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Welche Flinweise ergeben sich, die ftir die Diagnose basilare impression 
entscheidenden RSntgenaufuahmen des Sch~dels und der cervieo-oeci- 
pitmen Obergangsregion zu veranlassen ? Besehwerden und neurologisehe 
Symptome sind leicht geeignet, die diagnostisehen f]berlegungen in 
falsche gichtung zu lenken. Die h~ufigsten Fehldiagnosen lauten: 

Prozel3 in der hinteren Sch/~delgrube, Kleinhirntumor, Verdacht auf 
Itirndruck, Oecipitalneuralgie, Bulb~rparalyse, myatrophe Lateral- 
sklerose, Syringomyelie, Syringobulbie, Tumoren des 4. Ventrikels, des 
Foramen oeeipitale magnum, vor allem multiple Sklerose. 

Die diagnostische Fehlbeurteflung hat versehiedene Grfinde. Die zum 
Tell reeht schweren Auswirkungen der kn6ehernen Anomalie auf das 
zentrale und periphere Nervensystem wurden bis vor einigen Jahren im 
deutsehen Sehritt tum nut  wenig beriieksiehtigt und deshMb zum Sehaden 
des Kranken in die Differentialdiagnose nieht mit einbezogen. Die ldi- 
nische Symptomatik ist vielgestaltig und lggt nieht immer daran denken, 
dab sie yon den eng umgrenzten Bezirken des Nervensystems ausgelSst 
sein k6nnte, die yon der fehlgebildeten knSehernen Umh/illung der Kopf- 
tialsgrenze eingesehtossen werden. Weitere diagnostisehe Sehwierigkeiten 
bfldet die Koordinierung mit Fehlbildungen des Zentralnervensystems, 
wie Syringomyelie und Arnold-Chiarisehe MiBbildung, die ihrerseits 
wiederum eine Menge neurologisehe Symptome mit einfliegen lassen, 
Symptome, die nfit den Answirkungen der knSehernen Fehlbildung auf 
das Zentralnervensystem nichts zu tun haben. 

Die basilare Impression ste]lt, wie das auslgndische Schrifttum zeigt, 
keine Seltenheit dar. Wit selbst konnten in den letzten 3 Jahren 32 F/ille 
diagnostizieren, die aul3erhalb der Klinik einer hinreichenden K1/~rung 
nicht zugeffihrt werden konnten. Die basilare Impression und ihre Folge- 
erscheinungen nehmen einen nicht weniger gewichtigen Platz ein, als 
andere seit langem bekannte und wohl abgegrenzte Krankheitsbilder 
der Neurologie. 

* Herrn Prof. Dr. Dr. h.c. ERNST I~RETSOiHIVIEI~ Z11/n 70. Geburtstag. 

21" 



304 J. HIRSCHMANN: 

Oas neurologisehe Bild 
Die fehlgebildeten kn6chernen Anteile der cervico-occipi~alen l~egion 

umschlieBen das obere }Ialsmark, die ~edulla oblongata mit dem unteren 
Drittel der l~autengrube und den ttirnnervenkernen VIII, IX, X, XI 
und XII, die peripheren Strecken der tIirnnerven IX bis XII, die 
spinale Trigeminuswurzel, das Kleinhirn, den 4.Ventrikel, das Foramen 
Nagendie, die Zysterna cerebello-medullaris and die oberen Cervical- 
wurzeln. Wenn neurologische Symptome sich entwiekeln, die in direkter 
Abh/~ngigkeit zur kn6chernen Fehlbildung stehen, so lassen sie sieh alle 
auf Sch/idigung der genannten Anteile des Nervensystemes beziehen, 
sowie auf Blockierung der in diesem Bereich befindliehen Liquorwege. 
Die Frage, warum sich zu einem bestimmten Zeitpunkt des Lebens bei 
den Trggern eervieo-oeeipitaler Fehlbildungen pl6tzlieh neurologisehe 
FunktionsstSrungen entwiekeln, ist reeht kompliziert. Sie wh'd sich er- 
seh6pfend noeh gar nieht beantworten lassen. Einen Beitrag hierzu 
liefern die bioptisehen bei der Operation erhobenen Befunde. Unter- 
stellen wir zun/~ehst, dab die Sehgdigung dureh Kompression der 
nerv6sen Substanz sowie der Blutgef~ge mit Auswirkung auf die 
Blutversorgung und dadureh bedingten geweblichen Ver&nderungen, 
letztere schon mal~'oskopisch erkennbar an den Meningen, hervor- 
gerufen wird. 

Die Vielzahl der Leitungsbahnen und Sehaltstellen, die sieh in der 
cervico-bulb/~ren-cerebellaren Region auf engem t~aume zusammen- 
dr&ngen, li~8t eine grote Variationsbreite und Buntheit der Symptome 
erwarten. Die klinische Erfahrung gibt dieser Annahme recht. Jeder 
einzelne Fall stellt eine Besonderheit fiir sieh dar. 

Bei Kompression des oberen t{alsmarkes finden sieh namentlich 
Pyramidenbahn- und tIinterstrangsymptome. Demzufolge sehen wit 
spastische Paresen yon wechselnder Lokalisation, Tetraparesen, fiber- 
wiegend halbseitige Paresen, abet aueh Bevorzugung nur eines Armes 
oder eines Beines. Der Druck auf die I-Iinterstr/~nge bewirkt St6rungen 
der Beriihrungs- and Tiefensensibilitgt, wiederum yon weehselnder Ver- 
teilung, distal oft starker ausgeprggt Ms proximal, wobei die Abgrenzung 
naeh oben nieht immer gelingt, ferner Par&sthesien in Airmen und 
Beinen, die, wenn die den Charakter des Kribbelns und Stromgefiihles 
annehmen, zusammen mit den Pyramidenzeiehen und bei tIinzutreten 
eerebellarer FunktionsstSrungen zu der h/~ufigen Fehldiagnose multiple 
Sklerose Anlag geben, 

