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I. Einleitung 
U m  die Si tuat ion des Klinikers bei der Diagnostik und  Therapie von Geschwiil- 

s ten ins reehte Lieht  zu riieken, erseheint es zweckmggig, einleitend einen AbriB 
der zeitgenSssisehen Vorstellungen yon den Begriffen ,,Gut- und  BSsart igkeit"  
sowie der En ts tehung  einer Gesehwulst zu bringen, auch wenn derartige Ans- 
fi ihrungen zum Teil zei tbedingt sind und  sp~Lter infolge neuer  Erkenntnisse laufend 
einer Korrektur  bedfirfen. 

Bei der Geschwulstbeki~mpfung wird unser Handeln  weitgehend vom Urtei l  
des I l is topathologen best immt.  Wi t  fugen somit  immer noeh auf  den Ansehau- 
ungsprinzipien der Virehowschen Cellularpathologie. Darnaeh be t rach te t  man  eine 
Gewebswueherung als Geschwulst, wenn es sich um einen umschriebenen auto- 
nomen Waehstumsexzeg yon Zellen des Organismus handelt .  Wie man  sieh die 
En t s t ehung  dieses eigengesetzliehen Waehs tums vorstellt ,  ist folgenden, vorwiegend 
yon der  experimentellen Krebsforschung beeinflugten Theorien zu en tnehmen:  
1. l~eiztheorie (Vn~cI~ow), 2. Theorie der fetalen (Col~H~I~) oder postnata len 
(RI~Bm~T) Gewebsversprengung, 3. Regenerationstheorie FISOI~Ex-WAs~Ls, 4. Vi- 
rus- bzw. Parasitentheorie,  5. Stoffwechseltheorie WAI~BV~C, 6. Mutat ionstheorie 
(K. K. BAUEI¢ u. a.), 7. Deletionstheorie (J. u. E. C. MIImEt~, 1961). I m  einzelnen 
kann  hier n ieht  auf  das Fiir  und  Wider der einzelnen Theorien eingegangen werden. 
Es ist eine Tatsaehe, dab es beim Tier gelungen is$, experimentell  bSsartige Tumoren 
zu erzeugen. Auf  der anderen Seite kann  jede tier genannten  Theorien allein nicht  
die Vorgiinge bel der Cancerogenese und  die Gesamthei t  nament l ich  tier Krebs- 
zelleneigensehaften widerspruehslos erldiiren. 

* Her rn  Prof. Dr. A. Hm~Ic~[A~q~ in Dankbarke i t  zum 65. Geburts tag gewidmet. 
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2 K. U~G~RECHT: 

Seit jeher beseh~ftigen nun Kliniker und Pathologen aul~er der Cancerogenese 
die Probleme der Ma]ignit~t. Man kann versuehen, sie aus der Sicht des am Kranken- 
bert t~tigen Arztes oder aus der des Morphologen zu 15sen. Den Realit~ten der 
Praxis wird j edoch nur ein Verg]eieh des histologisehen Befundes mit  den klinischen 
Erscheinungen der Gesehwulsterkrankung gereeht. 

Oft definieren die Autoren, quasi in Schwarz-Weil~malerei, diejenigen Neu- 
bildungen als gutartig, welehe langsam, expansiv sowie lokal begrenzt waehsen und 
hinsichtlich ihrer Feinstruktur saint Funktion, mitunter trotz eines gewissen 
Korrelationsver]ustes zum fibrigen Organismus, eine Verwandtschaft mit  dem 
~uttergewebe bewahren (homo]oges, organoides Wachstum). 

Ffir charakteristisehe Merkmale der Malignome halt man hingegen ein an- 
scheinend infolge Verlustes yon Receptoren waehstumshemmender Korre]ations- 
reize schnelles, sehrankenloses und infiltrativ-destruierendes Wachstum mit  Ein- 
brueh in G e f ~ e  usw. sowie der Fi~higkeit, h~matogen und/oder lymphogen zu 
metastasieren. Das ~a]ignom zeiehnet sich dureh eine Anap]asie des Gewebes bis 
zur vSlligen Entdifferenzierung aus. Den bioehemischen Hintergrund dieses Ge- 
sehehens bildet eine gesteigerte Glyko]yse und eine autonome Desoxyribonue]ein- 
siiuresynthese, wie wir noch sehen werden. Das hemmungslos wachsende, jeder 
Beeinflussung durch norma]e fibergeordnete Regulationssysteme unzugiingliche 
heterologe Gebi]de vernichtet sieh sehliel~]ich selbst, indem es seinen Tr~ger um- 
bringt, was bei gutartigen Gesehwiilsten nur bei ungiinstigem Sitz (Atemweg, 
Gehirn) der Fa]l ist. 

Zahlreiehe Tumoren lassen sich naeh diesen Definitionen klassifizieren, eine 
erhebliche Anzahl aber nicht. Seit VI~cgows Zeiten bereitet Klinikern und Patho- 
logen eine klare, den Anforderungen der Praxis genfigende Abgrenzung der gut- 
gegeniiber den bSsartigen Gesehwiilsten Sehwierigkeiten. Es gibt auBer der Un- 
kenntnis der Atiologie der meisten Gew~ehse noch weitere Griinde, 2 davon seien 
hier angefiihrt, well sie das Thema besonders tangieren. 

Oft erleben wir, dab das Urteil des tIistopathologen, mitunter wiederholt 
zwischen erster Kontrolle und Sektion ,,gutartig" lautete, der Patient starb aber 
unter den klinischen Erseheinungen eines Malignomterminalstadiums (Destruk- 
tionen, Metastasen u. a.). Es sei nur an die Cylindrome, Papillome oder die Seh~del- 
herde eines metastasierenden Sehilddriisenadenoms erinnert. Verfo]gt man als be- 
handelnder Arzt das Sehieksa] soleher Patienten fiber Monate oder Jahre, dann wird 
die Phrase ,histologisch gut-, kliniseh aber bSsartig" zum geflfigelten Wort. Zahl- 
reiche Autoren versuehten im ttinblick auf die Klinik dadureh aus der Zwangs]age 
bei der Bewertung einer solehen Neubildung herauszukommen, indem sie auger den 
genannten Tumoren auch manche Adamantinome, Adenome, Misehtumoren u. a. 
als semi- oder bedingt maligne herausstellten (R6SSLE; ZOLLI~GER U.a.). Die 
immanente Malignit~t manifestiert sieh bei derartigen Gew~ehsen nur klinisch oder 
morphologisch erst nach l~ngerer Erkrankung. 

Umgekehrt  finder ein gutartiger kliniseher Verlauf nicht immer eine Be- 
st~tigung durch das feingewebliche Bi]d. Die oben erw~hnten, den Malignomen 
eigenen Merkmale beobaehten wir niimlieh aueh bei kliniseh nicht a]s b6sartig sieh 
gebenden Prozessen. So kennt man ein infiltratives Wachstum bei bestimmten 
Hi~mangiomen, Fibromen, Careinoiden u. a. Es wachsen nicht alle kliniseh als gut- 
artig zu betraehtenden Tumoren expansiv mit  einer umhiil]enden Kapsel. 

Die diskontinuierliche Metastasierung kommt ebenfalls bei den als gutartig 
gewerteten Schilddrfisenadenomen, se]ten bei benignen Glomus- und Miseh- 
tumoren vor. Da noeh andere, an sich den Malignomen zugehSrigen Kennzeichen 
(Anaplasie des Gewebes usw.) bei klinisch gutartigen Geschwiilsten zu erkennen 
sind - -  bei proliferativen Prozessen ein Zeichen fiberstfirzten Wachstums --  so 
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ergibt sieh, dab den eingangs zitierten ]lefinitionen der Gut- und ]~Ssartigkeit eines 
Tumors gewissermal3en extreme Verhgltnisse zugrunde liegen. Dazwisehen bestehen 
zahlreiehe Zwisehenstadien, aueh innerhalb der Malignitgt (Metastasierung erst ab 
einer bestimmten Entwickhngsphase). Wir haben den Eindruck, um dies vorweg 
zu nehmen, dab die Untersuchungen kleiner und kleinster probeexcidierter Tumor- 
anteile zur Entstehung der Grenzverwisehung beitragen. 

]Die Pathologen sind sieh ihrer Grenzen bei der morphologisehen Gesehwulst- 
diagnostik bewuBt und betonen, daB die Kenntnis des klinisehen Verlaufs als Er- 
ggnzung ihres Befundes unerlgl31ieh sei. Das Urteil ,,maligne" liel~e sieh nieht immer 
allein an Hand des feingeweblichen Bildes fgllen. 

Eine generelle exakte Abgrenzung gut- und bSsartiger tumorSser Prozesse gibt 
es in der Praxis somit nieht. Dem behandelnden Arzt wird die erstmals yon VIRCHOW 
propagierte Ansehauung yon einer Skal~ zwisehen Gut- und BSsartigkeit bzw. yon 
Stufen der Malignitgt akzeptabler als dem Morphologen erseheinen, weil ihm der 
Verlauf der Geschwulsterkrankung mit ihrerL weehselnden Befunden in der l~egel 
gegenwgrtiger als letzterem ist; dem Kliniker wird immer wieder die Progredienz 
der Malignitgt vor Augen gefiihrt. ]lie Beaehtung des Faktors Zeit spielt somit 
nicht nur in der experimentellen Krebsforschung, sondern auch bei der ]lignitiits- 
bestimmung eines Tumors eine erhebliehe, mitunter aussehlaggebende Rolle. 

Man darf deshalb den P~thologen nicht iiberfordern, indem man naeh einer 
einzigen Untersuehung yon ihm eine apodiktische Aussage beziiglieh ad~iquater 
Therapie und Prognose erwartet. Man erleiehtert ibm die Aufgabe, indem man das 
gesamte Tumorgewebe bei einer Operation sammelt und postoperativ nochmals 
eingehend mikroskopisch durehmustern ]gl~t, was leider nicht immer geschieht. 
Wie dem aueh sei, das Bewertungsdilemma hgngt vor allem damit zus~mmen, dab 
wir noeh so wenig yon der Entstehung der Tumoren beim Mensehen wissen. 

Sicher beruhen manehe Gesehwiilste auf der Einwirkung yon 1Yoxen (Chemika- 
lien, Strahlen usw.). Bei den meisten ~eubildungen des Menschen kennen wir 
jedoeh die Ursaehe nicht. In letzter Zeit haben sieh manche Pathologen bemiiht, 
die Grenzen zwisehen niehttumorSsen Gewebsproliferationen, gut- und bSsartigen 
Blastomen sehgrfer zu ziehen (Bi~NGEL~, I)OZ~E~WILL und I%OTTE~). So werden 
manehe als gutartig betrachteten Gewgchse von B~I~GEL]~I~ und seiner Schule fiir 
Anpassungshyperplasien gehalten. Ihrem Waehstum soil die Eigengesetzlichkeit 
fehlen. Admmme der Mamma, der Schilddriise, Nebensehi]ddriise, Glomustumoren, 
Cylindrome, Basaliome u. a. werden kausal mit RegulationsstSrungen iibergeordne- 
ter, namentlich hormone]ler Systelne, mit StoffweehselstSrungen und nervalen 
Einfliissen in Zusammenhang gebraeht. ])as trope Hormon der ttypophysenvorder- 
lappenzellen, um nur ein Beispiel zu nelmen, steuert die Funktion der Nebennieren, 
Gonaden und Sehilddrtise. Zusammen stellen sie via Blutgef~iBe und Nervensystem 
einen l~eglerkreis dar. ]lie genanntml Organe werden so ]ange stimulim% wie die 
abhgngigen Erfo]gsorgane bestimmte Hormone benStigen. Bei einem iiberhShten 
Hormonwert wird die Produktion dureh l~iiekkopplung gebremst, bis der Blut- 
spiegel wieder unter einen bestimmten Schwellenwert abgesunken ist. Wirkt 
permanent auf den Hypophysenvorder]appen oder die peripheren ]lriisen ein 
stgrkerer Reiz ein, dann resultiert als Anpassung an erhShte Anforderungen eine 
diffuse oder knotige Hyperplasie endokriner Organe, ihre Struktur gndert sich. 
Solche Xyperplasien und Adenome, etwa bei Ausfall einer der zitierten peripheren 
Organe, im Jiypophysenvorderlappen sind naeh den genannten Autoren nicht 
autonom, sondern in Abhgngigkeit yon den erwghnten Systemen entstanden. Mit 
Wegf~ll der 1Reize z.B. dureh erhShte hormone]]e Stimulation bleiben diese hyper- 
plasiogenen Gewgchse zumindest stationgr. Es handelt sieh bei ihnen um die 
M~nifestation eines regu]ierten Waehstums. 

1" 
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Diese These f~nd keine ~llgemeine Anerkennung. Es lieBen sich mit ihr die 
Doppelseitigkeit yon C~rotisglomustumoren (nach B i 2 ~ . L ~  ,,Blutubschmecker") 
und die mul~ilokuli~re Entstehung yon B~s~liomen oder Parotis~denomen (eigene 
Beobachtung) erkl~ren. 

Die hyperplasiogenen Gew~chse kSnnen nun n~ch l~ngerem Bestehen maligne 
entarten. Solche M~lignome unterscheiden sich ~ber yon den fibrigen dudurch, d~B 
much sie nicht ~utonom sind, ihr Wachstum h~lt nur w~hrend einer hormonellen 
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Abb. ~[ A und  B. S c h e m ~ i s c h e  Dars te l lung  der  Zellfeinstruk~ur i m  lich~- und  e lekt ronenmikrosko-  
pischen :Bild. [Aus:  OKSCHE, A. : U m s c h a u  in Wissensch~f t  a n d  Tech~ik  15,  454 (:[965). Mi$ f reund-  

licher Genehmigung  des Autors  u a d  des Ver lags]  

A Z und  B Z. Das  licht- und  elektronenn~ikroskopische Bild einer Zelle m i t  vorwiegend  sekretor ischer ,  
A I I  u n d  ]} I I  m i t  vorwiegend  resorp t iver  l~unktion. 1 Zellkern;  2 Endoplasmat i sches  Re t i cu lum 
(EI~); 3 ]~ernk6rperchen;  g Endoplasmat i sches  :Reticulum; 5 :Ribosomen; 6 ~[i tochondrie~; 7 Golgi- 
App~ra t ;  8 Sekre tgranulu;  9 C:¢tosoraen bzw. Lysosomen;  10 Yacuolen;  11 Lipoidt ropfen;  
12 in  A I ]~asalk6rperche~; i a  B I Ki~e~osom der  Cilie; in  A I I  und  :BI][ Diplosom = Centr iolenpaar ;  
13 ~ l i m m e r h a a r  (Cilie). I n  B I Ci l iens t ruktur  i m  L~ngs-  und  ira Quezsch~it t .  I n  dem Querschni t t  = 
e rkenn t  m a n  20 l~roteinfi~den, yon  denen 2 mittelst~,ndig s ind;  14 I n  A SchlaBleiste, i a  ]~ D e s m o s o m  
(Haft l ) la t ten) ;  15 I n  A I I  u u s c h a r f  s t ruk tu r i e r t e r  sog. Cuticul~rs&um; i~ B I I  cy toplasmat i sche  
l~Iikrozo~ten (Mikro-¢i l i )= Aufn~hme  Yon :Flfissigkeitstropfen; 16 ZeHmembran  ( l~lasmalemm); 

17 In  A ~ sog. , ,basale S t r e i f ang" ,  in  B I I  } ' lasmulemmeinstfilzoung; 18 Interce]lul~rs!oalf~ 
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Beeinflussung an. Damit erhebt sieh die Frage nach den Besonderheiten der Krebs- 
zelle. Bei der oben angefiihrten These richtete sich das Augenmerk auf Regulations- 
st6rungen fibergeordneter Systeme. Im Mittelpunkt der Ansichten fiber die Cance- 
rogenese steht seit jeher die Zelle selbst. Man nimmt an, dab eine Zelle des Organis- 
musder Ausgang des Krebses sei. Im Hinblick auf die humane Pathologie disku- 
tierte man folgende ~tiologischen Faktoren (DONTENWILL) : 1. Exogene und endogene 
carcinogene RToxen, die auf verschiedene Weisen inkorporiert und wirksam werden 
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(Berufskrebse bei Schornsteinfegern, Teerarbeitern usw.), Virusgeschwiilste (Papil- 
lome, Leulc~mie ?), endogene Noxen (Sterine ?, Steroide ?), 2. Cocarcinogene Fak- 
toren, welche dutch FSrderung tier Proliferation bzw. Regeneration die Carci- 
nogenese realisieren oder beschleunigen [ein Paradigma der experimentellen For- 
sehung: B(hCGELEB pinselte die I-Iaut einer Maus mit einem eaneerogenen Wasser- 
stoff und setzte gleiehzeitig entfernt einen I-Iautdefekt (Verbrennung, Atzung): 
Der Krebs entstand an der zuletzt genannten Stelle = Coearcinogenwirkung am 
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Ort der Regeneration]. 3. Die Heredit~t ist beim Mensehen (Zwillingsforsehung) im 
Gegensatz zum Tier nieht gesichert. 

])emnach mi~t man der Einwirkung bestimmter Substanzen (Carcinogene) eine 
besondere Bedeutung bei. Die Noxen sollen untersehiedliche Seh~den an verschie- 
denen Strukturen der Zelle hervorrufen. Es wird nieht nur mit  einer Anderung der 
Erbfaktoren (Mutation), sondern auch mit  abnormen Stoffweehselvorg~ngen infolge 
StSrung intra- und extracellul~rer Regulationsmechanismen und Entgleisungen 
bei der Biosynthese yon Proteinen nnd Enzymen gereehnet, um nur einige der Fol- 
gen zu nennen. 

Die experimentelle Krebsforschung richter zur Zeit ihr Augenlnerk vor ahem 
auf die mit  der Cancerisiernng einhergehenden Ver~nderungen der Ultrastrukturen 
in der Zelle und auf die damit parallel gehenden abnormen Stoffweehselprozesse. 
Eng damit verbunden sind Vorg~nge, welche mit  der molekularen Genetik 
zusammenh~ngen. Begriffe der Biochemie, der Molekularbiologie, der Elektronen- 
mikroskopie usw. finden zunehmend Eingang in klinische Arbeiten, vor allem in 
diejenigen, welehe sich mit  dem Wesen der Gesehwfi]ste und der Caneerogenese 
befassen. Es erseheint daher zweckm~l~ig, kurz auf die wiehtigsten Ultrastruk- 
turen der Zelle und ihre bioehemischen Aufgaben hinzuweisen, bevor die Can- 
cerisierung besprochen wird. 

])ureh das Elektronenmikroskop wird bekanntlieh das Aufl6sungsverm6gen 
yon 0,3--0,6 y.m (Liehtmikroskop) auf 10/~ = 0,001 ~m gesteigert. Bei Verg]eich 
der lichtoptisch siehtbaren Zellstrukturen mit  denen ira elektronenmikroskopischen 
Bild ergibt sich folgendes: ])er im zusammenh~ngenden, strukturlosen (Sol) Grund- 
oder Hyaloplasma eingebettete, gesta]tlieh variable Zelll~ern hat  eine lineare Be- 
grenzung, die sieh bei elektronenmikroskopischer Betraehtung in 2 Lamellen --  
allem Ansehein naeh eine Differenzierung des Cytop]asmas --  mit einem dazwischen 
liegenden t~anm auflSst (siehe Abb. l a  und b). 

Dieser perinucle~re Raum mfindet in die Cystemen des endoplasmatischen 
Reticulums (ER) ein. Beide Lamellen der Kernmembran vereinigen sieh an den ihrer 
GrSl]e naeh ]abilen Poren. Durch die Porenringe steht anscheinend das Nucleo- mit  
dem Cytoplasma in oftener Verbindung. Ungekl~rt ist der Verschlul~ der Poren 
durch eine Membran. ])urch die Poren erfolgt ein direkter, fiber das ER  ein indirek- 
ter Substanzaustauseh zwisehen Kern und Cytoplasma (siehe Abb. 2). 

])er Nucleolus --  er ist w~hrend der Interphase des Kerns zu sehen und ver- 
schwindet beim Erscheinen des Chromosoms --  pr~sentiert sich lichtoptisch als ein 
oft yon einer Membran umgebenes Gebilde, elektronenmikroskopisch ohne Hiille. 
Er  besitzt an Ultrastrukturen feine Granula, mitunter aueh ein p]umpes Fadenwerk 
(Nucleolemma) und ]iegt an der sogenannten sekund~ren Constriction = ~Tueleus- 
Organisator des Chromosoms. Er  speiehert die im Kern gebildete Ribonuc]eins~ure. 

])as EI% stellt lichtoptisch eine fadenfSrmige oder kSrnige, oft kaum sichtbare 
Struktur im Cy~oplasma dar, e]ektronenoptiseh ein unter der Funktion weehselndes, 
verzweigtes, zusammenh~ngendes System aus •6hrchen oder Bl~schen mit  semi- 
permeablen Membranw~nden, die mit  den fibrigen in der Zelle fibereinstimmen. 
Als Inhal t  birgt es das Retieu]umplasma. Die ~embranen setzen sich aus 
3 Komponenten zusammen: innen eine Lamelle ans Lipoiden, auBen je ein Protein- 
film. Bei Zellen mit  Sekretproduktion oder im Wachstum haften auBen Granula, die 
l%ibosomen. Beide zusammen nennt man Ergastoplasma. ])as El% mehr resorptiv 
t~tiger Zellen besitzt bei fiberwiegend tubul~rer Gestalt nur geringe Granula- 
bes~tze. ])ieses Zellorgan hat  die Aufgabe, mittels Diffusion, Phago- und Pinocytose 
intracellu]~tr und wahrscheinlich auch zwischen den Zellen den Stoffaustauseh zu 
vollziehen. 
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Die Mikrosomen sind l~este yon Zellorganen, die durch differenziertes Zentrifu- 
gieren aufgeschlossenen Zellinhaltes gewonnen wurden (IIomogenate). Sie ent- 
halten auger Proteinen bzw. Phospbolipiden besonders Enzyme. 

Die an 1Ribonueleinsgure reiehen l~ibosomen liegen augen dem E R  an und sind 
im liehtoptisehen Bild proteinbildender Zellen im Areal des Ergastoplasmas mit  
seiner ausgepr~igten Basophilie zu suehen. 

E: m stLi/pu m#en 

c71"urxu- /vuc/eo- Perinuc/e6"rms 
Plasma Plasma Plasma 

_~bb.2. Schema der riiumlichen Anordnung elek~ronenmikroskopiseh erkenubarer S£rukturen der 
Ze]le naeh }VoL~-A~,TtI-]3OTTERMANsX 

Zentriolen, l~'litochondrien und Golgiapparat fagt man als Organellen zu- 
sammen. Die gestaltlich je naeh Organ variablen und mobilen Mitochondrien kennt 
man lichtoptisch als F~den oder K6rner, elektronenmikroskopisch als Strukturen mit 
einer je aus 3 Komponenten bestehenden Angen- und Innenwand, die aus Pro- 
teinen mit unterschiedlieher Permeabilit/tt und enzymatiseher Aktivit/~t zusammen- 
gefiigt sind. Zwisehen den W~nden ist ein g a u m  vorhanden. Von der Innenwand 
gehen zur L~ngsachse fast rechtwinklig verlaufende Falten bzw. Septen ab, Aus- 
buehtungen der inneren Membran. Die ~iuflere Lamelle hSngt zusammen. Augerdem 
kennt man lVfitochondrien mit  einer rOhrehenf0rmigen Innenarchitektur. Diese 
Formationen vergrOgern offensiehtlieh die Oberflgehe. Die Membranen zeigen hin- 
siehtlieh der Permeabilitgt und der enzymatisehen Aktivit~t eine Organspezifit~it 
und weiehen fnnktionell von den anderen 3/Iembranen ab. Die enzymreiehen 
Mitoehondrien, die ,,Kraftwerke der Zelle", stehen vor allem mit  der Atmung in 
Zusammenhang (oxydative Phosphorylierung, Atmungskettenphosphorylierung, 
Citronensaurecyelus). 



8 K. UNGE~ECHT: 

Der unterschiedlich gestaltete Golgi-apparat erseheint elektronenmikroskopiseh 
als aufeinander geschichteter, mit Plasma gefiillter Nembranenkomplex, als Mem- 
branendepot. AuSen erkennt man einen Besatz yon zum Tell in AblSsung begriffe- 
nen B1/isehen (liehtoptisch Vacuolen). Die B1/ischen liegen auch frei im umgebenden 
Cytoplasma. Die Lokalisation des Golgi-apparates ist in Beziehung zum Kern ver- 
schieden. Seine W/~nde bestehen wieder aus Proteinen. Er gilt als morphogenetisches 
Zentrum, als Stgtte der Sekretbildung und als Speieher yon Zellprodukten, welehe 
bei Bedarf naeh augen gesehleust werden. 

Weitere Ultrastrukturen sind die Sehichten tier Zellwinde (Plasmalemm, 
Desmosen). Die Zelloberfliche setzt sich augen aus 3 Folien zusammen: je einer 
Proteinschicht und einer helleren inneren doppelten Lipoidlamelle. Sie ist 
ein wiehtiger Oft des Stoffaustauschs mad ffir den Empfang yon Reizen. Den 
Proteinen kommt eine Doppelfunktion zu: Sie dienen dem Strukturaufbau mad 
fiben zugleieh eine Enzymfunktion aus. Nikrovili vergr6Sern auSen die Oberft/~che, 
sie helfen, die Zellen zu verzahnen. Die Cilien 16sen sieh im elektronenmikroskopi- 
sehen Bild in Proteinf~klen auf, devon 2 in der ]gitte. 

Im Mittelpunkt des Zellgeschehens steht der Kern mit seinen nut bei der 
Teilung sichtbaren Chromosomen. Von ihm gehen Impulse aus fiir die Protein- bzw. 
Enzym-Substanz-Komplex-Synthese, yon humoralen mad anderen Einfliissen ge- 
steuert. Er hat auSerdem wichtige Aufgaben bei der Zellregeneration mit Hiffe der 
Gene zu bew/~ltigen (Selbstverdopplmag = identische Reduplikation). Beide Vor- 
ginge findet men bei der Cancerisierung gest6rt. 

Die Chromosomen setzen sich aus 2 eng beisammen liegenden Fiden (Chrono- 
mema) mad KSrnchen (Chromomeren) zusammen. Die Formierungen der knStehen- 
fSrmigen Verdickungen sind naeh Zahl und GrSSe jeweils ffir den betreffenden 
Organismus typisch. Sie lessen -- besonders gut an den l~iesenchromosomen der 
Fliegenspeicheldriise sichtbar -- stark gefirbte Querscheiben (Desoxyribonuclein- 
siure (DNS) sowie Quersehnitte aus basischen (Histone) und niehtbasisehen Pro- 
teinen bzw. Protaminen erkennen. Das Chromatin heist seit kurzem auch Nueleo- 
histon. 

Nachfolgend werden Forschungsergebnisse referiert, welche, hinsichtlich tier 
Biochemie mad der molekularen Genetik, vorwiegend dutch Untersuchungen an 
Keimen (Pneumokokken, E. coli, Viren u. a.) gewonnen wurden. Der ]3eweis der 
Giiltigkeit ffir vielzellige hoehorganisierte Lebewesen steht noeh aus. Trotzdem sind 
diese Vorginge yon immenser Bedeutung; sie stellen Basismeehanismen des Lebens 
dar und spielen bei der Caneerisierung, wie wit sie aus dem Tierexperiment kennen, 
eine 1~olle. 

Die Chromosomen der Keime enthalten fast nut DNS, die hSherer Lebewesen 
zusitzlich salzartig gebundene Proteine. In beiden Chromosomenarten sind jedoch 
die Gene (Erbfaktoren) materiell in der DNS verankert. Ihre Menge ist in jeder 
Zelle des Organismus konstant, die Zahl der Chromosomen (Gesamtheit aller Gene 
im Organismus = Erbgut = Genom) typisch (z.B. diploider bzw. haploider 
Chromosomensatz). 

Es sollen ansehlieSend nur die Vorginge bei der Biosynthese der Proteine und 
die identisehe Reduplikation besprochen werden. Beide Prozesse stehen eng mit tier 
hochmolekularen DNS (mit der Pentose Desoxyribose) in Zusammenhang. Die 
DNS ist hinsichtlich ihrer Sekundirstruktur dureh eine auSen befmdliche, in sich 
verdrillte Doppelspirale mit gegenl~ufiger Polarit~t in jedem Strang (als Riickgrat 
dienend) sowie innen gelegenen Seitenketten aus stiekstoffhaltigen Basen gekenn- 
zeiehnet (siehe Abb.3a und b). 

Beide Helixstr~nge werden mittels Wasserstoffbriicken als Nebenvalenzen der 
gepaarten Basen in spezifischer Weise zusammengehalten. In jedem Itelixstrang 
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finden sich alternierend ~ls Glieder eines langen Kettenmolekiils Zucker und 
Phosphors~ure. Jedem Zuekerrest ist beziiglieh der Prim/~rstruktur bei der DNS 
ein Purinderivat (Adenin, Guanin bzw. Uracil) mit einem Pyrimidinderivat (Thymin 
und Cytosin) verbunden (siehe Abb.3b). Bei der RNS ist Thymin durch Uracil er- 
setzt. Als Grundstruktur haben wit ein iViononucleotid aus Zueker-Phosphor mit  Ba- 
sen, im Polynueleotid Tausende yon Mononneleotiden, die im l~aum eine bestimmte 
Anordnung zeigen. Alle DNS haben die gleiehe moleknlare Sckundgrstruktur. 

In den Sprossen des Doppelhelix bilden jewcils 2 Basen Paare: das Adenin ist 
dem Thymin, das Cytosin dem Guanin zugeordnet (siehe Abb.3b) im Verh~ltnis 

yon 1 : 1. Die DNS-l~iesenmolekiile sind unter- 
sehiedlieh lang, die jeweilige t{eihenfolge der 
Basen (Sequenz) ist unbekannt, jedoch fiir 
die betreffenden Zellen spezifisch. Jede Base 
determiniert den anderen Basenpartner, ein 
Strang der Doppelspirale mit seinem Paarrest 
die Sequenz der Basen im anderen, was wieh- 
rig fiir die identische Reduplikation ist. Damit  
enthglt die B~sensequcnz zugleieh die An- 
weisung (Information) f/ir den Aufbau und 
die Funktion spezifiseher Proteine aus Amino- 

Zuck er 
A d e n i n  - - ,, - - 

P-//BrOc#~ 

Thymin  . . . . .  

G u a n i n  " ., 

C y t o s i n  ~' - .. 

z \ 
~, " Thymin  

P \ \  

A d e n i n  
13 XX 

Z ~ Cy tos in  
P \ \  

_Z_ . . \ \  O u c m i n  
p k k  

z .  ,, \ \  
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Abb.3 .  ~ S e k u n d g r s t r u k t u r  der Desoxyribotmcleins~ure.  Schema einer Spi ra lwindung des Watson-  
Crick-5'iodells. ~/Iit den Basenpaa ren  A d e n i n - T h y m i n  bzw. Guanin-Cytos in .  Le tz te re  s ind  dutch  3, 
ers tere du tch  2 Wassers to f fbr f ieken  verbunden ,  b Schema der  Basenpaare  m i t  den Zueker-Phos-  

phorbrf ieken i m  H e l i x s t r a n g  (naeh TaIEL) 

siiuren (Aminosfiuren-Sequenz). In  der DNS ist somit die Information als Basen- 
code niedergelegt, sic mug an den Ort der ProteinsyIlthese im Cytoplasma, zu 
den t~ibosomen iibermittelt ~Terden. 

Bei der RNS handelt es sieh ebenfalls um ein Polynueleotid, die an den l~iboso- 
men konzentriert zu finden, und wie die DNS, aus 1Y[ononueleotiden zu einem t~iesen- 
molekiil zusammengefiigt ist, aber Uracil an Stelle yon Thymin Ms Basenpartner 
hat. (~ber die weitere molekulare Struktur wei6 man weniger als bei der DNS. 

Hier interessieren nut  die Vorgange bei der Protcinsynthese und der identischen 
I~eduplikation, beide werden bei der Caneerisierung in Mitleidensehaft gezogen. 

Die Biosynthese yon Proteinen und Enzymen stellt man sieh folgendermaBen 
vor: Die t~bermittlung der im Gen gespeicherten Information an don Ort der 
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Synthese erfolgt mit  tIilfe sogenannter Matrizen, d.h.  yon Arbeitskopien der 
DNS. Bet  Vielfalt der Stoffweehselspezifit~ten wird die Zelle nut  dadureh Herr, 
indem sie sieh besonderer Bau- und Funktionspl~ine, der Matrizen, bedient. Bio- 
ehemiseh handelt es sieh bei letzteren um eine I~NS. Bei der Informationstrans- 
skription wird die im Gen verankerte lineare Reihenfolge der Basen mittels Matrizen 
dureh ein Verfahren quasi negativer Kopierung fiber eine kurzlebige I~NS als Code 
versehlfisselt ins Cytoplasma transportiert. Diese als messenger (m), Boten- oder 
Matrizen-RNS bezeiehnete Substanz greift die Information yon der DNS, dem 
genetisehen Apparat ab. 

Dieses Gesehehen, d .h .  die Synthese der m RNS, unterliegt einem Kontroll- 
meehanismus. Man unterseheidet im Chromosom ein Regulator- und ein Operator- 
Gen; sie sind 5rtlieh mit  mehreren Struktur-Genen vereinigt. ])as Oper~tor-Gen 
wird mit bestimmten, topographiseh eng benaehbarten Strukturgenen als Operon 
zusammengefiigt, zu einer Einheit mit bestimmten Aufgaben. Die Struktur-Gene 
funktionieren nut bei Aktivierung des Operator-Gens. Letzteres erffihrt wiederum 
eine Steuerung dureh das Produkt eines iibergeordneten Regulator-Gens, des 
Repressors. Der Repressor kann mit  spezifisehen Substraten reagieren and rever- 
sibel inaktiviert  werden. Normalerweise bloekiert der t~epressor die Aktivierung 
der Struktur-Gene und damit die Bildung der m I~NS, d. h. der t~NS, welehe die 
Information zu den Ribosomen transportiert. Man bezeiehnet diesen Vorgang Ms 
Enzyminduktion;  sie reguliert die Genaktivit~t und damit den gengesteuerten 
Enzymhaushalt  und Stoffweehsel der Zelle. Naeh Bindung des Repressors an eine 
der Zelle dargebotenen Substanz = Induktor entf~llt die Bloekierung, es kommt 
zur Enzyminduktion, die m RNS entsteht. Naeh Wegfall der die Induktion aus- 
15senden Substanz wird der Repressor wieder wirksam, es resultiert eine Enzym- 
repression. Bremsung und Aktivierung des Repressors regeln den intraeellul/~ren 
Stoffweehsel. I)adureh k~nn der Bedarf an Proteinen sinnvoll gedeckt und gesteuert 
werden, die Zelle genfigt den ihr gestellten Anforderungem Bei erh6htem Bedarf 
steigt nieht nur die Proteinsynthese, sondern es wird eines Tages aueh die DNS 
selbst neugebildet. Es kommt sehlieglieh unter Differenziertmgen zu einer Hyper- 
plasie des Gewebes, ein Meehanismus der Regeneration. Wir haben es bei dem ge- 
steuerten Gesehehen des Informationstransportes mit  einem Vorgang zu tun, 
dessen StSrung als eine der mSgliehen Ursaehen des Krebswaehstums oder der 
Leuk~mie betraehtet wird. 

Die genbestimmte m oder Matrizen-RNS realisiert die Information bei der 
Proteinsynthese an den Ribosomen. Die hierzu benStigten Aminos~uren werden 
zuvor mit  I-Iilfe aus dem Stoffweehse] (Adenosintriphosphat) gewonnener Energie 
aktiviert. Die Aminosguren sehafft eine Transfer-RNS zu den t~ibosomen. Fiir 
jede Aminosgure sind jeweils ein aktivierendes Enzym und eine 15sliehe Transfer- 
I~NS spezifiseh. 

Die 4 Basen der m I~NS, sie stellt eine Arbeitskopie der DNS dar, miissen nun 
auf die verffigbaren 20 Aminos~turen abgestimmt werden. Die Informationszeiehen 
des Gens bzw. der DNS kombinieren sieh in einer bestimmten Weise (Code), und 
zwar in typisehen Dreiernueleotidkombinationen (Triplets). Diese sogenannten 
Codons ergeben 4 a = 64 MSgliehkeiten der Informationsverwertung. Jeder Codon 
determiniert mit  seinen Nueleotidgruppen eine der 20 Aminos~uren bei der Bio- 
synthese. Damit  ist die Spezifit~t des neuen Proteins gewahrt. 

Die Aminos/~uren werden mittels Enzymen zu Polypeptidfgden und sehlieglieh 
zu Polypeptiden synthetisiert. Der Stoffweehsel ist somit genetiseh bestimmt. 

Als zweites wiehtiges Zellgesehehen sei noeh die identisehe Reduplikation er- 
6rtert. Die DNS zerfgllt naeh LSsen ihrer Wasserstoffbriieken in zwei Strgnge. 
Einer dieser Striinge dient wieder als Matrize, um mit  seinem Seitenstrangrest einen 
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dazu komplement~ren Molekiilanteil durch neue Wasserstoffbriicken zusammen- 
zuffigen. Es erfolgt die Vollendung der Polyraerisiernng raittels Enzymen. Es liegen 
nach AbschluB des Prozesses in den Tochterzellen 2 identische Doppelspiralen 
der DNS vor. 

In diese beiden Prozesse, in die Proteinsynthese und die identische Genredupli- 
kation, greifen die Cancerogene ein. Die Orte der Sch~digungen vermntet raan an 
verschiedenen der oben genaralten Ultrastrukturen. Eines Tages erscheint eine Zelle 
rait neuen Eigenschaften, die Krebszelle. Die Cancerisierung erfolgt aber nicht 
abrupt, sondern in Stufen. 

Durch die Einwirkung bestimmter Agentien wird ein cancerogener Insult 
gesetzt, er soll irreversibel sein. Die Krebsforschung bedient sich heute vor a]lera 
der Effekte des Methylcholantrens auf die Mguseepiderrais, yon Buttergelb und 
Diiithylnitrosarain auf die Leberzelle der l~atte und auch von Beobachtnngen am 
?¢[enschen, um ihre Thesen zu unterraauern. 

Die Ultrastrukturen werden durch die Cancerogene wie folgt vergndert: Beim 
Digthylnitrosarain z.B. zeigen die geseh~digten Leberzellen Erweiterungen der 
Zysternen des Ergastoplasraas mit Abwanderung der I~ibosoraen ins Cytoplasma. 
Die ~itoehondrien (erw~hnenswert ira Hinblick auf die These WA~BU~GS: zwei- 
phasige StoffwechselstSrung -- zuerst irreversible I-Ieramung der Aerobiose, dann 
Steigerung der aeroben Glykolyse) sind in der Frtihphase dieses Geschehens nicht 
ver£ndert, was auf eine ungest6rte Aerobiose schlieften liil3t. Es folgt ein Anstieg 
der basophilen Substanz ira Cytoplasraa (Gemisch yon P~N'S und Proteinen). Damit 
geht eine Verraehrung der Ergastoplasraalamellen parallel. Die Zunahrae der 
Nucleolen beruht wiederura auf einer gesteigerten RNS-Synthese. Die ErhShung der 
Protein- ist rait der einer RNS-Synthese gekoppelt. Der vermehrte RNS-Bedarf 
hat weiterhin eine Verdoppelung der Chroraosomens£tze dureh Endoraitosen (Gro6- 
kerne) zur Folge. Man beobachtet aueh eine Vielzahl yon Chromosoraensgtzen 
(Polyploidierung). 

Die abnorraen Stoffwechselvorggnge bedingen ira Endstadiran vakuolire Ver- 
gndernngen der Ergastoplasraadoppelraembr~nen. Eine diffuse Entwgsserung leitet 
den Untergang raaneher Zelle ein, es versagt der energetische Apparat. Der Gehalt 
an basophiler Substanz geht perraanent zuriick. Bei den iiberlebenden Zellen h~lt 
die Steigerung der Protein- und I~NS-Synthese an. In diesera Stadium -- wie 
Untersuchungen mit Buttergelb e~;kennen lieBen -- kommt es zu einer Entdiffe- 
renziernng des organspezifischen EiweiBes bzw. Nucleotids, zur Produktion organ- 
unspezifischer Proteine. W~hrend dieser Umstellung des Zellstoffwechsels soll das 
Stadium des invasiven Wachsturas beginnen. Die mit~ler~vefle verkrebste Zelle 
zeigt neue Eigensehaften: eine Autonoraie und die Fghigkeit zur Metastasierung. 

Was nun die Deutung dieses Geschehens ira ttlinblick auf die Cancerisierung so 
erschwert, ist der Umstand, dab eine verraehrte DNS-, I~NS- und Proteinsynthese, 
Kern- und Zellpolyraorphien, IIyperchroraatose und }typertrophie der Kerne und 
Kernk6rperchen auch bei anderen, unspezifischen Aktivierungen des Zellstoff- 
wechsels zu beobaehten sind. Dasselbe gilt auch fiir die Chromosoraenbefunde 
(Endomitosen, Verluste usw.). Es mtissen bei der Cancerisierung noch andere 
Faktoren eine P~olle spielen. Man sucht sie in einer vergnderten Inforraation. Durch 
eine soraatische Mutation wiirden die Erbfaktoren irreversibel ver&ndert, diese 
]~,mderungen yon Zelle zu Zelle weitervererbt. Die Einwirkungen auf den genetischen 
Apparat und dessen Aquivalente sollen stufenweise stattfinden. Die Entwicklung 
der Krebszellen aus einem zuvor gesunden Zellorganisrans erfolgt sorait nicht 
abrupt. Instruktiv sind in dieser Hinsicht die Cancerisierungseffekte des Methyl- 
cholantrens auf die Epidermis der l-VIaus und der Ratte. Initial korarat es nach 
Anwendung dieser Substanz zu einem cancerogenen Insult. Mit Eortdauer dieser 
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Stimulierung resultiert eine Hyperplasie, sp~iter ein Papillom. Weder morpho- 
logisch noch bioehemisch ist den Zellen dieser Herde etwas Besonderes eigen. Trotz- 
dem sind sie als Krebszellen determiniert, wenn auch das Geschehen noch re- 
versibel und unspezifisch ist. Eines Tages resultiert nuch der Einwirkung gewisser 
Faktoren eine Realisierung der Geschwulstanlage. Die l~roliferution der Zellen 
steigert sich stgndig. Die Realisution wird dureh Cocarcinogene gefSrdert. Das 
Careinom ist dann durch die Aggression und Invasion, dureh die Metastusierungs- 
fghigkeit und Entdifferenzierung gekennzeichnet. Die Geschwulstanlage unter- 
scheidet sich somit gegeniiber den anderen somutischen Zellen, dab sie eines Tages 
die Krebszellen liefert. 

ROTT~ (1965) zieht Parallelen zur Humanpathologie und mucht darauf auf- 
merksam, dub man auch hier Hyperplasien und Papillome der Epidermis sowie 
Sehleimhgute kennt, und zwar zwei Typen. Einmal sieht man entspreehend dem 
Tierexperiment regelrechte Strukturen. Beim anderen Typ sind jedoch unregel- 
m&13ige Schiehtungen der Zellen, Kernpolymorphien, t{yperchromasien, eine vet- 
gnderte Kern-Plasmarelation, vermehrte und utypisehe Mitosen zu beobachten. 
Es fehlt uber noch eine Invasion der Zellen. Damit haben wir die Ver/~nderunges, 
welehe als typiseh fiir die sogenannten Prgcancerosen betrachtet werden. Es sind 
hier der Morbus Bowen, die senile Keratose und das Carcinoma in situ zu nennen. 
Die Autonomie ist bei diesen Prozessen vorhanden, die Invasion und Aggressivit~it 
machen sieh aber erst nach einer gewissen Zeit bemerkbar. Damit l~l~t sich eine 
3. Stufe der Cancerisierung unnehmen. 

yon AL~E~TINI fund ein dem menschlichen Carcinoma in situ entsprechendes 
morphologisches Substrat bei gutartigen Papillomen der Maus: KeilfSrmige, mit 
der Spitze nuch uufien zeigende Zellformationen mit kleinen dunklen Xernen, 
die jener Autor als ,,Retikulierungszonen" bezeichnete. Diese Areale enthalten die 
Elemente des prginvasiven Carcinoma in situ. 

Wahrend der stufenweisen Ausbildung des Krebses uus der Gesehwulstanlage 
wundelt sieh der Teilungsmodus der Zellen. lXormalerweise nnd im Stadium 1 der 
Cancerisierung teilen sieh nur Zellen im Stratum basale, wie Versuche mit der 
Isotope g 3-Thymidin erkennen lussen. Die dumit markierten, d.h. in DNS- 
Synthese befindlichen Zellen kommen nur in der unteren Schicht vor. Die zweite 
Tochterzelle wundert unter Differenzierung nach oben und wird abgestoBen. Bei 
diesem station~ren Umtrieb besteht bilanzm~l~ig ein Gleichgewicht, die Epidermis -- 
bzw. Epitheldicke andert sich nicht. Im Stadium 2 ist das Isotop in den Retikulie- 
rungszonen in fast alle Kerne der gesumten Epidermis eingebaut. Der Zellteilungs- 
meehanismus entspricht nicht mehr der Norm. Der in~quale ist in den ~iqualen 
Teilungsmodus iibergegangen. Die verbliebenen Tochterzellen besitzen weitgehend 
die F~ihigkeit zur Teilung, w~hrend normalerweise nur in der sogenannten Inter- 
ferenzzone der basalen Epidermisschieht Zellen mit der Potenz der Teilung anzu- 
treffen sind. Damit ist das numerische Gleichgewieht gest0rt, die standige Zunahme 
der Mitosenraten hat eine Hyperplasie bzw. Papillombildung zur Folge. 

Bioehemisch geht damit eine gesteigerte Dl~S-Synthese einher, eine Folge der 
erw~hnten Aktivierungen der RNS- und Proteinsynthese. Die Erh0hung der 
Mitosenzahlen ist durch Verkfirzung der G l-Interphasenzeit mSglich. Konstant 
finder man jedoch die DNS-Synthesezeit, die G2- und Mitose-Zeit ~. 

Gl-Phase = Zeit zwischen Zellteilung und beendetem Wachstum bzw. 
Ausdifferenzierung; Synthesezeit = Zeit, in der eine Dl~S-Synthese bzw. Ver- 
doppehng des Chromosomensatzes vor sich geht, d. h. in der sieh die Zelle fiir eine 
neue Teilung vorbereitet, G2-Phase = Zeit zwischen DNS-I~leubildung und Beginn 
der mitotischen Teilung (Os~d~]SaT). 
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Die Zellmauserung an sich (turnover-times der Angelsachsen) hat allem An- 
schein nach nichts mat der Bildung yon Malignomen zu tun, zumindest konnte man 
basher keine Zusammenh~nge konstatieren. Die Mitosenraten normaler Gewebe, 
z.B. des Dfinndarms, erreichten und fibertrafen gar die einer b6sartigen Geschwulst. 
Das Dfinndarmepithel wies bei Seltenheit des daraus hervorgehenden Carcinoms 
die absolut h6chste Mitoserate und umgekehrt das Epithel der Bronchialschleim- 
haut mat seinem h~ufigen Carcinom die niedrigste Mitoserate auf (turnover-times des 
Epithels der Bronchialsehleimhaut: 27 Tage, die Zeit der vollstgndigen Erneuerung 
des Dfinndarmepithels: 1 i/~ Tage). 

Auffallend ist nun, dal~ es eine grol~e Zahl in ihrer Beschaffenheit und Wirkung 
sehr unterschiedlicher Noxen gibt, welche als Endeffekt einer Zellsch~idigung einen 
Krebs erzeugen. Bi~cI4~s~ sucht wie MILLER U. MILLn~ mit ihrer Deletionstheorie 
die Ursache in einer Anderung des Proteinhaushaltes der Zelle. Der Verlust gewebs- 
und organspezifischer Proteine soil eine Folge yon Veranderungen an der DNS und 
I~NS sein. Da erstere fiber einen intracellularen l~eglerkreis die Biosynthese in der 
Zelle regelt, so geht durch ihren Ausfall eine Xontrolle verloren. Es resultiert nach 
Bf2OH~E~ eine ungehemmte I~NS- sowie Proteinsynthese und in deren Gefolge 
wiederum eine erh6hte DNS-Synthese. 

Die das Wachstum enthemmende Veranderung ward irreversibel yon Ge- 
schwulst- zu Geschwulstzelle weitergegeben, mat anderen Worten vererbt. Die 
Stimulierung der Zelle durch ein Agens hat hierbei schon lange zuvor aufgehSrt. 
Damit ist das Geschehen autonom geworden. Man erklart sich gegenwartig diese 
Vorgange, indem man einen Informationsverlust des ~Basenkodes in der D1N!S an- 
nimmt. 

Es gibt zahlreiche Vorstellungen darfiber, wit diese Veri~nderung der genetischen 
Information zustande kommen k6nnte. Im Mittelpunkt der Thesen steht wiederum 
die DNS mi~ ihrem genetischen Apparat. iVian halt es ffir m6glich, dab die mutativen 
Umwandlungen yon der Anderung einer einzigen Stelle im DNS-Molekfil (Punkt- 
mutation, siehe Abb.4a) fiber irreversible Umwandlungen des Gens, Genoms, eine 
Chromosomen- oder cytoplasmatische Mutation bis zum Totalverlust der Informa- 
tion reichen k6nnen. Die Anderung der genetischen Information soil nicht nur 
durch eine direkte Einwirkung an den Genen selbst, sondern auch auf dem Umweg 
fiber eine Sch~digung der Zellorganellen in Gang kommen, wodurch sekundar der 
genetische Apparat in Mitleidenschaft gezogen wfirde. Als weitere M6glichkeit eines 
Eingriffes am Gen diskutier~ man eine direkte Einwirkung der cancerogenen Noxe 
auf die genetische Nucleinsanrematrize, indem sich die Substanz z.B. ein poly- 
cyclischer Kohlenwasserstoff in die Doppelspindel einzwangt (siehe Abb.4a). 
Damit wfirde die Information ebenfalls gei~ndert. 

Auch bei den durch eine Virusinfektion erzeugten Tumoren (Poloyma bzw. so- 
genannte DNS-Viren) nimmt man eine Anderung der DNS-Struktur durch Einbau 
des Virussubstrates an, was an sich einen Informationsgewinn bedeutet. 

Wit dem auch sea, durch die sich addierenden Einzelinsulte bei der Canceri- 
sierung ward schlieBlich ein Stadimn erreicht, welches G~AFFI (1963) als Korrela- 
tionsschwerh6rigkeit bzw. -taubheit der Zelle bezeiehnet. Nach und nach verliert 
im Verlauf der Cancerisierung die Zelle l~eceptoren, fiber welche die Ein- und Unter- 
ordnung des Zellorganismus in bezug auf ein sinnvolles Zusammenleben im Gewebs- 
verband geregelt werden. Der Korrelationsverlust ist irreversibeI und erfolgt mei- 
stens in Stufen. Nur wenn dominierende t%eceptoren veriindert werden, kann es zu 
pl6tzlichen Cancerisierungen kommen. 

Wie den vorausgegangenen Andeutungen zu entnehmen ist, haben wires  bei 
der experimentell ausgel6sten Cancerisierung mit einem vielschichtigen Vorgang zu 
tun. Allem Anschein nach liegt ein Informationsverlust, bei virusbedingten Tumoren 
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aueh ein Informationsgewinn zugrunde. Es result iert  bzw. geht  vielleieht auch 
voraus (Deletionstheorie mi t  der Annahme des Verlustes eines Sehl/isselpro~eins 
dureh ]3indung an  das Cancerogen) eine StSrung des Pro~einstoffweehse]s der  Zelle, 
seine Spezifit~t geht  verIoren. Die Folge der E n t h e m m u n g  infolge Verlustes eines 
zelleigenen Reglerkreises ist  das Krebswachstum, erkenntl ich an  der Autonomie, 
der Entdifferenzierung, der  F~higkeit  zur  Invasion und  Metastasierung. I n  Dunkel  
gehfillt ist  noeh der Mech~nismus, der die Invasion, d .h .  das infil trative Waehstum,  
erm6glicht (tryptisehe Enzyme ?). 

v/ 

a b 
Abb.4. a Schema einer Spindel des Doppelhelix mi~ Ver/~nderungen der Sekund~trstruktur bei der 
Cancerogenese. Kreuz: Fehlen einer Base. Pfeih Einbau einer fremden Substanz z. B. eines Farb- 
stoffes, eines Kohlenwasserstoffes usw. (nach THI~I,). b Einwirkung yon Strah]en auf die Sekund/ir- 

struktur der Nucleins~ture (nach TBIEL) 

Wie sieh die Vorggnge der  Caneerisierung beim Mensehen abspielen, wissen wir 
bei den meisten Tumoren noeh nieht.  Wi t  greifen somit  bei der Behandlung in ein 
unbekanntes  Geschehen ein. Iqur bei der Bestrahlung und  bei der Verabreichung 
yon Chemotherapeutiea werden ~n der  DNS selbst Sch~den bzw. Ver~nderungen 
gesetzt. Man f(ihrt die Wirkung der RSntgenstrahlen darauf  zuriick, dab die Purin- 
derivate sowie Pyrimidine der Nueleins~ure bzw. die Zueker-Phosphorbr/ icken im 
I-Ielixstrang zers$Srt werden (siehe Abb.4b) .  Dutch  Addierung derart iger Seh5den 
verl iert  die Tumorzelle die Fahigkeit ,  sieh zu teilen, sie geh~ unter.  

