]w~rtswanderns 
des Seh~idelgrundes. Wir sind demnach durchaus bereehtigt, aus diesem 
vorliegenden Fall trotz and  wegen seiner Besonderheiten Scb]fisse auf die 
Berechtigung dieser beiden Ansehauungen fiber die Bedeutung der 
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Atl.-Ass. zu ziehen, soweit bei einem an sich seltenen Befund aus einem 
typisehen Einzelfall iiberhaupt Deduktionen allgemeiner Art erlaubt sind; 
wit glauben aueh besonders deshalb dazu bereehtigt zu sein, weil nnser 
Fall die M6gliehkeit bietet, zur Kritik dieser Theorie einen konkreten 
Ansatzpunkt zu linden. 

Die yon Bolk seinerzeit vertretene Ansehauung griindete sieh dagegen 
ebenso wie der Widersprueh seiner Gegner auf Maeerationspr~iparate, 
hgufig Sammlungsseh~idel und nieht auf in situ belassene Knochengelenk- 
pr/~parate (mit Ausnahme des oben zitierten Bollssehen Mediansehnittes) ; 
das Fiir und Wider war dabei im wesentliehen die Frueht  spekulativer 
Betraehtung, bei Bolls als Weiterffihrung der allgemeinen Rosenbergsehen 
Gedankengs bei Kollmann und seiner Sehule als grunds/~tzliehe Ab- 
lehnung der ~bertragung soleher Prinzipien auf die Seh/~del-I-Ialsregion. 
Die yon Kollmann entdeekte Manifestation des Oeeipitalwirbels spielte 
in diesem Streit eine groBe Rolle, braehte abet keine Entseheidung, und 
die sp/iteren Arbeiten grenzten zwar die fiir dieses Problem wesentliehe 
Gruppe der eehten Assimilation ab, aber die Frage: Phylogenetisehe 
Progression oder ,,zuf/~llige Variation" blieb ungel6st und wurde weiter- 
hin spekulativ angegangen. _Rose, zuerst yon einem klinisch beobaehteten 
Fall ausgehend, glaubte, in dem eigenartigen Verhalten der tIalswirbel- 
s~ule bei seinem Fall yon Atl.-Ass. eine zuss Fehlbildung zu sehen; 
den Sehritt weiter, dies der Assimilation zuzuordnen, ging er nieht. Der 
Fall ist ihm vielmehr nur der Anlag, die Bollssehe Lehre einer auf Grund 
zusammengetragener Einzelbefunde bereehtigten Kritik zu nnterziehen. 
Diese Lehre basiert, um es kurz zu sagen, auf der Tatsaehe, dab bei den 
Amphibien noeh die kranioeervieale Grenze im Bereieh der obersten 
Oeeipitalwirbel liegt (der ttypoglossus ist noeh ein Cerviealnerv) nnd erst 
phylogenetiseh spat eaudalw/~rts riiekt; noeb bei einem Teil der Alt- 
weltaffen (bei den Cynoeephaliden) ist der Atlas ein vollst~indiger Wirbel 
yon zylindriseher Gestalt. Bystrow hat im Sinne dieser Ansehauung 
kiirzlieh in pr~gnanter Weise die phylogenetisehe Entwieklung so dar- 
gestellt, dab sieh die Versehiebung der kraniovertebralen Grenze in 
3 Etappen vollziehen soll: 1. Die Einverleibung der 2--3 obersten Wirbel 
in den Seh~delverband bei den fisehartigen Vorfahren der Wirbeltiere; 
2. die Angliederung des 3. bzw. 4. Segmentes, des Proatlas, bei den 
Mammaliern und 3. die Assimilation des Atlas beim Mensehen. W/~hrend 
die Bollssche Ansehauung also aussehlieglieh phylogenetiseh bestimmt 
ist - -  dem Herunterwandern des Sehadels soll iibrigens eine Umformung 
der naehfolgenden Wirbel, z. B. des Epistropheus in einen Atlas, folgen; 
mangels entspreehender Beobaehtungen nieht mehr als ein theoretisches 
P o s t u l a t - - ,  gibt sehlieBlieh Glaesmer der Atl.-Ass. eine teleologisehe 
Deutung: Das Atlanto-Oeeipitalgelenk soll danaeh fiir den Mensehen 
wegen des aufreehten Ganges entbehrlieh sein. Die grmldsgtzliehen 
]Bedenken gegen die phylogenetisehe und teleologisehe Deutung der 
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Atl.-Ass. als Zukunftsform, n~mlieh: Vorkommen der Assimilation beim 
Hund, Gef~hrdung des ZusammenhMts im Atlanto-Epistrophealgelenk 
dureh die Unm6gliehkeit sehlieBlieh doeh nieht ganz entbehrlieher Niek- 
bewegungen im Atlanto-Oeeipitalgelenk und Gef~hrdung der medull~ren 
Zentren dutch naehtrAgliehe Sprengung des atlanto-epistrophMen Ge- 
lenkverbandes, usw. sollen hier nieht ausfiihrlicher besproehen werden. 
Aber unser Fall zwingt darfiber hinaus zu folgender Uberlegung: Wenn 
sehon die Annahme, dab der Verlust des Atlanto-Oeeipitalgelenkes Iiir 
den Mensehen mit einer progressiven Entwieklungstendenz vereinbar 
sei, angezweifelt werden muB, dann ist es noeh wesentlieh unwahrsehein- 
lieher, die dutch diese Umbildung gegebenen Ver/~nderungen des Sehs 
und Wirbelinnenraumes und deren Einwirknng auf das ZNS. als Ausdruek 
einer Progression oder jedenfalls nieht widersprtiehlieh zu ihr aufzufassen. 
Wit hatten gezeigt, dab eine erhebliehere Assimilation des Atlas not- 
wendigerweise mit der besehriebenen Versehiebung des Epistropheus- 
zahnes verbunden ist, ferner, dab die basale Impression, die gleiehsinnig 
damit entstehen kann, diese Konfigurationss noeh unterstreieht. 
Da sieh diese Umbildungen nieht im Bereieh der groBen Cysternen ab- 
spielen, k6nnen sie nieht ohne entspreehendeVerbildung des Hirnstammes 
bleiben; wenn nun aueh diese Umbildung des Hirnstammes meist ohne 
Degenerationen und Zerst6rungen ablaufen wird, so sahen wir doeh, dag 
sie eine latente Gefahr bedeuten kann, die die physiologisehe Belastungs- 
breite des Individnums erhebliel~ einsehrs Es seheint uns das mit 
einer phylogenetisehen Progression ebenso sehleeht ~bereinznstimmen, 
wie mit einer Anpassung an spezifiseh menschliehe Verhaltensweisen. 
Eine andere Frage, die bier auftaucht, zu der wir abet nieht weiter 
Stellung nehmen kSnnen, ist diese: Ware  es denkbar, dab die bisher 
bekannte Atl.-Ass. nur der unvollkommene Teil einer Progression ist, 
unvollkommen deshalb, weil die ffir die angestrebte Idealform unerlgB- 
lithe Umbildung des Epistropheuszahnes (Verkfirzung o./~.) noeh nieht 
vollzogen ist ? Der einzig bekannte Fall, der ftir eine solehe Annahme 
spreehen k6nnte (Rose) ist in seiner Deutung nieht ganz sieher. Da 
deshalb eine solehe Uberlegnng rein hypothetiseh bliebe, halten wit die 
aus unserer Beobaehtung gezogene Folgerung fiir geradliniger und exakter, 
solange sie .nieht an neuem Beobaehtungsmaterial widerlegt wird. 

