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Plotzlicher Tod bei Hemiatrophia cerebri
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Sudden Death and Hemiatrophia cerebri

Summary. Hemiatrophia cerebri is a rare disease, and the etiology and
pathogenesis remain unclear in most cases. In the present case, the marked
hemiatrophy of the brain in a 19-year-old patient who died suddenly is
attributed to encephalitis during early childhood and subsequent prolonged
seizures.
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Zusammenfassung. Die Hemiatrophia cerebri ist ein seltenes Krankheits-
bild, dessen Atiologie und Pathogenese in den meisten Féllen unklar bleibt.
Im vorliegenden Fall des plotzlichen Todes eines 19jihrigen Patienten wird
die ausgeprigte Hemiatrophie des Gehirns auf eine frithkindliche Encepha-
litis und ein nachfolgendes, langjéhriges Anfallsleiden zuriickgefiihrt.

Schhiisselwérter: Hemiatrophie des Gehirns, plotzlicher Tod — plétzlicher
Tod, Hemiatrophie des Gehirns

Einleitung

Plotzliche Todesfille geistig oder korperlich behinderter Personen lassen hiufig
den Verdacht auf strafbare Handlungen aufkommen. Dabei ist nicht nur an
Totungsdelikte zu denken, sondern auch an Mihandlungen oder Vernachléssi-
gungen durch Pflege- und Aufsichtspersonal oder Verwandte. Zum Ausschlul
dieser Verdachtsmomente werden daher bei derartigen Todesféllen gerichtliche
Obduktionen veranlafit, bei denen in der Regel keine Hinweise fiir ein Fremd-
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verschulden gefunden, wohl aber gelegentlich ungewdhnliche Krankheitsbilder
aufgedeckt werden. Nachfolgend soll iiber einen Fall berichtet werden, bei dem
die Obduktion anldBlich des pl6tzlichen Todes eines jungen Mannes einen be-
merkenswerten Gehirnbefund erbrachte.

Kasuistik

Wihrend eines Landschulheimaufenthaltes mit seiner Sonderschulklasse wurde ein 19 Jahre
alt gewordener Mann am Morgen nach einer Nachtwanderung tot in seinem Bett aufgefunden.
AuBer Stauungsblutungen im Gesicht fanden sich keine auffilligen duBeren Befunde.

Zur Anamnese wurde bekannt, da — nach ungestdrtem Schwangerschaftsverlauf und
angeblich dreiwdchiger Ubertragung — wegen Fruchtwasseraspiration und postpartaler
Asphyxie eine lingere Inkubatorbehandlung notwendig war. Bis auf eine Trinkschwiche soll
die frithkindliche Entwicklung unauffillig gewesen sein. Im Alter von 2% Jahren erkrankte
das Kind an einer schweren Encephalitis mit Meningismus, tonischen Krampfen, weiten,
reaktionsstarren Pupillen, mehrtigiger BewuBtlosigkeit und hochgradiger Exsikkose.
Gleichzeitig wurde eine Myokarditis diagnostiziert. Ein Erreger der Encephalitis konnte nicht
nachgewiesen werden.

Abb. 1. Hemiatrophic and Ulegyrie der linken GroBhirnhemisphére. Leptomeningealfibrose
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Abb. 2, Frontalschnitt durch das GroBhirn in Hoéhe des Chiasma opticum. Rindenverschmile-
rung und ausgedehnte pseudozystisch organisierte Nekrosen besonders im linken Parietal-
lappen, mit dem Subarachnoidalraum kommunizierend (Pfeil). Erweiterung des linken
Seitenventrikels, geringe Schrumpfung der Stammganglien links (Histologisches GroBschnitt-
priparat, HE-Firbung)

Nach erfolgreicher Behandlung des akut lebensbedrohlichen Zustandes trat in der dritten
Behandlungswoche eine rechtsseitige Hemiparese auf. Im EEG fand sich eine inkonstante,
ausgeprigte Grundrhythmusreduktion und Amplitudensenkung im Bereich der linken Grof-
hirnhemisphére. Ein spiter durchgefiihrtes Pneumencephalogramm ergab eine Erweiterung
des linken Ventrikels und eine links schwichere subarachnoidale Luftfiillung.