Bes t immte  Substanzen b]oekieren die T/itigkeit des genetischen Apparates.  
Aminofolsaure z.]3. verhinder t  die Neubildung der  :Basen Adenin, Guanin und  
Thymin,  es result iert  eine Behinderung der Nueleins/~urebiosynthese. Mercapturin 
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ersetzt das Adenin, wodurch die Struktur eine fiir die identisehe Reduplikation 
nachteilige Ver~nderung erfghrt. Alkalierende Verbindungen wie Endoxan und 
E 39 maehen die Purine und Pyrimidine durch chemisehe Ver~nderung der DNS- 
Struktur als Tr~ger einer Information fiir die Selbstverdopplung unbrauchbar. 

Die Effekte der Chemotherapie sind bekanntlich problematisch. Der Kliniker 
in der Praxis steht im allgemeinen der Anwendung yon Cytostatica usw. in der 
Geschwulstbek~mpfung mit Skepsis gegeniiber. Es verbleiben ihm vorerst als die 
einzigen, einen Erfo]g verspreehenden Behandlungsmethoden die Operation oder 
die Bestrahlung bzw. die Kombination beider. Da wir damit keine kausale Therapie 
betreiben, so liegt auf der Hand, dab es schwer ist, mit diesen herkSmmlichen 
Verfahren, auch wenn manche Neuerung hinzukommt, die Heilungsquoten wesent- 
lich zu bessern. 

II. Allgemeine Symptomatologie 
Die Tumoren des Gesichtssehgdels besitzen zahlreiehe gemeinsame, 

dureh Lokalisation und Waehstumstendenzen bestimmte Merkmale. Die 
wiehtigsten stellen wir hier zusammen, um im speziellen Tell Wieder- 
holungen zu vermeiden. 

Die Pneumatisation des Gesichtssch~dels bedingt, dab Gesehwfilste, 
welehe sich primgr in der Tiefe, namentlich in den Hohlr/~umen ent- 
wickeln, jenen sekund/~r vom Epipharynx, dem Sch£delinnern oder vou 
den parasinuSsen Regionen her ergreifen oder als Fernmetastasen befallen, 
5frets 1/~ngere Zeit asymptomatiseh waehsen. Wegen des okkulten Wachs- 
turns ist eine Diagnose in dieser Phase der Erkrankung meistens Zufall. 

Die Seltenheit der Frfihdiagnose beruht noeh auf einem anderen 
Umstand. Manehe Malignome in der Tiefe des Gesiehtssehgdels maehen 
im Anfangsstadium wohl Erscheinungen, sie werden aber verkannt. 
Vage Schmerzen, eine einseitige Sekretion oder Borkenbildung in der 
Nase ffihren Patienten und ~rzte uicht selten auf eine banale Entz/in- 
dung zuriiek. In Wirkliehkeit handelt es sieh um die ersten Auswirkungen 
einer Gesehwulst. 

Es ist daher nicht verwunder]ich, dab meistens eine 1£ngere Zeit ver- 
streieht, bis die Behandlung einge]eitet wird. Ihre Ergebnisse sind dem- 
entspreehend sehlecht. 

Eine durehschnittliehe Dauer der Anamnese von 3 Monaten ermittelte 
M X n ~ s s o N  (1959) bei 60o/0 seiner 379 Kranken mit einer b6sartigen 
Geschwulst der NasennebenhShlen, yon 6 Monaten bei 200/0 . I-IoMME- 
XlC~ (1964) fand bei 50 yon 64 Patienten mit denselben Tumoren ein 
durchsehnittliehes Intervall yon 12 Monaten zwischen der ersten Tumor- 
manifestation und dem Beghln einer Behandlung. Es gibt natfirlieh 
auch Kranke, bei denen die Vorgesehichte nur 14 Tage zurfickreicht 
oder, wie wir dies bei einem eigenen Fall feststellten, aus Versehulden 
des Patienten eine Dauer von 11/2 Jahren hat. 

Tumoren des Gesichtssch/tdels befinden sieh oft prim/~r augen in oder 
unter dem Integument (Parotisloge). Selbst bei derartigen Lokalisationen 



16 K. UN~EREC~T: 

kommen die Kranken nicht selten relativ spat nach Auftreten der ersten 
klinischen Erscheinungen zum Arzt. Gelegentlich tragt  der Arzt zur Ver- 
schleppung bei, er denkt nicht bei zuvor bestehenden Vergnderungen an 
ein malignes Wachstum (Lupuscarcinom !). 

Diese Umst~tnde haben zur Folge, dab yon einem gewissen Stadium 
an bei den bSsartigen Tumoren Komplexe des Gesichtsschadels erkrankt 
sind. AuBerst selten ist die Beschr~nkung auf die Nasen- oder Kiefer- 
hShle, das Siebbein usw. Ext rem groBe, fast den ganzen Mittelgesichts- 
schgde] erfassende Tumoren sind leider keine Seltenheit. 

Abb.5. Frontalschnitt des Gesiehtssch/~dels. 1 untere Etage; I I  mittlere Etage; H I  obere Etage; 
A /~uBere Region der oberen Etage; I innere Region der oberen ]~tage 

Die in Publikationen fiber Malignome der Nase und ihrer Neben- 
hShlen zusammengestellten Symptome entsprechen daher h/~ufig den 
Erscheinungen eines fortgeschrittenen Stadiums und kommen dadurch 
zustande, dab Geschwulstauslaufer funktionell sogenannte tote R/~ume 
(NebenhShlen) verlassen oder mittlerweise eine klinisch sich auswirkende 
GrSBe erlangt haben (Nasenh6hle). Eindeutige £ul]ere Manifestationen 
sind dann Ver/~nderungen der Gesichtsweichteile odor Deformierungen 
yon Knochen, Nervenirritationen, Auswirkungen der Volumenzunahme 
des Orbita-, Flfigelgaumengruben- odor Fossa infratemporMis-Inhaltes. 
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Gleichzeitig sind die Funktionen der verschiedenen dort lokalisierten 
0rgane gestSrt (Trismus usw.). 

Es ha t  nicht an Versuchen gefehlt, die Tumoren der Nasen- und 
NebenhSh]en zu klassifizieren. GewShnlich legt man die Topographie 
und Wachstumstendenzen zugrunde. Es sei an die Unterteilungen yon 
SEBIL:EAU, 0]~GI~:EN, LERROUX U. Mitarb., BACL~SS~, HV~T u. Mitarb., 
PIETRANTONI, /ANGE, ~-~O~¢IHE~ICH, WUSTROW 1I. a.~ erinner~. ZANG• 
hat  Recht,  indem er betont,  dag der Wirkliehkeit ein Zwang angetan 
werde, wenn man sich bei Statistiken usw. zu starr  an die herk5mmlichen 
Klassifikationen halte. Wir verwenden nachfolgend trotz dieser bereeh- 
t igten Einwande die bekannten Schemata aus didaktischen Grfinden. 
Bei Beachtung der anatomischen Verh•ltnisse und der bis zu einem ge- 
wissen Grade immer wiederkehrenden Ausbreitungstendenzen erlauben 
sie doch, gewisse Korre]ationen zwischen dem klinisehen Bild und dem 
Umfang einer Gesehwulst herzustellen. Dabei m(issen natfirlich die 3 Di- 
mensionen des Gesichtsschi~dels berficksichtigt werden. Uberdies hat  
man an die Erfahrungstatsache zu denken, dab die wahren Grenzen der 
Malignome weder in der Tiefe des Gesichtssch~dels noch auBen bei einer 
Beteiligung der Hau t  pri~zise anzugeben sind. 

Bew£hrt  hat  sich die yon SEBILn~V vorgeschlagene Unterteilung des 
Gesichtssch~dels in 3 Etagen und die darauf  bezogene Symptome- 
klassifizierung. Er  unterscheidet eine Supra-, Meso- und Infras t ruktur  
(siehe Abb. 5). 

I m  Hinblick auf  die Praxis erscheint es zweckm~Big bei der oberen 
Etage auBerdem eine guBere und innere Region gegeneinander abzu- 
grenzen. In  ersterer sitzen die Tumoren des lateralen AugenhShlen- 
bereichs nnd der umgebenden Spatien, in letzterer die der medianen 
Orbitagegend n i t  dem Zentrum im maxillo-ethmoidalen Komplex oder 
in den abffihrenden Trgnenwegen. 

Das Schicksal des Pat ienten hangt  davon ab, ob yon den Malignomen 
die von 0H~GREN angegebene Ebene zwischen innerem Augen- und 
dem Kieferwinkel nach hinten und oben iiberschritten wurde oder sich 
die Geschwulst yon Anbeginn dort ausbreitete (siehe Abb. 6). 

Mit der Fliigelgaumen- und der !nfratemporalisgrube sind n~mlich 
die Gegenden des Gesiehtssch~dels erreicht, yon wo nnr schwer erkenn- 
und fal~bare Auslaufer in die Nachbarschaft  (Kaumuskulatur,  Unter- 
kiefer, die untere Orbitafissur, die Weichteile der Orbita, die knSchernen 
Wande der AugenhShle usw.) vordringen. Diese l~egionen stellen die 
Eintr i t tspforten des Todes dar. 

Hinsichtlich der Symptomatologie gfl~ folgende Faustregel: Je  welter 
sich die Geschwulst vom Alveolarkamm her in cranialer Richtung aus- 
breite~e, um so vielseitiger und ominSser werden die subjektiven und 
objektiven Zeichen. Dies l~Bt sich vor ahem yon den gezidiven be- 

Arch. klin. exp. Ohr.-, Nas.- u. Kehlk.Heilk., Bd. 187 (Kongrel3bericht 1966) 2 
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haupten.  Das zuerst in den Hohlr/~umen und ihren in der Mesostruktur 
vertikal  verlaufenden Tr/igerstrukturen entlang wachsende Tumor- 
gewebe erfal3t schlieBlich die Sch/£delbasis und breitet sich in dieser 
nerven- und gefi~l~reiehen Grenzregion aus. 

Die prim/iren Malignome des KieferhShlenbodens verursaehen an- 
fangs keine, sp/tter oft die Symptome einer Sinusitis. Ihre Frfihmani- 

/ 
Abb.6 .  ~2arotisloge. Die Weichtei le  in  der  Tiefe des Gesichtssch~idels. I (~hngreilsche Linie  

festation entspricht somit den Erscheinungen eines banalen entzfind- 
lichen Prozesses. Solche noch intrasinuSse Gew/~chse werden daher in der 
Regel nur durch Zufall entdeckt, etwa durch eine Kontrastmittelf/ i l lung 
der Kieferh6hle und die durch den ungewShnlichen Befund veranlalRe 
Operation. 

Nach und nach breitet sich der Krebs im Sinus aus und destruicrt 
mi t  der Zeit den Knochen am KieferhShlenboden. Eine Dislokation 
oder Lockerung vor allem der seit]ieh gelegenen Z/~hne, we]che die 
Okklusion st6ren, kSnnen zusammen mit  neuralgiformen Sehmerzen erste 
Anzeichen einer Exteriorisation sein. Die Gaumen- oder Gingiva- 
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schleimhaut wird an der Durchbruchsste]le zun~chst vorgewSlbt, so daI~ 
Prothesen den t t a l t  verlieren. 57icht selten sind in diesem Stadium 
Fehlhandlungen wie Zahnextraktionen wegen Schmerzen oder Incisionen 
in der Annahme eines Abscesses in die obere Umschlagfalte oder hinter 
den Z£hnen. Die Incisionswunden hei]en sparer nicht. 5~aeh Zahn- 
extraktionen ffillt sich die Alveole mit  einem Gewebe, was verd~chtig 
sein mul3, weft Granulationen im allgemeinen bei entziindlichen Prozessen 
v o n d e r  Gingiva ausgehen. Eine Probeexcision kl~rt den Sachverhalt,  
wenn das richtige Gewebe geraint wird. 

Ers t  nach ZerstSrung des eine Zeitlang das Geschwulstgewebe be- 
deckenden Periostes erscheinen Schleimhautdefekte, und zwar am 
harten Gaumen, oben in der Umschlagfalte oder gelcgentlich hinter den 
Molaren. Es entwickelt sieh t in Prozel3 mit  foetider Sekretion. Die Riinder 
der Defekte sind unregelm~i3ig und hSckerig verdiekt. In  diesem Stadium 
sieht man den Veri~nderungen am Alveolarkamm nieht an, yon wo sie 
ausgingen. Die Anamnese gibt eventuell einen ttinweis, wenn die Zer- 
st6rungen zuerst in der MundhShle bestanden und sich die Symptome 
yon seiten der Mesostruktur (Sinusitis) erst sp~tter bemerkbar  maehten, 
was ffir ein Alveolarkammcarcinom spricht. 

Pr imer  in der unteren Etage wachsende gutartige Tumoren, z.B. 
odontogene oder ~asenvorhofcysten,  pflegen auBen vor dem Kiefer- 
knoehen hoch- oder in den Sinus hineinzuwachsen. Typisch sind die 
langsam zunehmende, schmerzlose Abdr~ngung der Weichteile yon der 
Unterlage, eine Vorw6lbung des ~asenbodens (Gerberwulst) oder An- 
hebung des Nasenflfigels ohne entziindliche Begleitreaktionen. 

Gutartige Gewi~chse des har ten oder weiehen Gaumens buckeln 
gew5hnlich die Sehleimhaut vor, wobei sich auf  die Kuppe  der Vor- 
wSlbung ge]egentlich ein Dekubitalgeschwfir bildet. Seine l~tnder sind 
im Gegensatz zu denen eines Krebsgeschwfires diinn bzw. flach. Man 
kann sich hinsichtlich der Tiefenausdehnung bier lokalisierter Misch- 
tumoren, Osteome oder Lipome sehr ti~uschen. Es ist besonders bei den 
am weichen Gaumen eine nur flache VorwSlbung bewirkenden Misch- 
tumoren damit  zu rechnen, da]3 sie fief in das Spatinm parapharyngeum, 
oft bis an die Schi~delbasis reichen und bei peroraler Operation die 
Finger nicht die cranialen Grenzen der Gesehwulst erreichen. 

I m  Mittelpunkt der Gesichtssch~delonkologie stehen die Malignome 
der KieferhShle und des maxfllo-ethmoidalen Winkels, die oft eine Einheit 
darste]len. Vom Zentrum des Oberkiefermassivs her breiten sic sich nach 
anfangs intrasinuSsem Wachstum naeh allen Seiten aus (siehe Abb. 7). 

Bevorzugte Durchbruchszonen befinden sich an der medianen oder 
hinteren knSehernen KieferhShlenwand, d. h. zur Nase und znr Flfigel- 
gaumengrube hin. Die Malignome des maxflloethmoidalen Winkels ten- 
dieren fiberdies zu Einbrfichen in die Orbita. 

2* 
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Die Symptomatologie wird in der Regel nach solchen Exteriorisa- 
tionen eindeutig. Die in die Nase eingewachsenen Malignome drängen oft 
zuerst in Höhe der mittleren Nascnmuschel die laterale Nasenwand 
nach innen und zerstören sie anschließend. Die Situation im besonders 
eng gewordenen 1Nasenraum ist erst dann mit bloßem Auge einigermaßen 
zu beurteilen, wenn das Geschwulstgewebe, nicht selten inmitten ent- 

Abb.7. Massiv des knöchernen Gesichtsschädels mit  angrenzenden Regionen (nach einer Vorlage 
~¢on PERNKOPF gezeichnet). Doppelpfeile und schraffiertes Areal: Usuricrungszonen der Kieferhöhlen- 
und Siebbeinmalignome. Einfache Pfeile: häufige Wachs~umstendenzen des Tumorgewebes nach 

Knochenarrosionen 

zündlich veränderter Mucosa, frei vorliegt. Der Tumoreinbruch in die 
Nase geht mit einer progressiven Okklusion einher: Die Nasenatmung 
wird immer mehr behindert und schließlich völlig blockiert, gleichzeitig 
das Riechvermögen bis zur Anosmie beeinträchtigt. Infolge Super- 
infektion haben die Betroffenen eine anfangs seröse, später eifrige und 
putride Sekretion mit Blutbeimengungen. Die Stärke von Hämorrhagien 
hängt in erster Linie von der Beschaffenheit des Geschwulstgewebes ab. 
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Eine beidseitige Okklusion mit Blutungen ist immer bedenklich. Sie 
beruht  gewShn]ich auf dem Ubergreifen der Geschwulst auf die Gegen- 
seite. 

Relativ h~ufig sind bei extrem gro~en Tumoren Wangenschwellungen 
mit einer bl~tulich-rStlichen Verf~trbung der Haut .  Bei Sarkomen pflegen 
sie infolge der bei diesen F£11en besonders ausgepr£gten entziindlichen 
Begleitreaktionen rasch aufzutreten und erheb]ich zu sein. Das Unterlid 
ist reaktiv geschwollen (siehe Abb. 35a). Es mug also nicht immer nur 
alas Tumorgewebe schuld an diesen Weichteilver~nderungen sein. 

Intranasale Tumoren der mittleren Etage wachsen prim£r an der 
Nasenseitenwand oder am Septum. Erst  yon einer bestimmten GrSf~e 
an machen sie Beschwerden, es sei denn, es handle sich um Gew~chse 
mit einer erheblichen Blutungsneigung oder Schmerzhaftigkeit, die in 
keinem Verh~ltnis zur GrSl~e stehen (G]omangiome). 

Die gutartigen, einseitigen Nenbfldungen verbreitern im fortge- 
schrittenen Stadium die Nasenweichtefle asymmetrisch und deformieren 
p~rtie]l das knScherne Ger~ist, seine Tefle vielleicht bis zur AuflSsung 
verdiinnend (siehe Abb.26). Primgre Nasenbeintumoren (H~mangiome 
u. a.) wSlben die Haut  umschrieben vor. 

Die gef~hr]ichen Septumcarcinome sieht man nut  ab und zu in der 
Praxis. Sie wachsen mit Vorliebe in die Oberlippe und oben in die t Iau t  
der Nase ein. Nasenspitze und l~iicken weisen dabei nicht selten nur 
diskrete Konturver~nderungen auf und zeigen eine leichte ~ixierung, 
obwohl sich der Krebs schon erheblich subcntan ausgebreitet hat. Diese 
Verh~ltnisse miissen bei der Aufklgrung des Patienten beachtet werden, 
weft sich unter Umst£nden w£hrend der Operation die Iqotwendigkeit 
einer Ablatio der Nase und einer rekonstruktiven Plastik ergibt. 

Ein besonderes Kapitel stellen die neurologisch-ophthalmologischen 
Befunde der Gesichtssch£deltumoren dar. Die Infiltrationen der Tri- 
geminus~ste -- sie kSnnen his in das Ganglion Gasseri reichen -- verur- 
sachen Par-, t typer-,  Hypo- und Anaesthesien. ZA~GE (1950), PI~T~ANTO~I 
U. a. (1960), weisen auf die Wichtigkeit des Nachweises so]cher Sensibilit£ts- 
und anderer Nervenausf£lle hin. Ihre Beachtung ermSglicht unter Um- 
st£nden eine relativ frtihzeitige Diagnose. Die Patienten berichten oft 
spontan von Mfl~empfindungen. Mitunter erfghrt man erst auf Befr~gen 
yon ttautanaesthesien. Bei rasch wachsenden Geschwiilsten laBt sich 
gelegentlich im Ver]auf yon Tagen die VergrSl~erung der H~ntbezirke 
mit Sensibilit£tsstSrungen verfolgen, z.B. yore £u{3eren Augenwinkel 
(Nervus zygomaticus) her in Richtung Oberlippe. Bei Sarkomen, welche 
gewShnlich mit st~rkeren Entziindungen einhergehen, wechse]n mit- 
unter die Befunde. Par- und Anaesthesien gehen nach Einsetzen der Be- 
handlung rasch zurfick (siehe Abb.35b). Allem Anschein n~ch kommen 
solche reversiblen StSrungen durch entziind]iche Irrit~tionen des dutch 
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Tumormassen freigelegten Nerven zustande. Die diagnostische Bewer- 
tung der Nervenausf£lle - -  um dies vorwegzunehmen --  ergibt sieh aus 
einer Zusammenstellung y o n  MSDA (1953). 

Tumorsitz 

KieferhShle oben 

KieferhShlendach 

Dorsale und l~terale 
Kieferh6hlenwand 

Siebbein ventral 

Siebbein dorsal 

Nerven 
Nn. alveolares 

N. infraorbit~lis 

N. infraorbitalis 
Nn. alveolares post. sup. 
N. nasalis ext. und 
int. 

N. sphenopal~tinus 

Ausfsllbezirke 

oberer Alveolarfortsatz, Mundvor- 
hof 

Unterlid, Wange, 0berlippe, Na- 
solabialfalte 

Wange, 0berlippe, Alveolarfort- 
satz, laterale obere Molaren 
innerer Angenwinkel, oberes Drit- 
tel der Nasenpyramide 

Haut periorbital, temporal 

Der Schmerzeharakter ist unterschiedlich. Die Kranken klagen fiber 
brennende, stechende, bohrende nnd dumpfe Sensationen. Typisch ist 
die Lokalisation an den Ort des Prozesses und nicht etwa in die Stirn 
wie bei banalen KieferhShlenerkrankungen. 

I m  Mittelpunkt der Symptomat ik  der Geschwfilste der oberen Etage 
stehen die Ver~nderungen der Orbita, wenn man yon dan Auswirkungen 
auf  die Nase absieht. Wir haben as hierbei mit  Neubildungen der maxil- 
laren-ethmoidalen Region, mit  extrem groBen Tumoren der mitt leren 
Etage, mit  Geschwfilsten, die sich pr imer im Epipharynx,  in der Fossa 
pterygopalat ina oder infratemporalis sowie in der Orbita ausbreiteten, 
zu tun. 

Relat iv selten sind die auf  die obere Nasenh~lfte sich beschr£nkenden 
Tumoren. GewShnlich ist das Siebbein beteiligt. Anfangs wachsen der- 
artig lokalisierte Geschwfilste latent. Werden sie grSBer und bekommen 
sie einen Stiel, dann zw~ngen sie sieh mit  Vorliebe als polyp6se Gebilde 
zwischen Septum und Nasenmuschein, wachsen nach unten und verlegen 
allm£hlieh das Lumen. In  den Epiph~rynx hinabh~ngende Tumor- 
zapfen verandern die Sprache. 

t3ei ausgedehnten Geschw4ilsten verbreitert  sich allm~hlich die Nasen- 
wurzel unter  Auftreibung des knSchernen Nasengerfistes und Auseinander- 
dr~ngnng der Augen (sogenanntes Froschgesicht). Gutartige Gebilde - -  
bei £1teren M~nnern sieht man diese Ver/~nderung mitunter  auch bei bana- 
len N~senpolypen - -  verursaehen bei solchen N~senver£nderungen 8fters 
eine Sprengung der N~hte zwisehen Nasenbein und dem Stirnfortsatz des 
Oberkiefers. Der Knoehen selbst kann pergamentart ig verdfinnt oder 
durch ~enbildung (Disposition ?) verdiekt sein. 

Aul~en an der Nasenwurzel finden sich unter normaler Hau t  Gliome 
und Encephaloeelen. W~hrend erstere langs~m grSBer werden k6nnen, 
waehsen letztere nicht. Mucocelen destruieren unfangs umsehrieben den 
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Knochen am inneren Allgenwinkel und erzeugen eine pralleiastische 
Vorw61bung. Sp~ter verdri~ngen sie den Inhalt  der Orbita. Erst  im 
fortgeschrittenen Stadium greifen sie auf das Dach der Orbita fiber. 

Dem Siebbein kommt eine Schlfisselstellung bezfiglich der Ausbrei- 
tung der Malignome im Gesichtssch~del zu. Als ein Ort des geringeren 
Widerstandes client es den Epipharynxmalignomen zur Passage nach 
der Oberfl~che des Sch~dels hin, vor allem aber in l~ichtung Orbita. Im 
fortgeschrittenen Stadium lgi3t sich nicht mehr eruieren, yon wo solche 
Gesehwfilste ausgingen. Die Siebbeinmalignome stehen bezfiglich einer 
Orbitabeteiligung an erster Stelle, wenn man yon den Tumoreli im maxillo- 
ethmoidalen ~Vinkel absieht. Nicht weniger gef~Lhrlich sind die in die 
Fliigelgaumengrube eingebrochenen Malignome. Letztere nehmen einen 
Umweg fiber die Fissura orbitalis inf. oder destruieren die der Flfigel- 
gaumengrube anliegenden Knochen. Der N. infraorbitalis dient vor allem 
den Hautcarcinomen als Leitschiene beim Eindringen in die Tiefe des 
Gesichtsschi~dels bzw. in die Orbita. 

Die sichtbaren Augenver~nderungen lassen keine sichereli l~fick- 
schlfisse auf das Ausmal~ der intraorbitalen Tumoranteile zu. UnerlgBlich 
ffir die Beurteilung ist der vollstgndige augengrztliche Befund ein- 
schliel3lich dem Resultat einer Kontrolle des Augenhintergrundes und der 
Gesichtsfelder. Die von verschiedelien Angen~rzten berichtete h~tufige 
Beteiligung des Orbitainhaltes bei prim~ren Gesichtssch~delmaligno- 
men dfirfte darauf beruhen, da]~ diese Fachgrzte 6fters Patienten mit 
einem Tumoreinbrueh in die Augenh6hle zu beurteilen haben, worauf 
auch WvsTI~OW (1965) hinweist. 

Die vom Siebbein her in die Orbita eindringenden Carcinome oder 
Sarkome verlagern den Bulbus nach lateral, diagonal nach unten oder 
oben sowie nach vorn. Das Periost und die Periorbita stellen eine Zeit- 
lang eine Barriere dar. Die Protrusio bulbi kann bei sehr ]angsam wach- 
senden, in die Orbita hineinragenden Osteomen mitunter  in keinem Ver- 
hi~ltnis zu ihrem Volumen stehen. Wir haben den Eindruck, dal~ das 
Orbitagewebe bei so]chen harteli Gebilden atrophiert. 

Die yon der Kieferh6hle und dem maxillo-ethmoidalen Winkel in die 
Orbita einbrechenden Malignome elevieren den Bulbus, sie schr£1iken 
fiberdies bei Infiltrationen der angrenzenden Muskulatur die aktive 
Motflit£t in entgegengesetzter Richtung ein (siehe Abb. 15). Eine inner- 
halb Stunden sieh einstel]ende Augenvergnderung, namentlich die Ver- 
schlimmerung eines Exophthalmus, beruht meistens auf einer akutell Ent- 
ziindung dutch Infektion oder auf einer Blutung, z.B. nach einer Probe- 
excision. 

BeSOllders schwierig zu klgren sind die Verhi~ltnisse bei Patienten, 
welche wegen eines Exophthalmus bereits beim Ophthalmologen waren, 
der einen metabolischen, entzfindlichen oder tumor6sen Prozel] inner- 
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halb der Augenh6hle aussehliel3en konnte. Bei diesen Kranken liegt 
5frets eine Geschwulst in der Fossa infratemporalis oder pterygopalatina 
vor, deren Herkunft  selbst bei der Operation nicht genau zu eruieren ist. 
Es besteht bei ihnen nieht selten eine VorwSlbung an der sonst unver- 
~nderten Schl~fe. 

Ein Exophthalmus mit weiteren Erscheinungen yon seiten des 
AugenhShleninhaltes besagt nun keineswegs, da~ unbedingt eine Exen- 
teratio orbitae indiziert sei. Die Entscheidung darfiber fi~llt oft erst 
wi~hrend der Operation. Damit soll keineswegs einer zu konservativen 
Einstellung das Wort  geredet werden. 

Besonders alarmierend sind immer SehstSrungen. Sie bedfirfen einer 
raschen Kl~rung, weft bei benignen Tumoren unter Umst~nden eine 
Dekompression des N. optieus bzw. dessen Entlastung auf andere Weise 
durch den Neurochirurgen einen weiteren Verfall des Visus aufhalten 
kSnnen. 

Meistcns beobachtet man diese StSrung erst bei Rezidiven. Selten 
treten solehe Ausf~lle durch Einwachsen der Primi~rgeschwulst in den 
Bulbus odor dureh Infiltration des N. opticus auf. Letzterer stellt, wie 
andere Nerven, allerdings 5fters eine Leitschiene ffir das Wachstum in 
die Umgebung dar, namentlich bei Cylindromen. 

Bei riesigen Tumoren an der Sch£delbasis ist der Nerv weniger in der 
Orbita als im Schhdelinnern gefi~hrdet. Hierzu ein Beispiel. Wir operier- 
ten einen Mann mit einem gro~en Neurofibrom des Keilbeins, welches 
den Clivus einnahm und yon hier fiber das Siebbein bzw. den Epipharynx 
in die KieferhShle eingedrungen war. Innerhalb weniger Wochen er- 
blindete der Patient  am gleichseitigen Auge. Der Neuroehirurg machte 
in der Annahme, einen ~tirntumor vor sich zu haben, eine Craniotomie 
und deckte hierbei eine expansiv gewachsene, die Sch~delbasis destru- 
ierende Geschwulst aufi Der Iq. opticus war zu einem bandartigen Strang 
plattgedrfiekt worden. Aui3erdem lag die dislozierte A. carotis int. auf 
dem Sehnerven. Eine Dekompression dutch LSsen yon Bindegewebs- 
brficken und eine naehfolgende Exstirpation der Geschwulst durch uns 
nfitzten nichts mehr hinsichtlich des Visus. Der Tumor hatte fibrigens 
die Dura am vorderen Pol des Schliifenlappens durchwachsen und einen 
Zapfen in das Gehirn vorgeschickt. Der Mann konntc in leidliehem Zu- 
stand entlassen werden. 

Bei Tumorrezidiven in einer ExenteratiohShle besteht immer eine 
Gefahr ffir das verbliebene Auge. Einmal kann die Gesehwulst entlang 
des N. opticus oder des Epipharynxdaches via gegenseitiges Siebbein 
sowie oben entlang des Planum sphenoidale den anderen Sehnerven er- 
reichen (siehe Abb. 8). 

Schliel3lieh verliert mancher Patient  dadurch sein Augenlieht (siehe 
Abb.38), dal3 eine Geschwulst yon der Fossa infratemporalis her den 
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groBen Keilbeinfliigel zerst6rt und quer an der Innenfl~ehe der Sch/~del- 
basis auf die andere Seite w~chst. 0hne nennenswerte ~tuBere Ver~nde- 
rungen ste]lt sieh am betroffenen Auge eine Amaurose mit einer Pupillen- 
starre ein. Als Warnzeichen haben abnorme Pupfllenreaktionen zu gelten. 
In  der l~egel dauert es nur Wochen bis zur Erblindung. 

Abb.8 .  Grenzregion zwischen Gesichts- und  Jtirnsch/~del. Schraff ier tes  Bild:  H/~ufige Durchbruchs-  
zone a m  B a c h  des Siebbeins und  der  L a m i n a  eribrosa;  Doppelpfei l :  l~iehtung des T u m o r w a c h s t u m s  
(KeilbeinhShle,  P l a n u m  sphenoidale,  Ep ipha rynxdach)  zar  Gegenseite.  E infaeher  Pfe i l :  Ausbre i tung  
en t lang  des ~N. optieus,  l~echteekiges Fe ld :  Bereich des Sehnerven,  der  bei  l~ezidiven nach  einer 
:Exenteratio orbi tae  du tch  L-berwachsen der Geschwulst  a u f  die Gegenseite gef~ihrdet is t .  1 Os 
t y m p a n i c u m ;  2 Proc.  styloides vo r  dem F o r a m e n  s ty lomas to ideum;  3 Winke l  zwisehen Vorderfl/~che 
des Mastoids  und  Os t y m p a n i c u m  (Or ien t ie rungspunkt  ffir  Auf f indung  des Fac ia l i s s t ammes  (4); 
5 ~NL mandibu la r i s ;  6 F o r a m e n  ro tundum.  Kre i s :  Durehbruehszone  yon  Orb i t ama l ignomen  in das  
Gehirn;  K r e u z :  Durehbruchszone  yon  Mal ignomen aus  der  Orb i ta -Fossa  p te rygoidea- inf ra tempora l i s  

in die vordere  P a t t i e  der  mi tUeren  Sch~delgrube 

Tritt  der Visusverfall als Teilsymptom eines cerebralen Geschehens 
auf, dann mug man an eine Meningea]careinose denken. 

DaB Augenmuskellghmungen, Gesichtsfeldeinsehrgnkungen u .a .  
stets ein ominSses Zeiehen bedeuten, ist einleuchtend. 

AbsehlieBend sei noeh auf die Symptome yon 2 Gruppen yon Gesiehts- 
sehgdeltumoren hingewiesen : die der Parotisloge und der Fltigelgaumen- 
grube. 
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Die Parotistumorchirurgie hat in den letzten 10 Jahren einen beacht- 
lichen Aufschwung genommen. Die Zahl der einsehl~gigen Publikationen 
ist dementspreehend. Den HNO-Arzt interessieren diese Gesehwiilste 
besonders. Er hat deswegen ein gewichtiges Wort bei der Differential- 
diagnose mitzusprechen, weil nicht so selten Malignome des /iuBeren 
GehSrganges in die Ohrspeieheldrfise metastasieren oder kontinuierlieh 
in diese Region einwaehsen. Es darf daher bei Ver/~nderungen in der 
Parotisloge nie eine Otoskopie unterlassen werden. Ein seheinbares 
Ekzem oder eine granulierende Entziindung entpuppen sieh bei ein- 
gehenderer Untersuchung als Careinom. Bei manchen Patienten breitet 
sich letzteres yon Anbeginn der Erkrankung an in die unmittelbare 
Naehbarschaft des Kul~eren GehSrganges aus oder setz~ zuerst inmitten 
des Drfisenparenehyms Metastasen. 

Mittelohrmahgnome (bei Kindern Sarkome, beim Erwachsenen 
Careinome, vielleicht in einer alten RadikalhShle entstanden) dringen 
nach Exteriorisation mit Vorliebe nach vorn in die Parotisloge ein (siehe 
Abb. 6). Eine Rarit/~t sind bis ins mittlere oder ~uBere Ohr vordringende 
Epipharynxeareinome mit Beteiligung der Parotis (eigene Beobaeh- 
tung). 

Bei Tumoren, die sieh prim/~r auf die Parotisloge beschr/~nken, sind 
Schnelligkeit des Waehstums, Sehmerzen und das Verhalten des N. 
faeialis wiehtige Kriterien. Die sogenannten Mischtumoren pflegen jahre- 
lang unver/~ndert zu bestehen. Waehsen sie eines Tages merklieh, 
dann veranlaBt dies meistens die Kranken, einen Arzt aufzusuchen. Die 
unter normaler Haut, untersehiedlieh tief im Gewebe liegenden Knoten 
lassen sieh bei oberfl/~ehlicher Lage gut tasten. Manchmal vermeint man 
eine Fluktuation wahrzunehmen. Es handelt sieh aber um weiche Par- 
tien der Geschwu]st. Bei tiefer Lokalisation im Parotisgewebe ist der 
Tastbefund nicht verl/~ftlieh. In der Regel sind die Misehtumoren grSBer, 
als man vor der Operation vermutete. Gutartige Misehtumoren gehen 
fast nie mit einer Parese des Faeialis einher, auch wenn der Nerv elon- 
giert, torquiert und verdfinnt ist. Jede L/~hmung und Schmerzen mfissen 
immer den Verdacht auf BSsartigkeit erweeken. Dasselbe grit fiir rasches 
Wachstum, welches insbesondere bei den Sarkomen, abet aueh bei 
Carcinomrezidiven auff/£11t. 

Bei Yrozessen in der Parotisloge sind immer die Umgebung (Raehen!) 
und der Hals in die Untersuchung mit einzubeziehen. Bei einer Lymph- 
knotentuberkulose, einer Sareoidose und anderen mit generalisierten 
Lymphknotensehwe]lungen einhergehenden Erkrankungen erh~lt man 
durch den Naehweis weiterer Knoten einen Hinweis, dab es sieh nieht 
um eine solit/~re Parotisgeschwulst handelt. Selbstverst/indlich sollte 
immer die andere Ohrspeieheldrfise gleichfalls genauestens kontrolliert 
werden, ob eventuell ein bilaterMer ProzeB vorliegt. 
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Aueh den Tumoren der Flfigelgaumengrube und in der Fossa infra- 
temporalis ist eigen, dab sie eine latente Waehstumsphase haben. 
Geradezu pathognomisch sind au6er Ver~nderungen in der Orbita eine 
mehr oder weniger ausgepr~gte Schwellung der Schl~fe. Nach und nach 
treten Schmerzen in der AugenhShle, eine Behinderung der Kaufunktion, 
Zeiehen eines Einbruchs in das Endocranium wie Veri~nderung der Per- 
sSnliehkeit, Benommenheit, Kopfschmerzen, Sehwindel u. a. auf. 

DasTerminalstadium wird beherrscht yon denErscheinungen einer Hirn- 
beteiligung. Der Tumor kann an versehiedenen Stellen nach Destruktion 
des Sch~delbasisknochens oder per metastasem in das Gehirn einbrechen 
(siehe Abb. 236). Aui~er an den bereits genannten Orten stellen das Daeh 
des Siebbeins und die Lamina cribrosa Zonen des Tumordurchbruehs, 
letztere auch einen Weg der Metastasierung in das Seh£delinnere dar. 

Die Meningealcarcinose gibt sich dureh Kopfschmerzen weehselnder 
Intensit~t, mit und ohne Naekensteifigkeit, Bewu~tseinstrfibungen mit 
Abbau sowie Ausfall zahlreicher cerebraler ttirnleistungen und -herren 
(N. options, Hirnnerven I I - - X I I )  zu erkennen. Auch eine Amaurose 
kann eine Folge der eareinomatSsen Erkrankung der Meningen sein. 
Die Kranken d~mmern unter fortschreitendem Ausfall yon Reflexen 
ihrem Ende entgegen. Aul~er einer allgemeinen Metastasierung sind 
gew5hnlieh eine Kachexie und das Versagen des Kreislaufs die Todes- 
ursaehen. Bei massivem Einbrueh yon Tumorgewebe in das Gehirn gehen 
dem Exitus oft L~hmungen bis zur Hemiparese voraus (siehe Abb. 23). 

Die geschilderten Symptome bezogen sieh in erster Linie auf die Aus- 
wirkungen der Erst tumoren und bis zu einem gewissen Grad auch der 
lokalen l~ezidive. Je h~ufiger und ausgedehnter ]etztere au£treten, um 
so mehr ist mit INah- und Fernmetastasen, vor allem in den regioni~ren 
Lymphknoten,  zu rechnen. Hinsichtlieh der Symptomato]ogie der Lymph- 
knotenerkrankungen verweisen wir auf die einschl~gigen l~eferate yon 
W. B~cK]~ u. LECCCCERT (1963). 

Auf die Erscheinungen des Epipharynxearcinoms, welches sekund~r 
auf den Gesichtsseh£del fibergriff, kSnnen wir ebenfalls an dieser Stelle 
nicht n~her eingehen. ALBrEChT (1959) stellte die Eigenheiten dieser 
Gesehwiilste zusammen. Einzelheiten sind ihrem Referat zu entnehmen. 
Dasselbe gilt ffir die Tumoren der Mund- und RachenhShle (siehe Referat 
M~D~IC~, 1960), welche enge Beziehungen zum Gesiehtsseh£del auf- 
weisen. Es wfirde schlieBlich auch zu weir ffihren, bier die Symptomato- 
logie der Haut tumoren in extenso abzuhandeln. 

III. Allgemeine Diagnostik 
Die geschilderte Symptomatik gibt zusammen mit einer eingehenden 

Anamnese wichtige diagnostische Itinweise. Im fibrigen fuBt die Dia- 
gnose auf den Ergebnissen einer al]gemeinen und lokalen Untersuehung. 
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Die Aufgaben, welche hierbei gestellt werden, lassen sieh nut  dureh eine 
Gemeinschaftsarbeit bew~ltigen, wobei aul~er dem HNO-Arzt der K_iefer- 
spezialist, der Pathologe, der Radiologe, der Internist oder P£diater, 
Neurologe, Chirurg (Neuroehirurg), Orthop~de (Differentialdiagnose 
nervaler StSrungen!), Dermatologe u. a. beteiligt sind. Es wird somit 
auf diesem Sektor seit langem das praktiziert, was man heutzutage 
gemeinhin als ,team.work" preist. 

Die internistische Durchuntersuehung ist iiuBerst wiehtig. Dutch 
sie erh&lt man nicht nur wichtige Fingerzeige ffir die Differentialdiagnose, 
sondern aueh ffir das Vorhandensein yon Fernmetastasen oder eines in 
den Gesichtssch£del metastasierenden Primi~rtumors in einem anderen 
Organ. In keinem Krankenblat t  sollten die Ergebnisse einer Wasser- 
mannsehen Reaktion und einer RSntgenuntersuchung der Lunge (Film !) 
fehlen. Der Internist beurteilt zugleich von seiten seines Gebietes die 
Operationsf~higkeit. 

Der HNO-Arzt hat  zusammen mit anderen Spezialisten die lokalen 
Verhi~ltnisse am Gesichtssch£del, im Bereieh des fibrigen Kopfes nnd 
den Zustand im region&ren LymphabfluBgebiet, auch am Hals unter  
EinsehluB der Axilla und des Thorax zu priifen. Dazu dienen die her- 
kSmmlichen Mittel der Inspektion, Palpation sowie der gesamten Unter- 
suchungsmethoden unseres Faches einseh]iel~lieh der HSrprfifung (Be- 
teiligung der Ohrtrompete!). Ergiebig sind natiirlieh die Oropharyn- 
goskopie und die vordere sowie hintere Rhinoskopie. Darauf mug in 
diesem Kreise nieht n/~her eingegangen werden. 

Im Hinbliek auf das Referatenthema ist noeh folgendes anzuffihren: 

KieferhShlenpunktion nnd Spii]ung 

Die in der Annahme einer banalen Sinusitis durehgeffihrte Kiefer- 
h6hlenpunktion vom unteren /qasengang her kann schon gewisse Ver- 
dachtsmomente ergeben, wenn ohne Widerst~nd die Nadelspitze in die 
ItShle eindringt und beim Bewegen ein elastiseher Widerstand bemerkt 
wird, weft sich das Instrument  im Tumorgewebe verfangen hat. Mit- 
unter fliel~en eine serSse, gelbliche Flfissigkeit, sie ist typisch fiir eine 
Cyste, oder Blur ab. Die Hinter- oder Seitenwand der KieferhShle 1/ii3t 
sieh bebn weiteren Vorschieben der Nadel nieht tasten. Ist  der Hohlr~um 
voll Tumorgewebe, so sehnellt beim Ansaugen der Stempel der Rekord- 
spritze elastiseh zurfiek. Mitunter wird ungewShn]ieh viel Blur aspiriert. 
Beim Versueh zu spfilen, erseheint trotz massiver Versehattung der Kie- 
ferhSh]e kein Sekret. Man begnfigt sieh in solehen F&llen mit der Punktion, 
aspiriert mit der Spritze und l~l~t den Inhalt  cytologisch untersuehen. 
GeHngt es, ein Kontrastmittel  -- vielleieht gegen W i d e r s t a n d -  zu instil- 
lieren, dann dringt es ins Tumorgewebe ein; man erkennt sp£ter ein Depot 
aul~erhalb der Sinusgrenzen oder andere ungew5hnliche Verh/i]tnisse. 
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Die Sinuskopie 

Selten wird die endoskopische Diagnostik der KieferhShlenerkran- 
kungen praktiziert  (TIMM). Die Sinuskopie tr~tgt unter Umst~nden zur 
Aufdeckung der Tumoren im Anfangsstadium bei, wenn es gelingt, 
gezielt aus dem verd~chtigen Gewebe eine Probeexeision zu maehen. 
Sie diirfte auch in Zukunft  nur einem kleinen Kreis vorbehalten bleiben, 
well die probatorisehe ErSffnung der KieferhShle mehr leistet. 

Die RSntgenuntersuchung 

Die l~Sntgenaufnahmen werden mit  versehiedenem Strahlengang 
~ngefertigt. Die Routineuntersuchung (occipito-dental und-f ronta l )  - -  
manche Autoren wie ZA~G~ (1950) seh£tzen auch die iiberkippten Auf- 
nahmen --  erg~nzt man immer durch solehe in seitlicher und axia]er 
l~ichtung. Die Bilder mit  bitemporaler Einstellung lassen bei Destruk- 
tionen an der seitlichen Nasenwand (~berlagerungseffekte) natfirlieh 
nieht viel erwarten. 

Die Aufnahmen der Sch~delbasis sind unentbehrlich. Auf ihnen 
kommen besonders die Grenzen der Fliigelgaumengruben, die Hinter-  
wand der KieferhShle und die Konturen des Keilbeins gut zur Dar- 
ste]lung (Abb.41). Bei Prozessen in der Tiefe der Orbita und vor allem 
~m hinteren Siebbein sollte der NHO-Arzt  ]~ufiger die Aufnahme naeh 
RHES~ machen, als dies gemeinhin geschieht. Wir erlebten es schon, dab 
bei einem in der Tiefe der Orbita sich ausbreitenden, allem Anschein nach 
hinten vom Siebbein ausgehenden, zu einem Visusverfall ffihrenden 
Carcinom, die unscharfe Kontur  des Foramen optieum einen wichtigen 
Hinweis gab. Das Tumorgewebe war entlang des Sehnerven nach hinten 
gewachsen. 

Bestehen klinisch die Erscheinungen einer Sch£delbasiserkrankung 
mit  Beteiligung der Orbita usw., dann ist stets auch eine Kontrolle 
des ganzen Seh~dels, in erster Linie des Keilbeins (Destruktionen der 
Sella, des Clivus usw.) vorzunehmen. Manche sekund£re Geschwulst 
des Gesiehtsseh~dels n immt  hier ihren Ursprung (Chordome, Menin- 
geome usw.). L~berdies entgehen Absiedlungen in die Seh~delka]otte 
bei einer genera]isierten Aussaat (Melanome!) nieht der Entdeckung. 

Die Ubersiehtsaufnahmen werden heute in der Regel dureh Tomo- 
g ramme mit  verschiedenem Strah]engang erg~nzt. Zusammen mit  den 
iibrigen Befunden versehaffen sie einen Einb]ick in die anatomisehen 
Verh~ltnisse. Die Sehichtaufnahme bietet den Vorteil, dab Knoehen 
.einzeln zur Darstellung gebracht werden kSnnen. 

Beziiglich der KieferhShle wendet man den frontalen und sagittalen 
~Sehnitt an. Bei ersterem erhalten wir Aufschlu{~ darfiber, ob die lateralen 
W£nde,  bei letzterem darfiber, ob die t t interwand Defekte aufweist. 
Aueh bei Prozessen am harten Gaumen kommen beide Einstellungen zur 
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Anwendung, wobei gewShnlich die frontale wegen der VergleichsmSg- 
liehkeit beider Seiten aufschluSreieher ist. 

Besonders instruktiv sind die Bilder mit Erfassung der Fl~igel- 
gaumengrube, der Orbits bis an die Hinterwand der KeilbeinhShle. 

Die horizontale Schichtung wird in der Praxis kaum vorgenommen. 
Sie lohnt sich schon deswegen nieht, well man bei der h/£ufig notwendigen 
Operation sieh ein besseres Bfld machen kann. 

Das Tomogramm erlaubt aul3erdem eine Analyse des Tumorgewebes 
(inhomogtne Verschattung) und zeigt ungtf/~hr die Grenzen des in die 
Nachbarsehaft vorgedrungenen Tumorgewebes an, welches sich je naeh 
Blutgehalt usw. untersehiedlieh pr/~sentiert. 

Das RSntgenbild bietet in der Regel sls Kardinalsymptome Ver- 
schattungen, Knochendestruktionen und yon Fall zu Fall variierende 
Btfunde einer Knoehenneubildung, Verkalkung u. a. Was aber s/imthche 
Befundt  nut  unter Vorbehalt vor Stellung tier histopathologisehen 
Diagnose beurteilen 1/~$t, ist tier Umstand, da$ dieselben Ver~nderungen 
/thnlieh bei chroniseh-unspezifischen sowie spezifischen Entziindungen 
und bti  metabolischen Prozessen zu sehen sind. Es daf t  daher die Faust,  
regel aufgestellt werden: Die genannten RSntgenbefunde trifft man oft 
bei gut- und bSsarfigen Tumoren des Gesichtsseh/~dels an; sit sind aber 
nicht absolut pathognomiseh. Wir teilen nicht die Meinung dt r  Autoren, 
welche es fiir mSglich halten, an Hand des RSntgenbildes ziemlich sicher 
auf die Art der Geschwulst sehliel3en zu kSnnen. Wit  erleben in dieser 
Hinsieht zu oft Uberraschungen bei Operstionen nnd den sp~tteren 
histologisehtn Kontrollen. Es mug noch eine weitere Einschr~nkung 
gtmacht  werden. Die Tumorausdehnung ist auf dem RSntgenbild nur  
ungef/~hr zu ermitteln. Namentlieh bei Malignomen ist die Geschwulst, 
man kann fast sagen, immer ausgedehnter, als man zuvor vermutete. Als 
wichtige Erg/~nzungen der zuvor genannten RSntgenverfahren sind die 
Untersuchungen mit Kontrastmitteln zu betrachten. Sie dienen tier 
Darstellung yon Itohlraumen wie bei der KieferhShlenfiillung. Auf 
den grunds/~tzlich in zwei Richtungen anzufertigenden Bildern erkennt 
man Fiillungsdefekte. Man wird dabei besonders auf das Daeh der 
Kieferh5hle und den maxilloethmoidalen Winkel zu achten haben 
(ZA~GE, 1950). Unter Umst/~nden f6rdert die Sehiehtung der mit Kon- 
trastmittel  geffillten HShle die Diagnose. 

Zwei weitere diagnostisehe Mittel hsben sieh vorziiglich bewahrt und 
verdienen daher eine besondere Erw/~hnung : Die Sialographie und Angio- 
graphie. 

Das Sialogramm hat  seinen festen Platz in der Diagnostik yon 
Parotis- und Submandibulsriserkrankungen. Wit wenden dieses Verfahren 
jedoch nicht mehr generell bti  jedem Proze$ in der Parotis an. Handel t  
es sich offensichtlich um einen Misehtumor oder um tin Cystadenolym- 
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photo (Lokalisation hinten unten in der Peripherie der Loge oder gar 
extraglandulgr), dann unterlassen wir die Sialographie. Die histopatho- 
logische Diagnose erhglt man wghrend des Eingriffes durch Schne]l- 
schnitt bzw. postoperativ nach Untersuchung des gesamten Prgparates. 
Die Diagnose ist dann sieherer zu stellen. Auf der anderen Seite birgt 
ein Parotiseingriff bei Erfahrung des Operateurs kein Risiko; denn der 
extraeranielle ist nieht so vulnerabel wie der intratemporale Faeialis. 

Im fibrigen wird eine Sialographie bei allen diffus infiltrierenden 
Prozessen, bei Vergnderungen mit einer Parese, offensiehtlieh degenera- 
riven oder andersartigen bilateralen Erkrankungen vorgenommen. 

Die Angi0graphie ist bei manehen Tumoren des Gesiehtssehgdels 
unentbehrlieh geworden. Mit dieser Untersuehung werden versehiedene 
Dinge bezweekt. Einmal k6nnen wit mit ihr ungefghr die Ausdehnung 
blutreieher Tumoren feststellen. Man wendet sie mit Vorliebe als Er- 
ggnzungsnntersuehung bei den knoehenzerstSrenden Prozessen an 
(Abb. 41). Das Gesehwulstparenehym fgrbt sieh bei erheblieher Vaseulari- 
sation an. Die Lage intracranieller Zapfen ist dadureh erkenntlieh. 

Bei Tumoren an der Sehgdelbasis gibt das Carotisangiogramm Auf- 
sehluB fiber Verdrgngungen des extraeranie]len Absehnittes der Arterie 
und bei Durehbrueh der Gesehwulst in den Sehgdel fiber Verlagerungen 
des Syphons und der HirngefgBe. Am Segment vor dem Eintr i t t  der 
Arterie in den Carotiskanal sieht man mitunter eine Einengung des 
Gefggbandes. Ha t  sieh die Gesehwulst in der Orbita, in der Fossa infra- 
temporalis usw. ausgebreitet, dann sind die Zeichen eines cerebralen 
Gesehehens eine Indikation ffir die Angiographie. In  das Gehirn ein- 
gebroehene Gesehwulstknoten dislozieren ngmlieh oft den Carotissyphon 
und drgngen die Hirnarterien naeh oben und zur Seite, je naeh Lage des 
I-Ierdes (Abb. 9). Stark vaseularisierte Tumorenwie Angiofibrome, tIgman- 
giome usw. wurden schon dadureh zur Darstellung gebracht, dab die 
A. earotis ext. oder andere Carotisgste freigelegt und gezielt das Kon- 
trastmittel  eingespritzt worden ist. 

Zum entscheidenden Faktor  wird die Angiographie bei sehr grogen, 
sich augen an der Schgdelbasis ausbreitenden, 5fters in die Parotisloge 
eindringenden Tumoren des Glomus jugulare. Der Sehatten dureh an- 
gefgrbtes Geschwu]stparenehym und die Gefggffillungen geben l~inger- 
zeige, wie die lokalen Verhgltnisse sind und welche Vorkehrungen bei der 
Operation zu treffen sind. Augerdem erhglt man einen Hinweis auf 
Inkurabilit/tt wegen intraeranieller Geschwulstteile. 