Die cerebellaren Symptome sind ebenfalls reichhaltig. Sie umfassen 
in weehselnder Kombination und Auspri~gung die ganze Skala der hier- 
fiir charakteristischen Zeiehen. t{~ufig beobaehtet werden ~uskel- 
hypotonie, Niehtmitpendein einer Extremitgt, Intentionstremor, 
Dys- and ttypermetrie, I~umpfataxie, ataktiseher Gang; seltener 
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Hemisph~rensymptome wie Seitenabweichung beim Gang oder bei 
Zielbewegungen mit den Extremits 

Auch Hirnnervenschs finden sich fiberaus h~ufig. Von der 
unteren ttirnnervengruppe erfahren besonders der N. aceessorius und 
der N. hypoglossus eine Irritation. Meist sind es einseitige Paresen und 
Atrophien des M. trapezius und der Zungenmuskulatur, die den spinalen 
und eerebel]aren Symptomen Jahre vorausgehen k6nnen, in unseren 
Fallen yon den Betreffenden selbst gar nieht registriert. Seltener ent- 
wickeln sich ein- oder doppelseitige Stimmbandl~hmungen infolge 
Vagussch~digung. 

Sensibilit/~tsst6rungen der Cornea und im Bereieh der Gesichtshaut 
zeigen, dug auch der Trigeminus mit einbezogen sein kann. Es ist abet 
schwer vorstellbar, dab die Sch~digung am Kern dieses Nerven selbst 
oder der peripheren S~ecke, die oberhalb der knSchernen Fehlbildung 
gelagert sind, angreift. N~her liegt es, die spinale Trigeminuswurzel, die 
sich mit ihrem ab- und aufsteigenden Schenkel im Bulbus und in den 
oberen Cerviealsegmenten finder, als Ort des Schadens anzusprechen. 

Der klhlische Befund ist nicht immer imstande darfiber AufschluB zu 
geben, ob die L~sion das Kerngebiet oder die periphere Strecke des 
jeweils gesch/~digten Hirnnerven befallen hat. Seh~digungsmSglichkeiten 
sind sowohl fiir das Kerngebiet Oblongata als auch ffir die periphere 
Streeke infolge der kn6chernen Feh]bildung gegeben. Es ist kaum an- 
zunehmen, dal~ Kompression der Oblongata und der ihr zngehSrigen 
]~lutgef~Be iso]ierte Kernseh~digungen zu bewirken imstande w~re. 

Das geringe Volmnen des verl~ngerten Markes bringt es mit sich, dM~ 
sehon kleine tIerde sehr ausgedehnte FunktionsstSrungen verursachen 
k6nnen, namentlieh wenn sie in den dorsalen Partien ihren Sitz haben. 
Es is~ wahrseheinlieh, dab isolierte und einseitige Hirnnervenausf~lle auf 
Seh~digung des Nervenstammes beruhen, w~hrend als Angriffsort ffir 
Funktionsst6rungen, denen eine mehr komplexe Hirnnervenirritation zu 
grunde liegt, wie St6rung des Sehluekaktes, der Atmung, der Herz- 
t~tigkeit, doppelseitige L~hmung der Zungenmuskulatur, der Bulbus 
angenommen werden kann. 

Als hgufiges, nieht selten auch isoliert auftretendes Symptom sehen 
wir Nystagmus, er]d~rbar infolge der weitl~ufigen Verbindungen des 
Vestibu]ariskernes zum KMnhirn, spinalen Bahnen und der besonderen 
Empfindlichkeit des optisch-vestibul~ren Systems gegenfiber Blur- und 
Liquorzirkulationsst6rungen. Der Nystagmus stellte sieh als supra- 
nucle~re StSrung dar, kenntlieh an Spontannystagmus bei geschlossenen 
Augen, horizontalem BIickriehtungsnystagmns, einseitiger Nystagmus- 
bereitschaft (zentrale Tonusdifferenz) bei ealoriseh normal erregbaren La- 
byrinthen und zentraler 1)bererregbarkeit (maximale Winkelgeschwin- 
digkeit der langsamen Phase gr6Ber als die Drehgesehwindigkeit). 
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Befunde, die auf Lasion des Vesiibulariskernes oder des Vestibularis- 
nerven hinweisen, konnten in unserem lViaterial nieht erhoben werden 1. 

Mit dieser Darstellung ist die klinisehe Symptomatik der eervico- 
oecipitalen MiBbildungen noeht nieht ersch6pf*. Wir sehen Patienten, 
bei denen vorwiegend StSrungen der Liquorpassage das Bild beherrschen 
und neurologisehe Symptome nur vereinzelt, in geringer Auspragung 
oder passager mit beigemischt sind. 

Fall 1. Ehle zur Zeit der Aufnahme 27j~hrige Kinergartnerin litt seit ihrem 
24. Lebensjahr periodisch in wechselnden Zeitabst~nden an Kopfsehmerzen ver- 
bunden mit Ubelkeit, Benommenheit tiber mehrere Tage. Das Krankheitsbild 
konnte trotz langem Aufenthalt in Mediziniseher- und Nerven-Klinik an anderem 
err nicht gekl~rt werden. Man diagnostizierte zwar riehtigerweise eine Liquor- 
l%ssage-StSrung, suehte aber naeh einem Tumor, den man nicht fand. Die bei uns 
angefertigen Routine-Aufnahmen des Sch~dels zeigten den Dens-I-Ioehstand, be- 
st~tigt dutch Schichtaufnahmen (Dr. SC~ID~, Medizinisehes Strahleninstitut der 
Univorsit~t). Die gonauere Befragung ergab folgendes: Zeitweilig Kribbelgefiihl 
in der li. Gesichtsh~lfte, anfalls~rtige Zustiinde mit Naeken-Hinterkopfsehmerzen, 
hlaekensteifigkeit, Par~sthesien in den Armen, die bei uns zwar nicht auftraten, 
yon underen Untersuchern aber als tetanisch angesprochen wurden, wahrseheinlich 
typische eerebellur-fits darstellten. Die neurologisehe Untersuchung im anfalls- 
freien Intervall ergab eine geringfiigige Parese des li. Armos und Beines und einige 
eerebellare Symptome. 