Nach rascher Erholung wurde das Kind mit einer Halbseitenschwéche rechts und anfalls-
artigen Zuckungen, die trotz antiepileptischer Medikation fortbestanden, entlassen. In der
weiteren Entwicklung kam es haufig zu epileptischen Anfillen, im Kindesalter in Form von
Absencen oder astatisch-akinetischen Anfillen, in den spiteren Lebensjahren zum typischen
Grand mal. Diese Anfille sollen trotz entsprechender antiepileptischer Therapie bis zu drei-
mal taglich aufgetreten sein und wurden u. a. durch Erschrecken und Hitze ausgeldst.

Die psychische und motorische Entwicklung des Kindes verlief verzogert. Es verbrachte
mehrere Jahre in Sonderkindergirten, Heimen fiir behinderte Kinder und Sonderschulen. In
den letzten Jahren vor seinem Tode sollen die Anfille wesentlich seltener geworden sein, ob-
wohl die verordneten Antiepileptika nicht mehr eingenommen wurden.

Obduktionsdiagnose und neuropathologische Untersuchungsergebnisse

Altersentsprechender Entwicklungs- und Erndhrungszustand. Deutliche Asymmetrie der
oberen und unteren Gliedmafen mit Verschméchtigung und Verkiirzung des rechten Armes
und Beines. Zahlreiche éltere Hautnarben an Kopf, GliedmaBen und Korperstamm. Ober-
flachliche Zungenbifiverletzungen mit geringer finaler Blutaspiration.

Rezidivierte Bronchitis mit herdférmigem, sekundéren Lungenemphysem sowie um-
schriebene Herdpneumonie. Herdférmige, chronisch-adhisive Pleuritis mit beginnender
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Abb.3, Nekroseareale in der linken GroBhirnhemisphére: Am linken Bildrand Organisation
der Nekrosen durch locker strukturiertes Gliagewebe, in der Bildmitte ausgeprégte narbige
Gliazellproliferation, am rechten Bildrand postnekrotische Pseudozyste (HE-Farbung)

Abb.4. Hippocampusformation mit auffilligen, ektopen Neuronen (Pfeile) im Bereich der
Fimbria hippocampi (Bodian-Silberimprégnation)

Abb. 5. Die beiden in Abb. 4 gekennzeichneten, bis zu 30 pm groBen, dysplastischen Nerven-
zellen bei stirkerer VergréBerung (Bodian-Silberimprignation)

Abb. 6. Teil der Ammonshornformation mit normal konfigurierten Nervenzellen (links) und
elektiver Parenchymnekrose: Das Nervenzellband ist unterbrochen (Pfeile) (Bodian-Silber-
impragnation)
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Rechtsherzhypertrophie. Finale obere EinfluBstauung mit zahlreichen sogenannten Stauungs-
blutungen bei akuter Rechtsherzdilatation und herdférmigem Lungentdem. Chronische
Gastritis. Hyperostose des Schiddeldaches links. Asymmetrie der Schidelbasiskonfiguration,
méaBiger Hydrocephalus externus links.

Hemiatrophie der linken GroBhirnhemisphére (Hirngewicht 1041 g) mit verschmélerten
Gyri und erweiterten Sulci und Leptomeningealfibrose iiber der linken Grofhirnhemisphire
(Abb.1 und 2).

Die neuropathologische Untersuchung (Abteilung Neuropathologie, Klinikum der
RWTH Aachen, Vorstand Professor Dr. J.M. Schroder) ergab:

Auf Frontalschnitten: Pedunculus cerebri links gegeniiber rechts erheblich verkleinert,
ebenso die rechte Kleinhirnhemisphére. Rindenverschmélerung der linken GroBhirnhemi-
sphire, besonders im Bereich der Konvexitit. Verschmichtigung und Fibrosierung von
Thalamus und Corpus mamillare links, miBiger Hydrocephalus internus. Die rechte GroB-
hirnhemisphére demgegeniiber weitgehend unauffillig.

Histologisch ausgedehnte pseudolamindre Rindennekrosen mit starker Gliazellprolifera-
tion in der gesamten linken GroBhirnhemisphére. Fokal gehduft, vor allem im Temporalhirn,
noch zahlreiche erhaltene Neurone. Im Parietal- und Temporalbereich pseudozystisch organi-
sierte Nekrosen, teilweise mit Verbindung zum Subarachnoidalraum (Abb.2 und 3).

Bis zu 30 um groBe, dysplastische Neurone im Bereich der Endplatte der Ammonshorn-
formation links, teils in unmittelbarer Nachbarschaft der Fimbria hippocampi (Abb. 4 und 5),
teils auch abnorm nahe der Granularzelischicht des Gyrus dentatus. Im Sommerschen Sektor
elektive Parenchymnekrose (Abb. 6).