Es sell noeh darauf  hingewiesen werden, dag bei Tumoren, die sich 
an der Grenze zwischen vorderer und mittlerer Sehgdelgrube in das 
Schgdelinnere ausgebreitet haben, die Blutversorgung der Retina ab und 
zu fiber einen Kollateralkreislauf via A. carotis ext. erfolgt. So effektvoll 
mitunter  die Ligatur der Externa gerade bei den inoperab]en Glomus- 
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tumoren hinsichtlich der Kopfger~usche ist, so deletar kSnnen die Folgen 
bei dem erw~,hnten Kollateralkreislauf sein. Die prophylaktische Unter- 
bindung oder Drosselung der A. carotis ext. ist somit bei extrem groBen 
Gesichtsschadeltumoren nicht ohne Risiko ausnahmlos anzuwenden. 

Abb. 9. Caro t i sang iogramm eines P a t i e n t e n  mit einer solit~ren I - Iypernephrommetas tase  in  der  
rechten  Fossa  in f ra tempora l i s ,  tier Orb i t a  und  tier Kieferh6hle  m i t  E inbruch  in den vorderen  Pot des 
Schl~fenhirns.  Der  Syphonabschn i t t  der  A. carot is  int .  wurde  du tch  das  Geschwals tgewebe nach 
l inks und  tier Mediaas t  bogenfSrmig  nach  oben ver lager t  (Pfeile). Das  Z e n t r u m  des in t racranie l len  

Tumoran te i l s  saB a m  O b e r g a n g  der vorderen  in  die mi t t l e re  Sch~idelgrube 

Die Probeexcision und die histologische Untersuchung 

Im allgemeinen erwartet man yon der Probeexcision und der histo- 
logischen Untersuchung die Sicherung der Diagnose und erhofft sich 
Hinweise auf Therapie und Prognose. In der Praxis ]iegen aber die Dinge 
nicht so einfach. 

Nat/ir]ich ist die Probeexcision kategorisch bei jedem ungew6hn- 

lichen Befund und die histologische Untersuchung jedes entfernten 

Gewebsstiickes zu fordern. Nicht selten kSnnen wir jedoch das Resultat 
nur unter Vorbeha]t verwerten. Wir f~hren 2 Grfinde an : 
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Eine Geschwulst setzt sieh --  es sei nur an die Mischtumoren, die 
Sarkorne, Chordorne u. a. erinnert -- je nach Zone aus sehr unterschied- 
lichen Strukturen zusarnrnen. Es komrnt deshalb vor, dab bei Stiickchen- 
excisionen, wie sie gerade bei Prozessen in der Tiefe der Nasenspalten 
hSufig sein diirften, nicht das charakteristische Gewebe gefai~t wurde. 
Weiterhin wandelt sich bei rnanchen Malignornen irn Verlauf der Er- 
krankung die Morphologie (l~etothelsarkorne, Mischturnoren usw.). 
Selbstversti~ndlich ~tndert weiterhin die Bestrahlung das Gewebe (siehe 
Carcinosarkorn). Der zuletzt genannte Urnstand spielt insofern bei 
den Gesichtssch£deltumoren eine Rolle, als rnancher Patient  ohne 
absolut sichere histopathologisehe Diagnose bestrahlt wird. Erst  naeh 
Durchbruch des Geschwulstgewebes dutch die/iul~ere oder innere Ober- 
fl£che kann die histologische Untersuchung nachgeholt werden. 

Die Excision auBen an der I t au t  ist leichter, fiberdies eine urnfassende 
Excision rnSglich (Pigrnentzellgesehwulst !). 

Wir erleichtern uns rnitunter die richtige Probeexcision aus der 
Nasenschleirnhaut, wenn wit vorher die Auskleidung rnit einem Watte-  
bausch bestreichen. Das turnorSs ver~nderte Gewebe blutet daraufhin 
(Wischphiinomen). 

Um die histopathologisehe Diagnose mSglich sicher zu stellen, emp- 
fiehlt es sich, das ganze wShrend einer Operation gewonnene Gewebe saint 
Knochen zu sarnrneln und eine Situationsskizze mit den numerierten Ent- 
nahrnestellen anzufertigen. Bei der spi~ter erfolgenden Durchrnusterung 
des Gewebes entpuppt sich rnancher zuvor als benigne oder sernimaligne 
betrachtete Tumor als Malignorn (Papillom, Cylindrorn, Basaliom u. a.). 
Die eingangs erwiihnte Unsicherheit in der Wertung einer Geschwulst 
dfirfte durch dieses Vorgehen verringert werden. 

Eine Besonderheit beziiglich der histopathologischen Diagnose yon 
Gesichtssch~delturnoren ist weiterhin, dab man oft ohne Zugangs- 
operation nicht an das Geschwulstgewebe herankornrnt. ZANGE (1950) 
lehnt die Aufdeckung des Gew~chses durch eine KieferhShlener5ffnung 
ab, wenn dadurch gesundes Gewebe geopfert werden rniil~te und bei 
VerzSgerung des den Krebs ausrottenden Eingriffes die Gefahr bestiinde, 
dab das Malignorngewebe in die Weichteile eindringen kSnnte. Andere 
Antoren befiirchten gleichfalls eine nachteilige Beeinfiussnng eines Tu- 
mors durch preoperative Manipulationen wie Polypenentfernung usw. 

Man wird yon Fall zu Fall entscheiden, welches Vorgehen am zweck- 
rn~tBigsten ist. Ausschlaggebend diirfte sein, dal~ durch rnSglichst friih- 
zeitige histologische Untersuchung die Grundlage fiir eine adgquate 
Therapie gesehaffen wird. Die probatorische Aufdeekung des verd~chti- 
gen Herdes stellt aber nach wie vor eine Methode dar, urn eine Frfih- 
diagnose zu errn6glichen. Leider wird yon ihr nicht so oft Gebrauch 
gernaeht, wie dies notwendig erscheint. 

Arch. klin.  exp. Ohr.-, 5ras. - n. Keh lk .ge i lk . ,  Bd. 187 (Xongrel~bericht 1966) 3 
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Um sich gerade bei den Prozessen inmitten des Oberkiefermassivs 
vor ]~berraschungen zu sichern, sollte gleiehzeitig wKhrend einer proba- 
torischen Operation aus der Tiefe der Wangenweichtefle yore Mundvorhof 
her verdKchtiges Gewebe entnommen werden. Wit haben auf Grund per- 
sSnlieher Erfahrungen, vor allem bei Cylindromen, den Eindruck, da$ 
bei bald nach einem die KieferhShle ausr/~umenden Eingriff auftretenden 
Wangenherden bereits zuvor ¢umorSse Ver/~nderungen vorhanden waren, 
abet nicht erkannt wurden. Gerade die Cylindrome wachsen gern bei 
Betrachtung mit bloBem Auge nicht erkennbar durch Xnochenkan/~lchen 
(Abb. 11) und entlang der l~erven (N. infraorbitalis !). 

Heutzutage dfirften diese Uberlegungen hinsichtlich der Nachteile 
einer probatorischen ErSffnung der KieferhShle unter bestimmten Vor- 
aussetzungen mehr theoretischer Natur sein. In der Regel erfolgt die Auf- 
deckung der Gesehwulst als erste Phase eines Eingriffes, dem nach Er- 
halt des histopathologischen Befundes (Schnellschnitt) die ad/~quate 
Operation folgt. Wenn auch der Schnellschnitt nicht absolut verl/~$hch 
ist, so gibt er doch h/~ufig darfiber Auskunft, ob ein strahlensensibler 
oder -refrakt/~rer, ein besser zu operierender oder zu bestrahlender, ein 
benigner oder maligner Tumor vorliegt. Im Zweifelsfalle wird tier Ein- 
griff abgebrochen und das Ergebnis einer eingehenden histologischen 
Untersuchung nach Einbcttung des Gewebes, eventuell nach Anwendung 
yon Spezialf/~rbungen, abgewartet. 

Besondere Vorkehrungen sind bei einer Probeexeision aus stark 
blutenden Tumoren in der Tiefe der Nase notwendig. Die Excision er- 
folgt, aueh wenn nicht sofort im Anschlu$ daran operiert wird, im 
Operationssaal in Intubationsnarkose, unter Umst/~nden unter Bereit- 
stellung yon Blutkonserven (bei An~mie !). 

Bei Lymphknotenbefall wird nieht Zeit mit einer Probeexeision vcr- 
geudet, sondern sofort eine Ausr/~umung nach den bekannten Richt- 
linien durchgeffihrt. 

Eine Probeexcision aus der Parotis machen wit nut noeh bei diffus 
infiltrierenden Prozessen, wenn Verdacht auf das ¥orliegen einer malig- 
nen Geschwulst (Carcinom, Sarkom bei Kindern), eine chronisehe Ent- 
zfindung, auf eine Sarkoidose oder degenerative Erkrankung besteht. 
Stellt man einen gut versehieblichen, indolenten Tumor ohne Parese fest, 
der schon ]/~ngere Zeit vorhanden ist, so wird es sich wahrscheinlich nm 
einen sogenannten Mischtumor handeln. Bei relativ raschem Wachstum 
kann auch ein Cystadenolymphom vorliegen. Bei diesen Vermutungs- 
diagnosen ersparen wit uns eine pr/~operative Probeexcision und holen 
eine mikroskopische Untersuchung erst nach der Exstirpation nach. Es 
l~6t sieh sieherer die histopathologische Diagnose stellen. 

Das Vorgehen bei tier Gewebsentnahme aus tier Ohrspeicheldr~se ist 
einfaeh: In Lokalanaesthesie 16sen wir mit einem Scherenschlag das 
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Ohr l i ppchen  vom Ansatz,  prgpar ieren die t t a u t  yon  der Parot isober-  

f l iche u n d  e n t n e h m e n  das Material.  
Zur  Frage,  ob u n d  wie m a n  bei Pigmentzellgeschwfilsten eine Probe- 

excision machen  soll, wird im einschl~gigen Kapi te l  er6rtert .  
Die Nadelbiopsie bevorzugen vor al lem In te rn i s t en ,  die sich mi t  

L y m p h k n o t e n e r k r a n k u n g e n  befassen. MAvEc u. Mitarb.  (1964) bzw. 
ENE~OTI~ (1965 - -  siehe Oneocytom) punk t i e r en  gelegentlich Parot is-  
tumoren .  Wi r  nehmen  schon deswegen yon  diesem Vorgehen Abs tand ,  
weft wir uns  n ieh t  des Eindruekes  erwehren kSnnen  - -  dasselbe gilt  f/ir 

die Probeexeision - - ,  dab durch Tumorzel laussaa t  Metas tasen bei 
Misehtumoren  n n d  Cyl indromen gesetzt werden k6nnen .  

IV. Spezieller Teil 

Prim{ire Tumoren des Gesichtsseh~idels 

a) Epitheliale Tumoren 

Das Adenom 

Die Adenome -- gutartige, fast nur aus Epithelien zusammengesetzte Neu- 
bfldungen -- sind ira Bereich des Gesichtssch~idels, abet auch in den Speicheldriisen, 
namentlich in der Parotis, seltcn. Die lV[cinungen der Autoren dariiber, ob es sick 
bei dem Adenom um eine Gesehwulst handle, gehen nach wie vor auseinander. 
Wir halten dicse Gebilde ffir benigne Tumoren, deren Bewertung wegen histolo- 
gischer Eigenheiten nicht immer leichg ist. 

Nach v. AnBE~TZ~Z beruht die Nannigfaltigkeit der Strukturformen auf ver- 
schiedenen Phasen einer gestSrten Sckretion. Die Adenome zeigen alveolgre, 
tubul~re oder tubulo-alveolare Formationen. Die yore Driisengewebe ausgekenden 
Adenome sind yore exokrinen Typ and produziercn in Imitation des Stammgewebes 
Sekret, welches nieht weggesehafft werden kann. Es kommt deshalb 5frets zur Bil- 
dung cystiseher tIohlrgume (Cystadenoma papilliferum), t~berdies bewirkt die 
variable Struktur des Cy~oplasmas, dag man diverse Untergruppen sehuf: das 
basophile Adenom, Adenome mit wasserhellen bzw. talgdriiseniihnlichen Zellen 
der Parotis. 

In der Praxis babcn wires in erster Linie mit Adenomen in der Nasc und in 
ihren NebenhShlen sowie in der Parotis zu tun. 

Das Adenom der Nase und der 2gebenh6hlen 

Die Kasuistik des Schrifttums ist sehr klein. An der Miinchencr Univ.-ttNO- 
Xlinik kam bisher kein derartiger Fall zur Beobachtung. ECKEgT-3/I6Br~S (1929) 
konnte 24 F~lle aus dem Schrifttum sammeln. In jiingster Zeit wurden yon £olgen- 
den Autoren einschligige Fglle bekarmt gegeben: tIosmxAWA u. Mitarb. (1940); 
WILLIAMS U. Mitarb. (1958); KVBO u. Mitarb. (1964); Sm~A~BE~ (1962). 

Genetisch werden die Adenome der Kiefer mit verlagertem Speicheldriisen- 
gewebe und mit Epithelien yon Cysten in Zusammenhang gebracht. Sie ent- 
wieklen sich in der KieferhShle oder in der Seitenwand der Nase, soweit man dies 
feststellen konnte. 

Makroskopisch handelt es sick um Gebilde mit einer g]atten oder hSckrigen 
Oberfl~che. Das r6tlich-gelbe oder grauweigliche Gewebe ist welch. 

3* 
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Feingeweblich sind die im Kiefer vorkommenden Adenome durch ihr sp~rlich 
entwickeltes Stromg und durch die Regelmgl~igkeit der epithelialen Strukturen ge- 
kennzeichnet. Ersteres enth~lt mitunter Kalkeinlagerungen (Adenom~ psammo- 
matosum). Die Epithelformationen ~hneln manchmal denen im Schilddriisengewebe 
(KvBo). 

Das Adenom im Kiefer w~chst expansiv. Trotz der histologischen Gu~artigkeit 
wurdon schon Destruktionen beobachtet (KuBo). Sitzt das Adenom primer in der 
Kieferh6hle, dann verdr~ngt es nach einer gewissen Zeit deren kn6cherne W~nde, 
vor a]lem die vordere, so da~ die Wangenweichteile und der Nasenboden (Gerber- 
wulst) vorgetrieben werden. Die Anschwe]lung der Wange schmerzt nicht. ])er 
Untersucher taster eine diffuse, knochenharte Vorw6lbung. Gleichzeitig senkt sich 
das Dach des oberen Mundvorhofs. Die in die Nase eingedrungenen Geschwu]st- 
massen bewirken eine Okklusion. 

Oberkiefer~denome k6nnen, wie die der Parotis, gleichzeitig auf beiden Seiten 
heranwachsen (I-IOSmKAWA). 

Die Diagnose stellt erst der Pathologe, wenn das durch die Operation ge- 
wonnene Material durchuntersucht wurde. 

Die Therapie besteht in der radikalen Exstirpation. Nach Er6ffnung der 
Kieferh6hle sieht man eine mit Schleimhaut bedeckte expansiv gewachsene Ge- 
schwulst, welche d~s Lumen mehr oder weniger einnimmt, vielleicht nur einen 
schmalen Zwischenraum zu den kn6chernen W~nden freilassencI. Man muB mit 
einer st~rkeren Blutung reohnen. Es kann notwendig werden, die A. carotis ext. 
zu drosse]n oder zu ligieren. 

Wie bei jeder Geschwulst w~chst ein nicht entfernter t~est welter. Es ist auch 
deshalb ~uf eine vollst~ndige Beseitigung zu achten, weft Adenome, trotz der 
oytologischen Merkm~le einer gutartigen Geschwulst, infiltrierend wachsen k6nnen. 

Der Weft einer N~chbestrahlung ist umstritten. Es erscheint d~her zweck- 
m~l~iger, yon einer ]~estrahlung abzusehen und die Kranken kurzfristig w~hrend 
der ersten Jahre nach dem ]~ingriff zu kontrollieren. 

Im allgemeinen ist die Prognose gut. Absolut sicher vor einer malignen Umwand- 
hmg ist m~n jedoch nicht. 

Das Adenom der Parotis 

Die Adenome  der  P~ro t i s  s i tzen m i t  Vorl iebe als weiche, gu t  abgrenz-  
bare,  br/~unlich gef~rbte  Gebi lde m i t  vorwiegend  g l a t t e r  Oberfl~che ~m 
oberen  Drf isenlappen.  Sie k6nnen  bis zur  Gr6[~e e~nes Apfe]s heran-  
wachsen.  Kle inere  Adenome  s ind  bezfiglich ihrer  Kons i s t enz  und  F ~ r b e  
wie ein entzf indl ich ver/~nderter L y m p h k n o t e n  besch~ffen. 

Die t yp i schen  Adenome  zeigen eine alveol~re,  tubul/~re, tubu lo-  
~lveol/~re und  auch bei  den sol iden Ep i t he l fo rma t ione n  t rabecu]~re  An-  
o rdnung  der  Ep i the l i en  m i t  e inem sp~r]ich Gef~l~e e n tha l t e nde n  S t roma.  
Le tz te res  sch ick t  Sep ten  in  das  P a r e n c h y m .  Die Wesensgle ichhe i t  mi~ 
normalen ,  sekre tb f ldenden  u n d  die k]einen Ausff ihrungsg£nge zusam-  
mense tzenden  Zellen k o m m t  in der  Po tenz  zur  S e k r e t p r o d u k t i o n  zum 
Ausdruck .  J e  nach  der  Cytop lasmabeschaf fenhe i t  un te r sche ide t  m a n  
verschiedene  A d e n o m t y p e n :  Das basophi le  Adenom,  das  A d e n o m  m i t  
wasserhel len  Zellen, Adenome  m i t  talgdrfisen/~hnlichen Zellen, das  
A d e n o m  mat s t a rke r  Verschle imung,  das  eosinophi]e A d e n o m  (Onko- 
cytom) .  Schliel~lich g ib t  es noch Tumoren, welche Area le  m~t dem Auf-  
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bau eines Adenoms erkennen lassen, z.B. das Adenoadamantinom. 
Diese Kategorie yon Neubildungen wird jeweils in den einsehlggigen 
Kaloiteln er6rtert. 

Die Adenome der Parotis kommen im Gegensatz zu denen der Kiefer, 
bei welehen keine Pr/~valenz eines Gesehleehts besteht, anseheinend bei 
Frauen h~tufiger als bei M/Lnnern vor. Sie sind selten. I{AtrcI~ (1959) gibt 
ihre H~ufigkeit mit 0,4O/o (2059 Speiehelgesehwtilste), GLXs~I~ (1962) mit 
0,8°/0 (5281 aus dem Sehrifttum zusammengestellte Speieheldrtisen- 
tumoren) an. Das pers6nliehe Krankengu~ der Autoren ist somit jeweils 
klein. 

Die Adenome waehsen langsam und verdr/~ngend. 
Die Diagnose wird dureh den Histopathologen gestellt. Bei der Ope- 

ration wird sieh der Verdaeht auf ein Adenom erheben, wenn man auf 
brgunliehe, gelegentlieh versehleimte Gebilde st613t, z.B. bei dem aueh 
Cysgen aufweisenden Mueoepidermoidtumor. 

Das basophile Adenom hat  allem Ansehein naeh seine ~'ghigkeit zur 
Sekretbildung bewahrt, die Gesehwfilste k6nnen zeitweise ansehwellen. 
Naeh KraKLI~ u. Mitarb. (1951) maeht dieser Typ 0,6°/0 yon 909 Spei- 
eheldriisen aus. 

Das Adenom mit wasserhellen Zellen verdankt  seinen Namen dem 
hellen, sehaumigen, optiseh seheinbar leeren Cytoplasma (clear-cells, oft 
mit wasserhellen Zellen iibersetzt), l~A~:cI~ (1959) sprieht yon einem 
vaeuol~ren Adenom. BAI:~I~ u. Mitarb. (1953) sahen diesen Typ doppel- 
seitig auftreten. 

Nur in Parenthese sei vermerkt, dal3 gelegentlieh eine Hypernephrom- 
metastase mig diesem Adenom verweehsel~ werden kann, wenn erstere 
unbemerkt vom Knoehen auf Weiehteile iibergreift, z. 13. in die Orbita, 
wie wit dies bei einem Fall beobaehteten. Der Verlauf kl/~rt gewShnlieh 
den Saehverhal*. 

Die Adenome mit talgdrtisen/thnliehen Zellen wurden naeh GL/~SEI~ 
(1962) bisher dreimal (FooT~ u. F~AZELL 1 Fall; l~Alrc~I u. MAssI~orr 
2 F~lle) beobaehtet. Man bringt diesen Typ mit den omnipotenten 
Gangepithelien genetiseh in Zusammenhang. Talgdriisen~hnliehe Zellen 
werden fibrigens aueh sonst in der Paro~is angetroffen. 

v. ALB~I~TI~I (1955) erw/~hnt noeh die Adenome, welehe eine starke 
tIyalinbildung des in den Vordergrund tre~enden Stromas bei Ver- 
sehm~lerung der Zellstr~nge -- dig migunger anzutreffende Wirbel- 
bildung der Zellen erinnert ihn an das Meningeom --  oder eine erhebliehe 
Versehleimung zeigen. Bei letzteren handelt es sigh um dasselbe Gewebe 
wie bei den neuerdings als Mueoepidermoidtumoren bezeiehneten Ge- 
w/~ehsen. 

Die Differentialdiagnose hat  vor allem zur Aufgabe, dig Miseh- 
tumoren der Parotis abzugrenzen. Als wiehtiges Kri~erium sieht v. AL- 
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BtlRTINI, dab bei den Adenomen in der Regel das mesenchymale Stroma 
nut kiimmerlich engwiekelt is~. 

Die Prognose is% im allgemeinen gut. Aber aueh bei dieser Art yon 
Tumoren kann es zur I%ezidivierung kommen. Metastasen in den Lymph- 
knoten oder in der Lunge sind selten (LANG~R, 1958). 

Bei der Therapie sind dieselben Dinge wie bei der Exstirpation der 
anderen Adenome des Gesiehtssch&dels zu beachten (siehe Onkoeytom). 

Das Cystadenoma papilliferum 

Das Cystadenom gilt als eine Sonderform des Adenoms. Seine Be- 
ziehungen zu dem papill£ren Cystadenolymphom sind noeh nieht ge- 
klgrt. Man pl/idiert im allgemeinen daf/ir, diesen Gewgehsen die Eigen- 
schaft einer selbstgndigen Gesehwulst zuzuerkennen. Im Cystadenom 
sammelt sieh das Produkt der Tumorzellen in untersehiedlieh grogen 
Cysten an, in welehe das Epithel mit eehten oder uneehten Papillen 
hineinproliferiert. Im Gegensatz zum Cystadenolymphom fehlt die 
lymphatisehe Komponente. v. Au3]~TINI ist skeptiseh, ob sieh beziiglieh 
der Beziehungen zum lymphatisehen Gewebe immer so einfaehe Rieht- 
linien bezfiglieh der Nomenklatur aufstellen lassen. Er fand bei 2 seiner 
F£11e in der unmittelbaren Naehbarsehaft lymphatisehes Gewebe. 

Wie dem aueh sei, das als typiseh bezeiehnete Cystadenomgewebe isg 
makroskopiseh dureh den Gehalt zahlreieher, versehieden groGer Cysten, 
manchmal nur ein einziges Cavum, mi~ einer serSsen, gelblieh gef£rbten 
oder aueh diekeren, gelegentlieh kolloidalen aeidophilen Fltissigkeit als 
Inhalt eharakterisiert. Urn die Gesehwulst finder sieh eine unter- 
sehiedliehe dieke Kapsel. Die Oberfl£ehe ist glare, stellenweise vorge- 
buekelt. 

Das Gewebe zeigb eine derbe oder prall-elastisehe Besehaffenheit. Die 
Gesehwulst ist im ganzen gew6hnlieh klein, sie erreieht in der Igegel die 
GrSl3e eines Taubeneis. 

Feingeweblieh sieht man multiple zot~ige Papillen mit einem ein- 
oder zweireihigen, oft kubischen Epithel, dessen Kerne dieht gelagerg 
sind. Die Epithelien, welehe die I-Iohlr£ume auskleiden, sind flaeh. 
v. AL~Tn~I  fand im Stroma eines Cystadenoms PsammomkSrnehen. 
Das bindegewebige Stroma ist meistens nur kiimmerlich vorhanden. Im 
Gegensatz zum Cystadenolymphom fehlt in den Septen das lympha- 
tisehe Gewebe. 

Bemerkenswert ist, dab sieh im Epithel aul3er den fibliehen aueh 
zylindrisehe Zellen mit oxyphilem Cytoplasma finden (,,helle Zellen"). 
Sie/~hneln mit ihrem optiseh leeren (glykogenreiehen) Cytoplasma den 
Elementen des tIypernephroms. Ab und zu enth£1t das Epithel aueh 
Sehleimzellen. 
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Die Cystadenome werden genetiseh mit den Epithelien vor allem der 
groBen Ausffihrungsgi~nge, seltener mit den Streifenstiieken in Zusam- 
menhang gebraeht. 

Als Prgdilektionsorte gelten in erster Linie die Parotis, dann der 
Unterkiefer, der weiehe Gaumen sowie die Sehleimhaut yon Wange und 
Lippe. Beide Gesehleehter sind unter ihren Tr/~gern gleiehhiufig ver- 
treten, es besteht keine Altersabhgngigkeit. 

Die Cystadenome waehsen langsam, bei einer interkurrent sieh ein- 
stellenden Entzfindnng aueh einmal raseher eine GrSl]enzunahme zei- 
gend. 

Die Diagnose wird im allgemeinen naeh der Exstirpation der Ge- 
sehwulst gestellt. Alle pri~operativen Untersuehungsmethoden sind 
unzuverlgssig, aueh das Sialogramm besagt nieht vial. Mitunter wird der 
Inhalt abpunktiert, or bildet sieh raseh wieder, wie bei den anderen 
Cysten. Die histopathologisehe Diagnose ist sehwerer als beim Cystadeno- 
lymphom, dessen Strnkturen nieht so different wie beim Cystadenom sind. 

Bei der Differentialdiagnose ist vor allem der lV[ueoepidermoidtumor 
in Erwggung zu ziehen. Bei Einstreuung yon kleinsten Inseln lympha- 
tisehen Gewebes, wird man bei Dominieren der typisehen Strukturen 
dazu neigen, eher ein Cystadenom als ein Cystadenolymphom zu diagno- 
stizieren. 

Die Therapie besteht in der vollstgndigen Exstirpation, d.h.  bei 
Sitz in der Ohrspeieheldrfise in der totalen Parotidektomie unter Seho- 
hung des N. faeialis. 

Die Prognose ist mit Vorsieht zu stellen. Es gibt einmal Fglle, bei 
denen sieh trotz histologiseh gutartiger Kriterien die Tumoren kliniseh 
bSsartig verhielten. Aul]erdem wurde fiber die maligne Entartung soleher 
Gewgehse beriehtet. 

Das Cystadenolymphoma papilliferum 

Synonyme. Adenolymphom, Whartin-Tumor, Branehiom u. a. 
Die hier zu er6rternde Gesehwalst trifft man fast nur in und nahe der 

Parotis an, selten in der Submandibularis. I~a~rc~ (1959) beriehtete yon 
einem Cystadenolymlahom an der Wange. Bisher wurde im Sehrifttum 
nut ein Fall mit Lokalisation am harten Gaumen bekannt (tt~DRICK). 
Am Hals bekommt man naeh eigenen Erfahrungen dieses Gew/~ehs etwa 
einmal w/thrend 10 Jahre in einer KHnJk mit grSBerem Krankengut zu 
Gesieht. 

Die Cystadenolymphome maehen 2--6°/0 aller Speieheldrfisentumoren 
aus. Es sind bis heute etwa 400 F/~lle publizier~ worden. 

Makroskopiseh haben wit es mit rundlieh-ovalen Gebilden bis zur 
GrSge eines ttfihnereis zu tun. Das Gesehwulstgewebe ist yon weieher 
Konsistenz. GewShnlieh umgibt es vollst~ndig eine Kapsel aus Binde- 
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gewebe. Letztere kann stellenweise fehlen. Die Oberfli~che erscheint glatt, 
an manchen Partien vorgewSlbt. Auf der dunkelrot bis grauweil~ ver- 
farbten Schnittflgche ist das Gewebe solide oder mit Cysten variabler 
GrS•e durchsetzt. Die ttohlrgume enthalten eine kolloidale, eosinophile 
Masse mit cholestearinartigen Nade]n (Voswv~). Zelldetritus oder mit- 
unter auch stellenweise eine milehig getrfibte Flfissigkeit. 

Das feingewebliehe Bfld bestimmen 2 Gewebskomponenten: 1. ein 
auf dfinnen Stromasepten aufsitzendes Epithel und 2. lymphatisches 
Gewebe mit sekundiiren Keimzentren. Das Epithel besteht aus kubisehen 
oder zylindrisehen Zel]en -- gewShnlich aus 2 Reihen -- mit einem eosi- 
nophilen gekSrnten Cytoplasma. Die kleinen dunkel gefi~rbten Kerne 
]iegen lumenw~rts in der Zelle. Typisch sind die zottenartigen Ver- 
~stelungen im Hohlraumsystem des Cystadenolymphoms. Das lympha- 
~ische Gewebe treibt die Papillen mitunter polypSs auf. 

Eine Besonderheit des Epithels ist sein Gehalt an Sehleimzellen und 
vor ahem Onkocyten (wahrschein]ieh regressiv veri~nderte Speiehel- 
driisenepithe]ien, siehe 0nkocytom). 

Man ist sieh fiber die Bedeutung der 0nkoeyten noch nicht im k]aren. 
Das Vorkommen dieser Zellart auch im Cystadenolymphom hat schon 
zu Unstimmigkeiten bezfiglieh der Nomenklatur geffihrt. Ihr Vorhanden- 
sein veranlal~te manchen Antor zur Deutung der Genese, wie wir noeh 
sehen werden (VosT~s~). 

Aufschlul~reieh sind in jfingster Zeit erhobene elektronenmikrosko- 
pisehe und histochemische Befunde an Onkocyten yon Cystadeno- 
lymphomen und Onkocytomen, um dies vorweg zu nehmen. Die in 
beiden Geschwfilsten anzutreffenden 0nkoeyten (oxyphile Zellen der 
Nebenschilddriise ---- Hfirthle- oder Askanazyzellen der Schilddriise) 
zeigen fibereinstimmende Feinstrukturen. Auffallend ist der Reiehtum 
yon Mitoehondrien in manchen Zellen. W~hrend die dunklen Zellen des 
Cystadeno]ymphoms sich durch viele Mitochondrien auszeichnen, ver- 
mil~te man letztere weitgehend bei den hellen Zellen. Die auch bei licht- 
optischer Betrachtung gut erkennt]iehe Basalmembran zwischen dem 
Epithel und dem ]ymphatischen Gewebe ist gut dargestel]t. Die basalen 
Zellen des Cystadenolymphoms haben feine fingerartige Fortsgtze, welche 
offenbar der Verzahnung der Gewebselemente dienen. 

Die Onkocyten hatten ein kfimmerlieh ausgebildetes Ergastop]asma, 
nut spi~rlich Ribosomen. Auch der Golgi-Apparat und die fibrigen Zell- 
organellen wiesen eine Unterentwicklung auf. Die Enzymmuster der 
Onkocyten beider oben genannten Tumoren stimmten iibrigens mit dem 
der Streffenstiieke fiberein, ein Itinweis auf die Herkunft der Onkocyten. 

Dal~ man sich im Hinblick auf die ungewShnliehe Verflechtung yon 
Gewebskomponenten schon seit lgngeren Zeit fiber die Histogenese Ge- 
danken maehte, liegt auf der Hand. Nach GLXS~R (1962) zog man fol- 
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gende Urspriinge in Erwggung: 1. Heterotopes Speicheldriisengewebe in 
parotisnahen Lymphknoten,  2. versprengtes Pharynxentoderm, 3. bran- 
chiogenes Gewebe (Cyste), 4. heterotopes Thymusgewebe, 5. neben der 
Parotis angelegte orbitale Inklusion, 6. heterotopes Tonsillengewebe, 
7. chronisch-entzfindlich oder durch Stauung ver~tndertes Parotisgewebe, 
8. das Drfisenparenchym selbst. Die i .  und die letzte These fanden die 
meisten Anhanger. V O S T ~  (1954) hat  schon vor einiger Zeit auf die 
Anwesenheit yon Onkocyten in den Cystadenolymphomen hingewiesen. 
Er  h~lt es fiir mSglich, dab irgendein l~eiz zugleich eine Wucherung des 
lymphatischcn Gewebes, welches bekanntlich bei vielen Ohrspeichel- 
driisen normalerweise nachweisbar ist, und eine adcnomatSse Wucherung 
der Onkoeyten auslSse. Zu diesen 13berlegungen bewog VOSTEES ein 
Befund, wo zu beobachten war, dal~ die Bindegewebskapsel eines 
Adenolymphoms an der Stelle unterbrochen war, an we]chen dem Tumor 
ein lymphatisches Gewebe anlag, und sich ein schmaler Zapfen aus Speichel- 
driisengewebe in die Geschwulst ausdehnte. Es bestand hier ein konti- 
nuierlicher ~bergang yon Speicheldriisen- in Tumorgewebe (Vos~E~s). 

Man denkt somit heute in erster Linie an eine Fehlentwieklung yon 
Speieheldrtisensprossen wahrend der Embryonalzeit  oder an eine erst 
postnatal auftretende SpeicheldriisenstSrung. Die intra- und extra- 
glandulare Lage der Cystadenolymphome ]ie~e sich dutch die Aus- 
sprossung yon Speicheldrfisenepithelien bzw. irritativ oder durch andere 
Vorg~nge bewirkte Ver]agerungen yon derartigen Epithelien in lympha- 
tische Elemente erkl~ren. Im grol~en ganzen stimmen die Ansichten der 
Autoren dariiber fiberein, dab wires  mit echten Geschwiilsten und nicht 
mit entziindlichen Proliferationen im Sinne eines reaktiven Abwehr- 
vorganges zu tun haben. 

Die Cystadenome treten meistens bei M~nnern (etwa 7:1) im hSheren 
Alter, Durchschnitt:  50--60 Jahre, auf. Sie wachsen in der Regel lang- 
sam. Die Anamnesen dauern bis zu 3 Jahren. l~ascheres Wachstum 
beruht gewShnlich auf einer Begleitentziindung. Selten wurde gleich- 
zeitig eine Tuberkulose gefunden (CoLLISS) (bisher 4 Fall@ 

Am meisten stSrt die Betroffencn die Geschwulst in der Parotis. Nur  
selten bestehen Schmerzen oder eine Facialisparese (bisher i Fall publi- 
ziert). Das Cystadenom kann gleichzeitig bilateral oder einseitig multi- 
lokul~r auftreten. XAHA~S~TSOS U. Mitarb. (1959 -- zit. nach H_~sTSCX- 
MASS u. Mitarb.) sammelte aus dem Schrifttum 20 F~tlle yon Cystade- 
nomen mit doppelseitigem Auftreten. 

Das yon H~D~ICK (1962) am Gaumen eines glteren Mannes beob- 
achtete Cystadenolymphom mit typischem Feinbau wurde zuf~tllig 
anl~l~lich einer Zahnkontrolle entdeckt und bestand fast unver~ndert 
10 Jahre. Die eine Konsistenz wie Gummi aufweisende Geschwulst lieB 
sich leieht ausschglen. Die Mucosa mul~te allerdings mitentfernt  werden. 
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Es sei noeh erw~hnt, dal~ vereinzelt ein geh~uftes Vorkommen in 
einer Familie beobachtet wurde. 

Die Diagnose stellt der His~opathologe. Wir kennen jedoch gewisse 
Hinweise, welche bereits vor der Operation den Verdacht auf ein Cysta- 
denolym]?hom aufkommen lassen: Es gibt kaum eine andere Parotis- 
geschwulst, welche so weir hinten unten in der Peripherie des Parotis- 
gewebes oder gar aul]erhalb des Driisenparenchyms ihren Sitz hat. Im 
Sialogramm fiel uns schon auf, dal3 sieh ein Hohlraum mit dem Kontrast- 
mittel naeh Art einer Cyste ffillte. Solche extrakanalikul~ren Depots sieht 
man zwar in geringerem NIaBe auch bei Carcinomen oder in einer ehro- 
nisch-entziindlieh ver~nderten Parotis (eigene Beobachtung). Die 
Anamnese der genannten Erkrankungen unterseheidet sich aber inso- 
fern, als sie beim Cystadenolymphom Ignger als bei den beiden anderen 
genannten Prozessen ist. 

Die Therapie besteht in der totalen Parotidektomie mit Erhaltung 
des ~N. facialis. Die vollst~ndige Entfernung der Parotis ist indiziert im 
Itinbliek auf die MSgliehkeit einer multilokul~ren Entwieklung, auf das 
Weiterwachsen zuriickgelassener Tumorreste und wegen der Gefahr einer 
malignen Entartung. Letztere ist sehr selten. Die bisher publizierten 
Fglle werden zum Tefl angezweifelt. Der letzte bekarmt gegebene Fall 
stammt yon R l T v , ~  u. Ylitarb. (zit. nach P~,R~ezxr u. Mitarb. 
(1962). 

Die Rezidivneigung soll nicht gering sein (GLXs~, 1962). F o o ~  u. 
Mitarb. sahen 6 Rezidive bei 50 FMlen. 

Die Prognose kann man generell als gut bezeichnen. 

Das Onkoeytom 

Synonyme. Oxiphfles, acidophfles oder eosinophfles (granul~res) 
Adenom, Pyknocytom, granular-cell-adenoma u. a. 

Allem Anschein nach handelt es sich beim Onkocytom um eine 
Sonderform des tubular oder trabecul£r gebauten Adenoms (LA~G~, 
1955). Die Onkocyten (Schwellzellen, ttA~Pv, lZL, 1936) wurden erstmals 
1897 yon Sc~A~E~ beschrieben. Sie sind wahrscheinlich alternde 
Zellen, welche an vielen Stellen wie in der Hypophyse, der Sehilddrfise, 
der BTebenschilddrfise, im Kehlkopf, Oesophagus usw. normalerweise 
vorkommen. Die Bedeutung der grol~en, deutlich gegeneinander ~b- 
gegrenzten, reichlich feinkSrniges, eosinophil granuliertes Cytoplasma 
enthaltenden Zellen ist noch unbekannt. Sie stellen vielleicht das mor- 
phologische Substrat versehiedener Phasen eines metaboHschen Vor- 
ganges dar. Nach MAtzo (1961) soll ein regressiver Zustand als Zeichen 
einer Zellalterung yon einer mehr proliferativen Phase abgelSst werden. 
Zuvor existierende Zellen wfirden substituiert und in ein Stadium mit 
ausgesprochener Differenzierung und sich verst~rkt anf~rbendem acido- 
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phflen Protoplasma fibergehen. Aul~er in alterndem Gewebe beobachtet 
man Onkocytcn (Pyknocyten) stellenweise in Adenomen, Cyst~denomen 
u. a. Der Pathologe spricht dann yon Adenomen usw. mit onkocyt~ren 
Elementen. Von einem Onkocytom so]l dann nur die Rede sein, wenn 
alas Gcsehwulstgewebe fiberwiegend ~us jenen Elementen besteht 
(H~P~n~) .  Es ist einleuchtend, dal~ man nicht immer pr~zise die 
Grenze ziehen kann, so d ~  sieh Schwierigkeiten mit der ~omenkla tur  
ergeben kSnnen. 

Die Onkocyten sind in den Geschwfilsten alveoliir, trabecul~r, ~n 
Ket ten  oder KnStchen angeordnet. In  der Regel besitzen die Ze]len nur 
einen, ausnahmsweise mehrere Kerne. 0fters sieht m~n Pyknocyten.  Die 
Vermehrung erfo]gt h£ufig dutch Mitosen, seltener durch karyokineti- 
sche Vorg~nge. Zwischen den Zellh~ufen erkennt m~n wenig Stromu mit  
Gef~l~en. Die Form~tionen der Onkocyten schwanken in Abh~ngigkeit 
yore Tumorsitz, z.B. trifft man in diesen Tumoren mit Lok~hsation in 
der Parotis und in den kleinen Speicheldriisen 5frets S~ulen und Streffen 
der Zellen. 

Im Gesichtssch~de] kommen die Onkocytome mit Vorliebe in der 
~2arotis und in anderen Speieheldrfisen, ~m G~umen und in den Nasen- 
hShlen vor, wenn mun yon denen in der 0rbit~ absieht. 

Parotisonlcocytome 
Die Grenzen zwischen den Onkoeytomen und den onkocyt~ren 

Adenomen lassen sich, wie bereits hervorgehoben, nicht immer scharf 
ziehen. Wird ein Adenom oder anderer Tumor mit onkocyti~ren Elemen- 
ten frfihzeitig operiert, dann dfirfte der Grundcharakter des Geschwulst- 
gewebes dominieren. Bei l~ngerem Bestehen durchsetzen ~tlem Anschein 
nach immer mehr Onkoeyten das Gewebe. 

Die Parotisonkocytome sind sehr selten. Kn~KLI~ u. Mitarb. (1951) 
gaben in einer Summelstatistik -- 909 Tumoren der Ohrspeicheldrfise --  
die tt~ufigkeit der 0nkocytome mi~ 3o/0 an. GL£sw~ (1962) land im 
Schrift tum 38 gesicherte und 6 fr~gliche, ItAMP~Z (1962) 36 F~lle bei 
einem persSnlichen Tumormaterial  yon 11 F~llen -~ 47 Onkocytome. 
Die jfingste Zusammenstellung st~mmt yon E~]~RoTIt (1965), der unter  
Einsehlu]] yon 7 eigenen Fi~llen auf eine Gesamtzahl yon 53 Tumoren 
tier hier zu erSrternden Art  kam. Diese 7 0nkocytome wurden zwischen 
1950 und 1964 unter 1019 Patienten, welche wegen Speicheldriisen- 
tumoren operiert werden mul~ten, n~chgewiesen. E ~ E ~ o ~  verffigt somit 
tiber eine der grSBten publizierten Statistiken: 6 Parotis- und 1 Sub- 
m~ndibul~ronkoeytome. 

~qach t t ~ P ~ L  erkranken Frauen fast doppel~ so h~ufig wie Mi~nner. 
Durchschnittsalter : Mi~nner 61, Fr~uen 64 Jahre. 
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Die Parotisonkoeytome waehsen langsam als abgekapselte Gebilde. 
Die Schnittfl~ehe des homogenen, weiehen, braun bzw. braunrot ge- 
f/~rbten Gewebes ghnelt der eines banal entz/indlieh ver£nderten Lymph- 
knotens. Die Tumorzellen sind vieleekig, lgnglieh-spindlig. Im Verband 
sieht man zwisehen den Zellgrenzen Zwisehenr/~ume, was auf der Fixie- 
rung nieht frisehen Gewebes beruhen sell. Das Cytoplasma enth/ilt in 
sehwankender Diehte und Anf£rbbarkeit das oben erw/~hnte Cytoplasma 
mit seiner spezifisehen XSrnelung. LeCztere differiert innerhalb der 
Tumorzonen. Mitunter trifft man helle, dunkle oder ,,kolloidale" 0nko- 
eyten HAMr~Ls an. Die reiehlieh Chromatin enthaltenden kleinen Zell- 
kerne erseheinen regelrecht, rundlieh, infolge Pyknose besonders dunkel 
und klein. 

Fensterungen des Gewebes -- makroskopiseh zeigt das Gesehwulst- 
gewebe mitunter  Cysten ( E ~ o T J z )  --  enthalten Eiweigsubstanzen, 
gelegentlieh aueh einen mehr oder weniger sehleimigen Inhalt.  Die 
K6rnehen im Cytoplasma sind PAS-negativ. Am Rande des Tumors 
sieht man ab und zu Sehlguehe mit dr/isigem und kubisehem Epithel 
ausgekleidet, welche stark mit Eosin sieh anf£rbendes Sekret enthalten. 
Aueh solide Zellsehl/iuehe mit Plattenepitheleharakter sind anzutreffen. 
Solehe und andere Differenzierungen treten jedoeh gegeniiber den 
typiseh aufgebauten Tumorzonen zur/iek (HA~P~aL). 

Wahrseheinlieh entstammen die Onkocyten dieser Neubildungen den 
kleinen Ausffihrungsggngen der Speieheldr/isen (F~Rou)I; SCHAeFeR). 

Allgemein findet man die Onkoeytome in die Klasse der gutartigen 
Gew/~ehse eingeordnet, was unseres Eraehtens nut  besehr£nkt riehtig ist. 
Wir behandelten eine Frau mit einem Parotisonkoeytom, welche bei 
einem Lokalrezidiv zahlreiehe Absiedlungen am Halse zeigte. Aueh 
andere Autoren beriehteten yon Absiedlungen der Parotisonkocytome, 
um dies vorweg zu nehmen (IIA~F~L; MAacvCCI). Wit  haben somit 
aueh bei diesen Tumoren eine Grenzverwischung zwisehen Gut- und 
B6sartigkeit bzw. ein kontr£res Verhalten zwisehen Morphologie und 
klinisehem Verhalten. 

Kliniseh zeiehnen sieh die Onkoeytome der Parotis dureh eine lange 
Existenz ohne weitere Besehwerden aus. Sie verursaehen, solange sie 
absolut benigne sind, keine Sehmerzen und keine Paresen des Faeialis. 
Raseheres Wachstum ist immer verd/~ehtig auf maligne Entartung.  Als 
Besonderheit ist noeh das gleiehzeitige Auftreten in beiden Ohrspeiehel- 
dr/isen zu erw£hnen (CHAI;n~Y). Bei einem eigenen Fall --  eine junge 
Frau --  entwiekelten sieh in einer Drfise und entlang des Ausf/ihrungs- 
ganges mindestens 6 Adenome mit onkoeytKren Nestern, allem Ansehein 
naeh ein Ubergangsstadium der Onkoeytombildung. 

Die Diagnose stellt der Pathologe, wenn aueh das eigent/imlieh 
braun gefgrbte Tumorparenehym -- es ist sonst nur bei Adenomen zu 
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sehen -- don Verdacht anf das Vor]iegen dieses Gewichses erweeken 
kann. E ~ o T I ~  wandte die Nadelbiopsie an nnd konnte damit prg- 
operativ die Diagnose stellen. 

Differentialdiagnostisch sind versehiedene Tumoren auszusehliegen. 
I{AMPEI~L will vor ahem 2 andere Nenbildungen abgegrenzt wissen: den 
nlueoepidermoiden Speieheldriisentumor (reiehlieh Glykogengehalt, spar- 
]iche und schwaehe oxyphile Granula, die an die wasserhellen Zellen 
der Epithe]kSrperehen erinnern). Die Onkoeyten ghneln mehr den oxy- 
phflen Welssehen Zellen der Epithelk6rperchen. Bekannt sind die 
intracellulgren Sehleimbfldungen dieser Gesehwfilste (Epith6]ioma g 
doable m4taplasie Masson-Bergers. Mucoepidermoidtumoren- bzw. -car- 
cinome) (B60t~). 

HAMPERL denkt in diesem Zusammenhang noeh an den Typ des 
Speicheldrfisenadenoms mit einer vollkommenen Versehleimung (Zellen 
dureh zartes Stroma zu grogen Haufen verbunden, keine deutliehen 
Zellgrenzen, daher aueh keine L6sungstendenz). Das Cytoplasma ist 
f/~dig, wabig, es farbt sieh mit HE blau-violett and mit Schleimf~trbungs- 
mitteln. Die Waben sind etwas grSBer und flieBen zu Vaeuolen zusammen. 
Die oft pyknotisehen Kerne der Zellen ~hneln allerdings denen der 
Onkoeytome. 

Zu erwahnen ist noeh, dab beim Cystadenolymphoma papilliferum mit 
ihrem diehten oxyphilen Zelleytoplasma Elemente auftreten, welehe 
denen der Onkoeytome entspreehen. Es finder sieh dabei anch das Bild 
eines trabeeul/tren Adenoms. JAsr~ bezeiehnete das papillgre Adeno- 
lymphom daher als ,,Onkoeytom", was spgter hinsiehtlieh der Nomen- 
klatur Verwirrung stiftete. Das Onkocytom enth~lt keine lymphatisehen 
Zonen. Onkoeyten sind fibrigens auch im Adamantinomgewebe naeh- 
zuweisen (HAMP~RL). 

Hinsiehtlieh der Parotisonkologie ist noch die Differentialdiagnose 
gegenfiber den sogenannten Misehtumoren yon Bedeutung (E~ROTH). 
Das ~berwiegend der Misehtumorstrukturen gibt ffir die Diagnose den 
Aussehlag. Sehwierigkeiten k6nnen auftreten, wenn das normale Parotis- 
gewebe Onkoeyten enth/~lt. 

Die Therapie der Parotisonkoeytome besteht in der vollst/~ndigen 
Parotidektomie. Man mug mit einer multizentrisehen Entstehung reeh- 
non und bei dem Eingriff aueh auf die Grenzen der Loge, vor allem in 
Riehtung Ausffihrungsgang, aehten. Die vollst~ndige Beseitigung ist 
aueh im Hinbliek auf die MSgliehkeit einer malignen Entartung zu ver- 
langen. Mit I~ezidiven ist zu reehnen. 

Das Nasen- und Nebenh6hlenonkocytom 

Es liegen vereinze]t Berichte fiber Onkocytome der Nase vor (I-IA~- 
r~RL). Lo~s~I~ u. NoGIcctlI beobaehteten bei einem 55j~hrigen Mann 
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ein Onkocyfom der rechten unteren Nasenmuschel, welches in die Kiefer- 
hShle und das Siebbein sowie die Orbita eingedrungen war. Trotz In- 
filtrierung der Muskulatur, wie bei einem Carcinom, land man histologiseh 
die Kriterien eines benignen Tumors. A~D~fi u. Mitarb. (1964) behandel- 
ten einen 55j~hrigen Mann mit einem Nasenonkocytom, welches eine 
rezidivierende Epistaxis verursaehte. Das als rStHche Masse impo- 
nierende Onkoeytom blutete leicht bei Beriihrung. RSntgenologisch sah 
man lediglich eine Verschattung der NasenhShle, keine Knoehendestruk- 
tionen. 

Die Therapie hat die restlose Exstirpation naeh breiter Aufdeekung 
der Gechwulst (Rhinotomie nach Movxw) zur Aufgabe. 

Onkocytom des Gaumens 
57ur yon A_~Bo~ (1935) wurde bisher eine derartige Geschwulst 

beobachtet; sie sal~ am barren Gaumen. 
Die Prognose der Onkocytome ist im allgemeinen gut, aber mit Vor- 

sicht zu stellen. Es sind laufende Kontrollen notwendig. 

Das maligne Onkocytom 

Bedenklieh ist immer, wenn es bei einem vom Pa~hologen als gu% 
artig betraehtefen Onkocytom zu Knoehendestruktionen kommt. Man 
filldet dann auch histologiseh eine Invasion des Geschwulstgewebes in 
den Knochen. Gew6hnlich bemerkten die Patienten an dem raschen 
Wachstum, dab die Gesehwulst ihren Charakter gewandelt hat. 

Unter den beiden yon H A M ~ L  (1962) beschriebenen Fallen yon 
Nasenonkocytom befand sieh ein 73jahriger Mann mit einer Gesehwulst, 
die yon der unteren Nasenmuschel ausging. Trotz Radikaloperation 
kam es zu einem Lokalrezidiv mit Einbruch in die Parotis und zu einer 
Absiedlung in die region~ren Halslymphknoten. Bei einem eigenen Fall 
machte sich die Umwandlung in ein Malignom durch eine Faeialis- 
parese bemerkbar. Es folgten dann die Metastasen am Hals. EX~OTH 
konstatierte, dab die maHgne Entartung um so wahrscheinlicher bei 
rascherem Wachstum sei, je l/~nger die Geschwulst bestehe. Unter seinen 
7 F/~llen befand sich ein maligne gewordenes Onkoeytom; es lag terminal 
ein Adenocareinom vor. Dauer der Anamnese dieses Falles: 19 Jahre. 

Metastasen eines maligne gewordenen Onkocytoms in entfernten 
Organen ste]lten ]3AUE~ u. BAV]~ (1953) lest (Leber, Lunge). 

Therapie. ]3ei den malignen ~ormen des Onkocy~oms ist nach den 
Richtlinien der Malignombek/~mpfung vorzugehen: Bei Parotisonko- 
eytomen radikale Exstirpation unter Einsehlul3 der ~achbargewebe 
(Masseter, Unterkiefer) und bei Lymphknotenbefall kombinierter 
Kopf-I{alseingriff mit Blockresektion der Halsmetastasen. Im Gesiehts- 
sch/~del ist die befallene Region breit yon auBen aufzudecken und eine 
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Exs t i rpa t ion  im Gesunden  anzus t reben.  U m  nichts  zu vers~umen,  is~ 

eine Nachbes t rah lung  zu empfehlen.  
Nach  den  bisher vorl iegenden Ber ich ten  ist  die Prognose auf  l£ngere 

Sicht  anscheinend n ich t  so g/instig. Man muB aber  noch mi t  e inem 
defini t iven Ur te i l  abwar ten ,  bis eine gr5Bere Serie yon  Beobach tungen  
vorliegt.  