Der Operationsbefund bestatigte die neurologische Symptomatik voll- 
auf. Die Behinderung der Liquor-Passage erfolgte dutch Stenose des 
Foramen Magendie, hervorgerufen dutch Tiefsiand der Kleinhirn- 
tonsillen sowie arachnitische Verwachsungen. Das periodische Auftreten 
der Hirndruckerseheinungen maeht die Annahme eines Ventflversehlusses 
wahrseheinlieh. Im Sehrifttum fanden sieh sogar einige F~lle mit 
Stauungspapillen (OBaA~ox-SA~cnEz J ~ )  und Kydroeephalus. Wird 
der Ventilmeehanismus zum festen Verschlul3, komrat die Liquor- 
Passage nicht yon selbst wieder in Gang, so kann sofortiges operatives 
Eingreifen notwendig werden. 

SchlieiMich wird die klinisehe Symptomatologie dadurch kompliziert, 
da$ der kn6ehernen Fehlbildung solche des Zentralnervensystems 
koordiniert sein kSnnen, in erster Linie Syringomyehe und Arnold- 
Chiarisehe MiBbildung 2. Diese koordinierten nerv5sen Fehlbildungen 
entwickeln zusatzlieh ihre eigenen Symptome, die yon den Aus- 
wirkungen der knSchernen Anoraalie auf das Zentralnervensystem 
abzutrennen sind. 

1 Die Feststellung der FunktionsstSrung des optisch-vestibul~ren Systems er- 
folgte mittels Elektronystagmographie nach der yon Jv~G angegebenen Methode 
mit Spezialregistrierger~t yon der F~. Schwarzer-Miinehen, dem Drehstuhl yon 
TSnnies-Freiburg. AuSerdem wurde der optokinetische Horizontal- und Vertikal- 
nystagmus, Streifendrehung 60~ gepriift. 

2 Anmerkung bei der Korrektur: In 2 F~llen fand sieh Koordin~tion mit 
myatroper Lateralsklerose (brachi~l-atrophische paraspastische Form). 
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Die Kombination mit Syringomyelie ist dutch einen Autopsiefal] 
G~s~AFso~cs bewiesen. Die t{6hlenbildung war bis zum Conus terminalis 
ausgebreitet. 

Die Frage, ob dissoziierte SensibilitgtsstSrungen, die nach GA~ctiv ein hgufiges 
Symptom darstdlen, Ausdruck einer koordinierten Syringomyelie oder Folge- 
erseheinung der cervico-ocoipitalen MiBbi]dung darstd]en, erfghrt yon den 
einzelnen Autoren unterschiedliohe Beantwortung. Als Beweis, dab such die 
Folgeerscheinungen imstande sein k6nnen, dissoziierte SensibilitgtsstSrungen her- 
vorzurufen, wird der Fall yon DEI{EY~AEKEI% angefiihrt, bei dem die p~thologisch- 
anatomische Untersuchung keine Vergnderungen zeigte, die einen RiioksehluB auf 
dysraphische EntwicklungsstSrungen des Zentralnervensystems erlaubten. Wahr- 
scheinlich bestehen beide Auffassungen zu reeht. Denn eine ErnghrungsstSrung, 
bewirkt dureh Beeintrgchtigung der 6rtlichen Blutversorgung, vermag die in der 
Raphe einander dieht anliegenden Schleifenareale der reehten und linken Oblongata- 
hglfte zu affizieren. Wenn allein die der Mitre/lizzie benachbarten Schleifenp~rtien 
zugrunde gehen, erfolgt St6rung der Tiefensensibilitgt. Erstreeken sich die Aus- 
fglle welter ]ateralwgrts, so sehen wir StSrungen der Schmerz- und Temperatur- 
empfindung. 

Die Arnold-Chiarisehe Mil3bildung - -  1891 yon CHIA~I und 1894 yon 
ARNOLD besehrieben --  besteht naeh der Definition yon CuIAlzI einma.1 

in Verlgngernng der Tonsillen und der medialsten Tefle der Lobuli 
inferiores des Kleinhirns zu zapfenf6rmigen Fortsgtzen, welche die 
Medulla ob]ongata in den Wirbelkanal begleiten; 

in Verlagerung yon Teilen des Kleinhirns in den erweiterten Wirbel- 
kanal innerhalb des verlgngerten, in den Wirbelkanal hineinreichenden 
4. Ventrikel; 

in der Einlagerung nahezu des ganzen Kleinhirns in eine Spins bifida 
eervicalis. 

Diese Mil~bildung ist kliniseh nieht zu diagnostizieren. Sie wird erst 
entdeckt bei Operationen zum Zwecke der Dekompression aus Gr/inden 
eervico-occipitaler Anomalien. Ihr Vorhandensein kann allerdings bei 
ba.silarer Impression, we eine obere cervical-spinale Symptomatik zu 
erwarten wgre, die Symptome in t{ichtung bulbgr-cerebellarer Aus- 
f&lle abwandeln. Ihre Koppelung mit basilarer Impression seheint 
eine sehr hgufige zu sein. Denn bei allen von uns zur Operation i&er. 
wiesenen Fgllen (Dr. DrowSE>r, Neurochirurgische Abteilung der Chirur- 
gisehen Universitgtsklinik)/and sieh der Tie/stand der Kleinhirntonsil len 
und ein in  den Wirbel]~anal hineinreiehender ~l. Ventril~el. 

Einen weiteren willkommenen und brauehbaren Fingerzeig bildet 
die Provokation neurologischer Symptome durch bestimmte Kopf- 
bewegungen z .B.  extremes Vor- und Riiekwgrtsneigen, Seitwgrts- 
drehen unter gleiehzeitiger Neigung. Auf diese Weise k5nnen ausgel6st 
werden: Pargsthesien im Bereieh einzelner K6rperabschnitte, fl/iehtige 
Extremitgtenparesen, Nacken-I-Iinterkopfschmerzen, Atemnot, Bewul]t- 
seinsstSrungen. Solche Phgnomene sind, wenn differentialdiagnostiseh 
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in Frage stehen multiple Sklerose, Syringomyelie, myatrophe Lateral- 
aklerose, t teredoataxie ffir solche Erkrankungen ganz ungewShnlich. 
Am Zustandekommen solcher durch Kopfbewegung provozierter Er- 
scheinungen dfirften sich vermutlich mehrere Faktoren beteiligen, die 
verschiedene Stellung des abnorm hoehstehenden Dens znm verli~ngerten 
~ a r k  bei einzelnen Kopfhultungen, Zugwirkung araehnitischer Adha- 
sionen und vielleieht aueh Drosselung yon Gefi~l~en. 