Die von Kollmann u. a. verfoehtene Zuordnung der Atl.-Ass. zu den 
,,zuf~lligen Variationen" maeht, bevor wit dazu Stellung nehmen, mit 
ein paar Worten einen kurzen Exkurs fiber den Begriff der Variation 
naeh nnserer heutigen Auffassung notwendig. Kollmann meinte mit 
Variation nicht phylogenetiseh, im Sinne der Progression, determinierte 
Abweiehungen in der Spielbreite des NormMen. Heute verstehen wit 
unter Variation interhldividuelle Abweiehungen yon einer statistiseh 
als Norm bestimmten Mittellage. Diese Variationen kSnnen dabei sowohl 
genotypiseh bestimmt, als aueh lediglieh phgnotypiseh wAhrend der 
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Ontogenese entstanden sein. Uber die Beteiligung phylogenetischer 
Tendenzen sagt der Variationsbegriff nichts aus, und wir mfissen diese 
also ausdrficklich ausnehmen, wenn wit zum Variationsbegriff im Zu- 
sammenhang mit der nicht sehr glfick]ichen Alternative: Progression 
oder Variation Stellung nehmen wo]len; besonders auch deshalb, well 
die eehte Atl.-Ass. mit grol3er Wahrseheinliehkeit zu den genotypiseh 
determinierten Variationen gehSrt, und well phylogenetiseh bestimmte 
Umformungen a priori nur genotypiseh festge]egt sein kSnnen. Die Uber- 
g/~nge yon der Variation zum Pathologisehen sind flieBende. Soweit die 
Variabilit/~t noeh auf der Seite des Normalen steht, wird sie (Stieve, 
Ni~geli) als Zeichen der noch nicht zum Stillstand gekommenen Ent- 
wieklung einer Art aufgefaBt. Hierher gehSren die Variationen an den 
einzelnen Wirbelgrenzen des Mensehen (kraniale und eauct~le Varia- 
tionen, also z .B.  Saeralisation, Lumbalisation usw.); so naheliegend 
nun die Gleichsetzung der Atl.-Ass. mit diesen Variationen auch ist, so 
mug man sich doeh vor deren Ubertragung auf die occipito-eervieale 
Grenze wohl hfiten, wenn man dabei die yon uns besehriebenen Form- 
abweichungen in I~echnung setzt (ob das aueh ffir die Manifestation des 
Oecipitalwirbels gilt, kSnnen wir nicht entscheiden). Die Gelenkverh/~lt- 
nisse sind eben hier prinzipiell andere als an den anderen Grenzen, und 
Versehmelzungen, die dort ohne jede morphologisehe und funktionelle 
Beeintr~ichtigung bleiben, bedingen hier tiefgreifende Anderungen der 
Gestalt, der Mechanik und der umschlossenen Gebilde. Kiihne kommt 
in seinen genetischen Untersuehungen fiber die Variabilit•t der Wirbel- 
s~ule zu ahnlichen Sch]fissen: Die eehte Assimilation des Atlas sei im 
Verhs zu den fibrigen Variationen so selten, dab entweder die occipito- 
eervieale Grenze gegenfiber der Variabilits eine besondere l%esistenz 
aufweisen mfisse, oder dab der Assimilation des Atlas und der Manifesta- 
tion des Proatlas vS1]ig andere genetisehe Determinanten zugrundeliegen 
mfigten. (Er weist in diesem Zusammenhang auch noeh auI die yon 
Lombroso bei Kriminellen besonders h~iufig gefundene Atl.-Ass. hin.) 