Der  Mucoepidermoidtumor  

Tyloisch ffir diese yon ST~W~T u. Mitarb. (1945) Ms Sonderform der SpeicheL 
drfisentumoren herausgestellte Geschwulst -- friiher yon MASSO~ und BE~G~ 
(als Epith6lioma £ double m6talolasie), H~PE~L u. a. besehrieben -- ist das Vor- 
kommen folgender 3 Ze]]typen: epidermoide, intermedi~re und sch]eimbfldende 
Elemente. Weiteres Kennzeiehen ist der intraepitheHale oder in Cysten angesam- 
melte Sehleim, ein Produkt yon Beeherzellen (Anf~rbung mit Muzicarmin, wein- 
steinsaurem Thionin, PAS-positiv naeh Diastasevorbereitung usw.). 

Im Bereieh des Gesiehtsseh~dels treten diese Gesehwiilste in der Parotis -- 
2--9°/o s~mtlieher Speieheldriisentumoren --,  am Gaumen, an der Wange sowie im 
retromolaren Areal des Unterkiefers (zentrale mandibul~re Mucoepidermoidtumo- 
ren) auf. Diese Lokalisationen h~ngen mit der Herkunft yon Epithelien der Parotis 
(Schaltstiicke des Ausfiihrungsganges), der kleinen Speichel- und verlagerter 
Retromolardriisen am Unterkiefer zusammen. Man r/~umt dem Mueoepidermoid- 
tumor gegenfiber dem verwandten Misehtumor eine besondere Stellung auch des- 
wegen ein, wail seine Cancerisierungsquoten erheblieh hSher sind, um dies vorweg 
zu nehmen. 

Von 144 Mucoepidermoidtumoren BgAs~t~s u. Mitarb. (1962) hatten 109 ihren 
Sitz in dan groBen Speicheldriisen. In der Parotis manifestieren sie sieh als abge- 
grenzte oder diffus im Parenchym sieh ausbreitende GewEehse. Die zuerst genannte 
Form beobachtet man vet ahem bei Frauen. Die knotenf6rmig auftretenden 
Tumoren besitzen eine Kapsel, welche allerdings stellenweise fehlen kann. Die 
Schnittfl/iche dieser Gebilde zeigt ein homogenes Gewebe, welches mit Schleim 
enthaltenden Cysten durehsetzt ist. Feingeweblieh bestehen sie aus Pflaster- 
epithelien und Sehleim- bzw. Becherzellen. Im Stroma erkennt man Lager yon 
Sehaumzellen, Verkalkungen und ttyalin (B~rASKAI~). Im Gegensatz zu diesem bei 
hohem Reifegrad des Parenchyms relativ gutartigen Gew~chses stellt sich die 
zweite Form fiberwiegend bei MErmern ein. Hier vermiBt man eine Kapsel. Das 
Tumorgewebe geht kontinuierlich in das Drtisenparenchym fiber. Ab und zu ver- 
meint man bei soliden Partien ein Adenom vor sieh zu haben (braune Farbe). Das 
feingewebliehe Bild der zweiten Form wird beherrscht yon den IntcrmediArzellen 
(kleine, dunlde Kern@ Die Anordnung dieser Zellen entsprieht stellenweise 
denen in Dr/isen. Die SehnittflEehe des Gesehwulstparenehyms is?~ frei yon Cysten. 

Die einen Autoren halten die Mueoepidermoidtumoren generell fiir Malignome 
mit untersehiedliehem Reifegrad, andere ffir benigne oder semimaligne Geschwiilste 
mit einer allerdings hohen Cancerisierungsquote, die aiM Mucoepidermoidearcinome 
die Kriterien der urspriinglichen I~eubildung bewahren. 

Die als gutartig betraehteten Gew~ehse kSnnen destruierend trotz Fehlens der 
morphologisehen Kermzeichen eines Malignoms in die Naehbarschaft, vor ahem 
in Knoehen, eindringen. Bei dam Fall yon HV, OHEL U. Mitarb. (1961) war ein Mueo- 
epidermoidtumor aus der Kieferh6hle in die Nase eingebrochen. 

Die mit der Gesehwulstausbreitung einhergehenden Knochendestruktionen 
sind am Unterkiefer am besten zu erkennen. In dan Defekten sieht man fleck- 
f6rmige Sehatten (Verkalkungen) eingestreut. 
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Der Pathologe stellt die Diagnose. Bei den Parotismucoepidermoidtumoren 
wird man bei den cystischen Formen schon wi~hrend der Operation Verdaeht 
schSpfen, well man derartige Veri~nderungen bei ~umorSsen Prozessen sonst kaum 
sieht. Die histopathologisehe Diagnose ist dureh die Neigung der Intermedi~rzellen 
zur Polymorphie erschwert. 

Differentialdiagnostiseh kommt vor allem der Mischtumor in Betracht. 
Die Therapie besteht in der radikalen Exstirpation. 

Mit Vorsieht ist die Prognose zu stellen. AuBer der hohen Cancerisierungsquote 
hat man die Neigung aueh der histologisch als benigne deklarierten Tumoren zu 
Rezidiven zu bedenken. Noeh Jahre naeh einer Operation kann am Ort der Prim~r- 
geschwulst ein Rezidiv auftreten. Das Vor]iegen der malignen Form gibt sich durch 
ausgedehnte lokale ZerstSrungen, eine Absiedlung in die reagion~ren Lymph- 
knoten und Fernmetastasen (Skelet, Lunge, Gehirn) zu erkennen. 

Das Papfllom 

Seit KnAMn~ 1847 ers~mals den Namen ,Papillom" gebrauchte und 
dami t  diesem fibro-epithelialen Gebilde eine Sonderstellung einr~umte, 
befai~ten sich zahlreiche Autoren mit  dessen Problemen, welehe wegen der 
ungewShnlichen Rezidivneigung, der Divergenz zwisehen gutar t igem 
morphologischem Aspekt  und bSsartigem klinischem Verhalten sowie 
wegen ihrer 5Teigung, ins Maligne abzugleiten, auftauchten. HOPMAN~ 
(1883) meinte, es g&be ,,weiehe" und , ,harte" Papillome, wobei erstere 
den mit  Cylinderepithe], letztere mit  Plattenepithel  bedeckten Schleim- 
hautarealen ents tammen sollen. Diese Unterteflung - -  frfiher manche 
Verwirrung bewirkend - -  ist fiberholt; denn auch die mit  Cylinder- 
epithel bedeckten Papillome kSnnen , ,hart" sein ( I~oE~TZ,  1938). 
Auf  der anderen Seite versteht  man die Sehwierigkeiten bei der Klassi- 
fizierung yon Papillomen angesiehts der an sich variablen Befunde ent- 
zfindlich und tumorSs ausgelSster Epithe]proliferationen der Nasen- 
sehleimhaut. Wenn heutzutage im Schrfft tum noeh ab und zu yon einem 
harten Papillom die l~ede ist, dann stellt dies eine historische Reminis- 
zenz dar;  gemeint ist damit  ein fibroepitheliales Gebflde im Sinne einer 
eehten Geschwulst. 

Dem HNO-Arzt  sind die Larynxpapil lome zur Genfige bekannt.  Sie 
unterscheiden sich yon denen des Gesichtssch&de]s ; erstere kommen fast 
nur  bei Kindern vor, wachsen exophytiseh, d. h. nicht destrukt iv in die 
Tiefe und werden ohne Vorliegen besonderer Umstiinde kaum maligne. 

Die Papillome der oberen Luftwege hingegen entwickeln sich meistens 
zwischen dem 40. und 70. Lebensjahr, wachsen nut  auf  einer Seite, selten 
bilateral (37o~Is ;  SErDV, LL). Sie rezidivieren in grS]~eren Zeitabsti~nden 
und neigen h£ufiger als die Larynxpapil lome zu einer ma]ignen Ent-  
artung. M~nner erkranken h~ufiger als Frauen (2--3:1).  

Es sind bis heute e~wa 250 F&lle yon Papillomen in der Nase und den 
NasennebenhShlen publiziert worden. Die Zah] der persSnlichen Beob- 
achtungen ist hingegen klein. PFISTn~n~ (1961) berichtete z.B., dab in 
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der Heidelberger tINO-Klinik w/~hrend 6 Jahren bei einer Frequenz 
yon etwa 200 NebenhShlenoperationen pro Jahr  nur 1 Nasenneben- 
hShlenpapfllom festgestellt wurde. An der 3/[iinchener Univ.-NHO. 
Klinik wurden zwischen 1952 und 1965 insgesamt 5 Patienten mit einem 
Papillom im Bereieh des Gesichtssch~dels beobaehtet (LoEBELL). 

Nur vereinzelt finden sich im Schrffttum Statistiken, in denen das 
Krankengut  fiber Jahrzehnte  erfaBt und analysiert werden konnte. 
Solche Zusammenstellungen sind besonders lehrreieh, weft sie aueh Hin- 
weise auf die naeh l£ngerer Latenzzeit auftretenden Caneerisierungen 
geben. BUTTLS, g (1955) berichtete yon 61 zwisehen 1907 und 1953 an 
der Mayo-Klim'k beobaehteten F~llen. Darunter  befanden sich 40 ab- 
solut gutartige Papillome der Nase und ihrer NebenhShlen. B. BROW~ 
(1964) erfaBte 336 Nasentumoren, die w~hrend eines Zeitraumnes yon 
10 Jahren cur Behandlung kamen; 228 davon wurden nachuntersucht. 
24 Kranke hat ten Nasenpapillome. Mit weiteren 6 Eigenbeobachtungen 
maeht  dies 30 F~lle aus. 1NoRIgIS (1964) land in seiner Klinik ein Kranken- 
gut yon 28 Fgllen (Zeitspanne: 20 Jahre). 

Wie ein toter  Faden zieht sieh durch das einschli~gige Sehrift tum die 
Unsieherheit in der klinisehen und morphologischen Bewertung der 
Nasenpapillome. Es gibt gutartige und yon Anbeginn an maligne 
Papillome (B. Bgow~ : 9 prim£r maligne Papillome; 5 M~nner, 4 Frauen). 

Ein Problem ist die Einstufung der F~lle, bei denen sieh trotz b5s- 
artigen klinischen Verhaltens (iiberstiirzte Rezidivierungen, Knoehen- 
destruktionen u. a.) der histologische Befund nieht adi~quat verh£1t. Man 
betrachtet  diese Gewi~chse als Pri~cancerosen oder als semimaligne Tu- 
moren. Aus Zweckm~13igkeitsgrfinden behalten wit die Unterteilung der 
Papillome in gut- und bSsartige Prozesse bei, sind uns aber stets der 
Unsicherheit einer Digniti~tsbestimmung mancher Papillome bewugt. 

Die morphologisch gutartige Form des Papilloms 
Am Gesichtssch/idel sind Papillome in der Nase --  erstmals 1855 yon 

Br~L~OT~ besehrieben --,  in den NebenhShlen bzw. in beiden gemeinsam, 
an der Sehleimhaut des barren Gaumens, des Alveolarfortsatzes und auch 
aul~en an der Nasenhaut anzutreffen. Auf die papillomatSsen Prozesse 
der Haut  gehen Mr hier nicht n~her ein. Wir verweisen auf das ein- 
schl£gige Sehrifttum (G~ITH~R U. T~ITSCH, 1957). 

Die Nasenpapillome sitzen mit Vorliebe im Vestibulum bzw. an der 
Grenze zwischen t t au t  und Schleimhaut sowie in der Tiefe der HShle. 
Je  welter entfernt yon aul3en die Papillome sind, um so vorsichtiger 
miissen sie prognostisch bewertet werden. Beide Tumorgruppen mani- 
festieren sieh klinisch untersehiedlieh (~A~X). 

Die Naseneingangspapillome --  selten befinden sie sieh am Boden 
oder der Seitenwand --  sind gutartig und neigen wenig zur Cancerisie- 

Arch. klin. exp. Ohr.-, Nas.- u. Kehlk.tteilk. ,  Bd. 187 (Kongrel3bericht 1966) 4 
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rung. Wir kennen sie als warzenartige, solit~r oder multipel auftretende, 
derbe, breitbasig oder gestielt aufsitzende, je nach Epithelbeschaffenheit 
rStHche oder weiBliehe Gebilde. Nur bei extremer GrSBe verursachen sie 
eine Okk]usion usw. 

Die zweite Kategorie yon Nasenpapfllomen sitzt primer in der Tiefe 
der lqasenhShle, in der Regel in der unteren H~lfte, selten oberhalb des 
I~iveaus der mittleren Muschel, meistens an der Seitenwand. Der Winkel 
zwischen KieferhShle und Siebbein scheint bevorzugt betroffen zu sein. 
Von der Seitenwand her dringen die Papfllome leieht in die benachbarten 
Sinus ein. Die Konsistenz soll vorwiegend weich sein. Sie bilden trauben- 
henkelartige Gebilde, welehe in das Nasenlumen h~ngen. Die Farbe ist 
im Vergleich zu den banalen Polypen intensiver (rot). Da diese Papillome 
lange latent wachsen, so beschr/~nken sie sich nach klinischer Manifesta- 
tion gewShnlich nieht mehr auf die lqase, sondern haben nach Ver- 
dri~ngung der knSchernen Wiinde, welche sie spi~ter usurieren, aueh die 
angrenzenden NebenhShlen erfaBt. 

Die sich prim/~r in den NebenhShlen entwickelnden Papillome sind 
seltener. Am h~ufigsten finder man sie in der KieferhShle und im Sieb- 
bein, ab und zu in einer der genannten Zonen allein. Papillome in der 
Kieferh6hle beobachteten HO~IGREN, SAXI~N, KI~AlVIER U. Solvi, PFISTERER 
U.a. Siebbeinpapillome sind eine Rariti~t. Stirn- und KeilbeinhShle 
werden 5fters sekundar, namentlich bei malignen Papillomen in den 
ProzeB miteinbezogen. Im fortgeschrittenen Stadium nehmen die Ge- 
sehwiilste gewShnlieh den grSBten Tefl des destrnierten Gesichtsschadels 
ein. 

Bei einer Operation findet man bei einem primi~ren Nasenneben- 
hShlenpapfllom in der Regel den tIohlraum mehr oder weniger mit 
weiBlich-rStliehen, blumenkohlartigen Massen angeffillt, umgeben yon 
einer chronisch-entzfindlich bzw. polypSs veriinderten Mucosa. 

Die feingewebliche Struktur ist auBerst bunt. Typisch ffir das exo- 
phytisch waehsende benigne Papillom ist der mehrschiehtige-, mehr- 
stufige- 20--30 Zellagen-Uberzug mit einem metaplastisch entstandenen 
Ubergangs- oder Plattenepithel. Letzteres zeigt gewShnlieh nur eine 
minimale Verhornungstendenz. ])as Epithel proliferiert zuerst flachen- 
haft, so dal] eine F~ltelung der bandartigen Schicht resultiert. FL~ISC~a 
(1958) machte darauf aufmerksam, dab die Epithelien unterschiedlich 
formiert sind und wurzelartige Verankerungen im Stroma vorkommen. 
Die Pathologen beaehten, ob das Bindegewebe die Aufwerfungen des 
Epithels mitmacht oder nieht und spreehen jewefls yon eehten oder 
Pseudopapillen (v. ALBERTINI). Aus der M£chtigkeit des Epithe]mantels, 
der Zahl der Pseudopapillen, der Mitosenrate und aus dem Verhalten 
gegen/iber der basalen Membran ziehen sie R/ieksehl/isse auf die Art des 
Epithels. Bei starker Oberfl/iehenexpansion, Auftreten yon Implanta- 
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tionsmetastasen usw. werden die Papillome zu den semimalignen Tumo- 
ren gereehnet (v. A L ~ T r s I ) .  

Die Ultrastrukturen des mensch]iehen Nasenpapilloms zeigen keine 
bemerkenswerten Besonderheiten. W~c~SLW~ u. Mitarb. (1962) stellten 
gleiehfal]s bei einer Mundsehleimhautpapitlomatose dieselben Strukturen 
elektronenmikroskopisch wie an der gesunden Mundsehleimhaut lest. 
Der liehtoptische Befund lgBt keine l~iickschliisse auf eine immanente 
Determinierung zur Malignitgt des Papilloms zu. Bei sogenanntem 
,,ruhigem" Zellbfld kann es sein, dag der Patient im Begriffe steht, seinem 
Leiden zu erliegen. 

Die Genese der Papfllome ist ungeklgrt. Seit langem diskutiert man 
die Virusgtiologie. J£RvI (1944) fund in Papfllomze]len Einsehlul3- 
k6rperehen aus acidophilem Material mit einem Schleimmantel im 
Cytoplasma. GAITO u. Mitarb. (1965) konnteu hingegen in Zellen eines 
Nasenpapilloms keine Viruspartikelehen nachweisen. ME~s~ u. ScHuLz 
(1957) untersuehten menschliche Kehlkopfpapillome und entdeekten 
bei 2 Fgllen in den Epithelschiehten zahlreiehe unregelmggig im Cyto- 
plasma verteilte ellipsoide virusghnliehe KSrper. In anderen Zellen fielen 
perinuclegr teils homogene, teils feingranulgre intraplasmatisehe Ein- 
sehlugk6rper auf, die sie fiir ,,Virusplasma" hielten. FASSKE U. Mitarb. 
(1964) entdeekten in Ubereinstimmung mit den zuvor genannten Be- 
funden 200--240 m~ groge, intraepitheliale (Stratum spinosum) ellip- 
soide K6rperehen in Papillomen der Gaumensehleimhaut. Aueh andere 
Autoren besehrieben Einsehlugk6rperehen. BEgENDES (196i) fahndete 
vergeblieh naeh ViruskSrpern. Man mug in diesem Zusammenhang be- 
denken, dug das negative Ergebnis nieht alles besagt; denn es kann sein, 
dab nut die Induktion des Tumorwaehstums mit dem Virusbefall zu- 
sammenhgngt und spgter das Agens nicht mehr vorhanden sein mug. 

Wie es bei einer unklaren Genese iiblieh ist, diskutierte man ver- 
sehiedene Faktoren Ms m6gliehe Ursaehe, so aueh beim Papfllom, z.B. 
ein Trauma, eine Ozaena als Vorsehaden und eine Metaplasie des respi- 
ratorisehen Epithels. Letztere kann aber nieht generell als Vorstadium 
eines Papilloms betraehtet werden. 

Nicht verwunderlieh ist die Erwghnung einer Korrelation zwisehen 
banalen Nasenpolypen und Papillomen. RrsGsgTz prggte in diesem 
Zusammenhang den Begriff des invertierten Polypen, d.h.  eines Pa- 
pilloms dutch Einwuchern des Epithels in das aufgelockerte Polypen- 
stroma. Die fingerf6rmig sieh ausbreitenden Epithelien bilden Netze und 
Nester. SAx£N (1952) u. a. lehnen diese Genese der Papillome ab. 3/[an 
maeht auf die Diskrepanz zwisehen der IIgufigkeit der Polypen und der 
Seltenheit der eehten Papillome in der Nase aufmerksam. Im angel- 
sgehsisehen Sehrifttum werden papillomat6se Neubildungen 5fters als 
Ringertz-Tumoren bezeiehnet. I~I~GEI~TZ selbst trennte die mit Platten- 

4* 
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yon den mit Ubergangsepithel versehenen Papfllomen. OSBOR~ (1956) 
bezeiehnete erstere als Papillome, letztere aber als l~bergangs- 
epithelcarcinome. Man benennt heute solche Gebilde als Ringertz- 
Tumoren, welche als Papillom imponieren, yon den eigentliehen Papillomen 
aber verschieden sind. Die sogenannten Ubergangsearcinome verhalten 
sich klinisch anders als die Papillome (nicht so lange Uberlebenszeit). 

Die kHnisehen Erseheinungen der NasennebenhShlenpapillome sind 
je naeh Sitz and GrSl3e untersehiedlich. Kleine benigne Papillome be- 
stehen asymptomatiseh. Dringen sie in die Nase ein, dann erzeugen sie 
eine progressive 0kklusion. Oft haben die Kranken eine spontan oder auf 
Berfihrung des Tumorgewebes sieh einstellende, rezidivierende Epistaxis. 
Sie mul3 nieht immer ein ]=[inweis auf Malignit~t sein. Die Patienten bemer- 
ken h~ufig eine serSse oder eitrige Sekretion. Kopfsehmerzen sind selten. 

Das hervorstechendste Merkmal ist die Rezidivneigung. Das Gewebe 
yon Prim~rtumor und Rezidiv pfiegt gleich zu sein. Die Rfiekf/~lle treten 
meistens, aueh nach primer multipler Lokalisation, solit~r auf. Sie stellen 
sich durchsehnittlich 1--3 Jahre, mitunter raseher, 5fters naeh l~ngerem 
Intervall nach der ersten bzw. nach einer Behandlung ein. B. B~ow~ 
(1964) berichtete yon einem Patienten, bei dem innerhalb 20 Jahre 
35 Operationen vorgenommen werden muBten. 

Die Diagnose wird dureh die Rhinoskopie und die histologische Unter- 
suchung gesiehert. Mikroskopiseh sollte das gesamte, bei der Operation 
gewonnene Material untersucht werden, um dies vorweg zu nehmen, weft 
neben Arealen mit gutartigem Papillomgewebe Partien mit den Zeiehen 
eines maHgnen Waehstums vorkommen kSnnen. Der Pathologe rut sieh 
manchmal sehwer, weft die Papillome in Arealen sitzen, in deren Um- 
gebung eine chronisehe Entzfindung eventuell mit einer papill~ren 
Epithelstruktur schwelt. Man nimmt an, dab die Geschwulstentwiek- 
lung hierbei das Prim~re sei. Die Frage, ob die h~ufige Vergesell- 
sehaftung der Papfllome in der Nase mit banalen Polypen Zufall sei oder 
auf einem Stau des S~fte- und Blutstroms gerade am Kiefer-Ethmoid- 
winkel beruhe, der zu einem 0dem ffihre, wird diskutiert. 

Die RSntgenuntersuchung liefert keinen wesentliehen Beitrag zur 
Diagnose der benignen Papillome; die betroffenen ItShlen sind in 
uncharakteristischer Weise verschattet. Bei Nasenokklusion infolge 
einer entzfindlichen Begleitreaktion und dureh grSl3ere Papfllommassen 
werden die knSehernen KieferhShlen- und Siebbeinzellw~nde naeh 
Dilatation der Hohlr~ume unter Umst~nden usuriert, wobei solehe 
Destruktionen meistens einen Verdaeht auf ein bSsartiges Wachstum 
erweeken miissen. Auf der anderen Seite kSnnen aueh ma]igne Papfllome 
lediglieh mit einer Sinusdilatation einhergehen. 

Differentialdiagnostisch ist aul3er banalen l~asenpolypen eine papill~re 
Sinusitis abzugrenzen. Wir beobaehteten das gleiehzeitige Auftreten 



Klinik und Therapie der Tumoren des Gesichtssch~dels 53 

yon Nasenpapfllomen mit  einer derartigen papillaren Entziindung der 
Kieferh6hle. 

Die Therapie besteht in der Abtragung der Papillome. Die warzen- 
artigen Gewachse des Naseneingangs fagt  man einfaeh mit einem 
DoppellSffelchen und entfernt  die Gebilde saint Sehleimhautareal des 
Ansatzes. Die in der Tiefe der Nasen- und in den NebenhShlen sich aus- 
breitenden Papillome mfissen nach breiter Aufdeekung radikal beseitigt 
werden. Das Vorgehen naeh Mos-~E bzw. ZA~Gv~ ist adaquat. Man hat  
dann die beste Ubersicht, vor allem an der ScMdelbasis. Man mug schon 
beim ersten Eingriff bemiiht sein, die Papillome saint Basisstrukturen 
vollstandig wegzunehmen. Die Rezidive zeigen dann wieder die ver- 
hangnisvolle Tendenz der Caudalerania]ausbreitung. Man muB dann bei 
histologisch sieh zunachst noch gutartig gebenden Papillomen mit  einem 
Einbruch in die Orbita und in das Seh~tde]innere rechnen. 

Bei der Abtragung der Papfllome wird man darauf  achten, dag das 
Gewebe nieht auf die Schleimhautwunden zerstreut wird (Implanta- 
tionen ?). 

Eine Bestrahlung verhindert  nicht eine Rezidivierung. Dasselbe gilt 
aueh fiir die Verkoehung. Von einer Bestrahlung der Papfllome ist noch 
wegen eines anderen Grundes abzuraten. Unter  14 Fallen yon malignen 
Papillomen stellte B u ~ L ~  4 lest, die friiher bestrahlt worden sind. Ob 
hierbei das ,,Post hoc, propter  hoc" gfiltig ist, soll dahingestellt sein. 
Es ist aber in diesem Zusammenhang noch yon Interesse, dab NAJO~OS 
(1962) - -  um nur das Ergebnis einer Recherche zu bringen --  unter  
110 Fa]len yon Larynxpapfllomen (Kinder) 6 land, welche zuvor be- 
strahlt worden sind und an einem verkrebsten Papillom zugrunde 
gingen. Es gab sonst keine Todesfalle durch ein maligne entartetes 
Papillom. 

Die Prognose der benignen Papillome ergibt sich leider in erster Linie 
wahrend der Beobachtungszeit; denn der histologische Befund lagt in 
dieser tIinsieht im Stich. Man weig nie im voraus, zu welcher Kategorie 
der Papillome das betreffende Gew/~chs geh6rt. Die Patienten mtissen 
daher tanfend kontrolliert werden, eine Begrenzung auf 3 oder 5 Jahre  
gibt es nicht. Beim ersten Anzeiehen einer Rezidivierung ist sofort zu 
operieren. Wie sehwierig die Bewertung der h~ufig wiederkehrenden 
Papillome ist, ffihrt eindringlich der beim Fall 1 yon BE~ND]~S (1961) 
beschriebene Krankheitsverlauf vor Augen. Die Divergenz zwisehen dem, 
was der Kliniker beobachtete, und dem, was der Morphologe sah, ist 
geradezu pathognomiseh fiir Papfllome mit spgterer Cancerisierung. 

Das maligne Papillom 
Diese Form des Papilloms --  erstmals 1893 anscheinend yon KI~SSE~,- 

BACH erwahnt -- kann sich sofort oder erst fiber eine Zwisehenphase 
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zahlreicher l~ezidive eines primer benigne erscheinenden Papilloms ent- 
wickeln. Bei ersterem findet der Pathologe sehon im Anfangsstadium der 
Erkrankung Kern- und Zellpolymorphien, zahlreiche Mitosen bei einem 
infiltrierenden Wachstum. Diese Zeiehen geben sieh bei der Transfor- 
mierung eines benignen in ein malignes I)apfllom oft erst nach unter- 
sehiedlieh lang vorausgegangener klinischer Manifestation eines malignen 
Geschehens zu erkennen. Dazu kommt, dal~ sieh beiden Papillome- 
formen histologiseh nieht sicher bei l~outineuntersuchungen gegenein- 
ander abgrenzen lassen. 

Ein Verdaeht auf Malignit~t mul~ aufkommen, wenn die Papillome 
immer rascher eine behandlungsbediirftige Gr68e erlangen, Neuralgien 
und Schwellungen der Gesiehtsweiehteile zusammen mit Deformierungen 
der Knochen auftreten. Letztere kSnnen zu monstrSsen Verunstaltungen 
ffihren (BERENDES). Weiterhin leiden die Kranken unter rezidivierenden 
Nasenblutungen. Besonders verhAngnisvoll sind Destruktionen der 
Seh~delbasis mit Einwachsen der Gesehwulst in das Gehirn (B~wN~)Es; 
B~ow~; M~_aclAL-RoJAs). Diese Komplikation stellt zusammen mit 
einer Meningitis oft die Todesursaehe dar. 

Im Schrifttum ist eine Reihe yon malignen Papfllomen bekannt ge- 
worden. Jfingeren Datums sind Arbeiten von HALL (1937), SAX]~ (1952), 
V]~R~wR u. Mitarb. (1959), BE~V.~D]~S (1961), NorRIS (1962), SMITH u. 
Mitarb. (1962), MAXClAL-RoJAs u. Mitarb. (1963), B. B~ow~ (1964), 
MAx~w~Y u. Mitarb. (1965). Diese Tumoren sal]en in der Nase bzw. in 
Nase und KieferhShle, im Siebbein, in der Nase und in s£mtlichen 
NebenhShlen, am Septum. 

Wie bereits hervorgehoben wurde, sollte man nicht nur einen Tumor- 
quersehnitt, sondern systematisch das ganze Operationsmaterial durch- 
mustern. Dadurch entgehen Areale mit den Kriterien eines malignen 
Waehstums nieht so leicht der Entdeekung. 

Metastasen wurden in den region~tren Lymphknoten,  in der Lunge 
und Leber beobachtet (Bw~E~n~s; MA~BERY). 

Die Therapie besteht in der au2erst radikalen Ausraumung, wobei 
sich Sehwierigkeiten bei Infiltration der Dura ergeben. Man kann ver- 
suehen, die oberste Duraschicht vorsichtig abzuziehen. Die harte Itirn- 
haut  stellt bekanntlich gegeniiber den andrangenden Tumoren ]angere 
Zeit eine Barriere dar. Nur im Bereich des Siebbeindaehes und der 
Lamina cribrosa ist die Dura so diinn, dal~ sie leieht einreil3t. Hier mug 
die Dura --  wie sonst bei vSlliger Durehsetzung mit Tumorgewebe -- 
exeidiert und durch einen Ersatz die entstandene Lficke verschlossen 
werden. 

Die Prognose ist schleeht. Es dauer~ zwar die Latenz der Cancerisie- 
rung frfiher benigner Papfllome bis zu 10 Jahren (FLv4scH]m). Wenn 
sich ~ber die rasch waehsenden Rezidive der malignen Form eingestellt 
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haben, dann ist die Lebenserwartung nieht mehr grog. B. B~owN (1964) 
fund bei il~ren Patienten -- Beobuchtungszeit fiber 10 Jahre -- eine 
allgemeine Mortulit/~t des Pupilloms yon 530/0 . Von dan 13 Patienten mit 
einem malignen Papillom lebten noeh 9, n/~mlich 5 Mi~nner und 4 Frauen. 

Die Mischgeschwulst 

Bei der Besprechung des IV[ueoepidermoidtumors und des Papilloms 
wiesen wit wiederholt darauf hin, dab Kliniker und Pathologen nicht 
selten Sehwierigkeiten hi~tten, die biologisehe Dignit~t dieser Neu- 
bildungen prognostiseh zu beurteilen. Die Misehgesehwulst wird, wie das 
Cylindrom und der Aeinuszelltumor, heute gemeinhin als Prototyp einer 
semimalignen epitheliulen Neubildung herausgestellt. Die Beifiigung 
,,semimaligne" haben sehon viele Autoren mit l%echt beanstandet. Ffir 
das generelle Verhalten der Mischgesehwiilste erseheint diese Kenn- 
zeichnung (3/IASSON U.a.) nicht passend. ~'~Y~Tn~ u. Miturb. (1961) 
griffen einen Vorsehlag auf, den in letzter Zeit unter anderen Sfrss~tA~ 
(1959) machte; er nunnte das Bronchialadenom nicht eine semimaligne, 
sondern eine insidi6se Geschwulst (lat. insidiosus = hinterhi~ltig, heim- 
tfiekisch, unberechenbar). Mit der Beiffigung insidi6s wiiren, auch nach 
unserem Daffirhalten, die oben zitierten Gewi~ehse treffender eharak- 
terisiert; derm wit k6nnen selbst bei morphologiseh gutartigen Befunden 
oft erst 3--5 Jahre oder noeh sparer nach einer Operation, also rfiek- 
schauend, angeben, ob es sich um eine benigne oder maligne Grund- 
erkrankung handelt. Es sei an das Verhalten munches Cylindroms oder 
iMischtumors erinnert. Die Unberechenbarkeit und die heimtfiekische 
Ausbreitung gerade der CyHndrome sind allgemein bekannt. 0b man 
die Misehgesehwfilste weiterhin in ihrer Gesamtheit in die Kategorie der 
semimalignen Tumoren einstufen wird, erseheint im ttinblick auf die 
Untersuchungsergebnisse yon ENE~OTI{ (1965), uuf die wit noeh zu 
spreehen kommen, zweifelhaft. 

Der Name Misehgesehwulst, um zum Thema zuriiekzukehren, hat 
sieh trotz aller Einw&nde bis heute behauptet. WILLIS (1953), RAUCI{ 
(1959) u. a. propagierten den Ausdruck ,,pleomorphes Adenom", der im 
Sehrffttum h~ufig zu finden ist, well die Misehgesehwulst eine Sonder- 
form des Adenoms darstellt. Wenn wit nachfolgend weiterhin den alten 
Namen anwenden, dann wollen wit, wie L ~ o E ~  (I958), dies in dam Sinne 
gedeutet wissen, dug es sieh nut um eine deskriptive Benennung handelt 
und niehts fiber die tIistogenese ansgesagt werden soil. 

Bei den Mischgeschw/ilsten haben wit es naeh LarGER (1958) mit den 
feingeweblieh buntesten Tumoren des menschlichen K6rpers zu tun. 
Die Kontroversen fiber die Abstammung warden zugunsten der Autoren 
entschieden, welche die Mischgesehwfilste ffir epitheliale Neubildungen 
halten. Diese Anschauung fund durch Untersuehungen yon Gewebs- 
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kulturen eine weitere Stiitze. Bei den grolten Speicheldrfisen sollen die 
Zellen der Schalt- and Streffenstficke sowie Myoepithelien Ausgang der 
Geschwulstentwicklung sein. Letztere produzieren naeh den neusten 
Erkenntnissen, wie besthnmte MesenehymabkSmmlinge des Gew~chses, 
intercellulare Substanzen. t{istochemisch lassen sieh beide Komponenten 
d2fferenzieren (GL;4s~, 1962). Da die Myoepithelien auch in anderen 
exkretorischen Driisen vorkommen, z.B. in Sehweil~drfisen, so erkl~rt 
sich die Ubiquit£t der Mischgeschwiilste. Wir finden sie n£mlieh aul3er 
in den grol]en und kleinen Speicheldrfisen des Kopfes, in der Glandula 
laerimalis, im Kehlkopf, in der Trachea, an der I-Iaut des Seh~dels, des 
Gesiehts und der Extremit~ten usw. Speichel- und Schweil~drfisen stellen 
somit das Stammgewebe dar. 

Die bevorzugte Lokalisation der lYiisehgesehwulst in der Parotis geht 
aus zahlreichen Publikationen and den Erfahrungen in der Praxis hervor. 
Wit nennen nur die Statistik yon RAvcl~ (1959). Nach diesem Autor 
sal~en etwa 850/0 der im Sehrffttum bekannt gewordenen Speicheldrfisen- 
misehgeschwfilste in der Parotis, 6,5°/0 in der Submandibularis, 0,50/0 in 
der Sublingualis und 7,5°/0 in den kleinen Speieheldrfisen. Diese Quoten 
der ¥erteilung stimmen im grol]en ganzen mit denen anderer Autoren 
fiberein. 

Wenn wir yon den Mischgesehwfilsten der Haut absehen, treffen wir 
derartige Tumoren im Bereich des Gesichtsseh~dels noch am Gaumen 
und mitunter aueh in der Tiefe des Kopfes, z.B. im Gebiet der Fliigel- 
gaumengrube mit ~bergreffen auf die KieferhShle (siehe Abb.10) 
oder bei l~ezidiven auch median in der mittleren oder in der oberen 
Etage. 

Die Feinstruktur der Misehgesehwfilste ist unabh£ngig vom Sitz. Sie 
variiert innerhalb ein- und derselben Neubildung erheblieh. Zwischen 
den unterschiedlich gestalteten Epithelien sind bunt vermengt fibroide, 
sehleimige, knorpelige and andere Gewebskomponenten zu sehen. Das 
Durcheinander dieser Zellformationen und ihrer Produkte ist derart, dal~ 
jeder Versueh seheitern mul~, den Aufbau einer Rubr~zierung zugrunde 
zu leben. G ~ s ~  (1962) z~hlte £olgende Komponenten der Miseh- 
geschwulst auf: Myxoide und ehondroide Substanzen, Einlagerungen 
yon Fett, hyalinem Knorpel, Ka]k, Knochen oder hyalinen Massen. 
Zu finden sind ferner drfisige, pseudoadenoide, spindelzellige, myo- oder 
plattenepitheliale, carcinomatSse, sarkomatSse, retikul£re oder basaliom- 
artige Strukturen. Daneben sieht man auch onkocyten£hnHehe Zellen. 
l~ufen intercellul~re I-Iohlr£ume aul]erdem noch ein kribrfformes Gewebs- 
muster hervor, dann ist die Feinstruktur alles andere als monoton und 
einheitlich. ~berdies wandelt sich w~hrend des Gesehwulstwachstums 
der Aufbau zus£tzlich durch die Bildung yon epithelialem und mesen- 
chymalem Sch]eim (GL£s~, 1962). 
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Das sogenannte intercellul~re Intkrstitium fand im ttinbhkk auf die 
Produktion yon Skhleim usw. yon jeher das besondere Interesse der 
Itistopathologen. Selektivk F£rbungen und elektronenmikroskopiskhe 
Untersukhungkn geben wichtige Itinweise auf die im Gewebe statt- 
findenden Umbauprozesse, konnten lktztere aber nieht pr/~zise erkl~ren. 
Nach BOCK u. ~EYI~T:EI% (1964) besteht prim£r zwischen den Zellen des 
Misehgeschwulstgewebes kin Spaltraum. Gitterfaserdarstellungen, Pr/i- 
fung der Fuchselinophilie bzw. Orceinophilie unter Verwendung der 
Weinsteins£ure-Thionin-EinschluBf£rbung, der Phloxin-Safran-Farbung 
u. a. lieBen nicht sicher erkennkn, ob es sich beim Interstitinm des Miskh- 
tumors um pathisehe elastische oder um andersartige argyrophfle und 
kollagene Strukturen handelt. Unter dem Wachstum des Miskhtumors 
tr i t t  im Interstitinm zuerst ein engmaschiges Gitterfasernetz auf, dessen 
Ausbfldung eine sehleimige Verquellung mit Histolyse folgt. Wahrend 
der Ablagerung chondroider Grundsubstanz wird das Gitterfasernetz 
unter Aufl6sung der Epithelvkrb/~nde in Fragmente aufgeteilt. Die 
persistierendkn Gesehwulstzellkn runden sieh ab und sind dann yon 
Knorpelzkllen kaum noeh zu unterseheiden. In der letzten Phase des 
Umwandlungsprozesses treten skkund£re Hyalinisierungen auf. 

Im elektronenmikroskopisehen Bild erkannten BScK u. F]~yRT~t~ 
(1965), da$ wir kS bei dem im interkellul~ren Intkrstitinm erskheinenden 
Gitterfasernetz allem Ansehein naeh mit elastiskhen Faserstrukturkn 
ungewShnlieher Besehaffenheit zu tun haben. Die Fasern im Gewebe 
der Misehgesehwulst sehen anders Ms die gewShnlichen ausdifferenzierten 
elastiskhen Elemknte aus. Die Autoren vermutkn, dag die Fasern das 
Produkt einer Auseinandersetzung zwisehen dem Tumorepithel und der 
ungeformten Grundsubstanz seikn. 

Auf weitere histologisehk Eigensehaften gehen wit hier nieht n/~her 
ein. Es sei nut noeh hervorgehoben, dag die Kapsel der Mischtumoren 
versehiedkn dick ist. Sie kann so d/inn sein, dab sie beim Anfassen w£hrend 
der Operation sofort einrkil3t und sieh unter Umst/~nden breffSrmiger 
Tumorinhalt in die Wunde entlekrt. Es gibt auf der andkren Seite aueh 
sehr dieke tI/illen, so dab nicht die Gefahr einkS Tumoraufbruehs besteht. 
Besonderes Interesse fanden die Besehaffenheit der Kapsel und der 
Tumorperiphkrie, wie wit noeh sehkn werden. Welehe Bewandtnis kS 
mit den so oft zitierten Zellinvasionen in die Bindegewebskapsel und mit 
den Durchbrfichen des Geschwulstparknehyms in das Parotisgewebk hat, 
werden wit spKter er6rtern. Es ist allgkmein bekannt, dag die Miseh- 
geskhwulst stellenweise keine Kapsel besitzt. 

Aufgabe des Klinikers und des Pathologen ist es, bei den Miseh- 
gesehw/ilsten die Kriterien ausfindig zu maehen, welehe f/it ein kliniseh 
gut- oder bSsartiges Verhalten sprekhen. Da die Misehgesehwfilste der 
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Parotis zahlenmi~ig bei weitem fiberwiegen, so sei ihre Besprechung 
vorangestellt. 

Die Mischgeschwulst der Parotis 

Die benignen Mischgesehwiilste der Ohrspeicheldrfise wachsen in der 
l~egel sehr langsam. Gelegentlich zeigen sie eine merkliehe GrSl3en- 
zunahme. Das Durehsehnittsalter der Patienten liegt zum Zeitpunkt 
einer Behandlung im 3. und 4. Lebensjahrzehnt. Im Kindesalter, aber 
aueh bei Jugendlichen unter 20 Jahren, sind diese Tumoren eine gro~e 
Seltenheit. REIQVA~ (1963) behandelte 20 Kinder unter 15 Jahren, die 
Tr~ger eines Parotistumors waren. Unter den kleinen Patienten hatte 
keiner ein Mischgeschwulst. 

Die Lage der Mischgesehwulst in der Farotisloge kann sehr ver- 
sehieden sein. Die Mehrzahl der Gew&chse sitzt im oberen Parotislappen 
und inmitten des Drfisengewebes, seltener exzentrisch nahe dem Rand 
der Speicheldriise. Bei Wangentumoren kann es sieh um einen Miseh- 
tumor handeln, der mit akzessorischem Drfisengewebe am Ausfiihrungs- 
gang in Zusammenhang steht. Unangenehm ffir den Operateur sind 
bisweilen dig tiefer reiehenden, dem Facia]isstamm aufsitzenden Gebilde. 
Gelegentlieh umfassen in sigh gekrfimmte Tnmorknollen das Facialis- 
gefleeht. Seltener stS•t man im unteren Parotislappen oder in der Fossa 
retromandibu]aris auf eine Mischgeschwulst. Im letzteren Falle muB man 
auf kuriSse 57ervendislokationen gefaBt sein. AuI3erdem haben diese 
Gewaehse die 57eigung, einen Zapfen in das Spatium parapharyngeum vor- 
zuschieken, der paratonsill/~r die Konturen des Rachens verandert. Es gibt 
somit zahlreiehe MSgliehkeiten der Tumorlokalisation und Ausdehnung 
mit unterschiedlichen Auswirkungen auf die Topographic des 57. facialis. 

Dementsprechend variabel sind die aul3erlich sichtbaren Verande- 
rungen. Kleine Misehgeschwfilste imponieren in dem nicht palpablen 
normalen Parotisgewebe als mehr oder weniger derbe, je nach der anato- 
mischen Situation gut oder schleeht abgrenzbare und versehiebliehe 
Gebilde. Fast immer untersehatzt man die GrS~e eines Mischtumors auf 
Grund der Palpation und Inspektion. Der in der Tiefe des 1)arotisgewebes 
verankerte Tell entzieht sich selbst im Sia]ogramm der Beurteilung. 

Mit der Zeit entsteht an der Parotis eine VorwSlbung normaler gaut .  
Bei zellreichen, fiberwiegend myxomatSsen oder versehleimten Gewach- 
sen vermeint der Untersucher, eine ]~luktuation wahrzunehmen. Die 
Pseudofluktuation war schon Anlal3 zu einer Verweehslung mit einer 
Cyste oder einem Cystadenolymphom. Extrem groBe Parotismiseh- 
geschwiilste drangen in charakteristischer Weise das Ohrlappchen ab. 

Sehmerzen und Facialisparesen sind bei den benignen Miseh- 
gesehwfilsten so selten, dal3 sie praktisch als Kriterien einer Verkrebsung 
gewertet werden dfirfen. 
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Hinsichtlieh der Diagnose geht man heutzutage insofern anders als 
vor 10 oder 20 Jahren vor, indem man h~ufig auf eine prgoperative 
Probeexcision verzichtet. Wir verweisen hinsichtlich dieses Punktes auf 
die Ausffihrungen fiber die allgemeine Diagnostik. Den Standpunkt,  bei 
berechtigtem klinischen Verdacht auf einen Mischtumor yon einer 
Stfickchenexcision und INadelbiopsie Abstand zu nehmen, teilen auch 
andere Operateure. Der Schnellschnitt w~hrend eines Eingriffes enthebt 
dan Therapeuten der Mfihe einer Voroperation und erspart unter Um- 
st£nden dem Kranken eine Rezidivierung durch Tumorzellaussaat. Wie 
wir an anderer Stelle ausffihrten, kam es bei einer Frau nach prgoperati- 
ver transcutaner Probeexcision und nach einer umvollst~ndigen Opera- 
tion zur Bildung von 4 Rezidivknoten. Die eine dieser Geschwfilste sag 
direkt an der Unterfli~che der Hautnarbe.  Man kann nicht umhin, dieses 
Rezidiv mit der Probeexcision in Zusammenhang zu bringen. In  unserem 
Krankengut  finden sich weitere derartige Beobachtungen. 

Am wichtigsten ffir die Bewertung einer Misehgeschwulst erscheint 
uns die genaue postoperative Durchmusterung des ganzen Tumorgewebes 
unter Einschlu~ des Parotisparenchyms. Sie soll an Hand der erhobenen 
Befunde Hinweise auf spezielle lokale Verhi~ltnisse geben, die unter  
Umst~nden die Gefahr eines Rezidivs in sich bergen und auf die biolo- 
gische Dignit~t der betreffenden Geschwulst. 

Bei der Schilderung des Wesens der Parotismisehgeschwfilste zieht 
sich wie ein roter Faden die Ansicht durch das Schrifttum, auBer einer 
unvollsti~ndigen Exstirpation der Prim~rgeschwulst sei vor allem eine 
primer multiple Entwicklung der Mischtumoren schuld an dan h~ufigen 
Rezidiven. Diese Meinung vertreten seit ]angem vor allem franz5sische 
Autoren (DELA~UE, 1956). I~]SDO~ (1955) zog als Chirurg aus dan Thesen 
yon DELA~UV~ U. a. die Konsequenzen und propagierte die Entfernung 
des Mischtumors saint der Parotis unter Erhaltung des N. facialis. Viele 
Operateure haben die l~ichtlinien der franzSsischen Autoren fiir die 
operative Behandiung der Parotismischtumoren anerkannt (B]scKE~, 
1958; M~LK]S,  1960 u. a.). 

Dam Problem der primiir plurifokalen Entstehung der Parotismisch- 
geschwfilste ging jfingst auch RAucx (1959) nach. Von manehen Autoren 
wird bekanntlich die multflokul£re Bildung primi~rer Mischgeschwfilste 
ffir ~ul~erst selten gehalten. FooT]s u. Mitarb. (1954) entdeckten bei 
500 Patienten mit einem Mischtumor der Ohrspeicheldrfise nie einen 
Zweitherd. I~]~DO~ berichtete andererseits yon 15 unter 110 Kranken, bei 
denen synchron Satellitentumoren entstanden waren. D]SLA~UE (1956) 
eruierte eine Quote yon 20-40o/o bezfiglich einer plurifokalen Ent-  
wicklung yon Mischgeschwfilsten. Ansonsten divergieren die Mitteilun- 
gen im Schrifttum beziiglich dieses Verhaltens erheblieh. 
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RAVC~ (1959) sieht in versehiedenen Umst~nden Indizien dafiir, dal~ 
die erw~hnten multilokul~ren Tumoren in Wirklichkeit oft durch feine 
Ausl~ufer einer solit/~ren Gesehwulst zustande k~men. Einmal bef~nden 
sich die beobachteten Kn6tchen in n~ehster N~he der zusammen- 
h~ngenden Geschwulstmasse. Zum andern handelte es sich um Patien- 
ten --  900/o der F~lle --  mit einem Rezidiv, welche noehmals operiert 
werden mugten. RAvc~ (1959) vermutet,  dab die kleiuen Herde, deren 
Zahl im Schrifttum mit 5--15 angegeben wurde, durch kontinuier]iehes 
Wachstum oder eine Propagierung via Lymphgefgge entstanden seien. 
Eine wirklich multilokul~re Bfldung der Mischgeschwiilste sell nach 
RAvc~ selten sein. In  der Literatur  konnte er 22 F~lle, die einer strengen 
Kri t ik  standhielten, ausfindig maehen und einen eigenen Fall hinzu- 
fiigen. Im fibrigen sprechen auch unsere Erfahrungen in der Praxis f/Jr 
die These yon t~Avc~ (1959). Es bedarf weiterer Bem/ihungen, um in 
dieser Angelegenheit klarer zu sehen. 

Man sollte bei syn- oder metachron multflokul~r auftretenden Misch- 
tumoren tunlichst unterseheiden zwischen Patienten, bei denen zuvor 
nichts, auch keine Nadelbiopsie usw. unternommen wurde, und solchen, 
bei denen es sieh offensichtlich um ein Rezidiv naeh einer Operation 
handelt. Wie bereits mehrfach betont wurde, scheint aueh bei der 
Mischgeschwulst das Risiko eines Rezidivs dureh Tumorzellaussaat zu 
bestehen. 

Bag als weitere Ursaehe der yon den Autoren hervorgehobenen 
Rezidivneigungen der Misehgesehwfilste - -  die Quoten bewegen sieh 
zMschen 6 und 800/0 --  eine inad/~quate Operation in Betraeht zu ziehen 
ist, liegt auf der Hand. A~L~o~M (1936) u. a. gaben nun als Magst/~be 
f/ir die Beurteilung der Dignit/~t der lVlisehgesehw/ilste noeh folgende 
Kriterien an: Als Zeiehen der GutaI~igkeit werteten sie, wenn die 
Gesehwulst abgekapselt und wenig zellreieh war bei Fehlen einer Poly- 
morphie. Ffir semimaligne hielt man die abgekapselten Tumoren mit  
reiehlieh polymorphen Zellen, eventuell mit  basaliomatSsen oder eylin- 
dromat6sen Strukturen. Als verd~ehtig galten augerdem Napselinva- 
sionen ohne infiltratives Waehstum und eine multilokul~re EntMeklung. 
Zeiehen einer ausgeprggten Malignit/~t der lgisehgesehwulst stellten ein 
infiltrativ-destruktives Waehstum und eine Netastasierung dar. 

In  zahlreiehen Publikationen wurde auf diese Nriterien hingeMesen. 
Sie sind allgemein bekannt. 

E~E~OT~ (1965) versehaffte sieh dureh eingehende Untersuehungen ver- 
sehiedener Art  eines grogen Nrankengutes einen EinbHek in die Korrela- 
tionen zMsehen Zellstruktur bzw. anderen Gewebseigensehaften der Miseh- 
tumoren und den Rezidivierungs- some ?¢Ietastasierungsfrequenzen. 
Er  ging augerdem auf die Abh/~ngigkeit der Mortalitgt yon Trggern einer 
Misehgesehwulst yon den genannten feingewebliehen Kriterien ein. 
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ENv~OT~ (1965) unterteilte die Mischgeschwiilste bez/iglich ihres 
histologischen Aufbaues in 4 Gruppen: 1. Uberwiegend mesenchymale, 
zellarme Tumoren (239), 2. iiberwiegend zellreiche epitheliale Ncubildun- 
gen (105), 3. iiberwiegend mesenchymale zellreiche Gew/~chse (2), 4. keine 
sichere Komponentendominanz (63). 

S~mtliche Tr~ger dieser Neubildungen hat ten nach ciner Operation 
kein Rezidiv und keine Metastasen. Zellreichtum und Uberwiegen der 
epithelialen Elemente besagen nach diescr Recherche somit nicht, dab 
dem be~reffenden Mischtumor besonders die Gefahr einer Rezidivierung 
oder Metastasierung innewohne. 

Zu demselben Ergebnis kam der Autor bei der Kontrolle yon Kran- 
ken, die einen Tumor mit cylindromat6sen Bes~andteilen hatten. Von 
115 Fi~lten dieser Kategorie blieben 107 mindestens 5 Jahre symptom- 
frei, 3 zeigten ein Rezidiv; Metastasen hat te  keiner dieser Patienten. Im 
Vergleich zu 294 Kranken mit Misehgeschwfilsten ohne cylindromat6se 
S~rukturen war die Rezidivquote erheblich niedriger. 

Wir sind allerdings, um dies hier einzuflechten, immer sehr skeptisch, 
wenn der Pathologe yore Vorhandensein eylindromatSser Strukturen in 
einer Mischgeschwulst berichtet. Einmal ist die exakte Absonderung der 
Cylindrome im Frfihstadium der Erkrankung nicht immer mSglich. 
Zum anderen darf  man nicht vergessen, dab einc Beobachtungszeit yon 
5 Jahren, namentlich bei Cylindromen, kurz ist. Auf jeden ~all sprechen 
abet die yon E ~ O T ~  (1965) gewonnenen Erkenntnisse, und zwar an 
einem groBen Krankengut  (681 iiberprfifte Fglle), daffir, dab der Nach- 
weis yon eylindromatSsen Gewebszonen nicht unbedingt eine zur 
Semimalignit/~t neigende Dignit/~t bedeutet. 

tIinsichtlich der synchronen oder metachronen multizentrischen 
Entstehung der Parotismischgeschwiilste stimmt E~EgoT~ mit RAuc~ 
fiberein. Unter 661 operativ behandelten Patienten befanden sich 149 mit 
Verdacht anf eine prim/~r multilokul~re Entwicklung, wobei histologisch 
kein infiltrativ-destruktives Wachstum nachweisbar war. Die nochmalige 
Uberprfifung der Patienten bzw. der Pr/~parate --  es sind im Schrift tum 
keine derartig umfangreiehe Enqueten mitgeteilt worden --  zeitigte 
recht interessante Resu]tate. Nur bei 84 l~/~llen lagen multiple Knoten 
vor. Bei dem Rest hatte eine ungiinstige Sehnittfiihrung das Vorhanden- 
sein mehrerer solit/irer Tumorknoten vorget/iuscht. Von den 84 t~/illen 
blieben 4 fibrig --  unter 552 zuerst in der Klinik operierten Patienten -- ,  
bei denen auBer einer Nadelbiopsie keine Manipulationen an der Ge- 
schwnlst vorausgegangen waren. 