Die Entwicldung der Krankhei tssymptome erfolgt hgnfig chronisch, 
fiber Jahre,  nach Art eines langgestreckten Verlaufes. Die l~eihenfolge 
des Auftretens der einzelnen Symptome ist regellos. Als Ini t ia lsymptom 
fanden wir bei einigen unserer Falle eine einseitige Trapezinsparese und 
-atrophie. ~hnliche Beobachtungen maehten K ~ L L ~  u. LEu Aber 
auch rasche, sogar dramatisehe Verlgufe stellen keine Seltenheit dar, 
wie Entwicklung einer seitenbetonten Tetraplegie innerhalb weniger 
Monate, ganz akute bulbi~re Symptome mit  GleiehgewiehtsstSrungen 
und Gehunfahigkeit, Entwieldung yon I t i rndrueksymptomen mi t  
Stauungspapil]e. Bei solchen dramatisehen Verls st58t die Diagnose 
oft auf ganz erhebliehe Sehwierigkeiten. Die akuten Symptome lassen 
eher an einen Tumor des Foramen oecipitale magnum bzw. einen raum- 
fordernden Froze8 in der hinteren Sehgdelgrube denken. 

5 unserer Patienten erkrankten ganz akut. 

Fall 2. Eine Kindergiirtnerin im 25. Lebensjat~" nach Sprung vom 3 m-Brett 
mit einer Tetraparese, Hypi~sthesien der li. Gesichtsh~lfte und Abducensparese li. 

Fall 3. Eine I-Iausfrau, 56]~hrig, mit bulb~r-cerebellaren Symptomen, Schwank- 
schwindel und ungerichteter Fallneigung, Ungeschicklichkeit beim Ergreifen yon 
Gegenst~nden, Felzigsein der re. Zungenseite, Brechreiz und Erbrechen. 

Fall 4. Eine weitere Pat., 47 j~hrig, auf einem Sehemel mit hochgereckten Armen 
und riiekw~ir~s geneigtem Kopf stehend, um ein Fenster auszuh~ngen, mi~ Par- 
gsthesien und pelzigem Gefiihl in Unterarmen und Hgnden, wobei sie gleiehzeitig 
hinteniiberfiel. 

FallS. Eine Landwirtsehefr~u, 31jghrig, abends naeh der Stallarbeit mit 
Schwankschwindel, ~belkeit, Eingesehlafensein und Ameisenlaufen der li. KSrper- 
h~lfte, Parese beider Beine, auf H~nden und FiiSen krieehend noeh imstande 
das Bett zu erreiehen. 

Fall 6. Ein L~ndwirt, 49jghrig, beim Aufriehten aus gebiiekter Stellung unter 
gleichzeitigem ruckartigem Drehen des gesenkten Kopfes naeh li. oben nnd ]eiehtem 
Ansehlagen der li. Schlgfe an die niedrige Decke des Sehweinest~lles mit folgenden 
Symptomen: Auf der re. KSrperseite Pelzigsein und Fargsthesien, spastische Parese, 
StSrung der Tiefensensibilitgt; auf der li. KSrperseite Thermhyp~tsthesie. 

Die Diagnose basilare Impression wurde im Fall 2, 4, 5 rSntgeno- 
logiseh und bioptisch dutch operative Freilegung gesiehert, im Fall 3 
und 6 rSntgenologiseh. I m  Fall 2 und 5 bildeten sieh die skuten Er- 
seheinungen innerhalb einiger Woehen zurfick, im Fall 3, 4 und 6 blieb 
die Symptomat ik  im wesentlichen unver~ndert. 
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])iese versehiedenartigen Verlaufsformen: 
1. Kliniseh stumm zeitlebens, 
2. kliniseh stumm bis zu einem bestimmten Lebensalter, dann Ingang- 

kommen eines ehronisehen oder akuten Symptomenbildes 
werfen die nieht einfaeh zu beantwortende Frage naeh den Griinden 

der Dekompensation auf. Wovon die Ausgestaltung des Symptomenbildes 
im EinzelfalI abhgngig ist, ~-h~d unter Zugrundelegung des Verlaufes und 
des klinisehen Befundes allein nur selten exakt entsehieden werden k6nnen. 

Naeh einer ~bersieht Ga~elXs yon 113 Fallen basilarer Impression 
erkrankte die I-Iauptzahl im 2. Lebensjahrzehnt. Ga~clx denkt daran, 
dab der in der Waehstumsperiode lebhafte Knoehenan- und -abbau zu 
verstfi~rkter l~aumbeengung fiihren kSnne. ])as Erkrankungsalter unserer 
Fglle lag wesentlieh spgter. Betroffen waren in fast gleiehm/~giger Ver- 
teilung vorwiegend das 3., 4 ,  5. und in Einzelf/illen das 6. Lebens- 
jahrzehnt. Es ist schwer vorstellbar, dab sieh die Raumbeengung der 
knSehernen Feh]bildung naeh Art direkter mechanischer Druekwirkung 
auf das Zentralnervensystem erst nach Jahrzehnten des Wohlbefindens 
auswirken sollte, es sei denn, dab dureh brtiske Kopfbewegung, wie 
beispie]sweise dutch Sprung yore 3 m-Brett  (Fall 2), der hoehstehende 
Dens gegen die Medulla oblongata gepregt wird und diese traumatisiert. 
Sieht man yon dieser MSg]ichkeit ab, so ist es wahrseheinlicher, dab die 
])ekompensation dutch tIinzutreten sekundgrer Ver~nderungen hervor- 
gerufen wird. N~CHTWAY U. SCHLI~ halten es fiir m6glieh, dag Alterungs- 
vorg~nge die dutch die Anomalie gestSrte Meehanik im Kopf-tIalsbereich 
dureh Ersehlaffung des Bandapparates welter verseh]eehtern. Andere 
Autoren, vor allem BEYE~ maehen geltend, dag bei Trs derartiger 
Anomalien der 6rtliehe Zirkulationsapparat dureh die andersartigen 
Gegebenheiten yon vornherein nicht so anpassungsfghig sei und daB, 
wie Mitteflungen best~tigen, ein kleiner AnlaB geniige -- ein Infekt, 
ein Trauma, eine endokrine Umstellungsphase, eine Erkrankung des 
I-Ierzens oder des Kx~eislanfes --  um ein labiles Gleiehgewieht in den 
Zustand funktioneller Dekompensation tiberzuf/ihren. 