Es folgt yon selbst, dab wir bei einer solchen Betraehtung der Atl.-Ass. 
als Variation in das Bereich des Pathologisehen hinfiberrfieken, und zwar 
in die Nahe des MiBbildungsbegriffs (der ja im Grunde aueh noeh yon dem 
der Variation umfal~t wird). Es ergibt sich dana zwanglos eine Verwandt- 
sehaft der Atl.-Ass. mit der grol~en Gruppe der Wirbelsynostosen fiber- 
haupt und zwar der zwischen den genannten Wirbelgrenzen gelegenen 
singul/tren und multiplen Verschmelzungen, ffir die das Klippel-Feilsche 
Syndrom das bekannteste, weft klinisch und anatomisch das markanteste 
Beispiel darstellt, i)ber das Klippel-Feilsche Syndrom ist eine ungeheure 
Literatur entstanden, zumeist kliniseher Herkunft,  die unberficksichtigt 
bleiben soll. Die pathogenetisch klarste Darstellung stammt yon H. U. 
Kallius, der eine saubere systematische Trennung der ontogenetisch- 
formalen und der kausalgenetischen Faktoren sowie der phylogenetiseh 
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wirksamen Prinzipien fiir das ganze Gebiet der WirbelmiBbildungen 
vorgenommen hat. (N/~heres fiber die verschiedenen MSgliehkeiten der 
Betraehtung und die dadureh entstandenen scheinbar differenten Be- 
nennungen der Entstehungsmeehanismen siehe dort.) Die Fehlbildung 
des Klippel-Feilsehen Syndroms, dessen wesentliehes anatomisehes 
Merkmal die Synostosen und Bogendefekte bilden, besehr/~nkt sieh ebenso 
wie die der Atl.-Ass. und basalen Impression auf das mittlere Keimblatt- 
und all diese Merkmale sind wahrseheinlieh in der gleiehen teratogeneti- 
schen Terminationsperiode angelegt. Wegen dieser offensiehtliehen 
prinzipiellen Verwandtsehaft sehlug sehon Partsch vor, diesen ganzen 
Komplex als kongenitale I-Ialswirbelsynostose zu bezeiehnen, was ledig- 
lieh deshalb zu vermeiden ist, weft damit das eharakteristisehe klinisehe 
Syndrom des Klippel-Feil verwiseht wiirde. Von dieser Beziehung der 
eehten Atl.-Ass. zu den Wirbelsynostosen ist der Weg nieht mehr weit 
zu den Fehlbildungen, die sieh (bei Koordination der urs/iehliehen Mo- 
mente) auf mehrere Keimbl/~tter erstreeken, so der eehten Spina bifida 
(d. h. Spaltbildung, einsehlieBlieh der ektodermalen Anteile; Gruppe der 
Syringomyelie) oder des Sprengelsehen Schulterblatthoehstandes, zumM 
naeh Untersuehungen yon Schwarzweller Atl.-Ass., anderweitige Symo- 
stosen, Bogendefekte, eehte Spina bifida und Sehulterblatthoehstand 
im gleiehen genotypischen Milieu vorkommen k6nnen. 

