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Sudden Unexpected Death in Rare Cervicooccipital Dysplasia

Summary. 1. A case of sudden unexpected death due to rare cervicooccipital
dysplasia is presented.

2. At postmortem examination of cases of sudden death without a definite cause
of death the finding of a deformed base of the skull should suggest removal

and mazeration of the upper cervical vertebral column for close scruting.

Zusammenfassung. 1. Es wird {iber einen Fall von plétzlichem unerwarteten Tod
infolge einer seltenen HWS-Mifibildung berichtet.

2. Bei Sektionsfillen mit plétzlichem Tod ohne sichere Todesursache sollten Ver-
dnderungen an der kndchernen Schidelbasis Anla} sein, die obere HWS zu entneh-
men und mazeriert zu untersuchen.

Key word. Plotzlicher Tod, bei HWS-Mif3bildung

Der plotzliche unerwartete Tod aus natiirlicher Ursache kann gelegentlich mit cervi-
cooccipitalen Milbildungen in Zusammenhang stehen. Uber solche MifSbildungen gibt
es ein ausfiihrliches klinisches Schrifttum, eine Literaturzusammenstellung findet sich
bei Wild-Bodechtel. Von rechtsmedizinischer Seite hat Carnier einen einschligigen
Kasus dargestellt. Wir k6nnen nun iiber einen Fall berichten, bei dem es infolge einer
seltenen Anomalie der oberen Halswirbelsiule und der Schidelbasis zum plétzlichen
Tod gekommen ist.

Kasuistik

Ein 35-jahriger Tirke wurde wegen seit lingerer Zeit bestehender méfig spastischer Hemiparese
rechts, wegen unregelmiig verteilter Stérungen simtlicher sensibler Qualititen und wegen cere-
bellarer Ausfille in die Universititsnervenklinik aufgenommen. Aus der Vosgeschichte ergab sich,
daf bei dreimaligen auswirtigen stationiren Untersuchungen Diagnosen wie Enzephalomyelitis
disseminata oder Wurzelreizsyndrom gestellt worden waren. Der nunmehr geiuerte Verdacht einer
Mifbildung der Halswirbelsiule wurde réntgenologisch gesichert. Nach den Réntgenbildern, u.a.
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Abb. 1. Obere Halswirbelsdule und angrenzende Teile der occipitalen Basis von ventral.
Zwischen den Gelenkflichen befinden sich als Abstandhalter Plastilinkugeln. Das Fehlen des Dens
epistrophei ist zu erkennen.

Schichtaufnahmen der HWS, bestand eine basilire Impression und Verdacht auf ein Os odontoi-
deum. Die vordere Atlasspange und der rechte Condylus occipitalis waren nicht erkennbar. Myelo-
graphisch waren Kleinhirnanteile ins Foramen occipitale magnum verlagert (Arnold-Chiari-Syn-
drom). Wihrend des zwei Monate dauernden klinischen Aufenthaltes kam es zu keiner wesentli-
chen Veriinderung des Krankheitsbildes, bis der Patient plétzlich und unvermutet ohne klinisch
erkennbare Todesursache verstarb.

Bei der Sektion, einen Tag nach dem Tod, fanden sich am Schidel des athletisch gebauten
Mannes Zeichen eines erheblich erhéhten intracraniellen Druckes, wie gespannte Dura, abgeflach-
te Hirnwindungen, verstrichene Furchen und ein Druckkonus im Bereich der Kleinhirnmandeln.
An dem 1.560 g schweren Hirn waren keine Mibildungen zu erkennen, die Hirnkammern waren
nicht erweitert. An der kndchernen Schidelbasis war der Eingang zum Foramen occipitale magnum
unsymmetrisch, wobei der rechte vordere Anteil im Sinne einer basiliren Impression etwa einen
halben Zentimeter nach innen vorsprang, dariiber hinaus waren zunichst Auffilligkeiten nicht
zu erkennen.
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Abb. 2, Atlas (oben) und Axis (unten) in der Ansicht von oben, Die ventrale Seite zeigt nach
unten. Die Gelenkflichen sind dunkel eingefdrbt. Neben der Asymmetrie ist die 3. Gelenkfliiche
und das Fehlen eines Dens epistrophei erkennbar

Wegen der klinischen Diagnose einer cervicooccipitalen Anomatie wurde die obere HWS mit
dem angrenzenden Teil der occipitalen Basis entnommen,

Am mazerierten Priparat bestitigte sich der Befund einer basilidren Impression. Zusitzlich
fanden wir einen hypoplastischen Condylus occipitalis rechts, eine Verinderung der kaudalen Ge-
lenkflichen des Atlas und der cranialen des Axis in Form und Grofie. Links war zwischen beiden
Wirbeln zusitzlich ein drittes Gelenk ausgebildet. Ein Dens war nicht vorhanden (Abb. 1 und 2).
Der Spinalkanal war in der Hohe des 1. und 2. Halswirbels trichterformig eingeengt.