Das Fazit  dieser Untersuchung ist, dab auch das Bestehen yon multip- 
len Knoten nieht ohne weiteres als Zeichen eines semimalignen klinischen 
Verhaltens gewertet werden darf. 
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Oft wiesen viele Autoren auf die Bedeutung einer Kapselinvasion 
durch Tumorzellen und das Fehlen einer Hfille im Hinblick auf eine 
Rezidivierung hin. Von 55 Patienten, bei denen die zuletzt genannten 
Veri~nderungen konstatiert worden waren, wurden laufend nachunter- 
sucht und geprfift, ob nachteflige Folgen sich einstellten oder nieht. Um 
es kurz zu sagen: Keiner der Pateinten bekam ein Rezidiv oder eine 
Metastase. Dasselbe gilt aueh ffir die Patienten, bei denen die Kapsel 
stellenweise fehlte. 

ENv~oT~ (1965) lehnt auf Grund seiner Beobaehtungen den Begriff 
der Semimalignitat fiir die Kennzeichnung der Misehgesehwiilste der 
Parotis ab. 

Nut ein infiltrativ-destruktives Waehstum in die Umgebung des 
Mischtumors wirkte sich verh/ingnisvoll aus. Von 11 Patienten mit einem 
derartigen Befund starben 5 an der Erkrankung; 4 batten Metastasen. 
3 der Kranken lebten 1/~nger als 5 Jahre. 

Uns will seheinen, dag diese Untersuehungsergebnisse des schwedi- 
sehen Autors beachtenswert sind, weft sie nicht auf theoretischen Spekula- 
tionen beruhen, sondern auf Beobaehtungen an einer grogen Patienten- 
zahl. Die enorm hohen Rezidivquoten, die manche Autoren publizierten, 
standen doch in einem krassen Widersprueh zu dem, was man selbst 
in der Praxis bei der saehgemaBen Behandlung der Parotismiseh- 
gesehwfilste sah. Voraussetzung ffir eine Unterteilung der Mischgeschwfil- 
ste in nur 2 Gruppen, in benigne u n d  maligne Formen, ist die Absonde- 
rung der Cylindrome. In der Praxis d/irfte letzteres nieht immer leieht 
sein. Namentlich zum Zeitpunkt der ersten Behandlung bereitet die 
Differentialdiagnose 6fters Schwierigkeiten. Und die sp/~ter sieh als 
Cylindrome entpuppenden Geschwfilste sind es, welche die Erstellung 
yon Statistiken so erschweren. Falsehe /~ubrizierungen haben sieher 
sehon zu manehen Fehldeutungen gefiihrt. 

Da abet die definitive Unterseheidung nieht selten erst naeh einer 
1/~ngeren Erkrankungsdauer erfolgen kann, so mug im Interesse des 
Patienten alles gesehehen, um mSgliehst auf Anhieb eine Iteilung herbei- 
zufiihren. Die Gew/ihr bietet, wie bei jeder Neubildung, die restlose Be- 
seitigung, um dies vorweg zu nehmen. 

Bei der Differentialdiagnose gilt es ein Adenom, ein Cylindrom, einen 
Mucoepidermoidtumor, ein Adenocareinom, ein Fibrom, die Metastase 
eines entfernt liegenden Primgrtumors in der Parotis u. a. gegeneinander 
abzugrenzen. Der Kliniker sprieht hierbei dutch W/irdigung des Verlaufs 
ein gewichtiges Wort mit. 

Therapie. Von einer Bestrahlung wird heute allgemein wegen des 
minimalen Effektes abgeraten. Die ad/~quate Ther~pie besteht in 
der Exstirpation der Gesehwulst und eines Tells bzw. der ganzen 
Parotis. 
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Dem 0perateur  sind somit folgende Aufgaben gestellt: 1. Die voll- 
st~indige Entfernung der Geschwulst. 2. Die Erhal tung der Funktion des 
~q. facialis und 3. laufende Kontrollen des Patienten ohne Rtieksicht auf 
eine 3- oder 5-Jahresgrenze. 

Die Enueleation ist heute verp6nt. Ihr  werden vor allem die hohen 
Rezidivquoten zugesehrieben. Es ist einleuehtend, dab derjenige Opera- 
teur, der aus Angst vor einem Facialisschaden eine Enueleation macht,  
aueh bei der AuslSsung der Geschwulst zaghaft  sein diirfte. Wir haben 
frtiher die Enucleation nut  bei den Patienten ausgefiihrt, bei denen die 
Tumoroberfl~ehe nach AblSsen der I-Iaut stellenweise freilag. Das Prinzip 
des Eingriffes wandten wir zuvor bei der Exstirpat ion von Aeusticus- 
tumoren an. Minuti6s wnrde die Kapsel  des Hirntumors dargestellt, 
~iuBerst vorsiehtig der Inhal t  ausgelSffelt und sehliel~lich die Kapsel  mit  
ihren Gef~l~en bed~ehtig weggenommen. Wir vermuten,  dart diese 
Teehnik unter  zus~tzlicher Verwendung der Lupenlampe dazu bei- 
getragen hat,  dal~ unsere Rezidivquoten bei Enucleationen yon Parotis- 
misehgesehwiilsten - -  es wurden uns bei etwa 20--30 Enucleationen 
keine gtickf~lle bekannt  - -  sieh so erheblieh yon denen anderer Autoren 
unterseheiden. Wir vermieden vor allem eine Verstreuung yon Tumor- 
gewebe im Wundbett .  

Wie dem aueh sei, wir ftihren die Enueleation kaum noeh aus. Nut  
wenn die Misehgesehwulst zwischen t I au t  und Parotis sitzt, maehen wir, 
wie auch andere Autoren, unter  Einsehlul~ einer Sieherheitszone aus 
Yarotisgewebe eine Excision der Gesehwulst. I m  fibrigen kommt  die 
partielle oder totale Parotidektomie mit  Erhal tung des Facialis in Be- 
traeht.  Bricht die Tumorkapsel  auf  und quillt breifSrmiger Inhal t  ins 
Wundbet t ,  dann stellt dieses Vorkommnis aueh eine Indikation zur voll- 
st~ndigen Beseitigung des Parotisgewebes dar. 

Das Sehreekgespenst der Facialisl~hmung taueht  kaum noeh im Zu- 
sammenhang mit  einer Parotisoperation auf. Dureh eine unzutreffende 
Aufkl~rung des Patienten sollte man nieht dazu beitragen, dal~ ein 
Eingriff wegen Angst vor einer Nervenseh~tdigung abgelehnt wird. 

Es gibt nur wenige Situationen, wobei ohne fehlerhafte Technik bei 
der Exst irpat ion eines benignen Misehtumors zumindest eine temporttre 
L~hmung  entstehen kSnnte. Wir nennen hier an erster Stelle die zum 
Gltiek seltenen Falle, bei denen die Facialisfasern sehr diinn sind (2--30/0 
der Trgger einer Mischgeschwulst). Diese anatomische Besonderheit steht 
nicht mit  dem Geschlecht, dem Alter oder dem Tumorwaehstum als sol- 
chem in Znsammenhang. 

H a t  man Zweifel hinsiehtlieh der In takthei t  des N. facialis, vor allem 
vor Kenntnis des histologischen Befundes, dann ist eine elektromyogra- 
phische Untersuehung aufsehluBreich. Wir sahen bei Serienuntersuehun- 
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gen yon Misohtumorpatienten keine krankhaften Beftmde, so dal3 wir die 
Elektromyographie nicht mehr routinem~Big anwenden. 

Im allgemeinen ist die Prognose des Parotismisehtumors gut, wenn 
man die Fglle mit einem destruktiv-infiltrativen Wachstum aussondert. 
Die Rezidivquoten werden im Schrffttum mit 30°/o angegeben (R~vcH, 
1959). Im eigenen Krankengut  belauft sich jene auf 10°/0 . 

Die Mischgeschwulstrezidive im Parotisbereich manifestieren sich 
vSllig willkfirlich. Einmal handelt es sich um isolierte Knoten, die nach 
einer gewissen Zeit dem Primartumor ahneln, oder es finden sich dis- 
seminierte t terde bis zur GrSl~e einer Walnul3 und darfiber. Bei den Spat- 
rezidiven mul~ nicht immer ein Zweitherd vorliegen. Der Faktor  Zeit 
ist in dieser Itinsicht unzuverlassig; denn auch Tumorrfickst~nde be- 
ginnen erst nach einem jahrelangen Ruhestadium wieder zu wachsen. 

Der feingewebliche Aufbau der Rezidive stimmt meistens mit  dem 
des Primartumors fiberein. Gelegentlich sind die cylindromatSsen und 
hyalinen Komponenten starker ausgepragt. Uns fiel schon auf, dal~ in 
einzelnen Tumoren Strukturen vorhanden waren, welche dem Schild. 
drfisengewebe ahnelten. Solche Befunde erhebt man auch bei den Muco- 
epidermoidtumoren. 

Die Mischgeschwulst des Gaumens 

Mischgeschwfilste treten am harten und weichen Gaumen auf. Bei 
ersteren handelt es sich um halbkugelige Gebflde yon prall-elastischer 
Konsistenz mit  g]atter oder feinhSckeriger Oberfl~che, die yon intakter 
oder ulcerierter Schleimhaut bedeckt sind. Es besteht nicht immer ein 
Kontakt  mit dem Knochen. Kleinere Gew~chse stSren nur Tr~ger einer 
Prothese, letztere verliert allm~hlich ihren Halt.  Exzessiv grol~e Tumoren 
ragen in die MundhShle hinein und dr~ngen die Zunge nach unton. Der 
Knochen des barren Gaumens wird nach oben disloziert. Kauen, Spre- 
chen und Schlucken sind behindert. 

Der lokale Befund erweckt sofort den Verdacht auf einen Misch- 
tumor. Wichtige ttinweise erh~lt man hinsichtlich der Expansion der 
Geschwulst durch die in zwei bzw. drei Ebenen anzufertigenden Uber- 
sichtsaufnahmen und Tomogramme. So harmlos, wie man vielleicht 
annimmt, sind die Mischtumoren am harten Gaumen nicht. Sie kSnnen 
mit Zapfen in die Nase, in den Epipharynx oder in die KieferhShle hin- 
einragen. Selten erkennt man inmitten des Weichteilschattens der 
Geschwulst fleckfSrmige Verschattungen, wenn im Gewebe Verkalkungen 
enthalten sind. 

Therapie. Exstirpation. Wenn Tumorreste zurfickbleiben, entwickein 
sich nach cranial wachsende, gef~hrliche Rezidive (Sch~delbasis !). 

Die Tumoren des weichen Gaumens, oft nur mit einer diskreten Vor- 
wSlbung einhergehend, verdienen eher die Bezeichnung ,,Eisberg- 
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tumoren" als manehe Misehgeschwulst, die tief in das Parotisgewebe 
eintaueht. Sie bereiten uns oft Uberrasehungen, weft sie unvermutet  welt 
naeh unten in Riehtung Larynx oder nach oben reiehen (KAsrA~ u. Mit- 
arb., 1956). Der obere Umfang erreicht die Seh/~delbasis oder zw£ngt sieh 
lateral in die Interstitien der Kaumuskulatur.  

Erkennt  man auBen am Kieferwinkel eine flache VorwSlbung, dann 
]/~$t dies darauf schlieBen, dab die Neubildung welt naeh lateral vor- 
drang. Der oberste Tefl der Geschwulst kann bei transoraler Operation 
kaum mat den Fingerspitzen berfihrt, geschweige denn zweeks Frei- 
pr/~paration umfahren werden. Bei einem Eingriff yon auBen erleichtert 
man sieh die Operation und hat  eine bessere Ubersieht (Carotis !). 

Die Mischgeschwulst des Oberkie/er8 und der parasinu6sen Riiume 

Prim£re Mischtumoren in der Tiefe des Gesiehtssch/tdels sind selten. 
Auf etwa 200 Mischtumoren der Parotis und der Glandula submandibu- 
laris kommen nach nnseren Erfahrungen 1--2 derartig lokalisierte Ge- 
schwiilste. Allem Anschein naeh breiten sie sich zuerst parasinuSs im 
oberen Spatium parapharyngeum bzw. in der Flfigelgaumengrube aus 
und dringen, expansiv waehsend, yon unten und lateral her in die Kiefer- 
hShle bzw. den fibrigen Teil des Gesichtssch~dels eixl (siehe Abb. 10a 
und b). 

In der medianen Region der mittleren Etage und in der Suprastruktur 
st6l~t man praktisch nur auf Rezidive, die vor allem, wie wir gehSrt 
haben, vom harten Gaumen ausgehen. 

Die prim£ren Misehgesehwfilste oberhalb der Infrastruktur waehsen 
]ange latent. Der Patient,  dessen Befund in Abb. 10 wiedergegeben ist, 
klagte anfangs fiber Schmerzen beim Kauen und fiber Par~sthesien im 
Oberkiefer, was nieht verwunder]ieh ist. Erst  eine Sehl~tfensehwellung 
veranlaBte eine ItNO-£rzt]iehe Untersuehung, bei der wit eine Ver- 
sehattung im ]ateralen KieferhShlenbereich mit Verdr/~ngung der W~nde 
und Destruktionen entdeekten. Bei derartigen Patienten gibt die seit- 
]iche Sehichtaufnahme AufsehluB fiber die Beschaffenheit der hinteren 
KieferhShlenwand, sie kann halbkuglig verformt sein. 

Die Geschwulst war bei unserem Patienten mit der Zeit langsam via 
Flfigelgaumengrube in den hinteren Tell der Orbita und naeh oben in 
Richtung Fossa infratempora]is gewachsen. Die dem Misehtumor an- 
]iegenden Knochenw~nde wurden verdr/~ngt, verdfinnt und partiell 
usuriert. Obwohl der obere Anteil der Kieferh6hlenhinterwand in die 
Orbita verlagert und dahinter ein Tumorzapfen in die Augenmuskulatur 
eingedrungen waren, hatte der Mann keine nennenswerte Ver£nderung 
des Auges. Die Sehl/~fenschwel]ung kam nieht dutch Gesehwulstgewebe, 
sondern dureh Verdrgngung von Fet t  und Muskulatur zustande. Sie 
versehwand sofort postoperativ. 

Arch. klin. exp. Ohr.~, Xas.- u, t~ehlk.-Heilk., Bd. 187 (XongreBbericht 1966) 5 
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Wegen der Knoehenusuren daehten wir natfirlieh an das Vorliegen 
eines Mahgnoms. Es diirfte immer bei solehen Tumoren iiberrasehen, 
wenn naeh Durehmusterung des yon einer Kapsel umgebenen Gesehwulst- 
gewebes der Pa~hologe die Diagnose ,,Misehgesehwulst" stellt. 
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Bei der Operation -- nur sie ist indiziert --  bestimmt die Gr613e des 
Gewgehses das AusmaB des Zuganges im Oberkieferknoehen. Manipula- 
tionen ohne gute Sieht sollten in der Nghe des Orbitainhaltes unter- 
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lassen werden. Gew6hnlieh ist eine Zngangsoperation erforderlieh, wie 
sie Mos~t~ (1965) bei der Querresektion des Oberkiefers vornimmt (siehe 
Abb. 10b). 

Sehwierigkeiten treten bei der Beseitigung extrem groBer Miseh- 
gesehwtilste in der Tiefe des Gesiehtsseh/~dels auf, wenn die obere Part ie 
dem Sehnerven und dem /ibrigen Inhal t  der Orbita anliegt. Mitunter 
sitzen Tumorzapfen aueh in der Kanmnskulatur .  

Die Situation ~thnelt bis zu einem gewissen Grade der bei der Behand- 
lung yon Parotismisehgesehw/ilsten, wenn die histopathologisehe Diagnose 
vor dem Eingriff unbekannt  ist. Der Operateur k6nnte dadureh, dab er 
unverhofft  auf  topographiseh unklare Verhgltnisse st6Bt, veranlaBt 
werden, den Eingriff abzubreehen und zun~ehst einige Erggnzungs- 
untersuehungen naeh einer Gewebsentnahme durehzuf/ihren, um klarer 
zu sehen. ~Tir halten es bei diesen F/tllen fiir zweekm/tgiger, dureh einen 
Sehnellsehnitt die histopathologisehe Diagnose zn siehern und sofort die 
restlose ]3eseitigung der Misehgesehwulst anzusehliegen. Bei einer Re- 
operation etwa 8 Tage sp~tter hal  man Mtihe, die Tumorgrenzen zu er- 
kennen. Man rut  sieh vor allem bei den Manipulationen in der Nghe 
der Augenmuskeln und des Sehnerven sehwer wegen der inzwisehen 
eingetretenen Wundreaktion. 

Die Besehwerden beginnen bei den Misehgesehwiilsten in der oberen 
Etage damit,  dab wegen/ttiologiseh unklarer Kopfsehmerzen eine Kiefer- 
h6hlenoperation gemaeht wird. Dabei erfolgt eine Teilresektion der 
pr imer in der mittleren Struktur  waehsenden Neubildung. sparer  breitet 
sieh die Misehgesehwnlst naeh cranial aus und erreieht sehlieBlieh trotz 
mehrerer Naehoperationen die Seh~delbasis. Letztere wird sehlieglieh 
in einem Ausmag zerst6rt, wie dies z.B. bei dem in Abb.43 wieder- 
gegebenen Befund zn sehen ist. 

Terminal erseheint das Gewebe der gezidive in der Choane, im Epi- 
pharynx,  in der Keilbeinh6hle und im Seh~delinnern. 

Die Symptomatologie entsprieht der anderer Sehgdelbasistumoren, 
vor allem der vom Endoeranium her in den Gesiehtsseh~del einbreehen- 
der Meningeome. Tragiseh ist das Sehieksal dieser Patienten, weil sie 
1/~ngere Zeit vor ihrem Tode erblinden k6nnen. 

Die Behandlung soleher Fglle ist nndankbar.  Man hinkt bei den 
Eingriffen immer hinter der Gesehwulstausbreitung her, da die N~he wieh- 
tiger Organe eine radikale Ausr~umung verbietet.  

Um vorzubeugen, sind die Misehtumoren in der Tiefe des Gesiehts- 
sehgdels sofort/~uBerst radikal anzugehen, damit  es sp/~ter nieht zu einem 
Einbrueh in die Grenzregion zum Gehirnsehgdel kommt.  

Die iibrigen benignen Misehtumoren des Gesiehtsseh~tdels (Oberlippe, 
an der H a u t  der Nase usw.) werden wohl immer in der Annahme, es 

5 ~ 
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handle sich um eine gutartige Geschwulst, operiert. Ihre wahre Natur  
deekt abet erst die histologisehe Untersuehung auf. 

Der maligne Mischtumor 

Naeh RACCH (1959) wandeln sieh 20% der Mischtumoren in Malig- 
nome um bzw. zeigen iorimgr eine Malignit/it. ENEROTH (1964) land unter 
618 Parotismischtumoren bei 7,1°/0 bSsartige Formen. Die Misch- 
geschwfilste stehen somit hinsichtlich der Cancerisierungsquote hinter 
den Mucoepidermoidtumoren (etwa 500/0) und den Cylindromen (800/0) 
zurfiek. 

Die Verkrebsung erfolgt in der Regel in Riehtung eines Carcinoms. 
Man beobachtete aueh Strukturen eines Cylindroms bei den kliniseh 
sich maligne verhaltenden Varianten des Mischtumors. Nur McFARLA~D 
(1942) berichtete yon einer malignen Entgleisung einer Mischgeschwulst 
im Sinne eines Sarkoms. Man kennt auBerdem noch die Carcinome, die 
sich durch einen Gehalt yon Zellen wie in TMgdrfisen auszeichnen. 

Klinisch ist die Umwandlung der Dignit£t an dem raschen Wachstum 
der Knoten zu erkennen. Bei Patienten, bei denen schon ein Eingriff vor- 
genommen wurde, kann man geradezu beobaehten, wie eines Tages im 
alten Operationsgebiet zahlreiche Knoten erscheinen und wachsen. Es 
dauert  dann nicht lange und die Lymphknoten am Itals vergrSBern 
sieh ebenfalls zusehends. Mit diesen Ver~nderungen gehen eine Faeialis- 
parese, Schmerzen und letztlieh ein Verfall des Patienten einher. 

Die Absiedlungen in die Wirbelsgule verursaehen die omin6sen Kreuz- 
sehmerzen. AnlgBlieh einer internistisehen Kontrolle finden sich weiter- 
hin Lungenmetastasen. 

Die Therspie besteht  in diesem Stadium nut  noeh in Palliativmag- 
nahmen, vor allem in der Linderung der Schmerzen. 

Das Cylindrom 

Das Cylindrom verdient aus folgenden Griinden ein besonderes 
Interesse: Es kommt im HNO-Bereieh ubiquitgr vor, in der Nase 
und in den Nebenh6hlen, in der Mund- und Raehenh6hle, in den 
grogen und kleinen Speieheldrfisen, im Kehlkopf und in den Bronehien, 
in der Tr/tnendr/ise, in der Haut  usw. Der HNO-Arzt kann somit jeder- 
zeit unvermutet  bei einem Eingriff auf ein Cylindrom stol3en. Derjenige, 
der in der Behandlung der Cylindrome unerfahren ist, untersehatzt in 
der gegel  ihre Gef/thrliehkeit. 

Das Cylindrom stellt /iberdies das Muster der Tumoren dar, deren 
klinisehes und morphologisehes Verhalten kontriir sein kann: Oft 
bis zum Tode des Kranken finder der I-Iistopathologe das anatomisehe 
Substrat eines benignen Tumors. Dabei zeigt dieses Gew/~ehs yon 
einem bestimmten Stadium ab, um mit einem angels/~ehsisehen Autor 
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zu sprechen, die Neigung, erbarmungslos zu rezidivieren. Die Terminal- 
phase kfindet sieh mit  einer unabwendbaren Aussaat in den gesamten 
Organismus und einem sehrankenlosen Waehstum des Lokalrezidivs an. 
Jeder  Arzt, der bei einem Pat ienten ein Cylindrom diagnostiziert, mug 
sieh bewuBt sein, dab er es mit  einem unbereehenbaren und heimtfieki- 
sehen Prozeg zu tun hat. 

Naeh der Topographie gibt es im Bereieh des Gesiehtssehgdels das 
Cylindrom mit  pr imgrem Sitz in der Nase, in den Nebenh6hlen, am harten 
Gaumen bzw. Alveolarfortsatz, in den grogen und kleinen Speiehel- 
driisen. Als Rar i tg t  kennen wit das intramandibul£re Cylindrom, welches 
genetiseh auf einen verlagerten Gewebskeim zurfiekgeffihrt wird. Ab 
und zu greifen Cylindrome des ~tugeren GehSrganges, der Orbita und des 
Epipharynx  auf den Mittelgesiehtssehgdel und dessen Organe fiber. 

Die Cylindrome haben unabh/~ngig vom Standort  denselben fein- 
gewebliehen Aufbau. Ihre Ubiquit/~t ist verst~ndlieh, weil diese Gew~ehse 
allem Ansehein naeh Epithelien der ser6sen, muk6sen oder seromuk6sen 
Drfisen entstammen.  Man ist sieh nieht einig darfiber, ob die Epithelien 
des Ausffihrungsganges (RAuc~, 1959) oder des Aeinus der Parotis 
(G6Tz•, 1958) als Vorbild zu betraehten sind. 

~ b e r  die Cylindrome wird seit fiber 100Jahren  diskutiert. 1856 
sehilderte BILL~OT~ in seiner Monographie , ,Untersuchungen fiber die 
Entwieklung der Blutgef/tge" einen Tumor, der yon den Nebenh6hlen 
her in die Orbita eingebroehen war. Makroskopiseh zeiehnete sieh das 
Gewebe des Gew/~ehses dutch seine glasigtransparente Besehaffenheit aus. 
Mikroskopiseh sah BmLgoTg verzweigte, Sehleim enthaltende zylin- 
drisehe Kolben mit  Mgnteln aus Epithelzellen. I m  I-Iinbliek auf  diese 
Formationen nannte BI~n~oTg die Neubildung ,,Cylindergesehwulst" 
bzw. ,,Cylindroma". Das Verdienst, das Cylindrom erstmals treffend 
histologiseh unter Wfirdigung seines klinisehen VerhMtens besehrieben 
zu haben, dfirfte RoBI~ u. L A S O T J L ~  (i853) zukommen. Letztere 
sehilderten 3 F/~lle yon, wie sie die Gesehwulst nannten, , ,heteradenisehen" 
Gew~chsen mit  Sitz in der Kieferh6hle, in der Parotis und in der Nase, also 
in Regionen, die aueh heute noeh als Pr~tdilektionsorte zu betraehten sind. 

I m  Laufe der Jahrzehnte  folgten zahlreiehe einsehlggige Publika- 
tionen, so bereits 185~ eine weitere Publikation yon ROmN u. LABOUL- 
~:N~. Der Wirrwarr  in der Terminologie ist beaehtlieh. Nieht weniger 
als 22 Namen wurden ffir das Cylindrom im Schrift tum bis heute be- 
kannt .  Dieses Dureheinander ist an sieh verst~ndlieh; denn die Ab- 
grenzung des Cylindroms gegenfiber Tumoren, welehe auger der den 
Charakter determinierenden Grundstruktur  eylindromat6se Zonen auf- 
weisen, gelingt oft nieht leieht. Die Klassifizierung h~ngt yon ver- 
sehiedenen Faktoren ab und ist bis zu einem gewissen Grade in das Er- 
messen der Pathologen gestellt. 
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Typisch fiir das roll entw~ckelte Cylindromgewebe sind folgende 
Eigenschaften: An erster Stelle mul~ die siebartige Durchbrechung des 
Gewebsmusters im Sehnittpr~parat gen~nnt werden, welches manehe 
Autoren bewog, Vergleiche mit dem Schweizer K/~se anzustellen. In 
rundlichen Aussparungen befinden sich amorphe, homogene, wolkig oder 
sternfSrmig aussehende Massen hyaliner Natur. Eine schwaehe Anf~rbung 
erweekt den Eindruck, die Lichtungen seien leer. Bei extremer Produk- 
tion bestimmen ,,seenartige" Einlagerungen im Geschwulstparenchym 
das Bild. 

Nach v. ALB]~RTINI (1955) zeigen die Epithelansammlungen anfangs 
einen L/~ppehenbau. Nach und nach erscheinen alveol/~re, trabecul~re 
und retiku]/~re Komplexe. Die Zellstr/~nge und -nester werden grSl~er. 
Unter dem Druek tier Zell- und Schleimvermehrung weichen die Zellen 
auseinander; sie formieren sich zu Cylindern oder Konglomeraten. 
Bersten die Zellschl/~uche unter dem Druck des Inhaltes, dann treten die 
amorphen Substanzen in das Interstitium fiber. Dieses Geschehen spielt 
sich ohne Histolysen ab (BSCK u. Mitarb., 1964). Da keine MSglichkeit 
des Sekretabtransportes besteht, bleibt das Produkt der Epithelzellen -- 
am ~berg~ng zum Bindegewebe oder im Stroma selbst -- liegen. Sp/~ter 
gesellen sich noch schleimig-hyaline M~sscn mesenchymaler I-Ierkunft 
hinzu. Ihre Differenzierung ermSgliehen histochemische Untersuchungen, 
wobei allerdings das f/~rberische Verhalten schwankt. Bei Anwendung 
yon HE kSnnen die Schleimmassen farblos bleiben oder sich st~rk blau 
oder rot f/~rben bzw. eine Affinit/tt zu Eosin und H~matoxylin zeigen. 
Durch selektive F/~rbungen (Muzicarmin, Molybd~n-g/~matoxylin, 
Halesche Reaktion, PAS und Toliudin-Blauf/£rbung usw.) sind die beiden 
Schleimkomponenten zu trennen (GLXsER, 1962). Auf jeden Fall ergibt 
die ffir die sauren Mueopolysaccharide spezifische Thioninf~rbung nur 
im epitheli~len Anteil eine positive 1%eaktion. 

Die sehlecht ~bgrenzbaren Cylindromzellen sind klein, rund, pla.sma- 
arm mit hyperchromatischem Kern. Sie formieren sieh zu diehten Ballen 
oder zu den erw/~hnten rundlichen Komplexen. Mitunter verzweigen sic 
sich aueh netzartig. FEYRTE~ (1959) wies in den Cylindromze]len eine 
argyrophile KSrnelung nach. 

MAIaKERT (1965) untersuehte das Gewebe eines Gaumencylindroms 
elektronenmikroskopiseh. Die Formen der Zellen g]iehen bei licht- 
und elektronenmikroskopiseher Betrachtung einander. Auch die sub- 
mikroskopisehe Struktur der Kerne wieh nicht yon der normaler Zellen 
ab. Der Nucleolus war etwas geschwollen, was bei anderen KernkSrper- 
then als Zeichen einer erhShten Eiweil~synthese gedeutet wird. Die Zahl 
der Mitoehondrien erreichte nicht die Norm. Ihrc Innenarchitektur ent- 
sprach nicht der normaler Zellen. Das Bild des endoplasmatischen Reti- 
culums (kaum entwickelt, kfimmerliche Cytomembranenausbildung und 
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Itypoplasie mit der Palade-Granula besetzten agranuliiren Form des Eli) ,  
Unterentwicklung des Go]gi-Apparates, u. a. lassen daran denken, da~] 
es sich bei den Epithelien des Cylindroms um nieht differenzierte Tumor- 
zellen hande]t. 

Was im Hinbliek auf die These von BOCK u. FEYtCTEt¢ (1962) be- 
aehtenswert erseheint und yon MARK]~T (1965) hervorgehoben wird, ist 
das Fehlen myofilamentSser Substanzen im Hyoplasma der Cylindrom- 
zellen. Die Myofilamente sind typisch ffir die Myoepithelien verschiedener 
Organe und Tumoren. MAt~KEICT (1965) meint, das Fehlen der zuletzt 
genannten Zellstrukturen w/irde nieht dafiir spreehen, dab das Cylin- 
drom, wie dies BOcK u. F~YRTE~ (1963) vermuten, mit dem Helle- 
Zellenorgan der Seh]eim- und Speicheldr/isen (dessen Zellen identiseh 
mit Myoepithel- oder Korbzellen sind) genetisch in Zusammenhang 
stehe. Die Cylindromepithelien miiBten sonst Myofilamente enthalten. 

Bemerkenswert an den Befunden MARKERTS (1965) ist noch, dab nur 
vereinzelt kleine Sekretvaeuo]en nachweisbar waren, was auf eine 
minima]e Sekretion seh]ieBen laBt. Damit fande die These, dab die 
basophfle Substanz des Interstit inms und der zylindrischen Formationen 
mesenehymaler Sehleim seien, eine Stfitze. 

Im Cylindrom sind nach MAn,EaT (1965) zwei Arten yon Hohlraum- 
systemen vorhanden: Kleine Lumina mit Mikrovi]i und grSBere zylin- 
drische RShrehen. Bei ersteren handelt es sich um Sekreteapillaren --  
tIinweis auf epitheliale Genese des Cylindroms --,  bei letzteren um den 
Ort des Bindegewebes. 

MA~KERT (1965) zieht aus seinen Beobachtungen den Sch]uB, dab 
sich das Cylindromgewebe liehtoptisch im allgemeinen ale gutartige 
Struktur zu erkennen gebe; die Ultrastruktur mit ihren Unterentwiek- 
lungen des Ergastoplasmas, des Golgi-Apparates und mit den Anforde- 
rungen der Ribonuc]eoidgranu]a, d .h .  der liibosomenbeschaffenheit 
wfirden die liezidivneigung und die 1Vietastasierungsf~Lhigkeit jedoch 
erklaren. Die Einstufung der Cylindrome zwisehen Mischgesehwiilsten 
und Careinomen (RAucH, 1959 u. a.) sei daher gereehtfertigt. 

Wenn die Befunde MAa]~]~RTS (1965) aueh nut  an einer Gesehwulst 
erhoben wurden, so scheinen die elektronenmikroskopischen Unter- 
suehungen geeignet zu sein, die Diskrepanz zwisehen der Morpho]ogie 
und dem k]inisehen Verhalten teilweise zu erklaren. Auf jeden Fall wird 
man nieht umhinkSnnen, die Cylindrome ale eine selbstandige Geschwulst- 
ar~ aufzufassen. Sie sind auf Grund ihres klinischen Verhaltens den 
Malignomen gleichzusetzen. 

Die Deutungen der Genese yon Cylindromen und ihre Einstufung 
haben sehon zu zahlreichen Kontroversen geffihrt. WILLIS (1953) sprieht 
den Cylindromen eine Eigengesetzliehkeit ab und rechnet sie zu den 
Mischtumoren und Adenocarcinomen. H ) ~ r ~ L  (1960) halt sie fiir eine 
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besondere Adenomform, ROTTER (1957) faint das Cylindrom als Variante 
des Basalioms auf. Manehe Autoren diskutieren die Abstammung yon 
persistierenden embryonalen Zellen (GALLETTI U. Mitarb., 1962). W/~h- 
rend v. A L ~ T r ~ I  (1955), HAMP~RL (1960) U. a., wie bereits erw~hnt, 
ffir eine Herkunft  yon Epithelien der Speiehel-, Sehleim- und Sehweig- 
driisen pli~dieren, sieht Fm~t~T~n (1961) in den Elementen des endo- 
bzw. parakrinen basilaren Helle-Zelle-Organs das eytologisehe Vorbild. 
Bff~G~L]~ (1957) braehte die Cylindrome genetiseh mit dem Neuro- 
ektoderm in Zusammenhang und vermutete eine Steuerung des Waehs- 
rums dureh nervale und humorale Reize. 

Das Cylindrom beginnt als kleine Zellansammlung an der Basis des 
Epithels. TAvxE u. Mitarb. (1962) glaubten eine solehe Stelle bei einem 
Patienten gefunden zu haben und bringen in ihrer Publikation eine 
Abbildung. Die makroskopischen bzw. klinischen Manifes~ationen werden 
weitgehend yon der Lokalisation des Cylindroms bestimmt, so dab wit 
jene am zweckmiigigsten unter Ber/icksiehtigung des primgren Stand- 
ortes des Gew/iehses bespreehen. 

Das Cylindrom tier/Vase 

Unter den bis 1964 in der Mfinchener Univ.-HNO-Klinik behandelten 
27 F~tllen yon Cylindrom -- bis Ende 1965 stieg diese Zahl weir fiber 
60 -- bat ten nur 4 Patienten ein Naseneylindrom (Kv~y,  1965). Diese 
Neubfldungen sitzen mit Vorliebe am Septum oder an der Seitenwand. 
Sie wachsen, wie alle Cylindrome, sehr ]angsam und breiten sieh mit 
Vor]iebe fl£ehenhaft entlang des Septums aus. Unbemerkt zerstSren sie 
den Knoehen und den Knorpel und erfassen eines Tages das Dach und/ 
oder den Boden der NasenhSh]e. Naeh Durchwaehsen der Sehleimhaut 
an der Nasenseheidewand erseheint eines Tages ein Knoten, der sparer 
progressiv das Lumen der HaupthShle verlegt. Das Gesehwu]stgewebe 
blutet leieht. Bei manehen Kranken wird die Aufmerksamkeit erst auf 
die Nase gelenkt, wenn sieh der Gaumen vorwSlbt oder eine Perforation 
dureh Geschwulstgewebe erfolgt. 

Im fortgeschrittenen Stadium dringt das Tumorgewebe in die Kiefer- 
hShle, in den Epipharynx, in das Siebbein und sogar in die Sch~delbasis 
v o r .  

Bei der Rhinoskopie sind submuk6s lokalisierte Cylindrome kaum 
zu erkennen. Die Oberfl/iehe grSBerer Gesehwfilste uleeriert und hat einen 
Fibrinfiberzug. Die weiBliehen oder r6tliehen Massen bluten leieht bei 
Berfihrung. 

Die RSntgenbefunde geben AufsehluB fiber das AusmaB der Zer- 
st6rungen am Septum und dessen Umgebung. 

Die Diagnose sichert der Pathologe. Wie so h/~ufig beim Cylindrom 
wird er bei kritischer Wfirdigung des Befundes aneh an ein Adeno- 
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careinom oder an ein Basaliom denken. Letzteres soll nach der Ansicht 
mancher Autoren an der Schleimhaut nicht vorkommen (v. AL~RwI~I, 
1955). 

Therapie. Bei einem Cylindrom am Septum laBt sieh unter  Umst~n- 
den das praktizieren, was b[AUMA~ (1958) ffir die Ausrottung der 
Cylindrome vorsehl£gt: die Entfernung des Trggerorgans. Leider wird 
dieses Vorhaben zu einer Illusion, wenn die Gesehwulst oben in die 
Sch£delbasis eingewaehsen ist. In  diesem Falle kommt  nur eine radikale 
Ausr~umung mit  Duraplast ik in Betraeht.  

I m  fibrigen beseitigt man die ganze Nasenscheidewand yon einem 
Sehnitt her, der beiderseits oben im Vestibulum oris gefiihrt wird. Die 
~¥undr£nder am Boden und am Daeh des Septums mfissen histo]ogiseh 
auf Tumorfreiheit  geprfift werden. 

Sitzt am ~qasenboden noch Cylindromgewebe, dann sollte man zu- 
n~tchst grunds~ttzlieh den Knoehen abtragen. Inwieweit auch die Sehleim- 
haut  am harten Gaumen wegzunehmen ist, hgngt wiederum vora Er- 
gebrds der Schnellschnitte ab. Auf jeden Fall ist guBerst radikal vorzu- 
gehen. 

Auf die Prognose der Cy]indrome gehen wit am Ende dieses Kapitels  
ein. Wir weisen nur noch darauf  hin, dab Rezidive eines Septumey]in- 
droms am Dach der Nasenh6hle besonders gef~hrlieh sind, weft sie in 
das Seh£delinnere einwaehsen. Sie k6nnen, wie wir dies bei einem eigenen 
Fall beobaehteten, bis zum Tractus opticus bzw. INervus optieus vor- 
dringen und eine Amaurose hervorrufen. 

Klinik und Therapie der pr imer in der seitliehen Nasenwand ge- 
legenen Cylindrome entsprechen denen eines NebenhShlentumors. U m  
Wiederholungen zu vermeiden, verweisen wir anf  das folgende Kapitel.  

Das Cylindrom der NasennebenhShlen 

In  der Praxis haben w i r e s  - -  yon den Parotiscylindromen abge- 
sehen - -  meistens mit  Tumoren dieser Lokalisation zu tun. Unter  den 
bis Ende 1965 in der Mfinchener Univ.-HNO-Klinik behandelten etwa 
60 Pat ienten befanden sich 9 Kranke  mit  einem Nebenh6h]encylindrom; 
8 der Cylindrome saBen in der Kieferh6hle und 1 Cylindrom ira Siebbein. 
Letzteres stellte allem Anschein naeh den Rest  eines Epipharynx-  
eylindroms dar. 

In  der Regel haben die prim£ren KieferhShleneylindrome zum Zeit- 
punkt  der Diagnostizierung die Grenzen des Sinus weit fiberschritten. 
Man findet Cylindromausl£ufer in der Nase (rStliehe, weiche, fleisehige 
Massen), in der Kieferh6hlenvorderwand mit  Zapfen in den Wangen- 
weiehteilen und am Boden der NasenhShle, eventuell mi t  Betefligung des 
Septums. 
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Bei diesen Patienten bestehen anfangs die Erseheinungen einer 
Sinusitis mit einem Sehnupfen und einer rSntgenologiseh naehweisbaren 
Verschattung der KieferhShle. Oft werden diese Patienten in der An. 
nahme einer banalen entziindlichen Affektion operiert. Entweder wird 
der Operateur stutzig, wenn er auf ein nicht einer ehronischen Ent- 
ziindung entsprechendes Gewebe stS~t und veranla~t eine histologische 
Untersuehung, oder die Gesehwulst w/~ehst nnerkannt langsam weiter. 
Mitunter infiltriert sie spgter yon der Nase her die t t au t  der Nasolabial- 
falte. Das Integument wandelt sieh hier in eine derbe, in toto verschieb- 
liche Platte mit einer diskreten RStung und GefiiBzeiehnung urn. 

Eine weitere Kategorie yon NebenhShlencylindromen stellen die 
F~lle dar, bei denen die Geschwfilste in den Alveolarkamm durch- 
brechen. 

Den Nasen- und NebenhShleneylindromen sind nun einige Aus- 
breitungstendenzen eigen, wie man sie naeh unseren Erfahrungen bei 
keiner anderen Geschwulst mit einer solehen gegelm/~13igkeit antreffen 
dfirfte. Das Cylindrom w~tchst mit Vorliebe unter einer intakten 
Schleimhaut. Die Oberfl/~ehenkonturen bleiben lange bei Betraehtung 
mit blol~em Auge unver/~ndert. Cylindromauslgufer finden sich daher ale 
flgehenhafte Tumorareale zwischen Knochen und Mucosa, in Mnskel- 
interstitien, auf Fascien und unter der Itaut.  Uberdies wgehst das 
Cylindrom substituierend: Das erkrankte Gewebe wird allm/ihlich (lurch 
die Geschwulst unter Wahrung der urspriinglichen Gestalt ersetzt. Nur 
eine kautsehukghn]iche Konsistenz f/~llt bei der Palpation auf. 

Die Cylindrome des Gesiehtssehadels haben immer enge Kontakte  
mit dem Knoehen. Sie bauen nun nicht nur lakunenartig infolge einer 
aktivierten Osteoclastentgtigkeit den Knoehen ab, sondern senden aueh 
feine Ausl/~ufer in die Haverschen Kan~tle (siehe Abb. l l ) .  Ab und zu 
sieht man aueh Zonen, wo bei aggressivem Verhalten gegenfiber dem 
Knoehen nieht nur freie Epithelzellen, etwa wie beim Carcinom, sondern 
auch Bindegewebe die Grenze darstellen. Im Mark des Knochens be- 
finder sich ein fibrSses Gewebe. Spieulaartig liegen im Geschwulstparen: 
chym Teile des in Zerst6rung begriffenen Knochens. 

Die TumorknStchen verwandeln den Knoehen in eine porSse Masse. 
Auf dem RSntgenbild sind entsprechende Vergnderungen zu erkennen. 

Seh]ieBlich neigen die Cylindrome in geradezu pathognomiseher 
Weise dazu, Nervenfasern als Leitschienen fiir die Ausbreitung in die 
Umgebung zu benfitzen. Dieses Verhalten diirfte die Ursache der so 
h/~ufig bestehenden starken Schmerzen sein. Bei der Betraehtung yon 
Sehnittprgparaten fallen immer wieder Stellen auf, wo Nerven inmitten 
eines tumorfreien Gewebes in den perineuralen Lymphrgumen konzen- 
triseh angeordnete Mantel aus Tumorzellen aufweisen. 
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Auger einer Umwandlung des Cylindroms in einen typisehen Krebs 
tragen die zuvor angefiihrten Eigenheiten und die untibersichtliehen 
anatomischen Verh/~ltnisse in der Tiefe des Gesiehtssch£dels dazu bei, 
dab oft Tumorreste bei einer Operation zuriiekge]assen werden, die 
sp~ter langsam, oft nach Jahren,  weiterwaehsen. Allem Ansehein naeh 
spielt beim Zustandekommen yon gezidiven - -  um dies vorweg zu 

A b b . l l .  Knochendes t ruk t ion  durch Cylindrom. l i E ,  50fach.  I m n i t t e n  des Knochens  H a v e r s c h e  
Kan~lchen  bzw. l{ohlr~ume m i t  Tumorgewebe  

nehmen --  eine lymphogene Ausbreitung in die Naehbarschaft  der 
Gesehwulst, die bei der Inspektion der Entdeekung entgeht, ebenfalls 
eine beaehtliehe Rolle. 

Eine synehrone multizentrisehe Entwieklung yon Cylindromen stellte 
nur STo~c~  (1957) fest, und zwar im ~ugeren Geh6rgang und im Tr/~nen- 
sack. Wie bei den Misehgesehwiilsten, kommt  diesem Vorkommnis 
hinsiehtlieh einer Rezidivierung praktiseh keine Bedeutung bei. 

Die Cylindrome der Nasen- und Nasennebenh6hlen waehsen extrem 
langsam, was mit  zu ihrer Gefghrlichkeit beitr/tgt. TAUXE u. Mitarb. 
(1962) beriehteten yon 27 Pat ienten mit  Cylindromen der oberen Luft- 
wege, deren Beschwerden 10 Woehen bis 15 Jahre  bestanden, im Durch- 
sehnitt  5 Jahre.  Dadureh werden Arzt und Pat ient  in eine triigerisehe 
Sicherheit gewiegt. 

Man mug noeh bedenken, dag die pr imer intrasinu6sen Cylindrome 
lange okkult wachsen. 
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Die Diagnose des Cylindroms ist nieht immer auf Anhieb zu stellen. 
Die Sehwierigkeiten beginnen bereits bei der Deutung der l~6ntgen- 
befunde, sie sind nieht typiseh. Naeh unseren Beobaehtungen ver- 
ursaehen kleine Cylindrome anfangs homogene Versehattungen. Es 
fehlen Knoehendestruktionen und perifokale Ver/~nderungen dureh eine 
Entzfindung. P s ~  (1961) sah einen an eine Cyste erinnernden halb- 
kugeligen Sehatten bei einem yon der Alveolarbueht in die Kieferh6hle 
vorwaehsenden Cylindrom. Der Rest des Kieferh6hlenlumens war gut 
strahlendurehl/~ssig. Im Gegensatz zu einer harmlosen Cyste bestanden 
aber am KieferhShlenboden, am Ursprung des Cylindroms, Verdfinnun- 
gen und Usuren des Knoehens. Wenn das Cylindromgewebe den Sinus 
maxillaris ganz ausfiillt, entsprieht der Befund dem einer banalen ent- 
z/indliehen Affektion, es sei denn, bei genauer Betrachtung fallen wieder 
feine Knoehenarrosionen auf. Im grogen ganzen ist somit der RSntgen- 
befund des Gesiehtsseh/~deleylindroms im ,Initialstadium niehtssagend. 

Hat aber die Gesehwulst den ganzen Oberkiefer erfaBt und bestehen 
Tumorausl&ufer in die Umgebung, dann konstatieren wit auger dem 
Sehatten der Gesehwulstweiehteile die Fragmente der in AuflSsung be- 
griffenen Knoehen. Sie dfirfen nieht mit den bei Mischtumoren gelegent- 
lieh zu beobaehtenden Fleeken infolge feinster Verkalkungen ver- 
weehselt werden. Die Knoehenver/~nderungen pflegen im fortgesehritte- 
hen Stadium erheblieh zu sein. 

Langsam waehsende Cylindrome der Kieferh6hle bewirken mit- 
unter auger einer Sinusdilatation mit Verdr/~ngung der W&nde, wie wit 
sie in der Regel bei expansiv sieh ausdehnenden gutartigen Gewgehsen 
feststellen, aueh eine Neubildung yon Knoehen. Letztere kann derart 
ausgeprggt sein, dag wir sehon vermeinten, einen ausgesproehen osteo- 
plastisehen Prozeg vor uns zu haben. Der histologisehe Befund belehrte 
uns aber, dab ein Cylindrom die Knoehenneubildung herbeigeffihrt 
hatte. 

Auf den Sehiehtaufnahmen stellen sieh die Cylindromzapfen infolge 
Fehlens st/~rkerer Begleitentzfindungen deutlieh in der Orbita, in der 
KeilbeinhShle und im Epipharynx bei Exteriorisation dar. 

Ffir das Cylindrom des Gesiehtsseh/~dels gilt in besonderem Mage 
die Faustregel, wonaeh die Gesehwulst erheblieh gr6Ber ist, als der 
gSntgenbefund vermuten 1/~6t. 

Die Diagnose fuBt auf dem histologisehen Befund. Es kann sein, dag 
sieh die wahre Natur des neoplastisehen Prozesses erst im weiteren Ver- 
lauf der Erkrankung ergibt. In der Regel ist die Cylindromkrankheit 
dadureh gekennzeiehnet, was stereotyp in jeder einsehl~gigen Arbeit 
betont wird, dag die /~rztliehen Bemfihungen naeh einem Ersteingriff 
in der Bekgmpfung der Rezidive bestehen. Die Leidenszeit der Kranken 
erstreekt sieh fiber Jahre, die ~rzte werden 6fters geweehselt. Wenn man 
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Erkundigungen fiber die frfiheren Diagnosen einholt, erhglt man die 
unterschiedliehsten Auskiinfte. Vom Misehtumor bis zum Adenoearei- 
nom ist die Rede. Abet aueh bei diesen F£11en wird eines Tages die rieh- 
tige Diagnose gestellt, wenn der Grundeharakter  des Prozesses zum 
Durehbrueh kommt.  AuBer dcm kribriformen Gewebsmuster finden sich 
Zellcylinder mit  wenig Stroma, wobei die Epithelien ab und zu aueh 
palisadenartig formiert  sind, basaliomartige Anordnungen der Zellen 
und Areale mit  alveol£rem Aufbau vorliegen. Die hyalinen Einlagernngen 
sind oft dieht nnd best immen das histologisehe Bild. Sie lagern, s tark 
oder kaum gef£rbt, um die Extreme zu nennen, in kleinen oder groBen 
I-Iohlr/~umen. Als seltenen Befund zeigen Zellknoten in der Mitre Ne- 
krosen. Untersehiedlieh besehaffen sind die Verh/~ltnisse in der Peri- 
pherie der Gesehwnlst. Wie wit noeh sehen werden, h£ngen diese yon 
dem Sitz des Cylindroms ab. I m  Bereieh der Nase und der Nasenneben- 
h6hlen - -  dasselbe gilt ffir die in die I-Iaut eingebrochenen Cylindrom- 
massen - -  fehlt teilweise oder ganz eine Kapsel  aus fibr6sem Binde- 
gewebe. An manehcn Stellen ist eine Itfille vorhanden. Gew6hnlieh 
stogen wit in der I-Iaut auf  ein festes, weiBliches, zusammenh~tngendes, 
mitunter  sehwartenartiges Gewebe, welches abrupt  ohne Abkapselung 
in das Naehbargewebe fibcrgeht. Soviel zur Besehaffenhcit der Peri- 
pherie. 

Therapie. In  allen Arbeiten fiber die Cylindrome wird eigentfimlieher- 
weise immer wieder bctont, die Cylindrome mfigten ~uBerst radikal 
opcriert werden, obwohl fast jeder Kliniker dies weiB. Die Riehtlinien 
sind daher klar. Da es eine Binscnwahrheit ist, daft nut  zurfiekgelassencs 
Gewebe einer Gesehwulst im allgemeinen weiterwaehsen kann, so sind 
aueh bei den hier zu erSrternden Gew&ehsen ultraradikale Eingriffe er- 
forderlieh. Viele Operateure seheitern aber daran, dag sie die oben zitier- 
ten Zoncn, yon denen erfahrungsgemgg besonders hgufig l~ezidive aus- 
gehen, nieht genfigend beachten und dem Cylindrom Zeit lassen, flgehen- 
haft  in die t I a u t  sowie innen in die Grenzregion zum Hirnsehgdel ein- 
zuwaehsen. Auger Resektionen des Oberkiefer-Nasenmassivs sind bei 
einer Beteiligung des Integumentes  groBe Weichteilexeisionen not- 
wendig. Dabei mfissen histologiseh die Grenzen des Excidates auf 
Tumorfreiheit  geprfift werden. Jeder  Operateur kann es den Pat ienten 
naehffihlen, wenn sie z6gern, der Vornahme verstfimmelnder Eingriffe 
die Einwilligung zu geben. Aber ohne solehe MaBnahmen ist die Opera- 
t ion inad/~quat. Der Operateur, der Cylindrome des Gesiehtssehgdels 
angeht, muB daher die Eingriffe der plastisehen Chirurgie beherrsehen. 

Bei Beteiligung des Integnmentes  entfallen die ffir die Resektionen 
des Oberkiefers usw. angegebenen Sehnittffihrungen, die WuSTROW 
(1965) in seinem Buehe zusammenstellte. Zuerst pflegen wit das in der 
t t a u t  gelegene Cylindromgewebe zu beseitigen. Die weitere Sehnitt- 
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fiihrung richter sich dann naeh den Erfordernissen, die sieh vor allem 
hinsiehtlieh einer provisorisehen oder definitiven Gesichtsplastik ergeben. 

Die Ausrottung des Cylindroms in der Tiefe des Gesiehtsseh~dels 
erfolgt naeh den Riehtlinien der Careinombehandlung. Es sei bier noch- 
reals betont, dab man auf eine riesige Gesehwulst stogen kann. Wir 
erlebten es bei einem prim~ren Kieferh6hleneylindrom, dab yon der 
linken Seite her das Gew£ehs nieht nur in die Wangenhant,  sondern auch 
entlang des Nasenbodens durch das Septum auf die Gegenseite fiber- 
gegriffen hat te  und kontralateral  in die Fossa eanina einwueherte. Die 
Notwendigkeit einer sehr ausgedehnten Operation liegt auf der Hand.  