t ta l ten wir uns an die bioptisehen Befunde, so sehen wir Anomalien 
der GefgBbildung und eine h~ufig reeht ausgeprggte Araehnitis. ~u 
eine ver/~nderte 3/Iorphologie aueh eine ver/~nderte Funktion bedeutet, 
so wfirde die Ansieht BEYEI~S und ])IEXNANNS "con der mangelnden An- 
passungsf~higkeit des 6rtliehen Gefgl3apparates manehes fiir sieh haben. 
Die sekund/~r irritativen Ver~nderungen an den Him- und Rfiekenmark- 
hguten in Form fibr6ser Ziige, Verdiekung, Kammerbildung der grogen 
Zysterne, yon Araehnoidaleysten bilden in der Tat  dureh Strangulation 
nnd Druek, wovon Gef~ge und nervSse Substanz in gleieher Weise be- 
troffen sein kSnnen, ebenso die Liquorpassage, hinreiehend AnlaB ffir die 
Entwieklung yon neurologisehen Ausf~llen. 
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Unter Beriicksichtigung der neurologischen Symptomatik ergeben sich 
folgende Iiinweise fiir die Diagnose. Verdaeht erweeken auf das Vorliegen 
einer basilaren Impression: 

I-Iohe cervieale, bulbgre, cerebellar-bulbgre neurologische Symptome, 
I-Iirndruckerscheinnngen in Verbindung mit Anomalien der Kopfhaltung, 
Einsehrgnkung der aktiven und passiven Beweglichkeit des Kopfes bei 
kurzem, breitem I-[als, Abhgngigkeit der Besehwerden yon Kopf- 
bewegungen. 

Konstitutionsbiologisehe Stigmen 
Diese neurologisehen Symptome sind vieldeutig (siehe oben, Fehl- 

diagnosen). Naehdem die Kenntnis des Krankheitsbildes einen festen 
Platz in der neurologisehen Diagnostik einzunehmen beginnt, diirften 
die fiir die Diagnose allein entseheidenden RSntgenaufnahmen des 
Schgdels und der eervieo-oceipitalen Ubergangsregion kaum noch unter- 
lassen werden, so dab die Gefahr des Niehterkennens und der Fehl- 
diagnosen heute geringer ist a]s zu jener Zeit, bevor im deutsehen 
Schrifttum die einsehlggigen Arbeiten ill rascher Reihenfolge ersehienen 
(AcxEI~MANN U. WOLFF, ]~AY:EI~ U. I~OPF, BEOKEt~, BEYER, BODECHTEL; 
DIEKMANN, KELLNER U. LEY, LINDGI~EN, NACIITWAY n. SOlILIAK). 
Diese Arbeiten berticksiehtigen abet kaum leieht feststellbare I-Iilfs- 
symptome, die einen wesentlichen Beitrag liefern kSnnen zur riehtigen 
Diagnosestellnng und die durch einfache Inspektion zu gewinnen sind. 
I-[andelt es sich doeh bei der basilaren Impression mit ihren Auswirkungen 
auf das Nervensystem, tIiillraum, Gef~Se und Liquorzirkulation, was 
bisher wenig beaehtet wurde, um eine ,,Konstitutionskrankheit", die 
Dekompensation einer Konstitutionsanomalie. In weitaus der Mehrzahl 
unserer F~lle f~nden sich weitere Anomalien des ~uSeren Erscheinungs- 
bildes. Betrachtet man das Krankheitsbild aus dieser Sieht, so erscheint 
die Fehlbildnng der Kopf-Halsgrenze Ms Tell einer umfassenderen 
StSrung. 

Die Assoziierung anderer Fehlbildungen wurde besehrieben yon 
I-IADLEY, DEI~EYMAEJ~ER, FEI~R]~ n. ~OI~DAS, 0BI~ADOR 11. SANCttEZ- 
JITA~. Ihr Nntzen fiir die Diagnose wurde bisher kaum gewfirdigt. 

3 Patienten J:IADL~YS mit Atlasassimilation wiesen MiBbildung der 
Fiige, Kurzfingrigkeit und Anomalien der lumbalen Wirbels~ule auf; 
1 Patient DEREYMAEKERS Epilepsie, Sehwaehsinn und Syndaktylie; 
1 Patient F~gR~s u. BogD~s Seh&delasymmetrie, Zahnanomalien, 
Gaumenw61bung, spindelf6rmige Verl&ngerung der H&nde mit abnormer 
Lgnge einzelner Finger, Bulbus biphidus. 

0BgADOg u. 8a~ctIEZ-Jca~ besehrieben neben Fehlbildungen des 
ZentrMnervensystems (1%tiekenmarksbifurkationin verschiedenen H6hen, 
tIydromyelie, Syringomyelie, Arnold-Chiarisehe MiBbildung, Hydro- 
cephalus, Atrophie der Basalzysterne, Atrophie and Agnesien des 
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Zentralnervensystems), Strabismus, Stenose der A. pulmonalis, I-Ierz- 
miBbildungen, Syndaktylie, Polydaktylie, anormale Lgnge der Finger, 
Costa eervieahs, Kyphoskoliose, Anomalien der Zahnbildung, gewSlbter 
Gaumen, Gesiehtsasymmetrien. 

Betraehten wit unsere Fglle, so zeigt sieh eindeutig, dab solehe zu- 
s/~tzliehen Fehlbildungen keineswegs vereinzelte Kuriosa darstellen, 
sondern in auffallender tIaufung das Krankheitsbild erggnzen. 