An den iibrigen Organen fanden sich bei der Sektion ein Blutstau der inneren Organe, in den
Bronchien etwas Schleim, in der Milz eine alte Zyste mit derber Wand.

Histologisch bestanden Zeichen einer miBig chronischen Bronchitis mit geringgradigen peri-
bronchialen Infiltraten bei mittelgradiger Anthrakose. Am Gehirn fiel eine spongidse Auflockerung
der Rindenbezirke auf, an der Leber eine miige mitteltropfige Leberzellverfettung.
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Diskussion

Basildre Impressionen sind hiufig mit anderen Skelettmifibildungen verbunden wie
Atlasassimilation, Manifestation eines Occipitalwirbels, Ausbildung eines Os odontoi-
deum, Densaplasie (Bares).

Derartige cervicooccipitale MiSbildungen sind in der Regel mit unterschiedlichen
neurologischen Ausfillen verbunden (Bares, Dempwolf und Hiilshoff, Loepp und Lo-
renz), die klinischen Zeichen treten allerdings meist erst im 3. oder 4. Lebensjahrzehnt
auf (Dieckmann, Hirschmann).

Auch in dem dargestellten Fall bestand neben einer basildren Impression eine er-
hebliche Mifibildung der oberen Halswirbelsidule mit Verinderung der gelenkigen Ver-
bindungen zwischen Hinterhaupt, Atlas und Axis bei Densaplasie. Die Wirbelkérper
waren in der Form verindert und wiesen Asymmetrien auf. Angiographisch waren
zusitzlich eine Hypoplasie der linken und Aplasie der rechten Arteria vertebralis fest-
gestellt worden. Eine derartige cervicooccipitale Mibildung wurde unseres Wissens
noch nicht beschrieben.

Klinisch zeigte der 35-ahrige Patient erhebliche Storungen von Seiten der Pyra-
midenbahn (Hemiparese und Hemispastik, positiver Babinski), der Hinterstringe (St6-
rung des Berithrungsschmerzempfindens und Lagesinns) und des Kleinhirns (horizon-
taler Einstellnystagmus, Intentionstremor, Dysdiadochokinese). Wie bei cervicoocci-
pitalen Anomalien hiufig waren auch bei diesem Patienten friiher mehrfach Fehl-
diagnosen gestellt worden, so u.a. die klassische Fehldiagnose multiple Sklerose (Beyer,
Dieckmann). Therapeutisch ist in solchen Fillen die Frage eines operativen Vorge-
hens zu diskutieren (Seeger).

Wesentliche rechtsmedizinische Konsequenz erscheint uns, daf der Tod plétzlich
und ohne klinische Vorboten eintrat. Die Moglichkeit eines dramatischen Verlaufes ist
bei cervicooccipitalen Mifibildungen bekannt, sie tritt gehduft im mittleren Lebens-
alter auf (Dieckmann, Klausberger et al.).

Bei der Sektion fanden sich Zeichen eines schweren Hirndrucks. Bei der beste-
henden Verlagerung von Kleinhirnanteilen ins Foramen occipitale magnum (Arnold-
Chiari-Syndrom) ist der Hirndruck wohl durch eine ventilartige Einklemmung im Hin-
terhauptsloch entstanden. Der Tod ist somit Folge der Mif3bildung.

Fiir den Obduzenten ergibt sich als SchluBfolgerung fiir die Bearbeitung von plotz-
lichen Todesfillen, daf an Unregelmifigkeiten der kndchernen Schidelbasis gedacht
werden muf und in solchen Fillen die obere Halswirbelsaule entnommen und mazer-
iert werden sollte. Nur durch ein solches Vorgehen sind Skelettmifibildungen in die-
sem Bereich zu diagnostizieren. Eine genaue Untersuchung ist wichtig, da erfahrungs-
gemif derartige Fehlbildungen klinisch haufig nicht erkannt werden.
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