In  die Orbita eingedrnngene Cylindrome erfordern die Exenterat io 
orbitae. Stirn- und Keilbeinh6hlen r~umen wir grunds~tzlieh aus, erstere 
schon deswegen, damit  sp£ter die l~stigen ehronisehen Eiterungen aus- 
bleiben. Nur die obere und laterale kn6eherne Orbitawand bleiben, wenn 
sie gesund sind, zurfiek. 

Auf die Metastasierung kommen wir in einem besonderen Absehnit t  
znrfiek. 

Es erhebt sieh noeh die Frage naeh dem Wert  einer Bestrahlung. 
Wir verweisen hinsiehtlieh Einzelheiten auf das Korreferat .  Es sei nur  
noeh unser Standpunkt  dargelegt. W i r  konnten bei Vergleieh d e r n u r  
operierten mit  den operierten und naehbestrahlten F~llen eine etwas 
bessere Prognose bei letzteren hinsiehtlieh der Rezidivneigung eruieren 
( K u ~ ,  1964). Die Zahlen sind so klein, dab wir ihnen keine Bedeutung 
beimessen kSnnen. Auf die Stellungnahme der Autoren beziiglieh der 
Prognosen~nderung infolge radiologiseher Magnahmen gehen wir eben- 
falls am SehluB dieses Kapitels ein. Wie B~e~:~zAIcI¢ u. Mitarb. (1963), 
STROBE~ (1966) U.a. sahen wir Remissionen naeh einer Bestrahlung, 
aber keine Heilungen. Die Operation diirfte vorerst - -  ob die MegavoR- 
therapie einen W~ndel sehafft, wird die Zukunft  lehren - -  die Methode 
der Wahl bei der Erstbehandlung bleiben. Von Fall zu Fall ist naeh einer 
Riiekspraehe mit  dem l~adiologen zu entseheiden, ob zus~tzlieh bestrahlt  
werden soll oder nieht. 

Die in der Literatur  mitgeteilten Therapieergebnisse bezfiglieh der 
Nasen- und NasennebenhShleneylindrome sind entt£usehend. Wir nennen 
hier nur die Resultate, welehe TAux~ u. Mitarb. (1962) bekannt  gaben. 
Sie fiberpriiften 27 w~hrend 18 Jahren  an der Mayo-Klinik beobaehtete 
Patienten mit  einem Cylindrom der oberen Luftwege. Alle diese Kranken 
sind heute tot. 9 dieser Patienten wurden vor der Operation bereits 
bestrahlt.  S~tmtliehe in der Klinik erstmals oder wiederhoR Operierten 
erhieRen augerdem eine Strahlenbehandlung durch Radiumeinlagen 
oder R6ntgenserien yon augen. 

Todesursaehen waren Einbriiehe der Gesehwiilste in das Seh~tdel- 
innere und Metastasen (25/27). 
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Das Cylindrom des Gaumens 

Die Gaumencylindrome stehen in der Unberechenbarkeit  und in dem 
heimtfickischen Verhalten den anderen Cylindromen in niehts nach. 
Trotz geringer sichtbarer Ver~nderungen kann der Knochen des harten 
Gaumens und der Umgebung schon destruiert sein. 

Wochen- und monatelang besteht  in der Regel am Gaumen eine 
Schwellung. Die Schleimhaut bleibt lange intakt.  Bricht die Geschwulst 
durch die Mucosa in die MundhShle ein, dann treten Blutungen auf. Es 
k5nnen aber auch ein sehlechter Sitz einer Prothese und Zahnlockerungen 
den Patienten veranlassen, einen Zahnarzt  aufzusuehen. Unterbleibt  
eine rechtzeitige Therapie, dann w/~chst das Cylindrom in die KieferhShle 
oder in die Nase ein. 

Die RSntgenbefunde lassen den Umfang der Gesehwulst ahnen. 
Immer  sollten die Ubersichtsaufnahmen des Gesichtssch/~dels durch 
Tomogramme in zwei Ebenen erg/tnzt werden. Die Cylindromknoten in 
den t tohlrgumen der Mesostruktur und die Knochenusuren kommen gu~ 
auf letzteren zur Darstellung. 

Bei der Exstirpat ion dieser Tumoren mug in der Regel der Gaumen 
vollst/~ndig geopfert werden. Man sollte auch am weichen Gaumen alles 
verdgchtige Gewebe entfernen. 

Das Cylindrom der Parotis 

]:)as Parotiscylindrom imitiert oft den Mischtumor. Mitunter unter- 
scheiden sich aber die Symptome insofern, als die Patienten mit  einem 
Cyiindrom fiber rage Schmerzen, Paraesthesien und eine leichte Facialis- 
parese klagen, was bei der Mischgeschwulst gew5hnlich nicht der Fall ist. 

W~hrend der Operation ]assen sich gleichfalls Unterschiede gegen- 
fiber dem gutart igen Mischtumor feststellen. 

Manche Patienten haben einen vollst~tndig abgekapselten Tumor, 
der inmitten der Parotis liegt. Nach Durchschneiden des Gewcbes er- 
kennt man in der Peripherie eine dicke Kapsel. Es folgt nach innen ein 
Mantel aus Geschwulstgewebe um einen zentralen Hohlraum. Das Ganze 
~hnelt einem entkernten Pfirsich. Man ahnt  bei der Operation nieht, dab 
ein Cylindrom vorliegt. 

Bei anderen Patienten mit  einem Parotiscylindrom f~tllt die feste 
Verbindung mit  dem Gewebe der Ohrspeichcldrfise auf. Die Mischtumoren 
pflegen locker und gut abgegrenzt im gesunden Parenchym der Parotis 
eingebettet zu sein. 

Eine dritte Kategorie yon Patienten hat  ein Cylindrom, welches nur 
stellenweise oder nicht abgekapselt ist. Das Gewebe verhi~lt sich ~hnlich 
wie ein Carcinom. 

Dementsprechend wechseln die Befunde bei der Sialographie. Bei 
den diffus im Parotisgewebe gewachsenen Cylindromen erhebt man bei 
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der klinischen Untersuchung ghnliehe Befunde wie bei Carcinomen. 
Letzteres w/~ehst rascher als das Cylindrom. 

Nach Sicherung der Diagnose mittels Schnellschnittes - -  vielleieht 
aueh naeh praoperat iver  Probeexcision wegen Verdaehts auf ein Carci- 
nom --  erfolgt die Exstirpation. Dabei ist nach den Prinzipien der 
Careinombehandlung zu verfahren. Nur bei den sicher abgekapselten 
Cylindromen kann riskiert werden, bei der Parotidektomie den Faeialis 

a b 

Abb. 12. a Cyl indrom des ~uBeren Geh6rganges ,  welches nach  allen Seiten, f a s t  in  Ausdehnung,  
welehe dem Bi ldrand  entspr icht ,  subcu tan  vorgewachsen  war .  b Dieselbe Pa t i en t in  nach  Exs t i rpa t ion  
des T u m o r s :  Zus t and  nach  ~2arotidektomie m i t  En t f e rnung  des N. faeiaIis ,  nach  A b t r a g u n g  der  
Oln'musehet und  nach  Ant ro tomie  m i t  W e g n a h m e  des ~uBeren GehSrganges  bis z u m  Trommelfel l  

zu erhalten. Jede zu konservative Operation r~teht sieh bei den anderen 
Fgllen bitter. Bei den diffus wachsenden Formen werden nicht nur das 
ganze Facialisgeflecht, sondern auch der Masseter und bei Hau tkon tak t  
die betroffene Part ie groBziigig beseitigt. Bei einer Beteiligung des 
Unterkieferperiostes ist die t Iemimandibulektomie unter besonderer 
Berficksiehtigung des Gelenkes und der Gegend um sowie oberhalb des 
Jochbogens vorzunehmen. Nach Riicksprache mit  dem Kieferspezialisten 
erfolgt eine intermedi/tre oder definitive Implanta t ion eines Ersatzes 
(siehe Korreferat).  Tumorreste kSnnen an der Mundseh]eimhaut zuriick- 
bleiben, wenn man nieht auf letztere achtet. Schleimhautfalten, die sich 
nicht verstreiehen lassen, sind immer verd~tchtig. 
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Wer nieht ohne Rfieksicht auf kosmetisehe und funktionelle Belange 
operiert, wird Entt~uschungen erleben. 

Da die Lebenserwartung der Tr£ger eines Parotiscylindroms im 
Vergleieh zum Carcinom der Ohrspeicheldrfisen grSl~er ist, so sollte man 
immer eine Nerveninterposition nach Resektion des Geflechts machen. 

Die Prognose der abgekapselten Cylindrome der Parotis darf unter 
Vorbeha]t als gut bezeiehnet werden. Bei den anderen Fi~llen muB man 
trotz umfangreieher Eingriffe mit Rezidiven und sp~tter mit Metastasen 
reehnen. Auch den Cylindromen dieser Region ist der eminent ehronisehe 
Ver]auf eigen. 

In diesem Zusammenhang sei noeh auf die Cylindrome des ~tugeren 
Geh6rganges hingewiesen, welehe sekund£r die Parotis erfassen. Wird 
nicht rechtzeitig die Diagnose durch eine Probeexeision gestellt, dann 
dringen diese Cylindrome weir in die Umgebung vor (siehe Abb. t2a  
und b). 

Bei der Frau, deren Befund oben wiedergegeben ist, hatte die Ge- 
schwulst ringsum das £ugere Ohr erfagt. Bis an das Trommelfell reiehte 
das Gesehwulstgewebe heran. Die Haut  an der Mfindung des £ugeren 
Geh6rganges ersehien ekzemat6s vergndert, mit einem fiir das Cylindrom 
typisehen lividen Farbton. Es ist dem Cylindrom des £ugeren GehSr- 
ganges eigen, dag fast immer st~rkere Sehmerzen bestehen (PuLEC u. 
Mitarb., 1963). Die Neigung tief in die Hohlr~ume des Mittelohres ein- 
zuwaehsen, maehen sie zu einer besonders gefiirehteten Erkrankung. 
Auf diese Dinge k6nnen wit hier nieht naher eingehen. 

Man muB abet wissen, dag die ganze Parotisregion samt dem £ugeren 
und mittleren Ohr erkrankt sein kann. Die Untersuehungen haben sieh 
auf diese Organe zu erstreeken. 

Die Sialographie gibt AufsehluB fiber die ZerstSrungen des Gewebes, 
meist inmitten oder in der Tiefe der Parotis. Die Elektromyographie 
deekt latente Seh~den des Faeialis auf. Die fibliehen Ubersiehtsaufnah- 
men des Seh£dels sind dutch Ohraufnahmen naeh SC~t~LLER, STESVERS 
U. E. G. MAYER, unter Umst~nden dutch Tomogramme des Sehl£fen- 
beines zu erg£nzen. 

Die Therapie riehtete sich naeh den Grenzen der Gesehwulst. Die 
definitive Entseheidung f£11t, wie so oft bei einer Tumorexstirpation, 
w/~hrend der Operation. Bei Beteiligung der Parotis ist eine Parotidekto- 
mie samt Faeialis und eine vollst£ndige Exstirpation des Felsen- und 
Sehl~fenbeins indiziert. Namentlieh um den Labyrinthblock k6nnen 
bei zu zaghaftem Vorgehen Tumorreste zurfiekbleiben. Mitunter sehieben 
sieh Tumorausl£ufer zwisehen Knoehen und Dura. 

In  den Eingriff ist der Unterkiefer bei l~berwaehsen des Cylindroms 
auf das Periost einzubeziehen. Der Operateur hat bei der Planung des 

Arch. klin. exp. Ohr.-, Nas.- u. Kehlk.-Heilk., Bd. 187 (KongreBbericht 1966) 6 



82 K. U~CER~C~T: 

Eingriffes diese Ausweitung einzukalkulieren. Dauer dieser Gro~ein- 
griffe : 6--8 Std, wenn e~n Unterkieferersatz vorgesehen ist. 

Bei Verdacht auf Lymphknotenmetastasen und Beteiligung der 
Haut  der Parotis wird ein kombinierter Kopf-ttalseingriff notwendig. 
Die Schnittffihrung variiert, je nach den 5rtlichen Verh/~ltnissen. Der 
Hautdefekt  1/~l~t sich durch einen Schwenklappen vom Hals her beseitigen, 
sehr grol~e Excisionswunden erfordern die Deckung mitte]s eines der 
Thoraxvorderwand entstammenden Lappens. Die Entnahmewunde 
decken wir mit Vollhaut- und nicht mit Epidermistr~nsplantaten. 
Letztere geben nicht so gute kosmetische Ergebnisse. 

Die Metastasierung der Cylindrome 
Lymphknotenmetastasen am ttals sind bei Cylindromen des Gesichts- 

sch/~de]s w~hrend der ersten Jahre nach der Erstbeh~ndlung kaum zu 
beobachten. Nur bei ausgedehnten Lok~lrezidiven sieht man im Sp/~t- 
stadium der Erkrankung ~b und zu Absiedlungen, die auf dem Lymph- 
wege zustande gekommen sind. 

Nach der Operation eines Parotiscylindroms entdeckt man bei man- 
chert Patienten eines T~ges im frfiheren Wundgebiet, vor allem an oder 
in der Haut  k]eine auff~llend schmerzhafte KnStchen. Sie sind auch bei 
Cylindromen anderer Lokalisation, z.B. in der Zunge, nach Eingriffen 
in der Operationsnarbe festzustellen. Ob es sich um disseminierte t terde 
auf dem Boden einer Ze]laussa~t entstanden, um eine ]ymphogene 
Propagierung in die unmittelbare Nachbarschaft der Prim/~rgeschwulst 
oder um perineurale Ausl/~ufer der Geschwulst (Schmerzhaftigkeit!) 
handelt, mfissen wir dahin gestellt ]assen. 

Die prim£r in der N~se oder in den NebenhShlen lokalisierten Cylin- 
drome metastasieren meistens erst Jahre n~ch der Erstoperation. 22°/0 
der yon TAuxE u. Mitarb. (1962) beobachteten F/~lle mit einem Cylin- 
drom der oberen Luftwege wiesen Metastasen ~uf. Die Absiedlungen 
liegen, wie auch andere Statistiken der Autoren erkennen lassen, iiber- 
wiegend in der Lunge. Sie gelangten zweifelsohne auf dem Blutwege 
in dieses Organ. Be~roffen ist in zweiter Linie das Skeletsystem, vor allem 
die Wirbe]s/~ule. 

GewShnlich leitet die Met~stasierung in die Lunge eine Generalisation 
ein. Die Behandlung der Erst tumoren kann Jahre zuriick]iegen. Man 
erkennt e~nes Tages bei der Routineuntersuchung der Lunge Rund- 
schatten, die sich in der Regel sehr langsam ohne besondere Beschwerden 
des Patienten vergrSl~ern (siehe Abb. i3a  und b). Sie vermehren sich 
und vereinigen sich zu grol~en Konglomeraten. 

Das Gewebe der Lungenmetastasen grenzt ohne Zwischenschicht an 
das der Lunge an. Wenn es auch F/~lle mit einer solit/~ren Metast~se gibt, 
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so mul~ immer damit gerechnet werden, da~ bereits andere okkulte 
Absiedlungen bestehen. 

b 

Abb. 13. a Metastasen eines operierten l~arotiscylindroms. Bds. gundschatten in tier Lunge. Zustand: 
14.6. 60. b Dieselbe Patientin. Zus~and: 16. 10. 63. Die sich vergr~fiernden und zahIenm~i~ig ver- 

mehrenden l~'[etastasen haben sich zu Konglomeratea zusammengesclllossen 

6 ~ 
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Im Endstadium der Erkrankung finden sich, wie Sektionen erkennen 
lassen, aueh im Seh/~del, im Sternum, in der Pleura im Sinne einer Car- 
einose, multiple Metastasen. Die Knoehenmetastasen pr/isentieren sieh 
makroskopiseh als steeknadelkopfgroge Herde aus einer zum Teil 
gallertigen Masse. Dureh Aktivierung der Osteoelastent/~tigkeit wird 
der Knoehen abgebaut. 

Selten sind Metastasen in der Haut  -- £hneln unter Umst~nden naeh 
einer eigenen Beobaehtung einem Geschwfir -- in der Leber (Ikterus), im 
Gehirn usw. Terminal erliegen die Kranken einer Bronehopneumonie 
bzw. einer Kreislaufinsuffizienz. 

Die Rezidive der Cylindrome 

Die Cylindromrezidive wachsen lange latent, gelegentlich nach einem 
jahrelangen Ruhestadium, gleichgfiltig ob sie so]it£r oder multipel auf- 
treten. Bei der Mehrzahl der Patienten mit einer prim~ren Gesehwulst 
im Oberkiefer stellen sich eines Tages Neuralgien, kaum sichtbare 
Schwellungen der Gesiehtsweiehteile oder nur durch Palpation nach- 
zuweisende Gewebsverh~rtungen mit Verziehung der betroffenen 
Wangenpartien ein. In  der bisher unverd~ehtigen Resektionsh6h]e in 
der Maxilla treten ab und zu Blutungen, insbesondere an der ~ugeren 
Wand, wo die l~esektionsprothese anliegt, auf. Sp~ter erseheint das 
Gesehwulstgewebe als knotenfSrmiger Auswuchs. 

Verd~chtig sind immer Verdickungen inmitten der Wange gegeniiber 
der Offnung in den Oberkiefer. Bei der bimanuellen Palpation tastet  man 
die ziemlich seharf abgegrenzten Ausl~ufer, welche sehmerzhaft sind. 
Meistens blieben bei der Erstoperation Tumorforts~tze, welche die Kiefer- 
h6hlenvorderwand, unter Umst~nden entlang des N. infraorbitalis, 
durchbroehen haben, unbemerkt. 

Eine weitere Rezidivzone befindet sieh nach Oberkieferresektionen 
unter EinsehluB des Gaumens hinten am Alveolarkammstnmpf. Von 
hier aus dringt das Cylindrom a]lm~hlieh in den weiehen Gaumen und 
lateral in die Wange ein. Der Tastbefund kl~rt den Sachverhalt. 

Bei zu klein]iehen Hautexcisionen treten h~ufig Randrezidive auf. 
Die zunehmende Fixierung der t t au t  auf der Unterlage, die livide Ver- 
f~rbung der Oberfl~che mit einer feinen Gef~gzeiehnung mfissen den 
Verdacht auf ein l~ezidiv erwecken. Nieht Narben, sondern das Cylin- 
dromgewebe ist sehuld an solchen Ver~nderungen. 

Das erkrankte Gebiet zeigt eine kautschukartige Konsistenz. Es l~Bt 
sieh die t t au t  in toto verschieben. 

Trfigeriseh sind die siehtbaren Befunde naeh Ausr£umnng der 
Orbita. Trotz £uBerlich geringffigigen Ver£nderungen, z.B. in der 
Gestalt eines Kn6tehens, hat das Cy]indromrezidiv in der oberen Etage 
in der Tiefe die Sch~delbasis und auBen am Kopf  weite Bezirke erfaBt 
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(siehe Abb. 14a und b). Erst  naeh Zuriieksehlagen der Hau t  wird man 
gewahr, dal3 das Cylindrom unter  der 0berfl~ehe in die kontralaterale 
Orbita, unter  dem Epipharynxdaeh hinweg in das andere Siebbein und 
auBen unter die Hau t  vorgewaehsen ist. Fata l  wirken sieh die an der 
Unterflgche der Seh/~delbasis oder oberhalb des Knoehens via Planum 
sphenoidale in Riehtung Nervus oder trae~ieus optieus vordringenden 
l~ezidivanteile aus. Den Kranken droht eine v611ige Erblindung. Mit 

a b 

Abb.  14. a Zus t and  nach  Oberkieferresekt ion und  Exen te ra t io  orbi tae  wegen  eines prim/~ren Nasen-  
Kieferh6hlencyl indroms.  Rez id iv  3 J a h r e  nach  der Exentera t io .  An der  Oberfl~tehe der t I6hlc nu r  
kleines Tumorkn6 tehen .  l~Sntgenologiseh r ings  urn das  s iehtbare  P~ezidivgewebe porSse Knoehen-  
s t r u k t u r  dureh Knoeheninf i l t ra t ion.  Inne rha lb  4 Woehen  Erb l indung  a u f  der  Gegenseite.  h Das  
Rez id iv  ha t  sieh un t e r  den N a r b e n  und  un t e r  der  t t a u t  sowie der  Sehle imhaut  weir  in die U m g e b u n g  
ausgehre i t e t :  Un te r  der  H a u t  in  die gegensei t ige  Augcnh6hle ,  fiber die Nasenwurzel  a u f  die l inke 
Seitenfl~che der  Nase ,  en t lang  des E p i p h a r y n x d a e h s  in das  l inke Siebbein.  Das  Tumorgewebe ,  welches 
sieh en t lang  des P l a n u m  sphenoidale entwiekel t  ha t te ,  infi l tr ierte den N. bzw. Trae tus  opt ieus der  
Gegensei te  (siehe Pfeil). Der  Pa t i en t  s ta rb  11/2 J a h r e  naeh  der l~evision des N. opt ieus an  einer 

in t raeranie l len  Ausbre i tung  des Cyl indroms 

einer operativen Revision dfirfte man wohl meistens zu spat kommen, 
wenn ein progressiver Visusverfall bemerkt  wird. Wir pflegen t rotzdem 
den Sehnerven und dessen Umgebung zu revidieren, um niehts zu unter- 
lassen. Von der Exenteratioh6hle her lggt sieh der Eingriff besser als 
dureh die gleiehzeitige Stirnh6hle sowie das Siebbein durehffihren. Nach 
einer Erblindung kann es iibrigens Monate oder fiber 1 J ah r  dauern, bis 
die Kranken dutch den Tod von ihrem Leiden erlSst werden. Terminal 
stellen sieh die Erseheinungen einer Meningealeareinose oder eines 
Tumoreinbruehs in das Gehirn ein. 
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Wir empfehlen bei der ~berwachung exenterierter Cylindrompatien- 
ten auch bei unauff~tlligen siehtbaren Befunden, von Zeit zu Zeit eine 
RSntgenuntersuchung des ges~mten Sch£dels vorzunehmen. Bei latent 
wachsenden, diffus den Knochen durchsetzenden Cy]indromrezidiven 
fallen unter Umst~nden punktfSrmige Osteolysen auf. 

Die allgemeine Prognose des Cylindroms 
Was in erster Linie interessiert, betrifft die Mortalit~t, das Intervall 

zwischen Tumorbehandlung und Manifestation des ersten Lokalrezidivs, 
die H~ufigkeit der 5rtliehen Rezidive, der Modus der Metastasierung, 
die Uberlebenszeit der letal ver]aufenden F/~lle und insbesondere die 
Faktoren, welehe diese Dinge bzw. die Prognose bestimmen. 

Die Mortalit~t betrug bei den 27 Cylindrompatienten, welche zwi- 
schen 1951 und 1963 an der Mfinchener Univ.-HNO-Klinik behandelt 
wurden, 530/0 (Kv~Y, 1964). H~R~IG (1957) gab ]ene mit 450/0 an, mit je 
500/0 STI~BITZ (1962) bzw. STOB~ (1966). Der Zeitraum, fiber den sieh 
die Beobachtungszeit bei den 27 Patienten mit einem Cylindrom der 
oberen Luftwege erstreekte, fiber die TAvxv~ u. Mitarb. (1962) berich- 
teten, betrug Jahrzehnte. Von diesen Patienten lebt niemand mehr. 
Wenn auch nieht alle Tote seziert worden sind, so geht man nicht feh] 
in der Annahme, dal~ die meisten dem Cylindrom erlegen sind. 

Von unseren 27 Cylindrompatienten konnten 15 n~ehuntersucht 
werden, die l~nger als 5 Jahre lebten. 4 waren rezidivfrei. Es 
handelte sieh um Patienten mit einem Cylindrom des Oberkiefers, des 
GehSrganges, der Nase und des Rachens. Die entspreehenden Quoten 
anderer Autoren: FOOT]~ u. Mitarb. (1953) ~ 25°/o (34 F/~lle) und STI]~- 
]31Tz (1962) = 22,2% (24 F~lle). 

Die Verh~ltnisse dfirften bei den anderen Autoren/~hnlich sein. 
H~TIG (1957) konstatierte, dal~ die ersten Rezidive irn Durch- 

schnitt 27/12 J~hre naeh der ersten Behandlung auftraten. Sie ersehienen 
paradoxerweise bei den Patienten mit dem typischen, regelm~t[3ig auf- 
gebauten Cylindromgewebe frfiher ~ls bei Kranken mit Tumoren, deren 
Komponenten die Merkmale eines Malignoms aufwiesen. 

Die Frage, ob der histologisehe Befund Anhaltspunkte ffir die 
Prognose liefert, mu[3 verneint werden. I-Iv~RTIG (1957) analysierte unter 
diesem Gesiehtspunkt sein Krankengut  (22 F~lle, deren Cylindrome fast 
nur am Gaumen oder in den Nasen- und NebenhShlen saBen). Er  unter- 
teilte die Tumoren in 3 Gruppen: 1. Prim~rherd, Lokalrezidiv und 
Metastasen wiesen das typisehe Cylindromgewebe auf (19); 2. Primer- 
herd enthielt als gut-, das Lokalrezidiv ~ls bSsartig zu wertende Fein- 
strukturen (2). 3. S~tmtliehe Tumorherde zeigten die Zeichen eines mali- 
gnen Verhaltens (11). Bei AuBerachtlassung der 2. Gruppe (unsiehere 
Befunde) konnte H]s~Tm keine signifikanten Unterschiede hinsicht]ieh 
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der Dignit~t festste]len. Eine Neigung zu Loka]rezidiven war bei 800/0 
der Pat ienten der 1. Gruppe und bei 90o/0 in der Gruppe 3 vorhanden. 
Die ersten Rezidive t ra ten bei der 3. Gruppe sp~tter als bei der i. auf, 
auf  den ersten Blick ein paradoxes Verha]ten. Die Latenz bis zur Mani- 
festation des 1. Rezidivs dauerte bei den Fi~llen yon HEI~TIG (1957) im 
Durehsehnitt  2 v/1 ~ Jahre.  

HERTIG (1957) ermittelte bei der 1. Gruppe eine durchsehnittliehe 
~berlebenszeit  yon 5, bei der 3. Kategorie von Patienten yon 42/12 Jah-  
ren. Wir fanden bei unseren Kranken,  die starben, ein Intervall  zwisehen 
erster Behandlung und dem Tode yon 3 - -17Jah ren .  Durehsehnitt  
8s/12 Jahre ;  STOBEI~ (1966) gab dieses mit  1--16 Jahren  (Durchsehnitt 
etwa 6 Jahre) an. Typiseh fiir den gesamten Verlauf der Erkrankung ist 
wohl allgemein die groi3e Zahl von Reoperationen wegen der l~ezidive. 
STOBEI~ eruierte an dem Krankengut  der Leipziger Univ.-HNO-Klinik 
ein Maximum yon 8 Operationen (SToEEt~, 1966). Seine Statistik unter- 
scheidet sieh sieher in diesem Punkt  nicht yon der anderer Operateure. 

Als prognostiseh ungfinstig gelten die groi3en Cylindrome, zumal 
wenn sie an der Schi~delbasis oder primiir in einem Hohlraum des Ge- 
siehtssehiidels sitzen, wo sie lange latent  waehsen. Nach FOOTE u. Mit- 
arb. (1953) waren 62,5°/0 der t)atienten, deren Gew~ehs einen Dureh- 
messer unter 2 cm hatten,  l£nger als 5 Jahre  rezidivfrei, yon denen mit  
einer grSl3eren Gesehwulst nur 45,8 °/0. Leider ]iel~en sieh die Durchmesser 
bei unseren Pat ienten nieht mit  dem Lineal messen] 

Das letzte Wort  fiber den Wert  der Strahlenbehandlung ist noeh nicht 
gesproehen. Ob es gelingt, mit  der Megavolttherapie Tumorremissionen 
bis zur vSlligen Ausrottung zu steigern, wird die Zukunft  lehren. Die 
oben zitierten Behandlungsergebnisse wurden nach einer kombinierten 
chirurgisch-radiologisehen Therapie erzielt. Es ist noeh nicht sieher 
erwiesen, dab die rein operative Behandlung wesentlieh mehr leistet. 
Ffir die rein radiologische Therapie gilt letzteres sieher nieht. 

Das Carcinom 

Naeh einer Statistik yon K. H. BAUER U. Mitarb. (1965) sterben in 
der Bundesrepublik Deutschland pro Tag fiber 300 Menschen an Krebs. 
1961 entfielen bei einer Einwohnerzahl yon 54 Millionen Menschen auf 
insgesamt 591850 Tote 118 451 Sterbefi~lle an Gesehwulsterkrankungen 
etwa 20,04°/0 aller Todesf~lle. Wenn man diese prozentuale Krebssterb- 
]iehkeit in absolute Zahlen umrechnet und auf die gegenw~rtig Lebenden 
bezieht, wiirde dies bedeuten, dab unter Berticksiehtigung der etwa 
331/3°/o im Durchschnitt  erreiehten Krebsheilungen im Laufe ihres 
Lebens etwa 18 Millionen an Krebs erkranken and  etwa 12 Millionen 
daran sterben werden. Die Bedeutung des Krebsproblems wird fiberdies 
durch die Zunahme tier Krebsmortali t i i t  evident. 1922 betrug in Deutseh- 
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land die relative Krebssterblichkeit 6,50/0, im Jahre  1960 20,0°/0 . l~ber 
diese Zahlen hat man sieh natfirlich Gedanken gemacht und auBer der 
versti~rkten Einwirkung krebsbegiinstigender und -erzeugendcr Faktoren 
einer allgemeinen Erh6hung der Lebenserwartung schuld gegeben. Letz- 
tere betrug 1900 bci M~nnern 44, 8, bei Frauen 48,3 Jahre. 1960 errechnete 
man eine Lebenserwarttmg yon 66,3 bzw. 71,4 Jahren. 

Das Lebensalter spielt bez/iglich der Krebsgef/thrdung nach K. It .  
BAUER U. Mitarb. (1965) noch in anderer Hinsicht eine t~olle. I m  Kindes- 
alter ist die Gefahr gr6gcr, an einem Sarkom als an einem Careinom zu 
Grunde zu gehen. Selbstverst/~ndlich gibt es im Kindesalter ab und zu 
Carcinome, so in der KieferhShle. BO]~I~GI~AUS (1961) publizierte 
einen derartigen Fall und wies auf weitere 4 F/tlle hin, die er in der 
Literatur  fand. 

Das Uberwiegen der Sarkomgefghrdung im Kindesalter beruht in 
erster Linie auf der Neigung des hgmatopoetischen sowie lymphatischen 
Apparates, leuk~miseh zu erkranken. Augerdem erliegen Kinder relativ 
h/~ufig Him-  und Nervengeschwiilsten, wobei letztere, wie HIBLEt¢ U. 
Mitarb. (1964) konstatierten, in den Gesichtsseh/~del einbrechen und 
dadureh den Tod verursachcn k6nnen. Auf die Ursachen der paradoxen 
Reziprozitat zwischen Carcinomen und Sarkomen in Abh/ingigkeit yore 
Lebensalter gehen wir bier nicht n/~her ein. 

FLEISCHER (1959/60) ermittelte fiir die Bev61kerung yon Mittel- 
deutschland in den Jahren 1953 bis 1955 pro Jahr  dnrchschnittlich 
170 Neuerkrankungen an eincm Malignom der Nasen- und Nasenneben- 
hShlen = 0,42°/0 aller Zug~nge mit einer b6sartigen Geschwulst. Auf 
100000 Menschen kommt  eine derartige Erkrankung. Nach HOMMEEICI~ 
(1964), SCHOLTZ (1964) U. a. entfallen 1--2°/o aller Malignome auf die 
Geschwiilste der Nase und ihrer Nebenh6hlen. Zu/~hnlichen Feststellun- 
gen kommen auch andere amerikanische und englische Autoren (OSBORN 
u. Mitarb., 1961 ; MACBETH, 1965 u. a.). 

HOMMERIC/-I (1964) ]ieg die Frequenzen der Patienten mit  einem 
Gesiehtssch/~delmalignom fast s/tmtlicher deutschen Universit/its-HNO- 
Kliniken ermitteln. Die durchschnittliche Zahl pro Jahr  betrug 1316, 
d. h. 0,27°/0 yon 1,5 Millionen Mensehen, welche wegen einer Erkrankung 
auf dem NHO-Gebiet  arztliche Hilfe in Anspruch nahmen, hat ten einen 
neoplastischen ProzeB im Gesichtsschiidel. WUSTROW (1965) teilte in 
seinem Buch weitere Zahlen mit. Sie k6nnen dort naehgelesen werden. 

M/~nner erkranken haufiger als Frauen. Sc~oLTz (1964) konstatierte 
im Krankengut  der Jenaer  J]inik (ZANGE) ein Verh/~ltnis yon 3 : 2, wobei 
allerdings bei den Sarkomen keine Geschlcehterpr/~valenz bcstand. Die 
Altersgruppen zwischen 50 und 70 Jahren/ iberwiegen bei den Trggern 
eines Nasen- und NasennebenhShlenmalignoms. 
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Was noch interessieren wird, shld die Korrelationen zwischen Car- 
cinomen und Sarkomen. Auf die Altersabhangigkeit haben wir bereits 
eingangs hingewiesen. I m  Vergleich zu den/ibrigen Statistiken ist der Pro- 
zentsatz der Sarkome,und zwar der primaren Geschw/ilste der inneren Nase 
und ihrer NebenhShlen, im Krankengut  tier Jenner Klinik mit  61 : 23,6°/0 
der Gesamtzahl (258) relativ hoch gegen/iber den Quoten anderer europa- 
iseher Autoren, wie SCHOLTZ (1964) hervorhob. Folgende Ziffern wurden 
bez/iglich des Anteils der Sarkome im Laufe der Zeit bekannt  : PICHLEI~ : 
13,7%, QUICK: 10°/0, OtINGREN : 15,50/0, WILLE : 6,80/0 (nach SCHOLTZ,1964). 

Eine Besonderheit stellen die h~ufig bei Kindern der schwarzen 
Rasse in Afrika festzustellenden Sarkome dar, welehe eine ungeheure 
Aggressivit~t zeigen und oft zum Tode fiihren. Es handelt sieh a m  den 
Lymphosarkomen nahe stehende Malignome. WUST~OW (1965) bringt 
in seinem Bueh einige instruktive Farbaufnahmen,  welche die Zer- 
stSrungen dureh diese Prozesse wiedergeben. 

Manche der im Rahmen des Referates besproehenen Geschwiilste 
bekommt  der in der Praxis Tatige nie zu Gesieht. Patienten mit  einem 
Carcinom, irgendwo am Gesiehtsschadel, kennt jeder HNO- Arzt. Diese 
Gesehwfilste stehen daher mit  Reeht im Mittelpunkt der Onkologie des 
Gesichtsschadels. Die Themata  zahlreieher Publikationen - -  es ist mei- 
stens yon Tumoren der Nase und ihrer NebenhShlen die Rede - -  d/irfen 
nicht dar/iber hinwegtauschen, dab wir es vorwiegend mit  Erkrankungen 
yon Sehadelkomplexen zu tun haben. Am h~ufigsten d/irften sich die 
I-Iautkrebse lunge auf das erste Tragerorgan beschranken. Ansonsten 
ffihren ein Tiefen- und Fl~chenwachstum bald zu einer Durehdringung 
versehiedenartiger Gewebe in der Umgebung. Wir mfissen uns daher bei 
der Diagnostik und noch mehr bei der Therapie yon Vorstellungen frei 
machen, welehe nns bei der Versorgung yon Kranken mit  entz/indliehen 
Kiefer- oder Siebbeinprozessea leiten. Letztere sitzen, abgesehen you 
den Komplikationen, vor ahem in der Sehleimhaut. Bei der Operation 
nieht ganz beseitigte Herde dfirften in der Regel sparer abheflen. Anders 
liegen die Verhaltnisse bei den iV[alignomen. Die knSehernen Trennwande 
st~]len keine Barriere gegenfiber dem vorwachsenden Tumor dar. I m  
Gegenteili Der Knoehen ist gewShn]ieh entweder usuriert oder unter 
Erhaltung seiner groben Struktur  yon Tumorgewebe durchsetzt. Uberall 
dort, wo ein Carcinom oder Sarkom an Knoehen heranreicht, ist dieser als 
tumorSs ver~ndert zu betrachten. Leider wird gerade bei den Mani- 
pulationen an der wiehtigen Grenzregion zum Gehirn hin nicht die 
notwendige Konsequenz gezogen: Nicht nar  Muskulatur, Nerven 
(gef~hrliehe Leitschienen der Tumorausbreitung im Gesiehtssch~del !), 
GefaBe usw. sind wegzunehmen, sondern aueh s/fmtliehe dem Tumor 
anliegenden Knochen. Die Dura setzt einem bSsartigen Gewachs einen 
grSBeren Widerstand entgegen als Knochen. 
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Die Gesiehtsschgdeltumoren dfirfen nun nieht nur unter dem Aspekt 
der Nasen- and Nasennebenh6hlenmaligmomen allein betrachtet werden. 
Bei £uBerlich oft fibereinstimmendem Bild und den mehr oder weniger 
uniformen Beschwerden liegen die Schwerpunkte der primgren Tumor- 
entwicklung verschieden. 

Wir kennen einmal die Gruppe der Hautcarcinome. Erst im fort- 
geschrittenen Stadium pflegen sie sich in die Knorpel and Knochen des 
Gesichtssch~dels einzufressen. Eine weitere Kategorie der Gesichts- 
schiidelmalignome stellen die primgren trod sekund£ren Gew~chse der 
Parotisloge sowie der Wangenweichteile dar. In den Hohlrgumen des 
Gesichtsschiidels wachsen Geschwfilste, welche yon den Schleimhguten, 
Weichteilen oder dem Knochen entspringen. Schlieglicb gibt es noch die 
sekund~ren Neubildungen, welche yon dem Epipharynx, der Orbita, der 
Fossa infratemporalis oder pterygomandibularis, vom Mund, dem Ra- 
chen oder vom Ohr her auf den Gesichtssch~del fibergreifen. Letztlich 
nennen wir noch die, welche metastatisch den Kopf  befallen. Bei solchen 
Vcrh~ltnissen erscheint ans die Bezeichnung ,,Gesichtssch~deltumor" 
ffir viele Malignome der Nase and der Nebenh6hlen ad~quater. Der hier 
zu erSrternde Sektor der Onkologie stellt ferner in nosologiseher und 
therapeutischer Hinsicht eine Einheit dar. 

Die Feinstrukturen der Carcinome des Gesichtsschi~dels entsprechen 
hinsichtlich ihrer Buntheit  der variablen Histogenese. Das Axiom: je 
differenzierter, um so gutartiger, trifft sicher nicht generell zu, wie wir 
sogleich bei der Er6rterung der Basaliome sehen werden. 

Die Histologie der verschiedcnen Carcinomarten setzen wir als 
bekannt voraus. Man unterscheidet 2 groBe Gruppen: Die reffen epithe- 
lialen Tumoren wie das verhornende oder nicht vorhornende Platten- 
epithelcarcinom, das Carcinoma solidum, das Basaliom und die unreifen 
Typen, zu denen man das Adenocarcinom mit seinen verschiedenen 
Varianten und die anaplastischen Carcinome rechnet, l~echt bunt sind 
die Carcinomarchitekturen der Parotis. Auf die zah]reichen Zwischen- 
stadien der Epitheliombildung der Iqasenschleimhaut haben wir im 
Kapitel ,,Papillom" aufmerksam gemacht. 

Wir er6rtern nachfolgend die klinischen Besonderheiten der Gesichts- 
sch~delcarcinome an Hand der Lokalisation. 

Das Carcinom der Haut 

Die Hautkrebse spielen in der Onkologie des Gesichtsschi~dels eine 
erhebliche Rolle. Wir denken, was unser Fach anbelangt, an die Mall  
gnome, welche yon derTiefe her dasIntegument  erfassen oder sich yon der 
Haut  her in die Strukturen des Oberkiefers, in die Orbita, iu die Nase usw. 
einfressen. Die Diagnostik und Therapie der prim£ren Hautkrebse liegen 
fiberwiegend in der Hand der Dermato]ogen und Radiologen, seit einiger 
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Zeit auch der Gesiehtsplastiker. Der HNO-Arzt  finder unter seinen 
Kranken vor allem die Tr/~ger yon ausbestrahlten Rezidiven. 

Es gibt unter  anderem 2 Grfinde, weshalb yon einem gewissen Sta- 
dium ab, die Situation der Patienten mit  einem t tau tkrebs  so trostlos 
ist: Trotz Verstfimmelung wi£ehst die Gesehwulst weiter, sei es in der 
Haut ,  sei es im Gerfist des Seh/£dels. Zum andern ist der Verlauf eminent 
chronisch. Jahre und Jahrzchnte  mfissen wir die Kranken betreuen and  
immer wieder Carcinomherde ausrotten. Oft ist es ein Wet t lauf  zwischen 
Rekonstrakt ion und Rezidiv. 

Es sol]re deshalb nur derjenige Careinome der Gesichtsseh/idelober- 
fl/~che anriihren, der derart  die rckonstruktive plastisehe Chirurgie be- 
herrseht, daI~ er bei der Erstbehandlung ohne l~fieksicht auf  die sparer 
f£11ige plastische Versorgung den Tumor exstirpieren kann, mit  anderen 
Wortcn : Die Radikaht/~t der eigenthchen Geschwulstoperation bes t immt 
das Ausma]~ des Eingriffes. Die Mai~nahmen an der/ iu~eren Oberfl/tche 
des Gesichtssch/idels und, wie wir noch sehen werden, vor allem in der 
Tiefe im Bereich der Grenzregionen zur Orbita und zum Sch/idehunern 
hin, beeinflussen das Ergebnis der therapeutischen Bemfihungen. Sehuld 
an Mil~erfolgen kann aueh die falsehe Einsch/itzung der biologisehen 
Dignit/~t der Gesehwulst sein. Ein Musterbeispiel stellt das Basaliom 
dar. 

Die Ansichten fiber die Wertung dieser Geschwulst - -  auch Basal- 
zellenkrebs oder Carcinoma basoeellulare genannt - -  gehen auseinander. 
Die Prognosen der Dermatologen und l~adiologen - -  um dies vorweg- 
zunehmen --  differieren yon denjenigen, welehe die HNO-~rz te  bei 
den rezidivierenden Basaliomen, ein erhebliches Kontigent  ihrer F&lle, 
stellen. W/~hrend erstere yon fast 100°/0 Heilungen sprechen, mfiht sieh 
der H~qO-Arzt bei den ausbestrahlten oder sonst irgendwie zuvor erfolglos 
behandelten F/~llen ab, der oberfliichlich und in der Tiefe waehsenden 
Rezidive Herr  za  werden. Eines Tages erliegen die Kranken einem 
Carcinom. Die Pathologen, welehen man nicht hinsichtlich der I t a rm-  
losigkeit der Basaliome und des Ausbleibens einer Umwandlung in ein 
Plattenepithelearcinom zustimmt, rechtfertigen sich mit  der J~ul~erung, 
es h/~tte eben yon Anbeginn ein Plattenepithelcareinom vorgelegen, 
welches zun/ichst nicht die typisehen Strukturen aufwies. 

Als Kliniker hat  man aus diesen Unsicherheiten der Bewertung dutch 
den Histopathologen die Konsequenzen zu ziehen, wenn auch letzterer 
auf  Grund der Histogenesetheorien und des feingewebliehen Befundes die 
Basaliome als gutartig betrachtet .  Die Basahome waehsen infiltrierend, 
destruierend und rezidivieren h/~ufig. Es ist deshalb zu vertreten, das 
Basaliom unter die eehten ICrebse einzureihen. Der Kliniker hat  es wie 
jedes andere Careinom zu behandeln. 
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Wie WusTgow (1965) u. a. hervorheben, werden die Basaliome als 
Abk6mmlinge yon nicht vollst~ndig ausdifferenzierten embryonalen 
Zellen der Basalsehicht der Epidermis aufgefaBt. Die Herkunft dieser 
Elemente deuten die Antoren versehieden. Man daehte an die Ver- 
sprengung embryonaler Keime, etwa yon Hautanhangsgebilden her- 
rfihrend, an pluripotente, undifferenzierte Zellen des Oberfl~chenepithels 
und an besondere Typen der Basalzellschicht als cytologische Vorbilder. 
BV~o~L~ h~lt die Basaliome, wie eingangs dargelegt wurde, schon im 
Hinblick auf ihre prim/~r multilokul£re Entwicklung flit nerval oder 
hnmoral gesteuer~e Anpassungshyperplasien. 

Die Bfldung eines Plattenepithelearcinoms auf dem Areal eines 
:Basalioms soll keine Transformierung yon Zellen des letzteren in typische 
Xrebselemente, sondern einen Vorgang sekund~rer Art innerhalb des 
betroffenen Epithelverbandes bedeuten. Wit kSnnen uns aber, wie 
Wr, iss (1960), auf Grund unserer klinischen und morphologischen Beob- 
achtungen nicht des Eindrucks erwehren, da~ es doch F~lle gibt, wo ein 
Basaliom sigh eines Tages in ein Plattenepitheleareinom umwandelte. 
Da man zum Zeitpunkt der ersten Behandlung aber nie voraussagen 
kann, ob das vorliegende Gew~chs seine yon vielen Autoren fiir harmlos 
eingeseh/~tzten Eigenschaften beha]ten wird oder sich night doch als recht 
b6sartiger Krebs entpuppen wird, so sollte beim Basaliom in jeder Hin- 
sicht wie beim Plattenepithelcarcinom verfahren werden. 

Nach GREITtIER (1960) ist das ttautbasaliom dem Spinaliom nahe 
verwandt. Ersteres finder sich an der Haut in der Umgebung der Nase 
und vor allem des Auges. Prgdilektionsorte sind wiederum Nasenspitze 
und -flfigel sowie der innere Attgenwinkel bzw. die Lider (HAYes, 1962). 
Charakteristisch ist die Polymorphie der makroskopischen Manifestation. 
Einmal haben die Patienten untersehiediich groBe Knoten mit unregel- 
m~Bigen Konturen und h6ekriger 0berfl/~che. Fleckenartige Herde sind 
r6tlich oder gelblieh gef/~rbt und yon injizierten Gef/~Ben umgeben. Das 
dfinne Epithel sehuppt hgufig. Die Neigung tier Gebilde zu uleerieren, ist 
bekannt, man spricht dann yon einem Ulcus rodens (JAcob, 1927). 

Sonderformen des Hautbasalioms sind nach KIMMIG (1957) die 
vegetierende Art des Basalzellenkrebses, das sklerosierende Uleus rodens, 
das intraepidermiale Epitheliom (JADASSOg~) und das Uleus rodens 
pigmentosum. Es sei noeh das Epithelioma adenoides cystieum (BRooK, 
1892) genannt. Der zuletzt erw~hnte Prozel] tritt mit Vorliebe um den 
Mund herum anti Der Herd besteht aus gesehichteten basalen Zellen 
mit einem stark pigmentierten Epithel. Weitere Kennzeiehen sind 
sehwielenartig gesehiehtete Hornmassen. 

Typisch flit die Feinstruktnr des Basalioms ist der sogenannte 
Basaliomstrang: Ein Komplex mit aul]en radi~r gestellten Zellen. Diese 
l~nglichen spindelf6rmigen Elemente entspreehen den Basalzellen. Das 
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Zentrum des Stranges birgt locker geffigte, unregelm/~$ig angeordnete 
Zellen. Meistens fehlt den inneren Zellen eine epidermale Differenzierung. 
Je  nach tier Gestalt des Stranges unterscheidet man solide, adenoide oder 
besondere Varianten wie den Spiegler-Tumor oder das oben bereits 
erw/~hnte Epithelioma adenoides cysticum Brooke. I m  groSen ganzen 
stellt das Basahom ein organoid ausdifferenziertes Gew~tchs dar, wobei 
die Stromabeteiligung auff~llt (HuEcx, 1947). 

I m  Gegensatz zu den Dermatologen will v. ALBE~Tr~I (1955) - -  um 
nut  einen Astor  zu diesem Punkt  zu nennen - -  das Epith61ioma pavi- 
menteux m6tatypique interm6diare Darier nicht u~ter die Basaliome 
eingestuft wissen, well letztere nie metastasieren w/irden im Gegensatz 
zu tier zuerst genannten Geschwulst, die in Wirkhchkeit  ein anaplastisches 
Plasterzellcarcinom sei. Wenn such das Basahom stellenweise infil- 
trierend w/~chst, so stufen die Pathologen das Basaliom in die Gruppe tier 
benignen Tumoren ein. 

Zu 2 Fragen sei noch Stellung genommen, welche im Schrift tum 
immer wieder diskutiert werden. Die Memungen sind geteilt hinsichtlich 
des Vorkommens yon Schleimhautbasaliomen. In  der Literatur  finden 
sieh Mittcilungen, in denen yon Schleimhautbasahomen berichtet  
wird. S A l T  beobachtete ein Basahom der Zunge und des weichen 
Gaumens, SL~P~X~ an der Unterlippe. TgoMA u. Mitarb. (1960) wollen 
am Mandibularkamm ein Basaliom gesehen haben. K ~  u. Mitarb. 
(1964) operierten mehrmals einen Mann wegen Basahome. Zuerst tra~ 
je ein Tumor  an der Wangen- und an der Halshaut  auf, sp~tter an der 
Ober- und Unterlippe. I-Iistologisch fanden die zuletzt genannten Autorell 
unter einem erhaltenen Epithel Nester yon Basalzellen mit  keratocysti- 
schen Degenerationen und Melaninpigment an verschiedenen Stellen. 
Es bestand eine Xhnlichkeit mit  einem Ulcus rodens. 

IIAMME~ (1957) verffigt fiber Erfahrungen mit  Basaliomen am Ober- 
kicfer. Die v o n d e r  MundhShlensehleimhaut ausgehenden T~moren 
verursachten nicht nut  eine Lockerung der Zghne, sondern auch De- 
struktionen der Maxilla. Der Proze$ schwelte jahrelang, ohne da$ seine 
wahre Natur  erkannt  worden w~tre. 

Oft heil~t es im Schrifttum apodiktisch: Basaliomc metastasieren nie. 
Von Absiedlungen der Basahome berichteten auf  der anderen Seite 
CALLES u. Mitarb. (1951), L~WTN (1963) sowie DAn~O~¢  u. Mitarb. 
(1963). Die znerst genannten Autoren sammelten ass  dem Schrift tum 
31 F/~lle yon metastasierenden Basaliomen. Wenn es sich tatsachlich 
um Basaliome im Sinne tier Pathologen gehandelt haben sollte, darm 
mfiSte man das oben erw/~hnte Axiom nmwandeln in: Basahome meta- 
stasieren auBerst selten. 

Die Therapie wird unterschiedlich durchgef/ihrt. Radiologen und 
Dermatologen pl/~dieren vor allem fiir eine Bestrahlung. Manche Autoren 
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halten Basaliome in unmitte]barer Nahe des Auges, auf Haut,  unter der 
Knorpel liegt, und am Nasenflfigel nicht ffir eine radiologisehe Behandlung 
geeignet. Man beffirehtet bei Tumoren auf Knorpel im Ansch]uB an die 
Bestrahlung Nekrosen. Darauf wird im Korreferat eingegangen. Es gibt 
aber I~adiologen --  um dies nut  kurz zu erw/ihnen -- ,  welche auch Haut-  
krebse auf Nasen- und Ohrknorpe]n ohne Chondronekrosen bestrahlten, 
z.B. D~T. R~GATO U. Mitarb. (1962). Diese Autoren empfehlen nur kleine 
L/~sionen zu excidieren, grSl~ere zu bestrahlen. Ein individuelles Vorgehen 
sei notwendig. 

Die Heilungsziffern, yon welehen die Radiologen berichten, sind 
beachtlich. MIESCI~ analysierte 928 Basaliomf/~lle und erhielt in 
Abhiingigkeit vom Durchmesser der Gew/~chse folgende Heilungsquoten: 
Durchmesser unter 2 era: 99,80/0, 3--5 cm: 87°/o, fiber 5 cm: 700/0 (zit. 
naeh F~NDF, L, 1959/60). 

Als Nachteile der Bestrahlung yon Gesichtskrebsen werden ange- 
ffihrt: Pigmentierungen, Narben nnd trophische Geschwfire. Es gibt 
deshalb eine Anzahl yon Autoren, welehe die operative Behandlung des 
Basalioms vorziehen (Molls, 1958; HAYV~S, 1962; HAAS, 1962; BORG- 
HOUTS, 1964; MO~G~NST]S~N, 1964; KNOX u. Mitarb., 1960; P~ELAN U. 
Mitarb., 1963 u. a.). 

Die Prinzipien der Technik sind verschiedenartig. HAAS (1962) U. a. 
excidieren die Herde unter Verwendung des elektrischen Messers, andere 
wenden die sogenannte Chemochirurgie oder die Elektrodesikkation und 
Kfirettage an (KNox u. Mitarb., 1960). 

Bei der operativen Behandlung besteht die Aufgabe darin: 1. Das 
GeschwuJstgewebe vollst/indig wegzunehmen und 2. den zurfiekbleiben- 
den Defekt zu schliel~en bzw. plastiseh zu beseitigen. Die Exstirpation hat  
ohne Rficksicht auf die MSglichkeiten der sp/~teren Rekonstruktion zu 
gesehehen. 