Fall 7. 49j~hriger Studienra.t gibt an seit 3 Jahren beim Gehen unsicher zu 
sein und zu sehwanken, besonders stark im Dunkeln, Steifigkeit in den Beinen zu 
spiiren und naeh einigen 100 m Gehen die Ftige kaum noeh anheben zu kSnnen. 
Der Zustand sei im Verlaufe Sehwankungen unterworfen gewesen. Vor 2 Jahren 
sei in einer ausl~ndisehen Nervenklinik die Diagnose multiple Sklerose gestellt 
worden (Angaben best~tigt durch Einsieht in das Xrankenblatt). Er habe in 
Kenntnis der Diagnose seine Lebensftihrung g~nzlich umgestellt, um mSg]iehst 
wenig belastenden Einfliissen yon auBen ausgesetzt zu sein. KSrperlieher Befund: 
Dysplastiseher Kleinwuchs, Kurzhals, Gesiehtsskoliose, Skoliose der Brustwirbel- 
s/iule, Spina bifida saeralis, Hohlfiige, Umkehr der Fingerl~nge (Zeigefinger ktirzer 
als Ringfinger), aeeessorisehe MamiUe li., Triehterbrust. 

Neurologiseher Befund: ttorizontaler Blickriehtungsnystagmus nach re. leb- 
hafter als naeh li, Knips- und TrSmner-Reflex li. lebhafter Ms re., geringer aber 
sicherer Intentionstremor bei Zielbewegungen mit den oberen Extremit~ten, 
Pronationsph~nomen beim VorhMteversueh der Arme, Patellarsehnen- und Achilles - 
sehnenreflex beiderseits gesteigert, Rossolimo, Babinski beiderseits vorhanden, 
li. mehr als re., spastische TonuserhShung beider Beine, Zielbewegungen mit dem 
li. Bein unsieher, Romberg, Gang mit gesehlossenen Augen, Tretversueh Sehwanken 
mit Linkstendenz. Gang breitbeinig und spastisch, benutzt Stock. -- Liquor 
nicht pathologisch ver~ndert. -- Xeine Optieusver~nderungen, keine Gesiehtsfeld- 
einschr~tnkung. 

t~Sntgenbefund (Dr. Se~IDT, Medizinisches Strahleninstitut der Universit/~t): 
Vorwiegend seitliehe basilare Impression. 

Fat. konnte sich zur vorgeschlagenen Operation nicht entsehlieBen. 
In  Anbetracht des nicht pathologisch vergnderten Liquors und der 

fehlenden Optieus- und Gesichtsfeldver/~nderungen wird man allein 
unter Berficksichtigung des neurologischen Bildes Bedenken gegen die 
Diagnose multiple Sklerose hegen mfissen, aueh unter der Voraussetzung 
eines fiir die Altersstufe des Patienten (49 Jahre) nieht ungewShnliehen 
progredienten Verlaufs und dab Intensit~t und Auspr/tgung der neuro- 
logisehen Funktionsst6rungen Schwankungen unterworfen waren (mehr- 
wSehige Versehlechterung wghrend und naeh Angina, mehrmonatige 
Versehlechterung naeh Operation eines Nierensteines). 

Die zahlreichen bei der kSrperliehen Untersuehung ohne weiteres in 
Augen springenden Dysplasien (hier als Ausdruck einer dysraphischen 
StSrung) in Verbindung mit dem neurologischen Befund bildeten bei 
der diagnostisehen Erw/~gung einen starken Hinweis, dab eine multiple 
Sk]erose nicht nur unwahrseheinlieh sein m/isse, sondern dab das Vor- 
liegen einer eervico-oecipitalen MiBbildung vor anderenUrsachen die gr61]te 
Wahrseheinliehkeit besitze. Das gSntgenbild gab der Annahme recht. 
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Fall  8. (Fall 5, S.308). 31j~hrige Landwirtsehefrau lief an anderer Stelle unter 
der Diagnose Syringomye]ie. Daftir wurden angefiihrt: Herabsetzung der Be- 
rtihrungs- und Sehmerzempfindung der li. KSrperseite, Unempfindliehkeit gegen- 
fiber Hautreizen im re. Sehulter-Oberarmbereich, Aufhebung der Temperatur- 
empfindung yon C 4 his D 10 beiderseits und am li. Bein, Atrophie der kleinen 
Handmuskeln re. und ]i., besonders ulnar, fibrill~re Zuekungen der Muskeln des 
Thenar und ttypothenar, Steigerung der Armeigenreflexe re. mehr als h., re. Knips- 
und TrSmner-Reflex positiv, Beineigenreflexe li. mehr als re. gesteigert, Spreiz- 
ph~nomenen li., Fehlen der Bauchhautreflexe. 

An  dem Vorliegen einer Syr ingomyel ie  wird  m a n  un te r  Ber i icksicht i -  
gung dieses Befundes  pr inzipie l l  keinen Zweifel hegen kSnnen.  Un-  
geni igend beach te t  war  aber  an anderer  Stelle das aku te  Ere ignis  i m  
Sta l l  m i t  anfa l l sa r t igem Auf t r e t en  yon Schwankschwindel ,  Ubelsein ,  
Eingeschlafensein  und  Ameisenlaufen  der  l inken K6rperh~lf te ,  Parese  
der  Beine, so dab  P a t i e n t i n  nur  k r iechend  das  Ber t  erreichen konnte .  
Zusgtzl ich erg~ben sich neurologische Befunde,  die schwer m i t  d e m  
Bi ld  der  Syr ingomyel ie  zu vere inen waren :  

Vertikaler l~ucknystagmus naeh oben, Atrophie des li.M. trapezius, breit- 
beiniger ataktischer Gang mit Abweichen nach re., Fallneigung nach hinten beim 
Rombergschen Versueh. 

Bei dieser Pat. fanden sieh folgende kSrperliehe Fehlbildungen: Hoher spitzer 
Gaumen, Kamptodaktylie des Fingers 4 und 5 li., beiderseits rudimenti~re 6. Finger; 
Fiil~e: Beiderseits HohlfiiBe, re. Polydaktylie 5. und 6. Zehe mit je einem Nagel, 
rSntgenologisch Zehenmittel- und Zehenendglied 5 doppelt angelegt; li. Syndaktylie 
der Zehen 4 und 5 (rudimentarer 6. Nagel); Brustwirbels~ule: linkskonvexe Tor- 
sionsskohose; auSerdem Spina bifida L 5 und S 1, oftener Hiatus sacralis ab S 3. 