Diese Einreihung der echten Atl.-Ass. in die Gruppe der Variationen, 
die wit (nach morphologisehen und Iunktionellen Gesiehtspunkten) zu 
den Mifibildungen, also zu den krankhaften Formabweiehungen z~thlen, 
mag auf Grund eines klinisehen und anatomisehen Befundes unvorsiehtig 
erseheinen. Trotzdem halten wir einen solehen Deutungsversueh ange- 
siehts der Bedeutung dieses Falles ffir berechtigt. Das gewiehtigste Wort 
h/ttte hier zweifellos die genetisehe Forschung zu spreehen, der aber 
leider wegen der sehwierigen Darstellung der Sch~del-Italsregion bei 
l~6ntgen-Reihenuntersuehungen Grenzen gesetzt sind. Da nnsere Kranke 
ohne Angeh6rige war, ist aueh uns der Versuch einer solehen R6ntgen- 
darstellung bei anderen Familienmitgliedern nieht m6glich gewesen. 
Die yon Kiihne geforderte Untersuchung der anderen Wirbelgrenzen 
zum Vergleieh der Variationsrichtung wurde im Leben und post mortem 
wegen der nicht rechtzeitig erkannten Wiehtigkeit des Falles vers~umt. 

Die Best/~tigung oder Ablehnung unserer Ansehauung wird wohl yon 
weiteren grfindlich untersuchten lq'/s dieser Art abh/ingig sein. 

Zusammenfassung. 

Es wird erstmMig ein Befund mitgeteilt, der bei einer echten Atl.-Ass. 
mit, auf Flachstellung des Clivus beschr~nkter, basaler Impression ein 
Hochtreten des Epistropheuszahnes in das Foramen occipitale magnum 
zeigt. Obwohl die Medulla erheblich komprimiert ist, war der Fall dies- 
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beziig]ich bis wenige Tage vor dem Tode ohne kl inischen Befund;  der 
Tod erfolgte un te r  undurehs ieht igen Ums t~n de n  (cerebral?). 

Es warden vier scheinbar ~hnliche Befunde aus der Li tera tur ,  die sich 
aber alle in  wesentl ichen P u n k t e n  yon  dem unsr igen unterscheiden,  
angeffihrt, u n d  ihr klinischer und  anatomischer  Befund mi t  dem unseres 
Falles verglichen. 

Auf Grund  der Tatsache, dal~ eehte Atl.-Ass. st~rkeren Grades stets 
mi t  einer Verschms d. h. mi t  einer ver t ika len  Verkfirzung einher- 
gehen, wird (an H a n d  einer schematischen Darstel lung) gezeigt, dal~ diese 
Einpressung des Epis t ropheuszahnes aller Wahrscheinl iehkei t  nach eine 
notwendige Folge der Assimilat ion darstellt ,  die durch die basale Impres-  
sion noeh verdeut l ieht  wird. 

I m  Anschlutl  da ran  wird die Frage diskutiert ,  ob es, in  Anbe t rach t  
der fiir dan H i r n s t a m m  ungfinst igen Umges ta l tung  der Verh~ltnisse am 
Sch~delgrund, ang~ngig ist, im Simle yon  Rosenberg bzw. BolIc yon der 
Atl.-Ass. als ehler caudal-progressiven Umfo rm ung  der kranio-eervicalen 
Grenze, yon  einer Zukunf ts form zu sprechen; es erscheint dies ebenso 
ungerechtfert igt ,  wie aus dem gleiehen Grunde die Auffassung der Assimi- 
la t ion als einer Var ia t ion in  der Spielbreite des Normalen.  Der geschilderte 
Fal l  seheint deshalb geeignet, die ZugehSrigkeit aueh der unkomp]iz ier ten 
ech~en Atl.-Ass. zu den Wirbe]mil~bildungen der Synostosen, wie sie dem 
b e k a n n t e n  K l i p p e l - F e i l s c h e n  Syndrom zugrunde ]iegen, wahrscheinlich 
Zll macl]eYl. 

Schrifttum. 
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