Die histologischen Kontrollen finden heutzutage hanfig intra opera- 
tionem statt. HAAS (1960) und andere Chirurgen unterlassen, um jede 
Provozierung der Geschwulst zu vermeiden, die pr£operative Probe- 
excision. Sie wird zu Beginn des Eingriffes durchgeffihrt und sofort ein 
Schnellsehnitt gemacht. 

Das Auffinden yon Tumorresten an den R£ndern des Excidates ist 
nieht immer leicht. Wie fiberhaupt die MSg]iehkeiten der feingewebliehen 
Durchmusterung grSBerer Gewebsstficke nieht nur w/~hrend der Opera- 
tion begrenzt sind. Um die noch Carcinomzellen enthaltenden Areale im 
Wundbet t  wiederz~tfinden, miissen die Entnahmestel]en des excidierten 
Gewebes markiert sein. Ovale und unterschiedlich dicke Gewebsstficke 
rollen sieh an den l~£ndern ein. BORGXOUTS (1964) maeht deshalb den 
Vorschlag, die Haut  mit dem Carcinom geradlinig-winklig, in der Tiefe 
parallel der Oberfl£che und auch sonst unter Wahrung der ursprfing- 
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lichen anatomischen Si tuat ion zu exstirpicren (in toto). U m  ein Einrollen 
zu verhindern,  li~l]t der genanntc  Autor  das t Iauts t f ick  auf  cinen Korken  
n i t  Nadeln  feststeckcn und  die ganzc Fli~che mittels eines dutch  F~den 
fixierten Tupfers leicht auf  die Untcr lage andrfickcn. Sp~ter sind even- 
tuell tumorSsvcri~nderte Randzoncn  leichter aufzufinden. Diescs Vor- 
gchen bietct  den Vorteil, dab trotz 1%adikaht£t der Verlust gesundcn 
Gcwcbcs auf  ein Mi~dmum bcschr~nkt  wird. 

Die Hau tdc fck tc  sind auf  verschiedcne Weise zu schlieBen. A m  
Nascnrficken gclingt bei kleinen W u n d c n  die N a h t  nach Mobilisicren 
der R~nder,  was bci Excisionen an der Nasenspitze und  an den Nascn- 
flfigeln nicht  dcr Fall ist. Dassclbe grit ffir die W u n d c n  nach Excision 
yon  Lidbasal iomen usw. 

Die Excisionsdefckte an d e n  untercn  Teil der Nase k6nnen durch 
Vcrwendnng yon  Vol lhaut t ransplanta tcn  oder durch Lappen  aus der 
Gcgend dcr Nasolabilafalte beseitigt werden. M]~¥E~ u. Mitarb. bcdiencn 
sich tines supracili~ren Rollappcns und  pflanzen ein St~ck Schl~fenhaut 
in den Defekt  ein. Der Lappen  kann  nach Erfiillung seiner Aufgabe als 
Transpor teur  wieder zurfickgeschlagcn werden. 

Bei durchgehcnden Dcfekten funktionell  wichtiger Kopftcfle (Lippe, 
Wange) pflcgt m an  die rekons t rukt ivcn  plastischen MaBnahmen sofort 
vorzunchmcn.  

Wir  gchcn auf  die Prinzipien diescr Eingriffe spi~ter nochmals  ein. 

Vor allen jenseits des Ozeans wird bei der Bek/~mpfung des Itautearcinoms 
auch die Chemochirurgie angewandt. Nach Sicherung der histologischen Diagnose 
erfolgt in Lokalan/~sthesie zuerst eine Keratolyse dutch Dichloressigs/~ure. An- 
schlieBend applizieren die Autoren nach den Empfehlungen yon 1Viols (1958) eine 
Paste, die unter anderem Sanguinaria eanadensis und Zinkchlorid enth/~lt. Nach 
24 Std ist das Gexvebe in situ fixiert. Die 0,1--1,2 cm dieke Schicht kann man n i t  
den Skalpell leicht entfernen, es blutet dabei nicht. Sofort nach der Excision wird 
das Gewebe auf den Mikrotom mit der Epidermis unten gefroren und parallel zur 
Epidermis geschnitten. Lassen sich in der oben liegenden Gewebsschicht noch 
Tumorzellen nachweisen, dann wh'd die Prozedur an der betreffenden Stelle wieder- 
holt, und zwar so lunge, bis das letzte Excidat tumorfrei ist (l~o~s, 1958; MORGAN- 
ST~R~ U. ~[itarb., 1964 u.a.). Ms Vortefle dieses Verfahrens werden gepriesen: 
Histologisehe Kontrolle des exstirpierten Gewebes bei einem Minimum yon Verlust 
normaler 1)artien, die AnwendungsmSglichkeit in der N/~he wiehtiger Regionen 
(Nasenfliigel, Geh6rg~ng, Augenn~he!) u.a. Als Nachteile gelten die starken 
Schmerzen wMlrend der Behandlung, ()deme, eventuell h/~ufige Kontrollen, mehrere 
Eingriffe, entstellende Vernarbungen. Eine enge Zusammenarbeit zwisehen Chirurg 
und l~athologen ist notwendig. 

Als weitere Spezialmethode sei die Elektrodesikkation genannt, welehe die 
Dermatologen in erster Linie praktizieren diirften. Sie kiirettieren zuerst den Herd 
n i t  einem besonderen Instrument bis auf die Basis. Sodann erfo]gt die Vernichtung 
der Tumorreste n i t  einer Elektrosonde. Dus AusmaB des Eingriffes richtet sich 
nach der ]31utungsneigung. Wenn d~s verschorfte Gebiet trocken bleibt, werden 
noch Sicherheitszonen zwischen 2 und 4 mm eingeschaltet (K~ox u. Mitarb., 1960). 
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Wie wir sp/iter sehen werden, resultieren bei allen den genannten 
Methoden gute Heilungsquoten, gleiehgfiltig, ob bestrahlt oder in irgend- 
einer Weise operiert wurde. Anders liegen die Verhgltnisse bei den 
radiologiseh oder operativ erfolglos vorbehandelten F~llen. Vor allem 
haben wir HN0-•rzte  grol3e Mfihe, die ausbestrahlten Patienten zu 
heilen. Das rezidivierende Basaliom hat  quasi die Maske fallen lassen, es 
wgchst destruierend in die Knoehen oder Knorpel des Gesichtssehgdels, 
infiltrierend in die benachbarten Weichtefle, in die 0rbi ta  und letztlieh 
ia die Dura ein. 

FE~DEL (1959/60) U.a. haben sieh eingehend mit F~llen im fort- 
geschrittenen Stadium befaBt. Jeder Kliniker kennt solehe Patienten, 
bei denen sieh im Laufe der Jahre die Basaliomrezidive allm/ihlich fiber 
weite Gebiete der Gesiehtsoberfl/iehe, aber aueh innen im Geffige des 
Seh/~dels ausbreiteten. 

Der /iul3ere Aspekt des versehleppten Basaliomrezidivs am Nasen- 
rfieken, inneren Augenwinkel, an der Seitenwand der Nase oder im 
Bereich der Parotis trfigt. Es sind nieht nut  flaehe Krebsgeschwfire, 
sondern auch ausgedehnte Tumorinfiltrationen in den Knoehen, Knor- 
peln usw. vorhanden. FE~DEL (1959/60) maehte darauf aufmerksam, 
dal3 das Basaliom oft unter einer erhaltenden Mucosa, entlang Faseien- 
und Muskelfli~chen, Nerven und Gef~Ben sowie in den Haverschen Kan~l- 
chen in die Umgebung w/iehst. Das Verhalten entspricht somit dem der 
Cylindrome. Wie der klinisehe ist aueh der r6ntgenologisehe Befund beim 
in den Gesichtssch/idel eingebroehenen Basaliomrezidiv oft nichtssagend. 
Bei Versehattungen der I-I6hlen und nut  geringgradigen Destruktionen 
stogen wit auf ausgedehnte Gesehw/ilste, welehe, wie ein yon ZA~GE 
operierter Fall und eigene Erfahrungen lehren, Knochen und Weiehteile 
weiter Bezirke substituieren. Nach Beendigung des Eingriffes liegen 
dann erhebliche Defekte an der /~uBeren und inneren Oberfl/iehe vor. 
Trotzdem treten eines Tages erneut tCezidive auf. Betroffen ist vor allem 
die Gegend an der Nasenwurzel, an der Oberlippe nach dem Nasenfltigel 
und auch die Sehl/~fe. An denselben Stellen pflegen die Rezidive auch bei 
Patienten mit einem Zustand naeh Exenteratio orbitae aufzutauchen. 

Die Behandlung der Basaliomrezidive, namentlich naeh voraus- 
gegangener Bestrahlung, ist oft undankbar. Die Wundheilung kann durch 
Sequestrierungen mit langwierigen Eiterungen verzSgert sein. Sehlimmer 
sind die yon Re- zu Reoperation zunehmenden Entstellungen. Bei 
manchen Kranken fehlt fast die Hglfte des Gesiehts. 

Ein Problem stellt die plastisehe Rekonstruktion verlorengegangener 
Teile des Gesichtsseh/idels dar. Die Kommunikationen zwischen Mund- 
Raehenh6hle und der Resektionsh6hle im Oberkiefer lassen sich dutch 
eiae Prothese beseitigen. Defekte des Gesiehts k6nnen, wie ~ sp/~ter 
noeh erlgutern, dutch Epithesen zumindest unauffglliger gesbal~et 
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werden. Aber viele Patienten wfinschen eine Plastik. Wie oft wird man 
bestfirmt zu versuchen, dureh eine Plastik die 0ffnungen zu verklei- 
nern, so dab sieh die Betroffenen wieder in der 0ffentlichkeit zeigen 
k6nnen, ohne allzu sehr aufzufallen. 

Es hat aber bei einer offenkundigen l%ezidivneigung keinen Sinn, zu 
frfih mit einer Plastik zu beginnen. Man kann dort, wo keine durch- 
gehende Verstfimmlungen vorhanden sind, mittels freier Hauttransplan- 
tare eine provisorische Rekonstruktion vornehmen. Mit eiaer das Ganze 
berficksichtigenden Plastik muI3 man mindestens 2 Jahre warren. Aber 
auch dann hat man noch nicht die Gew~hr, dab nicht eines TaRes doeh 
wieder eia Rezidiv erseheint. FEUDAL (1959/60) berichtete yon einem 
Basaliomrezidiv, welches 6 Jahre nach der letzten Behandlung zu 
wuchem begann. 

In  der Tiefe des Gesichtsseh/~dels wird wie bei tier Ausrottung der an- 
deren Krebse vorgegangen. Wir verweisen auf den folgenden Abschnitt. 

Die Basaliome werden haufig zusammen mit den anderen Haut-  
krebsen ira Schrffttum abgehandelt. Die Statistiken fiber die Behand- 
lungserfolge erfassen daher rScht selten die beiden Haut tumoren ohne 
Unterschied. 

Die Basaliome maehen etwa 65% aller Hautcareinome aus. Sie lassen 
sich makroskopiseh dutch ihre Erosionen mit blutigen Krusten auf der 
Oberfl~che, dem leicht aufgeworfenen Rand, der perlartige Erhabenheiten 
aufweist, erkennen. Letztere sollen dem Ulcus rodens fehlen. Gef/~hrlich 
ist der terebrierende Typ. t i ler  haben wit die oben zitierten Wachstums- 
tendenzen entlang der Gef~$e usw. 

Die Plattenepithelcarcinome, auch Stachelzellkrebse, Spinahome oder 
Caneroide genannt, waehsen rascher als die Basaliome, als kleLae, feste, 
kn6tchenfSrmige, leicht erhabene, schuppende Gebilde beginnend. Der 
Rand ist infiltriert, fest. GR~I~n~  (1957) unterseheidet die 2 groi]en 
Gruppen der exophytiseh wachsenden und der prim/~r ulcerierenden 
Formen (Uleus carcinomatosum). 

Zwisehen Basalzellen- and den Plattenepitheleareiaomen der Haut  
gibt as intermediate Formen. 

Die Staehelzellkrebse tier Haut  kommen nicht nut  bei alteren, sondern 
auch bei jfingeren Personen vor. Am h/~ufigsten sitzen diese Gewaehse 
im unteren Gesichtsdrittel, vor allem an der Unterhppe bei den M~nnern 
(20 : 1 bezfiglieh der Gesehlechterpr~valenz), abet aueh an den Ohren und 
im fibrigen Gesieht. 

Die Carciaome der Ohrmusehel zeichnen sich dutch eme besondere 
B6sartigkeit arts. 

Die Diagnose f u $ t a u f  der histologischen Untersuehtmg. Bei kleinen 
Herden ~ r d  die umfassende Excision das Material fiir den Histopatholo- 
gen liefern, bei bereits ulcerierten Tumoren die Stfiekehenexcision. 

Arch. kiln. exp. Ohr.-, Nas.- u. Kehlk.-Heilk., Bd. 187 (Kongrel]bcricht 1966) 7 
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Die Therapie dfirfte -- im gannzenn gesehen --  uiiterschiedlich sein, 
je nach der Fachdisziplin, der der Therapeut aiigehSrt. Die Dermatologen 
nneigen mehr zur Strahlentherapie, wobei allerdings das Terrain lind die 
GrSBe der Geschwulst voii EillflllB sind (GI~]~ITgnl~, 1957). Den Staiidpunnkt, 
wonach eine radiologische MaBnahme dannI1 vorzuziehenn sei, wenn eine 
operative ]3ehanndhmg mit einer Verstiimmlulig eilihergehe, kSiinnenn wir 
nicht teilenn. Entscheidennd ist, ob der Eingriff Heihmg verspricht oder 
nicht. Wir ziehen auf Grund uuserer Erfahrungeli in der Praxis (Sp/~t- 
rezidive !) wie HAAS (1962) unnd andere Autorenn die ehiriirgische Behalid- 
lung nicht nur der Basaliome, soiidern aiich der Itautcarciliome vor. 
Wie nnachteilig sich ein Versuch, zuerst mit einer Bestrahlung ziim Ziele 
zu kommen, sp/iter bei einer zus/~tzlich notwendig werdelideii Operation 
auswirkt, lehrt eine Statistik vonn I~A~K U. Mitarb. (1958) : Von 226 primi~r 
chintrgiseh aligegangenen Hautmaligliomen bekamen nut  3 Personen ein 
I~ezidiv. Bei 197 vorwiegend strahlenbehandelteli Patienten betrug die 
l~ezidivquote 14,8%. 

HAYES {1962) annalysierte 477 Falle, welehe insgesamt 506 Basaliome 
hatten, hinsiehtlich der Effckte einer rein operativen oder radiologischen 
Behandlung sowie der Kombinatioii beider Methoden. Als wesentlicheli 
Faktor  betraehtet  aueh dieser Autor dan Umstand, ob zuvor eine Be- 
handluiig durchgefiihrt worden war oder nicht. Er  fund 219 sogeliannte 
,,primi~re", d .h .  ziivor nicht behaiidelte F~lle, 220 ,,rezidivierende" 
Falle und 38, deren Anamnesen keine sieheren l~iickschliisse zuliel~eli. 
Bei den ,,Rfickf~llen", die ~-IAY[ES (1962) nachoperieren muBte, gingeii bei 
24 eine Operation, bei 158 nur eine Bestrahlung voraus. Multiple Exei- 
sioneli wurden bei 5, eine Operatioli n i t  einer solit~reii Excisionn bei 
17 bzw. mit einer multiplen Excision bei 16 vorgeiiommeii. Die Iteilungs- 
bzw. Rezidivquoteii betrugeli: Bei den yore Autor erstmals IIur ope- 
rierten Patieliteli 3 ° ,  bei den ,,Rfickfi~llen" : 24°/0. Zahl der Metastasenn: 
1 Fall. (Absiedlungen eines Kopfhautbasalioms in die Wirbelsgule.) 

BORGHOUTS (1964) konstatierte bei 188 Patienteli n i t  einem Haut- 
malignom (Basaliome u~td Plattenepithelcareinome) mit insgesamt 
205 Tumoreii 21 l~ezidive. Uiiter den 205 yon ihm operierten Gew~tchsen 
befanden sich 32 als t~iickfa]le nach einer vorausgegangeneii Bestrahlung 
and 4 IIach einer Elektrokoagulation. Metastaseii: 10 F~lle, darunter 8, 
die sich erst nnaeh der Behandlang des Autors eingestellt hatten. 

Bo~G~ovTs (1964) macht daraiif aufmerksam, dab man als Rezidive 
einmal weiterwaehsende Tumorriickstande, zum anderen vollkommeii 
neue Tumoren nach radikaler Beseitigang des ersteii Gew~ehses zu ver- 
steheii babe. Die MSglichkeit einer metachroneli Neubilduag muB mail 
besonders beim Basaliom in Erw~gang ziehen, z.B. bei der Wahl einer 
Plastik. Der genalinte Autor h~lt es aber ffir wahrscheinlich, dab Fehler 
bei der Behalidlung begangen wurden wie Uiiterlassung einer richtigen 
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histologischen Kontrolle des Excidates, der Operateur beach~ete nicht 
den Hinweis des Pathologen anf unvollsti~ndige Excision, keine Markie- 
rung des Pri~parates, unzureichendes Material ffir den Histopathologen, 
falsche Wahl des Gewebes durch den Pathologen, ungenaue Durch- 
musterung des Operationspriiparates usw. 

HAAS (1962), der die Erfolge tier Radiologen anerkennt, pl~diert im 
Hinblick auf die oben angeffihrten Nachteile ffir die Operation als Erst- 
behandlung. Von 74 operativ behandelten Gesich~shautcarci~omen 
sind 53 F~lle 2 Jahre  und liinger rezidivfrei. Bei 21 Kranken stellte sich das 
lokale Rezidiv durchschnittlich 101/2Monate nach der Operation ein. 
Si~mtliche Patienten waren radiologisch vorbehandelt  worden. 

Da~ Hautcarcinomrezidive in erster Linie operativ angegangea 
werden sollen, dfirfte heute allgemein anerkannte Richtlinie sein. 

FE~DEZ (1959/60) berichtete yon den Erfahrungen der Jenaer  Klinik 
(ZA~G~), die bei der Behandlung yon Basaliomen gemacht  wurden. 
Gesamtzah162 ; 22 waren nicht anbehandelt.  Sie w~arden dutch Operation 
oder 1~adiumapplikation (MOULAGE) geheilt. 10 Patienten mit  einem 
Rezidiv befanden sich zuvor in radiologischer oder chirurgischer Be- 
handlung. ~ a e h  der neues~en Statistik von ZA~GE U. Mitarb. (1963) 
belief sich die Gesamtzahl der Patienten mit eiuem Basaliomrezidiv auf 
11. Lediglich 2 dieser F~lle konnten fiir l~nger als 5 Jahre  geheilt werden. 

Es wird noch interessieren, wie die Ergebnisse der Autoren waren, 
welche die Chemochirurgie anwandten. P~nLAN u. Mitarb. (1963) be- 
handel~en 33 F~lle, die den H a u t t u m o r  nut  an der Nase hatten. Keiner 
der nach der Methode yon Mo~s Behandelten hat te  einen Rfickfall. 
MO~G~NSTE~N U. Mitarb. (1964) gingen mit  der Paste und mit  Excision 
213 Tumoren (Basaliome und Pla%enepithelcarcinome) an. Von den 
186 Tumortr~gern hat ten bis 1964 --  die Behandlung erfolgte in den 
Jahren  1956--1962 --  kein Rezidiv. Molls (1956) erw~hnte Rezidiv- 
quoten yon 0,6--4,4O/o . Man fiihrte diese Rfickf~lle auf  kleinere aberrante 
Herde zurfick, welche als diskontinuierliche Ausl~ufer der Geschwulst 
betrachtet  wurden. 

Abschliel~end sei noch ein ungew5hnlicher Befund yon J )~oBFI  u. 
Mitarbl (1965) erw~hnt. Sie berichteten yon einem sogenannten Spiegler- 
Basaliom, einer dem Brookschen cystischen Basa]iom verwandten Ge- 
schwulst, auch als Cylindrom aufgefa~t. 

Eine Frau hatte 50 Jahre lung auf dem Kopf zahh'eiche Geschwfilste (Turban- 
Tumoren). Im Verlauf yon 5 Jahren stellten sich die Zeichen einer ~asen- und 
~ebenhShlengeschwuls~ ein: ein einseitiger Schnupfen, eine Epistaxis sowie rSnt- 
genologisch erkenntlich, eine Verschattung der linken KieferhShle saint ~ase. 
Zweim~l r~umte man leicht blutende, graurStliche Tumormassen aus der ~ase aus. 
Histologisch bot sich das Bild nestartig in Bindegewebe eingestreuter Strange und 
Ballen leicht polymorpher Epithelien yore basalen Typ. Die tIauttumoren zeigten 
hingegen eine typische Cylindromstruktur. 

7* 
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Das Carcinom der inneren 1Vase und der Nasennebenh6hlen 

Atiologie, Symptomatik und Diagnostik dieser zahlenmi~l~ig fiber- 
wiegenden Tumoren des Gesichtssch~dels wurden zum gr56ten Teil in 
anderen Kapiteln vorweggenommen. 

Die im Abschnitt ,,Allgemeine Symptomatologie" zusammengestellten 
wichtigsten Erseheinungen wechseln natiirlich bezfiglich ihrer Kombina- 
tionen und ihres zeitlichen Auftretens. Hinsichtlich des zuletzt genannten 
Punktes stimmen die Angaben in der Literatur darin fiberein, dal~ die 
meisten Patienten im fortgeschrittenen Stadium zur Behandlung kom- 
men. Dies erhellt z.B. die Statistik aus der Zangeschen Klinik, die 
Z~PEL (1959/60) publizierte. Frfihfi~lle waren nur 2,0o/0 yon insgesamt 
306 Malignomen (Carcinome und Sarkome), 18,5°/o, wie ZIPPEL (1959/60) 
schrieb, halbfrfihe und 79,5o/0 sp~te Fiille. 

Es sei an dieser Stelle die Bemerkung erlaubt, dal~ es noch keineswegs 
sicher ist, ob die Dauer der Anamnese generell einen l~ficksehlu6 auf die 
Dignit~t der Geschwulsterkrankung zul~l~t. Besonders aggressive Tu- 
moren wachsen sehnell und schrankenlos, das Intervall zwischen erster 
Manifestation und Inanspruchnahme der ersten ~rztlichen Hilfe ist 
kfirzer als bei den weniger destruktiven Prozessen. OSBORN u. Mitarb. 
(1961) fanden fibrigens keine Wechselbeziehungen zwischen Prognose 
und I)auer der Erscheinungen in dem Sinne, da~ bei l~ngerem Bestehen 
der Beschwerden die Therapieaussiehten si~nken. 

Selten sind eng umgrenzte Gebiete des Gesichtsseh~dels, fast immer 
Komplexe, erkrankt. Z~FE~ (1959/60) ermittelte bei 250 Patienten mit 
einem primi~ren Carcinom der inneren Nase und der NasennebenhShlen 
folgende Lokalisationen: Innere Nase (isoliert): 32 = 12,8°/o. Innere 
Nase und 5[ebenh5hlen: 29 = 11,6°/o. Siebbein (isoliert): 9 = 3,6°/o. 
Siebbein, inhere Nase und KieferhShle: 33 = 13,2°/o. Kieferh5hle iso- 
liert: 11 --~ 4,4°/o. Kieferh5hle, innere Nase, Keilbeiu: 97 = 38,8°/o . 
StirnhShle : 4 = 1,6°/o. Tr~nensack bzw. Tr~nenwege, Orbita und 5~eben- 
h5hle: 3 = 1,6°/o. Aul~en am Gesichtssch~del mit 5Tebenh5hlen (Basa- 
liom) : 31 ---- 12,4°/o. Diese Verteilungsquoten stimmen mit denen anderer 
Autoren, selbstverst~ndlich gewisse Fluktuationen zeigend, fiberein 
(Po~TMA~N, 1963; WUST~OW, 1965). ZA~GE U. Mitarb. (1963) heben das 
lJberwiegen der Malignome im maxillo-ethmoidalen Winkel hervor. 

Was die H~ufigkeit der einzelnen Symptome von Nasen- und Nasen- 
nebenh5hlentumoren anbelangt, so informieren die Zusammenstellungen 
von I-IOMMEnICH (1964), Z~PEL (1959/60), WUST~OW u. a. 

HOMMEnICH analysierte bei 1168 gesammelten Fi~llen die Sympto- 
matologie and stellte lest, dab 45,5°/o der Kranken fiber ei~e verlegte 
57asenatmung und 40,00/0 fiber Schmerzen klagten. Seltener bestanden 
eine Wangenauftreibung (30,40/o), Augensymptome einschliel~lich einer 
Epiphora (24,70/o), eine blutige oder eitrige Sekretion aus der Nase 
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(24,60/0 bzw. 22,2°/0), MundhShlen-Zahnsymptome (15,2°/o). Zu erw/~hnen 
ist noch, dab ZrrP~L (1959/60) bei 89 der 250 Careinompatienten eine 
Orbitabeteiligung ~-- 35,60/0 und bei 37 eine Hirnbeteiligang ---- 14,8°/o 
feststellen konnte. WusT~ow (1965) erurierte bei den yon ihm ausge- 
werteten 115 Malignomf/~llen, darunter 24 Carciaome, eine relativ 
h/~ufige Orbitabeteiligung (29,1°/o). 

ZAS"G]~ u. Mitarb. (1963) gaben auch einen Einblick in die Wechsel- 
beziehungen zwischen Lokalisation und der Feinstruktur yon 197 Carci- 
nomen und 61 Sarkomen, welche primgr in der inneren Nase und in den 
NebenhShlen auftraten. 24,80/0 batten einen intrasinu6sen KieferhShlen- 
tumor. Es handelte sich um 50 Plattenepithelcarcinome, um 2 Adeno-, 
2 Basalzellen- und 7 histologiseh nicht bestimmbare Carcinome sowie 
3 Cylindrome. 52 = 20,20/0 der Careinome sal~en im maxillo-ethmoida]en 
Winkel. Darunter befanden sich 39 Plattenepithel-, 7 Adeno-, 1 Basal- 
zellen- and 4 nicht ztt klassifizierende Carcinome sowie I Cylindrom. 
Im Siebbein waren 23 = 8,90/0 lokalisiert : 12 Platten-, 8 Adeno-, I Basal- 
zellen- und 2 nicht zu klassifizierende Carcinome. In der inneren Nase 
batten 28 Patienten ein Platten-, 5 ein Adenoeareinom und 1 ein Cylin- 
drom. 

Das Uberwiegen des Plattenepithelcarcinoms in der KieferhShle 
gegeniiber dem Adenocarcinom kommt auch in der Statistik yon OSBOI~N 
U. Mitarb. (1961) zum Ausdruck. Darnaeh verteilten sich die einzelnen 
Carcinomarten bei insgesamt 94 F/~llen wie folgt : Plattenepithelcarcinom 
41 Fglle = 430/0 (KieferhShle: 35; Siebbein: 6). ,,Transitional-cell"- 
Carcinom 23 ~ 240/0 (KieferhShle: 13; Siebbein: i0). Anaplastisches 
Carcinom 25 --~ 270/0 (KieferhShle: 12; Siebbein: 13). Adenocarcinom 
5 z 60/0 (KieferhShle: 3; Siebbein: 2). Es wurde ein Verh/~Itnis yon 
Frauen zu M/~nnern yon 2:3 festgeste]It. 

Es seien bier noch einige Worte beziiglich des sogenannten ,,Transi- 
tional-cell"-Careinoms und des Adenocarcinoms eingeffigt. 

Die zuerst genannte Geschwulstart wird im angels/~chsischen Schrift- 
turn 5fters als bei uns erw/~hnt. Ihr hervorstechendes Merkmal ist die 
Strahlenempfindlichkeit. Den Namen fiihrten QIyICK u. C~YTL]~R (1927) 
fiir Tumoren ein, welche eine grol~e 2~hnlichkeit mit dem lympho- 
epithelialen Carcinom aufweisen. Histologisch zeichnet sich das ,,Transi- 
tional-cell"-Carcinom durch ein Gewebe mit Str/~ngen, Nestern oder 
B/~ndern aus runden oder polyedrischen Zellen mit hellem Cytoplasma und 
groBen hyperchromatischen Kernen aus. Mitosen sind h/~ufig. Die epi- 
thelialen E]emente sind mit Lymphocyten vermengt. Das Bindegewebs- 
stroma formiert sich zu dfinnen B~ndern, welche die Zellansammlungen 
amgeben. Eine Verhornungstendenz wird vermil~t. 

v. ALBE~TrSl (1955) will dieses allem Anschein nach yon EWING 
als ,,transitional-cell-epidermoid-carcinoma" erstmals herausgest~llte 
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Gew/~chs als anaplastisehes Pflasterzellearcinom beCrachtet wissen. Naeh 
diesem AuCor handelC es sich beim lymphoepithelialen Carcinom, welches 
wit als Schmincke Tumor des Epipharynx, des Zungengrundes usw. 
kennen, sicher um eine eigene Geschwulstkategorie. Das Ubergangs- 
epiChel isC aber einer ganzen Gruppe yon Tumoren eigen. 

SMITH (1962) gab seine Erfahrungen bekannt, die er bei 18 eigenen 
Fallen yon sogenannCen ,,TransiCional-cell"-Carcinomen und lympho- 
epiChelialen Tumoren des Sch/~dels sammeln konnte. 3 dieser GeschwfilsCe 
hatCen ihren Sitz in der Nase, 2 in der Kieferh6hlengegend. Die ersCeren 
bat ten MeCastasen gesetzt. 

Klinisch fielen die Prozesse auf dureh ihre SchmerzhafCigkeiC und 
die Tendenz des Gewebes zu erweichen. Die Invasionskraft scheinC er- 
heblich zu sein. Durchbrfiehe in die Wangenweichteile waren nicht selCen. 
Eine NasenobsCruktion ist relaCiv selden und kommC meistens dutch eine 
Expansion der Geschwtfls~ yon einer Neben- in die NasenhaupCh6hle 
zustande. Intranasale GeschwiilsCe neigen zu Blutungen. 

Die Symptome besCehen durchschnittlich 3--4 Monate, bis der Pro- 
ze$ diagnostiziert wird. 

Auf dem R6nCgenbild erkennt man als auffallendste Ver/~nderung 
KnochendesCrttktionen, vor allem tier Sinusw/inde. 

B. BRowN (siehe Papfllom) berichtete yon 26 F/tllen (17 M~nner, 
9 Frauen). Bei 23% dieser F/ille konnCen 5-Jahresheilungen erzielC 
werden. 

In  diesem Zusammenhang weisen wir noeh auf die sogenannten 
Ringertz-Tumoren hin, eine Gruppe yon klinisch und histologisch heCe- 
rogenen Geschwiilsten der Nasenschleimhaut. 

RINOERTZ (1938) selbsC hatte diese Geschwiilste als VarianCe der 
papillomaC6sen Nasengew/~chsebeschrieben. Er  unterschied papillomat6se 
Neubildungen mit einem PlaCtenepiChel- und miC einem Ubergangs- 
zellenfiberzug. O s ~ o ~  (1956) rechnete ersCere zu den einfachen Papillo- 
men und grenzte bei den Gebilden mit einem Transitionalzelliiberzug 
Papillome und Carcinome miC einem UbergangsepiChel ab. Als Kriterinm 
diente ihm das VerhalCen gegenfiber der Basalmembran. Ffir eine relative 
Gutartigkeit spricht nach diesem Autor die rein intraepiChehale Proli- 
feration. Auch B. B~ow~ macht auf die Epithelwucherungen mit 
B/inderbildung aufmerksam. Beim Carcinom wiirde die basale Membran 
durchbrochen. 

B. BROWN betont, dab das SpekCrum der Manifestationsphasen dieser 
Gesehwiilste vom benignen, fiber alas rezidivierende maligne Papillom 
und das ,,Transitional-eell"-Carcinom bis zum anaplasCischen EpiCheliom 
reiche. 

MeKE~zIE (1962) beschrieb ein tdbergangszelleneareinom yore Ringertz-Typ, 
welches sieh im hinteren Tell des Septums entwickelt hatte. Die Geschwulst sank, 
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als sich der Patient bemiih~e, durch Schneuzen yon der Nasenokklusion befreit zu 
werden, in den Rachen hinab, wo sich d~s gestielte Gebilde hin und her bewegte. 
Die Konsistenz der blaulich-rot gef~rbten Geschwulst war lest, die Oberfl~che 
unregelm~[tig konturiert. 

ttistologisch erkannte man ~bergangsepithelien mit Atypien, die stark 
proliferierten und in das Stroma infiltrierend eindrangen. Irregul~re Mitosen 
wiesen auf die B5sartigkeit des Prozel]es him 

Hinsichtlich der Feinstruktur  verdient noch das Adenocarcinom 
einige Worte. In  der i~lteren Literatur  wurde manches Cylindrom in diese 
Geschwulstgruppe eingestuft. Bei den Adenocarcinomen handelt es sich 
bekanntlich um eine maligne Form der yon Drfisen- bzw. Cylinder- 
epithelien ausgehenden Epitheliomen. In  der Kategorie der Nasen- and  
NasennebenhShlenmalignomen rangieren sie, was die H~ufigkei~ an- 
belangt, hinter den Plattenepithelcarcinomen. Nach ZA~G~ U. Mitarb. 
(1963) entfallen 8,60/0, nach HOMMn~ICH (1964) 5,80/0 der gesamten 
NebenhShlentumoren auf die Adenocarcinome. 

Die Adenocarcinome sind durch ihre tubul~ren bzw. trabecul/iren 
Strukturen gekennzeichnet. Sic setzen sich aus langgestreekten oder 
korkzieherartig gewundenen Drfisenschl~uchen zusammen. Erstere 
zeigen gewShnlich ein regelm/~$iges, letztere ein st/~rker entdJfferenziertes 
Epithel (v. ALB~TINI, 1955). I m  iibrigen varfiert das feingewebliche 
Bild. Es gibt an Papfllome erinnernde Zellformationen, die oft mit  einer 
ehronischen Entzfindung vergesellschaftet sind. Kern- und Zellatypien 
fallen auf. An der Tumorbasis findet man eine Invasion der Zellen durch 
die basale Membran mit  zapfenf6rmigen Nestern, die infiltrierend in die 
Naehbarschaft  eindringen. Das Stroma pflegt nur k/immerlich ent- 
wiekelt zu sein. ~BATSAKIS n. Mitarb. (1963) maehen darauf aufmerksam, 
dab ffir das Adenocareinom noch eine starke Proliferation mit  Bildung 
kryptenart iger  Gebilde und die Zusammendr~ngung der Ausffihrungs- 
g/~nge typisch seien. Es best/~nde darin eine Verwandtschaft zum Adeno- 
careinom des Colons. Die Zellen w/irden jedoch keine Cflien besitzen, aber 
einen verschiedenen Grad der Pseudoschichtung der an der Zellbasis 
gelegenen Kerne. Als Sonderform gibt es noeh das mukoide Adeno- 
careinom, das sich dureh den Gehalt an Schleim auszeiehnet. Aueh das 
Stroma enth/ilt Schleim~nsammlungen. 

Die Adenocarcinome der I~ase und der NebenhShlen - -  Pr/~dilek- 
tionsort ist das Siebbein - -  wachsen relativ langsam, sie verhalten sieh 
wie,,ein Feuer, welches unbemerkt  in den W/inden eines Hauses schwe]t" ! 

Makroskopisch imponieren die Adenoeareinome entweder als papill/~re 
Gebilde oder als weiehe polypoide br6cklige Massen, die wenig abgegrenzt 
der Sehleimhaut aufsitzen. Die Oberfl/~che, sie uleeriert leicht, ist hSekrig 
gestaltet, mit  zystischen oder h/~morrhagisch ver/~nderten Bezirken. 

Bei der Differentialdiagnose sind ein Adenom, Cylindrom, papill~res 
Cystadenom und ein Papillom abzugrenzen. 
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Die Therapie entspricht der aller Carcinome der Nase und ihrer 
Nebenh6hlen. 

Was die Antoren bewegt, is$ das Problem der Frfihdiagnose. POI~T- 
~A~N (1963) ffihrt 3 Grfinde an, warum die Diagnose und die Behandlung 
eincs Gesiehtsseh~delmalignoms, namentlich der in der Tiefe, verz6gert 
werden. 1. Die Latenz bernht auf den anatomischen Eigenheiten. Der 
verborgene Sitz erlaubt den Gew/ichsen, eine gewisse Zeit sich okkult 
ausznbreiten. 2. Trotz Vorhandenseins bestimmter Beschwerden und 
trotz •nderung des subjektiven Befindens wird kein Arzt aufgesucht. 
Erziehnng, Pers6nlichkeit usw. des Kranken spielen somit hinsichtlieh 
der Versehleppung eine Rolle. 3. Im Stadium der/~rztliehen Konsulta- 
tionen geht zuviel Zeit mit Uberweisungen, Terminbestimmungen, 
Sicherung der histologisehen Diagnose usw. verloren. 

Auf die Korrelationen zwisehen Dauer der Anamnese and Prognose 
haben wir bereits hingewiesen. HU~T u. STAFANI (1962) sind der Ansieht, 
daf~ yon den Patienten, welche innerhalb der ersten 3 Monate nach Ein- 
setzen der Erseheinungen behandelt werden, 31°/0 die Chance einer 
Heilung h/~tten. Betr/~gt das Intervall 3--6 Monate, dann sinke die 
Quote anf 240/0 und bei dem Rest, d. h. Beginn der Therapie erst naeh 
7 Monaten sogar auf 200/0 . 

SlSSON u. Mitarb. (1963) maehen folgende Vorschl~ge, um den 
Terrain der Diagnostizierung bzw. der Therapie vorzuverlegen : Jede rage 
Beschwerde yon seiten der Nase oder ihrer Nebenh6hlen sollte eine 
eingehende Untersuehung des gesamten Gesichtssch/~dels veranlassen. 
Er  verspricht sieh eine Besserung der Situation auf diesem Sektor der 
Tumorchirurgie, wenn 6fters ger6ntgt wfirde unter Hinzuziehung der 
Kontrastmitteluntersuchungen usw. ZA~GE (1950) hat schon vor 1/ingerer 
Zeit auf die Wichtigkeit dieser Erg~nzungsuntersuehung hingewiesen. 
Es so]lten auch cytologische Kontrollen durchgeffihrt werden. SchlieBlich 
ist die explorative operative Aufdeekung des Krankheitsherdes mit 
Sehnellschnitt zu propagieren. Jede Stelle des Kopfes kann praktiseh 
operativ erreieht werden. Es besteht daher nach Ansicht der genannten 
Autoren keine Veranlassung, warnm nicht auch der t tNO-Arzt wie der 
Neurochirurg u. a. beim geringsten Verdacht auf einen tumor6sen Pro- 
ze$ die diagnostische Exploration durchffihren sollte. 

Die Mannigfaltigkeit der Lokalisationen, der Waehstumstendenzen, 
die Neigung zur Metastasierung u. a. sind nun bei den Malignomen der 
ianeren Nase und der Nasennebenh6hlen sehr nnterschiedlich. Es ist 
daher nieht leicht, bei Klassifizierungen ein einigermaBen fibereinstimmen- 
des System zu finden, am bezfighch der Indikationen fiir die Therapie, 
tier Behandlung selbst, tier Prognose usw. Vergleiche anstellen zn k6nnen. 
Slsso~¢ u. Mitarb. (1963) versuchten, analog den Larynxcareinomen 
das TNM-System, welches 1962 yon dem ,,Joint Commitee on Cancer 
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Staging" empfohlen wurde, auf  die T~moren des Oberkiefers zu fiber- 
tragen. Die Autoren  sind sich bewu~t,  dab die wahre Gr61~e einer Ge- 
schwalst  des Oberkiefers k a u m  zu bes t immen ist. Tro tzdem hal ten sie es 
ffir angebracht ,  einen Versuch zu machen,  die Vielfalt der klinischen 
Manifestat ionen in einem Schema ~mterzabringen. 

SIssoN u. Mitarb. (1963) bezeichnen den Pr im~r tumor  saint Ausl£ufer 
mit  T, den Zus~and der region£rcn L y m p h k n o t e a  mi t  N und  das Vor- 
handenseia  yon  Fernmetas tasen  mat M. Mit Itilfe dieser Ziffern ]assen 
sich folgende Kategor iea  aufstellen: 

T O = klinisch kein Tumor,  T1, Te, T3, T 4 = Tumorlokalisat ion mit  
steigendem Grad der letalen Potenz.  

Die Beteiligtmg der region£ren L y m p h k n o t e n  k o m m t  wie folgt zur 
Darstel lung:  N O = kei~ Verdach~ auf  Beteiligung (klinisch, andere 
diagnostische Verfahren). N1, N 2 usw. = steigender Grad der L y m p h -  
knotenbeteil igung. 

Die Fernmetas tasen  werden gekennzeichnet  mi t :  M o = keine Ab- 
siedhmg feststellbar, M 1 usw. = steigender Grad der Metastasierang. 

Mit Hflfe dieser Ziffern werden die Oberkiefergeschwfilste in 4 groi3e 
Gruppen untertefl t  : 

T1, No, Mo 
1. Invasion der vorderen Wand oder 
2. der unteren naso-antralen Wand. 
3. Vordere mediane Gaumenpartie. 

G, No,~o 
1. Invasion der lateralen Wand ohne ~usketbeteiligung. 
2. Invasion der oberen Wand ohne Orbitabeteiligung. 

T~, No, M0 
1. Invasion in den ~.  pterygoideus. 
2. Orbitabefall. 
3. Invasion in die vorderen Siebbeinzellen ohne Erkrankung der Lamina 

cribriformis. 
4. Invasion der vorderen KieferhShlenwand mit I-Iautbeteiligung. 

T~, No, ~o 
1. Invasion der Lamina cribriformis. 
2. Invasion der Flfigelgaumengrube. 
3. Ausdehnung in die Nase oder in die andere KieferhShle. 
4. Invasion der hinteren Siebbeinzellen. 
5. Invasion des Proc. pterygoideus. 
6. Ausdehnung in den ethmoido-sphenoidalen l~ecessus oder in die Keilbein- 

hShle. 
Werden die gesamten Befunde berficksichtigt, dann lassen sich folgende 4 Sta- 

dien der Erkrankungen aufstellen: 

Stadium I 
T1, 1~0, M0 

Tumorinvasion der Vorderwand ohne Kautbeteiligung (Tt) ; oder untere Kiefer- 
hShlen-I~asenwand ohne Hau~erkrankung (T1) ; oder Tumor des vorderen medianen 
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harten Gaumens (T1). Klinisch keine Lymphknoten palpabel (s), auch kein Verdacht 
(No). Keine Fernmetastasen (Mo). 

Stadium I I  

% No, Mo 
Tumorinvasion der lateralen Wand ohne Muskelbeteiligung (T2) ; oder Tumor- 

invasion der oberen Wand ohne Orbitabeteiligung (T~). Keine Lymphknoten und 
keine Fernmetastasen zu erkennen (s, N0, 3/I0). 

Stadium I I I  

Ta, No, 1Vf0 
Tumorinvasion der vorderen Siebbeinzellen ohne Beteiligung der Lamina 

cribriformis (T~). 
Tnmorinvasion des M. pterygoideus mit oder ohne Kombination mit T~ (Ta). 

Tumorinvasion der Orbi~a in Kombination mit T 2 (T3); oder Tumorinvasion der 
KieferhShlenvorderwand mit Hautbeteiligung (T~). Keine Lymphknoten feststell- 
bar (s), auch kein Verdacht (No). Keine Fernmetastasen (Mo). 

T~, N1, M 0 
Prim~rtumor wie bei T a. Klinisch Lymphknoten palpabel (s), aber nicht fixiert; 

3/]etastasenverdacht (N1). 

Stadium I V 

% No, M0 
Tumorinvasion der hinteren Siebbeinzellen, mit oder ohne T~ (Ta) ; oder Tumor- 

invasion der Lamina cribriformis (Ta) ; oder Tumorausdehnung in den Recessus 
pterygoideus der 1Kieferh6hle (Ta) ; oder Tumorausdehnung in die andere Kiefer- 
h5hle (Ta) ; oder Tumorausdehnung in den ethmoido-sphenoidalen Recessus oder in 
die Keilbeinh6hle (Ta); oder Tumorinvasion in den Proc. pterygoideus (Ta). Klinisch 
keine Lymphknoten palpabel (s), kein Verdacht auf Metastasen (No) in die Lymph- 
knoten oder in andere Organe (M0). 

T a, N~, M 0 ; oder T 1, Te, T 3; oder Ta, N2, M0 

Prim/~rtumor T 1, T~, T 3 oder T a wie beschrieben in den Sgadien I, II ,  III .  Klinisch 
Lymphknoten (s) pall)abel, die fixiert sind. Verdacht auf Metastasen in den Lymph- 
knoten (s) (Nu). Klinisch oder rSntgenologisch kein Verdacht auf Fernmetastasen 

(r~0). 
SIsso~  u. Mi tarb .  (1963) legen diese Klass i f ika t ion  der  I n d i k a t i o n  f/Jr 

die E r s t b e h a n d t u n g  zu Grunde.  Die W a h l  der  zweckm~Bigsten Therap ie  
is% frfiher einfacher  Ms heuSe gewesen. Vor Einf / ihrung der  S t rahlen-  
the rap ie  h a t  m a n  n a r  operier t ,  sp/~ter vorwiegend bestrahl~. Als sich 
herausstell~e, dab  die radiologischen Mal3nahmen die in sie gesetz~en 
Hoffnungen n ich t  erffillten, kombin ie r t e  m a n  Opera t ion  und  Bes t rahlung,  
wobe i  le tz tere  in verschiedener  Weise  (R6ntgen~herapie,  R a d i u m a p p l i -  
ka t ion)  p rak t i z i e r t  wurde.  Zur  Zei t  s tehf  die F rage  zur Diskussion,  
welche Therap ie  als E r s t b e h a n d l u n g  angewand$ werden soll: Die Opera-  
t ion  oder  die Bes t rah lung .  

SISSON u. Mitarb .  (1963) - -  u m  auf  ihr  TMN-Sys t em zur i ickzukom- 
men  - -  weisen d a r a u f  hin, dab  m a n  n ich t  schema~isch, sondern indiv iduel l  
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vorgehen soll. Sie halten ffir die F~Llle im Stadium I die Operation fiir die 
ad/~quate Therapie. I m  Stadium I I I  ist die radikale Operation allein oder 
kombiniert  mit  einer Exenteratio orbitae die Methode der Wahl. Sie 
propagieren, yon Fall zu Fall pr~operativ 6°Co anzuwenden und erhoffen 
sieh, dutch dieses Vorgehen die Zahl der Exenterat ionen zu vermindern. 
Migerfolge im Stadium I I  erfordern eine Ultravolt therapie oder eine 
intrakavitgre Bestrahlung. I m  Stadium I I I  besteht eine absolute Indi- 
kation ffir eine Exenteratio orbitae, mit  Ausnahme bei T1, N1, M 0 und 
T2, N1, M 0. Alle diese Kranken miissen naehbestrahlt  werden. Die 
Patienten im Stadium IV erhalten Supervolttherapie (s°Co). Es folgt im 
Abh&ngigkeit vom Effekt eine totale oder subtotale Operation, wiederum 
kombiniert  mit  Kobalt-  oder intrakavit/irer Bestrahlung. Als totale bzw. 
maximale I~esektion bezeiehnen die Autoreu die radikale Oberkiefer- 
resektion in Verbindung mit  einer Exenteratio orbitae. Bei der sub- 
totalen Chirurgie ist die Oberkieferresektion mit der Entfernung yon 
anderen Knoehen des Gesiehtssch&dels kombiniert. 

Wit  bevorzugen als Erstbehandlung die Operation. Viele Radiologen 
teilen die Ansieht, dab zuerst der Chirurg den Tumor resezieren sollte. 
Bevor pr&zise angegeben werden kann, ob eine preoperative Megavolt- 
bestrahlung die Erfolge einer kombinierten ehirurgiseh-radiologisehen 
Therapie verbessert, miissen noeh einige Jahre  vergehen. Sehon jetzt 
steht fest, dug man aueh in Zukunft  bei der Mehrzahl der Patienten mit 
einem b6sartigen Tumor der inneren Nase oder der Nebenh6hlen nieht 
ohne Operation auskommen wird. 

Allgemein sei noeh gesagt, dab heutzutage die meisten Operationen 
im Bereieh des Gesiehtssehgdels in Intubationsnarkose durehgeffihrt 
werden. Nut  kleinere Korrektm'en naeh Plastiken nehmen wit in Lokal- 
an~sthesie vor. Blutverluste versueht man dureh Drosselung oder Ligatur 
der zufiihrenden Carotis~ste hintanzuhalten. Die Transfusionen liegen 
in der Hand  des Anaesthesisten. 

Die Dauer der Operation, die Notwendigkeit einer Plastik, einer 
I-Ialslymphknotenrevision u. a. sind bei der Planung einer ehirurgischen 
Magnahme hinsiehtlieh der Patientenbelastung einzukalkulieren. Die 
Fortsehrit te der An/~sthesiologie diirfen nieht dazu verleiten, den Eingriff 
in einer fiir den Patienten gef/ihrlieh werdenden Weise in die L/~nge zu 
ziehen. Mitunter ist es notwendig, die Kranken naeh einem groBen 
Kopf-tIalseingriff w/~hrend der folgenden Stunden auf einer Waeh- 
station zu kontrollieren. 

Es sei noeh ein Wort zur Beleuehtungsteehnik gestattet. J~uBerst wiehtig er- 
seheint uns die Anwendung yon parallelstrahligem Lieht, wie es die yon DENEeKE- 
STO~TZ modifizierte Kirstein-Lampe liefert. Seit kurzem steht aueh die yon der 
sogenannten Lichtfont~ne gespeiste Stirnlampe zur Verffigung. Das parallel- 
strahlige Lieht gewghrleist~et iiberall in der Wundh6hle eine optimale I-Ielligkeit. 
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Wenn man die Publikationen fiber die Malignome der inneren Nase 
und der Nebenh6hlen durchliest, dann k6nnte man meinen, es gebe be- 
st immte Behandlungsriehtlinien, die z.B. auf dem klinisehen Bfld, dem 
RSntgenbefund usw. fuBen. Dem ist aber nieht so. Jeder  Pat ient  hat  
einen individuellen ProzeB. Dementsprechend fallen die Entseheidungen 
fiber das adgquate Vorgehen erst intra operationem. 

Die Sehiiler SEZFFEaTS und andere Chirurgen - -  an der Mfinchener 
Klinik gehen wir &hnlich vor - -  operieren viele Nasen- und Nasenneben- 
hShleneareinome transoral. Die Schnittffihrungen am Oberkiefer riehten 
sich nach den lokalen Verh&ltnisse. Handel t  es sich um Tumoren am 
Gaumen oder am Alveo]arfortsatz, dann werden mindestens 11/2 cm 
im Gesunden Weiehteile and  Knochen durchtrennt and  tells scharf, 
tells e]ektrochirurgisch das verd&chtige Gewebe beseitigt. Liegt die 
Gesehwulst in den hSheren Etagen, dann beginnt der Eingriff, wie bei 
der Operation nach CALDWELL-Luo oder nach DEitiES, es folgt das 
Moree]lement, naehdem der Zugang entsprechend der Tumor]okalisa- 
tion gestaltet worden war. GewShn]ich warde zu SEIFFE~TS Zeiten die 
Operation auch transora] zn Ende geffihrt. 

iV[it der Zeit muBte man aber feststellen, dab es mit  der AushShlung 
des Gesiehtsschade]s vom Munde her allein nicht getan war. Wir kSnnen 
yon der Fossa canina aus nach sukzessiver Beseitigung der Knoehen and  
Weichtefle bis an die Seh~delbasis, an die Orbita, in den Epipharynx 
und in die Flfigelgaumen- sowie Infratemporalisgrube vordringen. Ob 
die Einwande, die manehe Autoren hinsiehtlich dieses Vorgehens vor- 
brachten, berechtigt sind, lassen wir dahingestellt. Die Erfolge der 
tteidelberger Klinik (SEIFFE~T) differieren nicht im Vergleich zu denen 
anderer t tNO-Kliniken.  Wir operierten damals jedoeh jeden Patienten, 
bei dem wir ans yon einem aktiven Vorgehen noch irgendeinen 1Nutzen 
verspraehen. Es erhebt sich, wenn man bei rein oralem Zugang am Ende 
der Operation das Wundgebiet  revidierte, ein Geffihl der Unsicherheit, 
z.B. wenn keine Exenteratio gemaeht worden war and  die Weichteile 
der Orbita in HShe des Siebbeins oder au~en am Schgdel die Unter- 
flgehe der Weichteile fiberprfift warden. Die Sicht erfolgte zu tangential. 
Der Hakenhal ter  hat te  iiberdies Miihe, wenn das In tegument  genfigend 
weir yon der Unterlage abgezogen werden sollte, namentlich bei der 
Revision der Gegend um den inneren Aagenwinke]. 

Das generelle transorale Angehen ersehien uns nieht adgquat. Bei 
manehen Kranken war eine breite Aufdeckang des Oberkiefers yon 
au~en vorteilhafter, z.B. bei jedem ProzeB mit  Usurierung der Knochen 
zur Hau t  hin, bei einer Tumorinvasion in das Areal um den knSehernen 
Orbitarand usw. 