Naeh dem Krankheitsverlauf und dem neurologischen t~efund war es zweifel- 
haft, ob der gesamten Symptomatik allein eine Syringomyelie zugrunde liegen 
konnte. Die Fehlbildungen des Gaumens, der Finger, der Zehen, der FiiBe, der 
Wirbels~ule und des Kreuzbeins lenken wiederum den Verdacht auf die cervico- 
oecipitale Ubergangsregion. Das RSntgenbild zeigte bei enger hinterer Sch~del- 
grube teilweise Atlasassimilation und ausgepr~gte basilare Impression (Dr. SC~MIDT, 
Medizinisches Strahleninstitut). 

Pat. entsehlo$ sich zur Operation. 
Nach Resektion der ttinterhauptsschuppe und des Atlasbogens (Dr.DRI~.SE~, 

Neurochirurgisehe Abteilung der Chirurgisehen Universit~tsklinik) erkennt man 
eine erhebliche Kleinhirnektopie. Die Tonsillen sind lang ausgezogen und ~uBerlich 
im Sinne der Atrophie ver~ndert. Sie reichen bis zum 2. ttalswirbel, der nach~ 
tr~glieh laminektomiert werden mu$. Die Kleinhirntonsillen sind beiderseits durch 
den Rand des Hinterhauptsloehes in den seitlichen Winkel an der Medulla oblon- 
gat~ hineingedriickt, wo die Wurzeln der N. aecessorius verlaufen. Vor der 
Knoehenresektion war das Foramen Magendie dureh die Tonsillen stenosiert. Nach 
der Ent]astung ist der Liquorabflu$ frei. 

Das aku te  Zus tandsb i ld  im Stal l  wurde  als E i n k l e m m u n g  des Kle in-  
hirns  und  der  Kleinhirntonsi ] len  in das  groBe t t i n t e r h a u p t s l o c h  infolge 
Druckerh6hung  bei  vor i ibe rgehendem VerschluB des F o r a m e n  Magendie  
aufgefa~t  (vgl. Opera t ionsbefund,  Stenosierung des F o r a m e n  Magendie  
durch  die Kleintf irntonsi l len) .  
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Fall g. Eine 56jahrige Hausfrau berichteb, seit 5 Jahren unter zunehmender 
Sehwaehe und Steifigkeit der Beine re. mehr als li. zu leiden und deshalb in ihrer 
Gehfahigkeit erheblich beeintr~chtigt zu sein. 

Die Untersuehung ergibt eine kleinwilehsige (KSrpergrSBe 155 era) Pat. yon 
dysplastisehem Habitus und Kurzgliedrigkeit mit kurzem diekem ttals, links- 
geneigtem Kopf, der zwisehen den Schultern sitzt, hohem Gaumen, Triehterbrust 
und HoMffiBen. 

Neurologisch fand sich eine Tetraspastik, an den Beinen starker ausgepragt 
als an den Armen, spastisch steifer Gang, Atrophic und Parese des li.M. trapezius. 

Wegen dieses neurologischen Befundes wurde an anderer Stelle eine myatrophe 
Lateralsklerose in Erwagung gezogen, obwohl keine spinal bedingten Atropbien 
nachzuweisen waren. Die Trapeziusparese und -atrophic, obwohl nur li. vorhanden, 
wurde als bulbares Symptom aufgefal3t. 

Der neurologische Befund in Verbindung mit dem ausgesprochen 
dysplastischen IIabitus erweekte auf Anhieb den Verdacht auf eine 
cervico-occipitale Fehlbildung. Die l~Sntgenaufnahmen zeigte eine aus- 
gesprochene basilare Impression mit Atlasassimilation. Wegweisend ffir 
die Diagnose waren in diesem Falle wenJger die Einzeldysplasicn wie in 
den Fallen 7 und 8, sondern der dysplastischen Gesamthabitus. 

Die systematische Durchsicht unserer Falle zeigte in wechselnder 
IIaufigkeit und Verteilung Dysplasien und Hypoplasien, die bet anderen 
neur01ogischen Ki'ankheitsbildern mit solcher Regelma~igkeit nicht an- 
zutreffen sind. 

Sie beschranken sich nicht allein, wie yon anderen Autoren (BlaocItEI~) 
hervorgehoben wird, auf  morphologische Anomalien der Kopfhal tung und 
des ttalses. Oft finden sich I-Iypoplasien des Atlas, z. B. Bogenspalten, 
was schon aus den nahen Beziehungen zur Atlasassimila~on zu erwsrten 
ist. MO~ETO~ sah unter 139 Fallen basflarer Impression, die in der Majo- 
Clinic bis i942 beobachtet  wurden, in 41 Fallen kongenital entstandene 
Veranderungen der tIalswirbelsaule, darunter  16 Spalten im hinteren 
Atlasbogen. Die Haufigkeit der Atlashypoplasien bet der Normal- 
bevSlkerung betragt  nach II~GELMARK 2,890/O. Dysplasien auch der 
fibrigen Wirbelsaule bilden keine Seltenheit, wie Bloekbildung yon 
Wirbeln, zumeist yon C 2 und C 3 (vgl. such DE~EYMA~KS~, MORETON, 
RAY, LINDGR~N U. OLSON, LIST), ferner die yon KLIPPsL-FEIL be- 
schriebene Deformitat  (GRAwITZ, GUSTAFSON U. 0LD~]~RG, B]~CKE~. 
LEmVEJa, lgv.ISlVE~, SCJ~MITT u.a . ) .  Allgemein dysplastische Verande- 
rungen der Wirbelsaule sind yon SCHULZ mehrfaeh  mitgeteilt worden. 
Wir fanden au~erdem Skoliose der Brustwirbelsaule, Spins bifid~ lumba- 
]is und saeralis mit  tIypertr ichose der t I an t  fiber dem Kreuzbein, 
offenen Hiatus  sacra]is. 