Diskussion

Die frische Zungenbifiverletzung mit Blutaspiration, Auffindesituation und
Vorgeschichte sprechen fiir einen Tod im Status epilepticus bei finalem Rechts-
herzversagen. Dabei konnte die chronisch rezidivierte Bronchitis mitgewirkt
haben. Hinweise fiir dulere Gewalteinwirkungen fanden sich nicht.

Das morphologische Korrelat des viele Jahre bestehenden Anfallsleidens ist
in den ausgeprigten Gehirnverdnderungen zu sehen, vor allem in der offen-
sichtlich schon seit frither Kindheit bestehenden Hemiatrophia cerebri mit
Riickbildung bzw. unvollstindiger Entwicklung vornehmlich der grauen Sub-
stanz der linken GroBhirnhemisphére und kompensatorischer Hyperostose des
Schéideldaches sowie Asymmetrie der Schidelbasis und Verkirzung und Ver-
schméchtigung der kontralateralen Extremitiiten. Ahnliche Verdnderungen be-
schrieben Hallervorden und Meyer (1956) nach hiufig rezidivierenden Krampf-
anfillen, die mit einer ,fieberhaften Erkrankung® begannen. Als Ursache der
hier vorgestellten Hemiatrophie ist nach den anamnestischen Angaben eine im
Alter von 2% Jahren durchgemachte Encephalitis anzunehmen. Erst im Verlauf
dieser Erkrankung und danach traten hiufig rezidivierende epileptische Anfille
auf, ferner eine Seitendifferenz im EEG und eine Vergroferung des linken
Seitenventrikels.

Aufgrund des spiten Manifestationsalters und der streng unilateralen Aus-
breitung der Lision sind die kongenitale (Crome 1951) oder ,,primére” (Alpers
und Dear 1939) Hemiatrophie bzw. die familiire Form der spongiosen glio-
neuralen Dystrophie (Jellinger und Seitelberger 1970a, b; Hopkins und Turner
1973; Bohnert und Noetzel 1974) als Ursache des hier beobachteten Schrump-
fungsprozesses unwahrscheinlich. Die Abgrenzung zur ,,Hemiatrophie ohne
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Krampfanamnese“ (Toppich 1935; Josephy 1945) ergibt sich aus der Vorge-
schichte.

Der primér entziindlich bedingte Gehirnschaden bzw. Entwicklungsstillstand
kann durch das sich anschlieBende schwere Anfallsleiden verstirkt worden
sein, indem die von einem epileptogenen Focus ausgehenden, hiufig rezidivier-
ten Krampfanfille zu einer VergroBerung des Focus gefithrt haben (Biel-
schowsky 1916; Scholz 1951; Zimmerman 1938; Gastaut et al. 1959/60).

So konnten in der Ammonshornformation neben der fiir eine lingerdauernde
Epilepsie typischen elektiven Parenchymnekrose und der nachfolgenden
Ammonshornsklerose (Spielmeyer 1927) auffillige, dysplastische ektope
Ganglienzellen gefunden werden, die den von Crome (1957) und Taylor et al.
(1971) in Hirnbiopsie~ bzw. Lobektomie-Priparaten von Epilepsie-Patienten
nachgewiesenen Zellen dhneln. Die von Taylor u.a. beschriebenen atypischen
Neurone traten jedoch regelmifig in erheblich groBerer Zahl als hier ange-
troffen und nicht in der Nachbarschaft einer elektiven Parenchymnekrose bzw.
in Kombination mit einer Hemiatrophie auf.

Bei dieser Form der Atrophie aufgrund epileptischer Anfélle wird die Hemi-
sphirengrenze nicht regelhatt iiberschritten. Es kann das Bild der Hemiatrophie
mit spongids-glidser Defektheilung resultieren (Hallervorden und Meyer 1956;
Tan und Ulrich 1984). Nicht selten kommt es dabei zusétzlich (wie auch im vor-
liegenden Fall beobachtet) zur Atrophie der kontralateralen Kleinhirnhemi-
sphire (Hemiatrophia cruciata) (Verhaart und von Wieringen-Rauws 1950;
Strefling und Ulrich 1982). Die Patienten zeigen klinisch ausnahmslos eine
unterschiedlich stark ausgeprigte Hemiparese und sterben meist — wie auch im
vorliegenden Fall — als Jugendliche im Status epilepticus (Friede 1975).
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