~annigfal t ig  sind such sonstige Anoma]ien des Schadels: Asymmetrie 
der Schadelbasis, der Felsenbeine, hoher Gaumen, Engs~and der Zahne, 
Gesichtsskoliose. In  je einem Fall fanden sieh eine kleine hypoplastisehe 
Zunge und eine einseitige t typoplasie des weichen Gaumens. Weitere 
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Entwicldungsst6rungen betreffen t~umpf und Extremitgten (P~IILIPPS, 
Acx~aMa~vx n. WOLFF). Die Fehlbildungen der Wh'belsgnle sind hgufig 
vergesellsehaftet mit Poly- und Syndaktylien (G~uBga, LEHX~) und 
Araehnodaktylie. AuBerdem finden sieh Kleinheit der l~Ignde und FiiBe 
(Akromikrie), ttohlfiige, einseitig und doppelseitig, Triehterbrust, 
tIiihnerbrust, aeeessorisehe ~amillen, Reetusdiastase, Amblyopie und 
Schielen, Mikrogenitale, Leistenhoden. 

Eine geihe unserer Patienten zeiehneten sieh dutch dysplastisehen 
Kleinwuehs aus. l~berrasehenderweise sahen wit aueh bei einer Hoeh- 
wuehsform (K6rpergr6ge 182 em) mit langem krgftigem tIals eine aus- 
geprggte basilare Impression. Aueh hier fanden sieh Entwieklungs- 
st6rungen der Wirbelsgnle in Form einer Spina bifida saeralis und einer 
Lumbalisation des ersten Saeralwirbels. 

Lediglieh 15~ der Fglle unseres Materials waren frei yon sonstigen 
Fehlbildungen. Es steht auBer allem Zweifel, dab die aufgefiihrten Fehl- 
bildungen bei der basilaren Impression gehguft vorkommen. Sie bieten 
einen wiehtigen Fingerzeig ftir die Diagnose, wenn die dargelegten 
neurologisehen Krankheitsbilder zur Debatte stehen. 

Die Annahme einer multiplen Sklerose, einer myatrophen Lateral- 
sklerose, eines ,,Prozesses" in der hinteren Sehgdelgrube, einer Klein- 
hirnerkrankung bei Vorhandensein dafiir verd&ehtiger Symptome wird 
unwahrseheinlieh, wenn sieh bei der k6rperliehen Untersuehung Fehl- 
bildungen der genannten Art oder ein extrem dysplastiseher Gesamt- 
habitns herausstellen. Neben dem neurologisehen Befund ist der kon- 
stitutionsbiologisehe yon gleieher Wieh~igkeit. Diese Art zu untersuehen, 
ist dem Neurologen nieht immer gelgufig. Beziehungen zu den Kon- 
stitutionstypen leptosom, pykniseh, athletiseh bestehen nieht, wohl abet 
zu Konstitutionsanomalien als Einzelstigmen und als Gesamthabitus. 
Gewig lggt sieh, wie eingangs erwghnt, die Diagnose der basilaren Im- 
pression nur mit tIilfe des t~6ntgenbefundes des Sehgdels und der 
eervieo-oeeipitalen Ubergangsregion siehern. Es sell aueh nieht be- 
stritten sein, dab Fehlbildungen als Nebenbefund bei anderen neuro- 
logisehen Erkranknngen entspreehend ihres durehsehnittliehen Vor- 
kommens bei der Gesamtbev61kerung anzutreffen sind. Die notwendigen 
I~6ntgenbilder werden abet nm so eher veranlaBt, wenn man nieht nut 
den Bliek auf die neurologisehen Symptome richter, sondern sieh daran 
gew6hnt, aueh die guBere Erseheinungsform des Trggers soleher neuro- 
logisehen Symptome zu beaehten. 

Zusammenfassung 
An Hand yon 32 eigenen Beobachtungen werden Fehldiagnosen, 

neurologisehe Symptomatik nnd Krankheitsverl/iufe bei basilarer Im- 
pression besproehen. In der iiberwiegenden Zahl der F/tile (rund 85~ 
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des eigenen Krankengutes)  betriftt  die Fehlbi ldung nieht  ~]lein die 
cervico-oecipitale Ubergangsregion,  sondern in weehselnder Verteilung 
und  H~ufigkeit  den iibrigen Sch~del (Asymmetr ic  der Sch~delbasis, 
Gesiehtsskoliose, hoher  Gaumen,  Engs tand  der Z/~hne), die Wirbels~ule 
(Skoliose, oftener hinterer Bogenspal t  des Atlas, Mi•bildung naeh 
KI~I~PxL-F~IL, Halsrippen, Spina bifida lumbalis und saeralis, oftener 
Hia tus  saeralis, Lumbal isa t ion eines Saeralwirbels), die Ext remi t~ ten  
(Akromikrie, Kurzgliedrigkeit ,  Syn- und  Polydaktyl ie ,  Arachnodaktyl ie ,  
iiberz&hlige rudiments  Finger und Zehen), den R u m p f  (kurzer, faB- 
f6rmiger Thorax  mit  Sehulterhoeh- und  KopRiefs tand,  Triehterbrust ,  
Rippenbuekel ,  t I i ihnerbrust) ,  einzelne Organe (Hypoplasie der Zunge, 
des Genitale, Leistenhoden, Mil~bildungen des Herzens) sowie den Ge- 
samthabi tus  (dysplastischer Kleinwuehs, in seltenen F~llen extremer  
tIoehwuehs).  Koordinier t  sind ferner Fehlbi ldungen des Zentralnerven- 
systems (Arnold-Chiarische MiSbildung, Syringe- und t Iydromyelie) .  
Die konsti tutionsbiologischen Stigmen, die im Einzelfall selten vermilR 
werden~ bilden in Verbindung mit  dem neurologisehen Befund einen 
wichtigen, h~ufig entseheidenden Hinweis flit die Diagnose. Die basilare 
Impression stellt als Teflsttick einer umfassenderen StSrung eine ,,Kon- 
s t i tu t ionskrankhei t"  dar, die Dekompensat ion einer Konst i tu t ions-  
anomalie. 
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