Es muB der Forderung ZA~GEs (1950, 1963, 1966) zagest immt werden, 
das Gebiet des Tumors breit aufzudeeken. Es hangt der Erfolg des Ein- 
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griffes davoa  ab, wie in den Regionen operiert wird, wo sich die Aus- 
1Kufer der Geschwulst befinden. Letztere mfissen wit mit  Hilfe des Auges 
oder des Fingers, d .h.  dureh Palpation, ausfindig machen. Der Sehnell- 
sehnitt gibt wohl Hinweise, wo noch Tumorrfieksti~nde vorhanden sind. 
Aber zuerst sind die Stellen zu entdecken, wo das Material zu entnehmen 
ist. Die Gew~hr, optimal die lokalen Verhi~ltnisse beurteilen zu kSnnen, 
bietet eben bei best immten Zustgnden nur der Eingriff yon auBen. 

Abb. 15. Carcinom der gesamten rechten mittleren Gesichtssch~deletage mit  Einbruch in die Orbita, 
in die Flfigelgaumengrube, in die Fossa infratemporalis und in den harten Gaumen. Typische I:foch- 

dr~ingung des Auges 

Bei Tumoren, deren Gewebe yon der KieferhShle her fast sgmtliche 
Wgnde der Maxilla destruierte, wie dies bei dem Patienten, dessen Be- 
funde auf Abb. 15--17 wiedergegeben sind, der Fall war, kann man nur 
naeh breiter Aufdeekung des Mittelgesiehtsschgdels die Situation be- 
urteilen. 

Die Schnittfiihrungen, welche ffir die Operationen yon auSen an- 
gegeben werden, variieren erheblieh. WUST~OW (1965) stellte in seinem 
Bueh nieht weniger als 21 Varianten zusammen. Es ]assen sich, wenn 
man das gesamte Gebiet der Gesiehtssch~delonkologie ins Auge fast ,  
keine bindenden Riehtlinien ffir die Zugangsoperation ausarbeiten. 
Jeder  Fall hat  seine individuellen Eigenheiten. Die Durchtrennungen 
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Abb.16.  Ders .  Pa t i en t .  T o m o g r a m m  in 5 cm En t f e rnung  v o m  Laget isch.  Fronta le  Schichtung.  
Auf lSsung der  K o n t u r e n  i m  rechten  Mittelgesiehtssch~del  

Abb.17.  Ders .  Pa t ien t .  1. Phase  der  Oberkiefer resekt ion  s a m t  Gaumen .  Sehni t t  nach  ZANGE m i t  
A u f k I a p p u n g  der ge samten  Wange .  T u m o r  p a r a n a s a l  dureh den Knochen  durchgebrochen.  Die 
:Exenterat io orbitae,  we]che zuers t  abgelehnt  worden  war ,  muBte  in  einer zweiten Si tzung naebgehol t  
werden.  En t f e rnung  s~mtl icher  Xnoehen  undWeieh te i l e  bis  zu den b a t t e n  tt irnh~tuten der vorderen  

u n d  mi t t l e ren  Seh~delgrube. Exc is ion  des I n t egumen te s  r ings  urn die Durehbruchss te l le  

der Weichteile des Oberkiefers beruhen auf 2 Basisschnitten der t taut:  
1. Dem paranasalen and 2. dem paraauricul/~ren Schnitt. Ersterer stellt 
den nach unten verl/~ngerten Schnitt dar, den wir fiir die Siebbein- 
operation yon auBen gebrauchen, mit variablen oberen und unteren 
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Ausl£ufern. Oben kann der Schnitt vert ikal  in die Stirn, unterhalb der 
Augenbraue oder snbeiliar am Unterlid, am inneren Augenwinkel recht- 
wink]ig naeh ZA~G~ umbiegend, naeh lateral verl/tngert werden. Bei 
einer Exenteratio umkreist  der Sehnitt entweder in H6he des Lidrandes 
oder der knSchernen Orbitar/inder das Auge. Am unteren Ende setzt 
sieh der Sehnitt nach Bedarf  um den Nasenfliigel herum zur Mitre fort 
und biegt im Phil t rum am.  Die Oberlippe wird ganz durehtrennt  und 
1/~Bt sieh saint Wange naeh einem Sehnitt im oberen Mundvorhof zur 
Seite sehlagen. Die Varianten dieser paramedianen vertikalen Sehnitt- 
ffihrungen k6nnen in dem Werk yon WcsT~ow (1965) studiert 
werden. 

Wurde der Sehnitt lateral bis zmn Kiefergelenk fortgeffihrt, 
dann sind naeh Absehieben der Weiehteile 3 Lappen vorhanden: unten 
die Wange mit  der Oberlippe, oben die Orbitaweiehteile bzw. naeh einer 
Exenteratio die Stirnhatlt and  median die Nasenweiehteile. 

Der zweite Grundsehnitt  verlguft vertikal vor oder hinter der Ohr- 
musehel und m/indet retromandibul/~r auf den Vorderrand des Kopf- 
nickers ein. Er  setzt sieh bis zur Sternoelaviettlargegend fort, wen11 eine 
Halslymphknotenausr/£umung notwendig wird. Je  naeh den Erforder- 
nissen durehsehneidet man vor der Ohrmusehel oder dahinter die Hattt.  
I m  letzteren Fall 16sen wit die I t au t  naeh querer Durehtrennung des 
/~ugeren Geh6rganges unter Belasstmg der Ohrmusehel bis in den 
Gesiehtsseh/~del ~ron der Unterlage. Es liegt jetzt die Region breit frei, 
welehe auf  Abb. 8 dargestellt ist. 

Das weitere Vorgehen richter sieh naeh dem klinisehen Befund, naeh 
den auf den R6ntgenbildern erkenntliehen Ver£nderungen usw. Die Kno- 
ehen werden mit  Meigel, Zangen usw. im Sinrte des Vorgehens naeh 
MousE, ZA~GE usw. abgetragen. Es gibt nun versehiedene Teehnizismen 
der Ausrottung des Krebsherdes. Tumorzapfen, welehe exophytiseh 
gewaehsen, die Hohlr/iume ausfiillen, sind belanglos. Sie werden mit 
Zangen oder mittels elektriseher Sehlinge abgetragen. Wiehtig sind die 
Befnnde an den Tr/~gerstrukturen; denn die Careinome waehsen entlang 
ihren F1/£ehen und durehdringen sie. Die einen Alttoren propagieren die 
sogenannte umfassende Operation (Mt~?cnaq~cI~, 1954; Logk,  1962; 
Wusm~ow, 1965 u. a.). Das Ziel ist die en bloc Resektion unter Erfassung 
der Tumorausl/£ufer. Die Tendenz besteht, mit  ultraradikalen Eingriffen, 
vor allem die so wichtigen Grenzregionen zum Hirnsehgdel lain, in die 
Operation miteinzabeziehen (Mt~NDNIC~, 1954; BAI~BOSSA, 1961 ; 
WusmRow, 1965). Man betrachtet  die klassische OberMeferresektion 
nicht mehr f/ir ad/£quat (ZA~G]~, 1963, 1966) - -  sie hat  iiberdies den 
Naehteil der postoperativen Entstellung - - ,  sondern entfernt die para- 
sinu6sen Strukturen einsehlieglieh des Jochbogens, des Proe. pterygoideus, 
eines Teils des Unterkiefers und yon Fall ztt Fall aueh den Orbitalinhalt 
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samt der AugenhShlenw~ade. Aber aueh diesem Vorgehen sind Grenzen 
gesetzt, vor allem an der Sch/~delbasis. 

Das andere Prinzip beruht in der Kombination des Morcellements 
mit der Elektrochirurgie, wobei letztere auch den Anh/~ngern der 
sogenannten umfassenden EingrLffe als Mittel zur Verniehtung kleiner 
Carcinomausl£ufer dient. 

Die Elektroehirurgie wird in verschiedener Weise praktiziert. Ver- 
dienste um den Ausbau dieser Methode haben sich ItOT,MGI~N (1928), 
V. S ~ M ~  (1932), ZA~G~ (1950), S~IF~E~T U. a. erworben. 

Die Schiller HOLMGI~E~S (0H~GI~E~ ; MAI~T~sso~) wenden, wie auch 
andere Operateure, noch heute die Technik des zuerst genannten Aators 
an. Das Prinzip beruht auf der ,,Durchkochung" des Tumors und der 
umgebenden Knochen, die ansehlieBend instrumentell entfernt werden. 
Siebbein- und KeflbeinhShle r~umen die sehwcdischen Autoren b]utig 
mit Zangen aus. lk~och vorhandene verd£chtige Partien verkoehen sie 
zus/ttzlich unter besonderen Kautelen. Den Absehlul~ der Behandlung 
bildet die Applikation yon l~Sntgenstrahlen oder Radium. Die klinisehen 
Symptome, der RSntgenbefund und eine explorative Operation nach 
CALDWELL-Luc geben Hinweise, wie die Massenverkochung dureh eine 
0ffnung am harten Gaumen zu gcschchen hat. Dieser Defekt dient 
sparer zur Kontrol]e der l~esektionshShle. 

ZA~G~ (1950, 1963, 1966) verwendet eine elektrische Nadel oder 
eine Sehlinge. Er  verkocht sukzessive den breit aufgedeckten Tumor. 
Die Beschaffenhcit des Gewebes leitet ihn. Er  verfolgt unter sofortiger 
Beseitigung des koagulierten Gewebes und der Knoehen yore Zentrum 
der Geschwulst her die AusIhufer , bis er hofft, im Gesunden zu sein. 

Eine Bestrahlung, vor allem mit Radium, hat nur den Zweek, den 
Effekt der Operation untcr Umst~nden zu verbessern. Eine radiologisehe 
Mal~nahme ist vor allem bei Beteiligung der Dura oder Periorbita 
indiziert. 

W~hrend ZA~G~ vorsichtig Seheibe ffir Seheibe yore Tumor ab- 
seh~lt, verwendet die Schule yon SEIrrm~% H ~ M A ~ I ~  u .a .  auI~er 
der Sch~lsch]inge unterschiedlich grol]e Kugeln and verkocht damit 
unter genauer Sicht. 

Kontraindiziert ist die Elektrokoagulation der Dura. Wie ZA~Gn 
(1963) erlebten wir bei einigen Patienten nach duranaher Verkochung 
eine t~eaktion des Kranken, die auf eine Hirnsch~digung (Somnolenz, 
Apathie) schliel3en liel3. Wir sahen wie ZA~G~ (1950) nach Verkochung 
yon Herden an dem Auge und an der vom Bulbus weiter entfernten 
Periorbita eine IIeilung. Bei derartigen Manipulationen kontrolliert man 
mit einem auf das Gewebe in der Nachbarsehaft des zu koagulierenden 
Gewebes gelegten Finger dessen W~rme. 
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In der Nghe der Carotis daf t  nicht verkocht werden. Es mug eine 
Zone yon 1--2 em Tiefe, welehe SlO/~ter nekrotisiert, einkalkuliert werden. 
Die grSl~eren ~ste der Carotis, wie die A. maxillaris int. usw. sollte man 
grundsgtzlieh entfernt yon dem Koagulationsherd ligieren. 

(ffberbliekt man die Literatur, so ergibt sieh, dab die iiberwiegende 
Mehrzahl der Autoren die Operation einer reinen Strahlenbehandlung 
vorzieht. Die Elektroehirurgie hat einen festen Platz im gahmen  der 
oloerativen Behandlung, wobei die eine~ Autoren die Methode yon 
H o L M ~ z ¢  sehgtzen (BRoscg u. Mitarb., i959/60; S ~ R c ~  u. Mitarb., 
1959/60 u.a.) ,  die anderen die Teehnik yon ZANGE oder S~IF~E~T 
praktizieren (Mi)zqDZ;ICK, 1964; ALbrECHT, 1959/60; MOS~R, 1959/60; 
WTJST~OW, 1965; bzw. D~N~CK~, 1952; SCHWAB, 1965; E¥, 1959/60 
U.  a . ) .  

Die Denkersehe Operation wurde, was an sieh verst/~ndlieh ist, an 
der friihen Wirkungsst~tte des Inaugurators in Halle noeh 1/~nger als in 
anderen Kliniken angewandt. GOL5MITZ (1959/60) gab ein R6sum6 der 
Erfolge. tIinsiehtlieh dieser Methode sei noeh angef/ihrt --  die damit 
erzielten Erfolge sind der Tab. 1 zu entnehmen -- ,  dab die Denkersohe 
Operation, wie der Inaugurator selbst anf/ihrte (1929), urspriinglieh fiir 
die Behandlung entz/indlieher und nieht tumor6ser Prozesse diente. 
Sie reieht in mehrfaeher tIinsieht in dem Ausmag, wie der Eingriff yon 
D ~ K E ~  angegeben wurde, fiir die Tumorehirurgie, namentlieh der 
Malignome nieht aus. ZANG~ (1963) weist mit Reeht darauf hin, da6 die 
wiehtigen Grenzregionen mit den Gewebsauslgufern nieht riehtig beur- 
teilt werden k6nnen und zuviel gesundes Gewebe geopfert werden m/il~te. 
Wenn HOMMERIC~ die giinstigen kosmetisehen Ergebnisse hervorhebt, so 
sei darauf hingewiesen, dab es bei der Ausrottung yon Krebsen um das 
Leben geht, wobei die kosmetisehen Belange zur/iekzustehen haben. 

Es sei nur noeh ein Wef t  zu dem Vorgehen naeh H O L M G ~  ge- 
starter. Wit seheuen jedes blinde Operieren und Manipulieren in der 
Tiefe des Gesiehtssehgdels und lehnen daher die Teehnik yon HOLM- 
G~,~ ab. AuBerdem erseheint es uns zweifelhaft, ob die Opferung des 
gesunden Gaumens den VorteJl einer spgteren Kontrolle der Resektions- 
h6hle aufwiegt. Die Entwieklung der Rezidive lgBt sieh bei besehr~nkter 
Sieht nieht bei jedem Fall sofort erkennen. Wit werden auf diese Dinge 
im m/indliehen Te~l des Referates noeh ngher eingehen. 

Die Bedeutung der Exenteratio orbitae im Rahmen der operativen 
Behandlung der Gesiehtsseh/~deleareinome ist bekannt. Es sei noeh 
hervorgehoben, dab nieht jede Augenver/~nderung bei einem Tumor- 
patienten bedeutet, dab das Gesehwulstgewebe in die Weiehteile ein- 
gedrungen ist. Mitunter erfagt ein Careinom, exloansiv waehsend, die 
AugenhShle. Das Periost bedeekt noeh das Gewgehs, oder es ist nur die 
Periorbita infiltriert, worauf S~FF~RT (1953) aufmerksam maehte. Nit  
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einer ]okalen Excision und eventuell ciner anschlieBenden t~adium- 
behandlung kommt  man aus, wenn die Schnel]schnitte negative Resultate 
zeitigten. Die Beurteilung ist aber bci diesen Grcnzfallen nicht leicht. 
Wie zahlreiche Untersuchungsergebnisse lehrten, sind die KicferhShlen- 
carcinome, namcntlich die im maxillo-ethmoidalen Winkel, fiir die 
Orbita gefi~hr]icher als die Siebbeinmalignome. 

SALEg~ u. Mitarb. (1962) analysierten 45 yon 76 Fi~llen mit  einem 
Gesichtssch~deltumor, bei denen auf Grund der Befunde die Indikation 
fiir eine Exenterat io orbitae bestanden hatte. Von denjcnigen Patienten, 
welche sich dcm Eingriff anterzogen, lebten 41,7°/0 noch nach 5 Jahren, 
yon den anderen lediglieh 280/0 . 

Wir raumen fibrigens bei jeder Exenteratio orbitae grunds£tzlich 
die Stirn- und Keilbeinh6hle aus. Bei einem Befund, wie er auf  Abb. 15 
bis 17 wiedergegeben ist, entknochen wit auBerdem den gesamten 
Gesichtsschadel bis auf die Dura der mitt]eren Schgde]grube und nehmen 
samtliche Weichteile weg. Die Nerven an der Sch~delbasis ste]len Leit- 
schienen ffir Tumorausliiufer dar. Sie miissen deshalb wie die GefaBe 
(Arterien, Venen) vo]lst~ndig beseitigt werden. Damit  verhindert man 
auch postoperative Nenralgien. 

t~hinorrhoen sieht man bei den auf die Schi~delbais iibergreifendcn 
Carcinomcn selten. Wir erlebten nur bei einem Patienten ira Anschla8 
an die Bestrah]ung einen Sarkoms eine nasale Liquorrhoe, die wit durch 
eine Abdeckung mit  einem Galeaperiostlappen bescitigten. 

Probleme besonderer Art tauchen auf, wenn die Careinome die 
mediane Partie des Gesichtssch~dels einnehmen, z.B. wie bei dem 
Patienten auf Abb. 18. 

Hier ist dcm Therapeuten nieht nur die Aufgabe gestellt, das krank- 
hafte Gewebe zu entfernen, sondern er muB aus funktionellen und kos- 
metischen Grfinden unmittelbar  nach der Exstirpation die Plastik an- 
schlieBcn. 

Die Exstirpation der Geschwulst ist relativ einfach. I m  Hinblick aa f  
die folgende l~ekonstruktion hat  erstere besonders radikal zu sein, der 
zuriickbleibende Defekt ist entsprechend. Gfinstig sind die Verh~ltnisse, 
wenn das Lippenrot erhalten werden konnte. Die 0ffnung am barren 
Gaumen --  das Septnm wird selbstverstand]ich in toto entfernt - -  l~l~t 
sich durch eine Prothese, die vor der Operation fertiggestellt wurde, 
versch]ieBen. Die Wiederherstellung der Ober]ippe erfolgt am besten 
mit  Hilfe eines oben dem Schi~del entnommenen Visier]appens (s. Abb. 19). 
Verwendet man Lappen ans der Wange (Innenauskleidung) und dem Hals 
(guBere Schicht), so besteht die Gefahr, dab die Mediannaht dehiszent 
wird und die Lappen a~tseinanderweichen. 

Die Columclla braucht  man nicht zu rekonstruieren, wenn deren 
Fehlen bei aufrechter t ta l tung nicht auffi~llt. Nur bei gr58eren Defekten 
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e rg ib t  sich die Notwendigkeit einer Plastik an dea Nasenfliigeln (Lappen 
aus der Gegend der Nasolabialfalte). 

Die Septumeareinome sind nach unseren Erfahrungen nieht so harm- 
los, wie sie mitunter  im Sehrifttum eingeseh~tzt werden. Bei Besehrgn- 
kung auf die Nasenseheidewand wird letztere yon einem Zugang im 
Mundvorhof her vollstgndig beseitigt. Jede intranasale Manipulation bzw. 

Abb. 18 Abb. 19 

Abb. 18. Plat tenepi thelcarcinom der vorderen Part ie  des Gaumens mi t  Inf i l t ra t ion 4er gesamten 
Oberlippe, der Nasenflfigelans~tze und des unteren Teils des Nasens~egs 

Abb. 19. Zus tand  nach t 1[2 Jahren.  Es wurde der har te  Gaumen weitgehend samt  Oberlippe - -  yon 
letzterer i s t  nur  das Lippenrot  erhalten - - ,  Nasensteg und  Nasenfltigel reseziert. Defektplast ik  durch 
Visierlappen yon tier Xopfhau t  m i t  Haaren.  VerschluB des Gaumendefektes durch Prothese. Da 
Fehlen der Columella bei aufrechter Ha l tung  nicht  auffiel, so verzichteten wi t  au f  ihren plast ischen 

Ersatz  

transnasale Operation ist bei einem Malignom der inneren Nase abzu- 
lehnen. Der hintere Tell der Haupth6hle kann nieht iiberbliekt werden. 

An der Oberlippe, am Boden der Nasenh6hle und am Nasendaeh, 
vor allem an der Spitze, ist mit  Tumorausl/~ufern zu reehnen. 

Ohne Rtieksieht auf  kosmetisehe Belange mug hier vorgegangen 
werden. 

Defekte der ~ugeren Nase, besonders der Fltigel oder/und der Spitze, 
versorgen wit im Gegensatz zu durehgehenden 0ffnungen an der Wange 
oder sonst irgendwo an der guBeren Oberfl/~che meistens sofort naeh der 

8* 



116 K. U~GER~C~T: 

Tumorexcision. Lappen aus der Stirn, in erster Linie vom medianen 
l~ezirk um die A. frontalis, aber each Gewebe aus der n~heren Umgebung 
der 'l~asenflfigel, liefern des Material. MEYE]a u. Mitarb. gebrauehen 
einen Lappen aus der Schl~fengegend, den sie mitte]s eines supraeili~ren 
Rollappens in situ bringen. Es besteht bei nich~ durchgehenden Nasen- 
defekten noch die MSgliehkeit der freien Transplantierung yon Vollhaut. 

l~aeh Einheilung des Stirnlappens hat der Patient im Vergleieh zu 
frfiher eine rundlichere und plumpere Nasenspitze. Einige lqachkorrek- 
turen beseitigen diesen belanglosen Naehteil. 

t~ezidivzonen der exteriorisierten Septnmcarcinome stellen die 
Oberlippe, der Nasenboden und das Dach der NasenhShle dar. 

In Parenthese erwahnen wir noch die Gruppe der seltenen Carcinome 
der oberen medianen Struktur. Sie gehen meistens yore Siebbein aus. 
Mit der Zeit durchdringen sie die Knoehen der l~asenwurzel und er- 
seheinen unter der I-Iaut. Die Gegend zwisehen den Augen wSlbt das 
Gewachs vor. 

Die oberen Medianearcinome sind gef~hrlich. Sie dringen, wie die 
Siebbeinneoplasien, im allgemeinen haufig in die Orbita und in die 
Schadelbasis ein. Die dfinne Dura setzt dem andrgngenden Tumor 
nicht den Widerstand entgegen Me die harte t I i rnhant  anderer Areale. 
Das Carcinom kann nicht nur die Dura teilweise zerstSrt haben, sondern 
auch in die Meningen oder in das Gehirn eingewuchert sein. 

Bedauernswert sind die Kranken, bei denen der Krebs breit naeh 
au~en durchbrach. Mitunter sitzen dem Kopf  monstrSse Knollen aus 
einem oberflachlich zerfallenden und penetrant stinkenden Gewebe auf. 
tIier kommen als Therapie nur noeh Palliativma~nahmen in Betraeht,  
und zwar Verkleinerangen der Geschwulst dureh Verkoehungen (Augen 
schfitzen !), und instrumentelle Abtragungen. 

Lateral greifen im Gebiet des Gesichtssch/~dels ab und zu Parotis- 
earcinome anf den Oberkiefer fiber (siehe Abb. 20). 

Angesichts derartiger Prozesse stellt sieh der behandelnde Arzt 
immer wieder die Frage, ob nieht besser yon jedem aktiven Eingreifen 
Abstand genommen werden soll. Die Entseheidnng hangt yon ver- 
schiedenen Umstanden ab. Da~ der Kranke inkurabel ist, liegt anf der 
Hand. Bei dem Patienten, dessen Befund oben wiedergegeben wurde, 
bluteten manche der tIautmetastasen derart, dal~ eine bedrohliche 
Angmie entstand, l~berdies litt der Mann unter unertragliehen Schmerzen. 
Wir entschlossen uns deshalb, doch zu operieren nnd trugen den ziemlich 
oberflachlich sitzenden Tumor unter Einschlu6 des Orbitainhaltes ab. 
Die Defekte versorgten wir mittels grol~er dem Hals und Thorax sowie 
der Schlafe entnommener Sehwenklappen. 

Die Wangentumoren entstehen mitunter als Metastasen and greifen 
im Verlauf ihres Wachstums anf die Maxilla fiber (siehe Abb.21). 
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Hiiufiger beobachteten wit, dug die Tumoren yon der Kieferh6hle oder 
dem Siebbein her in die Weiehteile einwuchsen. 

Bei solchen F/~llen bleiben naeh gesektionen oft riesige Defekte zu- 
riiek. Die intramuralen Carcinome erfassen die Sehleimhaut und die um- 
gebenden Weichteile, so dab ultraradikale Eingq'iffe notwendig werden. 

Abb. 20 Abb. 21 
Abb.20.  l~ezidiv eines zuvor  operier ten und  bes t rahl ten  mal ignen  Mischtumors .  L'bergreifen der  
Geschwulst  a u f  die t I a u t ,  Sa te l l i tenmetas tasen .  Letz tere  ne ig ten  zu ]31utungen. :Exst i rpat ion 
unte r  Einschlul~ der O r b i t s  als P a l l i a t i v m a g n a h m e  wegen  s t a rke r  Schmerzen und  der Blutungen.  

Defek tp las t ik  mi t te ls  Gewebe aus  der  seit l ichen Xopfpar t i e  und  der rechten  I-Ials-Thoraxgegend 
Abb.21.  !VIetastase eines p r i m e r  a m  l inken Unter l id  s i tzenden,  j e tz t  rez idivierenden Carcinoms.  
Z u s t a n d  nach  einer augerha lb  der t~linik durchgeff ihr ten  Exen te ra t io  orbitae.  Die Wangensch le imhau t  

ha t t e  das  Gewebe der  Metas tase  fixiert .  Recpera t ion  m i t  :Exst irpat ion der Metas tase  und  
Naehbes t r ah lung  

Die Siebbeincarcinome beschr/tnken sich selten auf das Labyrinth. 
Die Ausdehnung vom vorderen oder hintsren Siebbein her auf die 
Orbita gib~ sieh dureh die mannigfaltigen Symp~omkombinationen zu 
erkennen (PIETRA~TONI, 1960; F~]~NI, 1959/60). 

Auf die Bedeutung der Exenteratio orbitae haben wit bereits hin- 
gewiesen. Sie ist bei vielen fortgesehrit~e~en Ethmoidcareinomen nicht 
zu umgehen. 

Die I~ezidive des Siebbeineareinoms sitzen mit Vorliebe am Daeh 
des Sinus oder naeh einer Exenteratio oben in der 0rbita (siehe Abb. 22 
nnd 23 a und b). 
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Stell~ sich nach Entfcrnung des Knochens am Orbitadach heraus, 
dab die Dura miterkrankt  isC dann kann man entweder auf jedes weitere 
chirurgische Vorgehen verzichten und Radium apiolizieren (ZA~G~; 
PIET~A~TO~I; AGAZZI, 1959/60 U.a.), oder es soll versucht werden, 
die Dura Schieht £fir Sehieht abzuziehen. Gelangt man nieht bis ins 
Gesunde, so verbleibt noeh die MSg]ichkeit einer Duraexeision mit  an- 
schlieBender Plastik. Wir verwenden den GaleaperJostlappen, auf den wir 
noch ein t{aut transplantat  legen. 

Abb. 22. Adenocarcinom des rechten maxillo-ethmoidaIen Areals mit  ]~inbruch in die Orbita. l~echtes, 
Auge infolge Katar rak t  der Linse praktisch erblindet. Starke ]31utungen aus der Nase 

Diese Partien des Duraersatzes stellen sparer cinen Locus tin'n otis 
resistentiae gegenfiber weiterwachsendem Tumorgewebe dar. 

Mit den vorausgegangcnen Hinwcisen sind natfirlich nicht alle 
Varianten der Gesichtsschgdelmalignome erfa9t. Der Lnsus naturae  
ist aueh auf diesem Gebiet beachtlich. Dementslorechend ergeben sich 
zahlreiche Modifikationen der Technizismen, wobei die Entscheidungen 
fiber das adgquate Vorgehen erst intra operationem fallen. 

Das Carcinom des Tr~inensackes und des Trignen[canals 

Die Diagnose dieser im Grenzgebiet der Augen- nnd der Hals-Nasen- 
Ohrenheilkunde liegenden Carcinome ist nich~ immer leicht. Gew6hnlich 
werden die Patienten zuerst einen Ophthalmologen aufsuchen, well sie 
die Symptome einer Tr~nenwegsstenosc oder einer Trgncnsaekvereite- 
rung haben. Die entzfindliehen Begleiterscheinungen des Carcinoms 
tragen dazu bei, dab die wahre Natur  des Leidens relativ sp/~t erkannt  
wird, z.B. wenn man mit der Absich~ operiert, die vermeintlich entzfind- 
lich bedingte Stenose zu beseitigen. 
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Abb.23. a Dieselbe Patientin. Zustand ca. 10 Monate nach der Exenteratio orbitae mit Oberkiefer- 
resektion dutch die Augenh6hle. Am medianen Dach der AugenhShle war die Geschwulst dutch die 
Dura durchgebrochen, so daI~ deren Resektion and eine Ersatzplastik (Galeaperiost) notwendig 
geworden war. 5etzt Rezidiv am Orbitadach. b Dieselbe Patientin. Sektionsbefund. S~geschnitt 
dutch den gefrorenen Sch~,del mit  Gehirn. Man erkennt den dutch die Dura hindurchgewachsenea 
und das Gehirn verdr~ngenden intrakraniellen TumoranteiL Exitus nach ttemip]egie in tiefem, 

cerebralem Koma 



120 K. U~OE~EC~: 

Unterbleibt die rechtzeitige Ausr/iumung des Carcinoms, dann neigt 
das Geschwulstgewebe dazu, innen am Augenwinkel den Knoehen zu 
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zerst6ren, die I tau t  leicht vorzuw61ben und yon innen her nach Knoehen- 
desgmktion oder direkt vom Trgnensaek her zu infiltrieren und entlang 
der Periorbita in die Augenh6hle einzuwnehern (siehe Abb.24a und b). 
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Bei der Rhinoskopie f~llt dem HNO-Arzt nichts Besonderes auf, 
wenn die Geschwulst noch nicht zu ausgedehnt ist. Die Innenkonturen 
der /qase sind, was aueh bei der oben abgebildeten Patientin der Fall 
war, erhalten. Nur auf den RSntgenbildern sehen die Ophthalmologen 
entsprechende Ver~nderungen. 

In  Zusammenarbeit mit den Augen~rzten wird der Herd ausger/~umt. 
Wir miissen damit reehnen, da$ die Geschwalst nach allen Seiten sich 
ausgebreitet hat. Innen in der Nase pflegt das Siebbein erkrankt zu sein. 
Bei der feingeweblichen Untersuehung f~llt die Invasion unter die 
Schleimhaut auf. In den Weichteilen der 0rbi ta  kSnnen die Carcinom- 
zellen bis nahe an den Bulbus heranreiehen. 

Der EingTiff muf3 zuvor mit den Patienten besprochen werden. Die 
Genehmigung zu einer Exenteratio orbitae sollte immer vorliegen. Den 
Eingriff pflegen wit --  falls nicht der Augenarzt auf seinem Gebiet die 
schwerwiegendsten Ver/inderungen erkennt -- zuniichst mit einer Frei- 
legung des Carcinoms zu beginnen. Durch Schnellschnitte vergewissern 
wir uns, ob eine Exenteratio orbitae indiziert ist oder nieht. Dal3 ge- 
legentlieh auch mit einer vorsiehtigen Elektrokoagulation etwas zu 
erreichen ist, lehren zahlreiehe Erfahrungen (ZA~GE, 1950). 

Der Tr/inenkana] darf nieht be]assen werden. Der Krebs kann ihn als 
Leitsehiene ffir das Vorwaehsen beniitzen. Im Schrffttum konnte man 
iiberdies yon Metastasen eines Lidcareinoms im Canalis laerimalis lesen. 

Besonders ergiebig hat  die Excision unterhalb des inneren Augen- 
~ k e l s  zur Wange bin zu sein. Der Muskelstumpf um den •. optieus 
muB histologiseh auf Tumorfreiheit fiberpriift werden. 

Die HShle kann mit Hauttransplantaten ausgelegt werden. Die 
StirnhShle rKumen wir grundsKtzhch mit aus, worauf bereits hingewiesen 
wurde. 

Das Carcinom der Wange 

Diese Geschwiilste kommen auf verschiedene Weise zustande. 
Gelegentlich metastasieren Lid- oder andere benaehbarte Tumoren in 
die Weichteile (siehe Abb. 21). Zum andern pflegen manehe Geschwfilste 
kontinuierlich yon der Parotis oder yon der Wangensehleimhaut her 
intramural sich in der genannter~ Region auszubreiten. Selten sind 
Gew/~chse, die yore Ausf/ihrungsgang der Parotis ausgingen. 

Die Wangenearcinome, welehe dureh Einwachsen eines grol3en 
KieferhShlentumors entstanden sind, sie dfirften zahlenmi~i3ig fiber- 
wiegen, bereiten uns erhebliehe Mfihe bei der postoperativen Rekon- 
struktion. Mit freien Transplantaten ist nichts zu erreichen. Probleme 
entstehen aueh dadureh, dal3 naeh der vSlligen Exstirpation der Neubil- 
dungen grol3e ResektionshShlen mit breiter Offnung zurfickbleiben. Die 
funktionellen Belange erfordern zumindest eine provisorisehe Plastik bzw. 
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Versorgung. MuSte der harte Gaumen abgetragen werden, dann l~$t sich 
die Verbindung zur MundhShle durch eine individitell anzupassende Pro- 
these beseitigen. Sie muB l~ngere Zeit getragen werden. Von einer definiti- 
yen Rekonstruktion ist ffir mindestens 1--  11/2 Jahre  Abstand zu nehmen. 
Es wird sich nach dieser Zeit mit  Wahrscheinlichkeit dann beurteilen 
lassen, ob man den Verschlu] riskieren kann. 

Es kommt  hierffir in erster Liuie der Rollappen in Betracht.  Man 
gewinnt ihn am Rficken oder am Bauch. Vorteilhaft ist es nach SCHV- 
CHA~DT (1964), den Lappen mit  Hilfe des Oberarmes welt oben an dem 
Defekt zuerst zur Einheilung zu bringen, damit  nicht eine venSse Stauung 
und andere StSrungen eintreten. Es bedarf  einer gro]~en Geduld yon Arzt 
and  Patient,  his das Ziel der Rekonstruktion erreicht ist (ToMAN, 1964 
U. a.). 

Das Carcinom der Parotis 

Die Parotiseareinome z~hlen unseres Eraehtens mit  zu den b6sartig- 
sten Tumoren, die es auf  unserem Gebiet gibt. Gew6hnlich setzt der 
Prozel~ mit  einer rasch sich vergr6gernden Infiltration des Drfisen- 
parenchyms ein. Schmerzen und eine progressive Facialisparese lassen 
keinen Zweifel an der B6sartigkeit des Prozesses aufkommen, zumal 
wenn sich rasch Metastasen am Hals entwickeln. 

Das Sialogramm mit  den Ffillungsdefekten im Bild des Gangsystems 
usw. w£rd die Verdachtsdiagnose ,,Malignom" noch untermauern. 

Wir kennen auBer dem Acinuszellen- und dem Mucoepidermoid- 
carcinom noch die Plattenepithelcarcinome sowie die Varianten des 
Adenocarcinoms wie das adenoide, eosinophile, das solid-anaplastische 
and  die schleimbildende Form. Wghrend das anaplastische Carcinom 
hgufiger zu beobachten ist, stellt der Krebs mit  dem Aussehen eines 
Adamantinoms eine Raritiit  dar (TttoMA; FOOTE and FRAZELL). 

GLXSER (1962) stellte unter  5281 Parotistumoren, die er aus dem 
Schrift tum sammelte, 2,4°/o Plattenepithel-, 5,2°/o Adenocarcinome und 
2,4°/0 sonstige Formen lest. Die Sarkome sind seltener. Wenn man yon 
dem gelegentlich bei Erwachsenen vorkommenden Retothe]sarkom ab- 
sieht, handelt  es sich meistens um im Kindesalter beobachtete Sarkome. 

Die Diagnose sollte, worauf wir bereits in den Ansffihrungen fiber die 
al]gemeine Diagnostik hinwiesen, im Gegensatz zu den Mischgeschwfilsten 
bereits prgoperat iv durch eine Probeexcision gesichert werden. Das 
Gewebe mug durch einen Schnel]schnitt kontrolliert und bei Vorliegen 
eines Sarkoms unmittelbar  nach Erhalt  der Diagnose die Bestrahlung 
eingeleitet werden. 

Das Carcinom erfordert die vollstgndige Exstirpation. AuBerste Radika- 
liti~t ist geboten. Haut ,  Masseter, unter Umstgnden der Unterkiefer saint 
Gelenk und dessen Umgebung, der Jochbogen sowie die Muskulatur in 
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der Tiefe der Fliigelgallmengrube sind Ztl beseitigen. Es hat  unseres Er- 
aehtens keinen Sinn, den N. facialis zu erhalten. Wie histologisehe Kon- 
trollen yon Parotisteilen erkennen lieBen, finder sieh oft eine Lymphan-  
gitis carcinomatosa innerhalb der Ohrspeicheldrfise. Nachdem wir 
schlechte Erfahrungen mit  der Erhaltung yon Nervenfasern in seheinbar 
gesundem Gewebe gemaeht  haben, nehmen wir meistens den Faeialis 
weg. Bei Ann~therung des Carcinoms an die H a u t  sollte ]etztere im Um- 
kreis yon etwa 2 em entfernt werden. 

Die Hals lymphknoten rgumen wir zusammen mit  dem Herd des Pri- 
mgrtumors  aus. Man mu8 eine Operationsdauer yon 4 - -6  Std einplanen. 

Eine Facialisplastik ist yon sekumdgrer Bedeutung. Vordringlieh ist 
eine lZadikalitgt, welehe eiae Heilung erhoffen lgBt. Leider sind die Chan- 
cen gering. Das Termina]stadium ist ffir Arzt und Patient  eine aul]er- 
ordentliche Belastung. Die Kranken leiden vor allem unter den Sehmer- 
zen. Wir pflegen deshalb sehon im Hinbliek auf  dieses Spgtstadium beim 
ersten Eingriff alle erreiehbaren sensib]en Nerven zu zerst6ren (Elektro- 
koagulation, -desikkation). 

Die Rezidive lassen bei der Mehrzahl der Patienten nicht lange auf 
sich warren. Kreuzschmerzen kfinden die generalisierte Aussaat an. 
Metastasen in der Lunge, in der Leber u. a. fiihren schlieBlieh infolge 
Versagens des Kreislaufs und infolge Kaehexie zum Ende. 

Das Carcinom des A lveolarkamme8 

Diese Krebse bekommt  der HNO-Arzt  kaum zu Gesieht. Die ersten 
Erscheinungen ahmen eine Zahnerkrankung anderer Genese naeh; 
Sehmerzen, Lockerungen der Zghne, eine StSrung der Okklusion dutch 
vergnderte Zahnstellung, die nieht heilenden Wunden naeh Extrakt ionen 
sind gew6hnlieh die Befunde und Besehwerden dureh diese Carcinome. 

Greift der Alveolarkammkrebs welt nach buceal fiber, dann sollte man, 
wie dies ZA~GE (1963) tat ,  doch die untere Wange mit  dem fibliehen 
Sehnitt anfklappen. Die lokalen Verhgltnisse sind besser als bei rein 
intraoralem Vorgehen zu fibersehen. 

Die Metastasierung der Tumoren der inneren Nase und der Nasenneben- 
h6hlen 

Die Metastasierung der Gesiehtsschgdelmalignome weist insofern 
eine besondere Note auf, als die Absiedlung in 2 Etappen erfolgen kann. 
Einmal finden sich die ersten Metastasen in ngehster Nghe des Primgr- 
tumors. Tumoren der Lider metastasieren in den Trgnenkanal - -  sehr 
selten --  oder, wie auf Abb.21 zu erkennen, in die Wangenweiehteile. 

Eine weitere wiohtige Zwischenstation stellt die Parotis dar. Mali- 
gnome versehiedener Lokalisation setzen sehon Absiedlungen inner- und 
aul3erha]b des Driisenparenehyms. 
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Ein weiterer Pr~dilektionsort yon Nahmetastasen sind die Lymph- 
knoten an der V. bzw. A. facialis. 

Immer wieder enth/~lt das Schrifttttm Hinweise auf die Ausbreitung 
yon Oberkiefer- und Nasenearcinomen fiber die Lymphgef~l~e, die zum 
Epipharynx hinziehen. Nieht nur retropharyngeale, sondern aueh 
Lymphknoten im Spatium parapharyngettm sollen Metastasen aufweisen. 

Wir haben den Eindruek, dal] ~m Bereieh des Gesichtsseh/idels, vor 
a]lem innerhalb der Parotisloge, die Lymphangitis carcinomatosa eine 
erhebliche Rolle bei der Propagiertmg der Tumore~ spielt. 

Bei Tumoren, welche nach Usuriertmg der Kieferh6hlen- oder Sieb- 
beinaul~enwand in die Weiehteile des Gesiehtssch~dels eingebrochen 
sind, haben oft sehon zum Zeitptmkt der ersten Behandlung Metastasen 
in den submen~a]en Lymphknoten und den Lnn. cervieales gesetzt. 
Immer mul~ mit einer Erkrankung der kontralateralen t talslymphknoten 
gerechne~ werden. 

Uber die H~ufigkeit der Metastasen yon Nasen- und Nasenneben- 
hShlenmalignomen liegt eine Reihe voa Statistiken vor. HOMMEtCICIt 
(1964) analysierte 910 Fiille, die er dutch Umfrage an den deutschen 
HNO-Kliniken sammelte. Bei 259 ---- 28,50/0 bestanden sehon zum 
Zeitpunkt der Diagnostizierung, w/~hrend der Therapie oder bald darauf  
Metastasen. 

MA~TENSSON (1959/60) berichtete yon 334 behandelten Patienten 
mit einem NasennebenhShleneareinom. 35 = 16°/0 wiesen zt~m Terrain 
der ersten Behandlung Metastasen auf. Sp/tter maehten sich Absied- 
lungen bei weiteren 41 Kranken bemerkbar. 34 Patienten batten die Er- 
scheinungen einer generalisier~en Aussaat. 

HUET (1962) stellte unter 222 F~llen bei 250/0 der Kranken region/~re 
und bei 12°/0 entfernte Metastasen fest. 

Was die Malignome des Gesichtsseh/~dels insgesamt anbelangen, so 
ermittelte HO~ME~ICH (1964) unter 769 Geschwulsttri~gern 20,3o/0 mit 
Lymphknoten- trod 13,9°/o mit Fernmetastasen. 

Die Metastasierungsquoten, die ZA~GE u. 1V[itarb. (1963) erreehneten, 
sind im Absehnitt ,,Metastasierung der Tumoren des Gesiehtsseh~dels" 
wiedergegeben. 

Die Gesichtsschi~delmalignome and im besonderen auch die Carci- 
nome weisen somit erhebliehe Metastasierangsqaoten auf. 

Die Therapie der Lymphknotenmetastasen besteht wohl in der Regel 
in einer Operation. Die ffir letztere gfiltigen Richtlinien sind dem Referat 
yon W. BECKE~ (1963) zu entnehmen. 

Die Operationsmortalitiit der Gesiehtssch~ideltumoren 
Die Fortschritte auf verschiedenen Gebieten der Gesichtssch~del- 

tumorchirurgie manifestiert sich auch in der Senkung der Operations- 
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mortalitgt.  DIEFENBACIt-WEBEt¢ erlebten eine etwa 50% Sterblichkeit 
ihrer operierten F~lle. MA~T~S (1897) gab eine 0perat ionsmortal i t~t  
yon 30°/o an. Er  gebrauchte bei 78 Patienten mit  einem Oberkiefer- 
malignom --  dartmter befanden sich 53 Carcinome --  die klassische Ober- 
kieferresektion. Wendepunk~ bezfiglich der Prognose bedeuteten die 
Einfiihrung der Intubationsnarkose,  der Antibiotica and  des modernen 
Transfusionswesens. 

PICHL]S~ (1931) konstatierte bei seinen Patienten eine Mortalitiits- 
ziffer yon 11°/0, HoLM¢~]~ (1931) yon 11°/0, LAnSSON u. MAI~T]~SSON 
(1954) yon 11°/0 . 

Was durch eine zielstrebige Therapie ztt erreichen ist, ffihrt die 
Statistik yon ZA~O~ u. Mitarb. (1963) vor Augen: Bei 231 0perier ten 
(yon insgesamt 277 Behandelten, einschlieBlieh der Reoperationen) 
starben 11 Pa~ienten ---- 4,70/0 innerhalb der ersten 7 Tage und innerhalb 
der ersten 4 Woehen 20 Kranke --~ 8,70/o . 

Die Behandlungsergebnisse der A utoren 

Es kann im Rahmen dieses Referates, welches nicht nur den Carci-  
nomen der inneren Nase und der Nebenh6h]en gewidmet ist, nieht auf  
jede der im Laufe der ]e%zten Jahre  crschienenen zahlreichen Statistiken 
hingewiesen werden. Wir erlauben uns, die Tabellen yon HOMME~ICH(1964) 
und WUST~OW (1965) wiederzugeben, denen das Wiehtigste zu ent- 
nehmen ist (siehe Tab. 1 und 2). 

Eine Analyse der Heflungsziffern auf  Grund der Feinstruktur  brach- 
ten LAasso~ u. MA~T~NSSON (1954) (siehe Tab. 3). 

Was die Nasen- and  die Nasennebenh6hlencarcinome anbelangen, 
so errechneten ZANO~ u. Mitarb. (1963) folgende absolute Heflungs- 
quoten: 

NasennebenhShlencarcinome (163 F~lle): 40 ---- 24,5% der Fiille 
wurden li~nger als 5 Jahre  symp~omfrei bzw. geheilt. Nasencarcinome 
(34 F~lle): 19 ---- 55,50/0 koYmten fiir ]i~nger als 5 Jahre  yon ihren Er- 
scheinungen befreit werden. 

Es interessiert noch, Me sich die HeflungszflTern bei den Patienten 
mit  einem Sarkom zu denen yon Carcinompa~ienten verhielten. ZA~OS, 
u. Mitarb. (1963) - -  ihr Krankengut  dfirfte am eingehendsten statistisch 
ausgewertet sein - -  ermittelten bei 36 Personen mit  einem Nasenneben- 
h6hlensarkom eine Heflungsquote yon 38,90/0 (14 Fi~lle), bei den Nasen- 
sarkomen yon 280/0 (7/25). 

Absehliel~end ffihren wir noeh einige Zahlen yon anderen Autoren an, 
welche mit  modernen Strahlenverfahren vorbehandelten. Die Eingriffe 
folgten und under Umst~nden erhielten die Kranken sparer nochmals eine 
Strahlentherapie. 
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Klinik-Berichtszeit 

BeHin 1950--1956 
1957--1961 

Bonn 1945--1960 

EHangen 1950--1959 

Frankf~rt(Main) 
1949--1959 

GieBen 1946--1960 

GSttingen 1943-- 1954 

Greifswald 1946--1950 

1951--1960 

Halle 1951--1960 

ttamburg 1951--1960 

I-Ieidelberg 1946--1958 
(Sc~wA~, EY) 

Homburg (Saar) 
1952--1960 

Jena 1931--1955 
(ZA:N'GE, SCHOLTZ) 

Kiel 1949--1961 

Gesamt-  
zahl der  

Fitlle 

70 
32 

abgew. 
F~ille °/o 

7,9 

12,6 

3,1 

4,3 

6,1 

2,0 

2,3 

8,2 

11,1 

5,8 

13,5 

3,9 

beh. 
Fitlle 

45 

56 

319 

49 

277 

25 

% 

92,1 

87,4 

96,9 

88,9 

94,2 

86,5 

96,1 

Chirurgie 

Ch 

Ch 

~Z, EZ 

Ch 

EZ, _AZ 

Dieff. 
Denker 

EZ 

EtCh (8) 

Moure 
Denker 
Dieff. 
Cald. 

£z 

Zange 
EICh (5) 

Zange 
E1Ch (126) 

Ch 

Tabelle 1 

Zahl der o/o 
F~lle 

3,2 
3,1 

7,9 

4,0 

5,7 

6 13,0 

2 2,0 

3 19,0 

9 

24,4 

II 24,2 

6 10,7 

5 10,2 

126 45,5 

7 28,0 
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(Nach HOMMF, RICH 1964 

Chirurg. Zahl Vor- 
kombin, der o]o be- 

F/~lle trahlt 

EZ, Zange 37 64,8 R5 
Denker 24 R5 
AZ, Zange 
E1Ch (3) 

Ch 51 67,1 R5 

AZ 34 50,8 !R5 
EZ 26 

Ch 4 
Ch 64 R5 

EZ 
hz 

Dieff. R5 
Denker Ra 

EZ 
;4z 
E1Ch (1) 

EZ R5 
Az 
E1Ch (7) 

Moure 1%5 
Denker 

Dieff. 1%5 Cald. 
Zange 
EICh (19) 

EZ 

hz R /  
~berw. EZ 
Xz 
Zange 

Za,Ylge 
E1Ch 

Ch 

72,7 

23 56,5 
3 

74 74,0 

7 60,3 
8 

2 
21 

24 53,3 

13 66,1 
24 

38 77,5 

105 

14 

37,9 / 

56,0 R 

Zahl 
der 

F~ille 
o/o Nach- 

bestrahlt 

6 28,7 l~5-Ra 
21 Co 

2,6 R5 

3,2 ~;aoul 
!R5, ga 

5,7 R5 
Ra 
l~5-Ra 

RS, Ra 
Chaoul 
Co 

21,0 R5 
Ra-R5 

RS-Ra 
R5 
Ra 

1 1,6 R5 
Ra 
R5-Ra 

5 8,9 I%5 
Super 
R5-Super 

- -  R5 
Super 

8 16,3 1%5, Ra 
Chaoul 

ZaN 
der °/o 

F~lle 

31 
3 

i 
19 

6O 

45 
8 
6 

26 

35 
32 

3 
ii 
1 

12 
5 
4 
1 

19 
7 

R5 - -  Ra, 

2 8,0 R5 

24 
7 
1 

30 

105 

12 

36,2 

64,5 

47,9 

67,0 

56,5 

67,0 

58,7 

57,9 

57,2 

61,2 

37,9 

48,0 

l'~llr 
bestrahlt 

1%5 
R5 

R a  

R5 

1%5 

1%5 

R5, Ra 
Chaoul 

Ra 
RS-Ra 
R5 

R5 

R5 
Ra 

R5 
Ra 

Super 
R5 

R5, Ra 
Chaoul 

R5 

R5 
Ra 

Zahl 
der 

Fiille 

26 
4 

10 

57 

19 

14 

3 
1 

20 

3 

6 

4 

4 
9 

6 

46 

3 
1 

% 

31,9 

25,0 

45,2 

21,6 

30,4 

24,0 

20,6 

22,2 

23,2 

12,2 

16,6 

16,0 
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Klinik-Berichtszeit 

Leipzig 1945--1956 

Mageburg 1951--1960 

Miinster 1959--1961 

l~ostock 1929-- 1961 

Insgesamt 

Gesamt- ] abgew 
zahl der . . . . .  " % 

F~lle ~ane 

86 5 5,8 

39 3 7,7 

37 --  -- 

120 16 13,3 

1418 115 8,1 

Nachtrag: 

KStn 115 

Erkl~rungen zur Tabelle: 
EZ ~ enora]er Zugang 
AZ = ~uBerer Zugang 
Denker = Operation nach DI~K~R 
Dieff. 

4 2,6 

beh. 
FS, lle 

81 

36 

104 

1303 

% 

94,2 

92,3 

86,7 

91,9 

Chirurgie 

Denker 
Dieff. 

Dieff. 
E1Ch (8) 

Dieff. 

EZ 
£z 
Dieff. 

111 
Zange 

96,5 AZ, EZ 
E1Ch (6) 

Tabelle 1 

Zahl der 
F~lle °/° 

5 14,8 
7 

8 22,2 

1 2,7 

4 24,0 
16 
5 

240 18,4 

18 

Cald. ~ Operation nach CALDWEL~-LUC 
Moure ~ Operation nach MOURE 
Zange = ~uBerer Zugang nach ZA~o]~ 

18,7 

= Operation nach DIEFFENBAOH- 
W~B~,R 

Ch ~ chirurg. Vorgehen ohne nahere An- 
gaben 

E1Ch ~ Anteil der elektro-chirurg, behan- 
delten F~ille 

Der  W e r t  der  Vorbes t r ah lung  is t  ums t r i t t en .  Rad io logen  und  manehe  
HNO-J~rzte  bef i i rwor ten  die E in le i tung  der  Therap ie  m i t  radiotogischen 
Mal ]nahmen  ( M X ~ T ~ s s o ~ ,  1959/60; HOMMERICH, 1959/60 U. a.). Andere  
A u t o r e n  (Z~G]~;  AL]3~,CHT; M O S ~ ,  1959/60 u . a . )  lehnen die p ra -  
opera t ive  Bes t r ah lung  ab,  vor  al lem, wenn die volle Tumordos is  appl iz ier t  
werden  sol]. M o s ~  (1959/60), ALBRECHT (1959/60) maehen  gel tend,  
dab  die s t r ah lenbed ing ten  Veranderungen  den  Eingr i f f  a n d  die AuG 
findung der  Tumorgrenzen  ersehweren wfirden. Der  jauehige  Zerfal l  
ve rande re  nachte i l ig  die topograph isehe  Si tua t ion .  

Ob nun  die Einff ihrung der  Megavo l t the rap ie  einen W e n d e p a n k t  
bezfiglich des W e r t e s  de r  Vorbes t r ah lung  dars te l l t ,  wi rd  die Zukun f t  
lehren. SAX~ u. Mi tarb .  (1964) be r i eh te ten  auf  dem Kongrel~ in B a d  
Reichenha l l  fiber ihre Methode  der  Oberk ie fe rcare inombehandlung .  Sie 
ziehen wie LA~ssoN u. MdmT~SSO~ d ieVorbes t rah lung  als E r s t b e h a n d l u n g  
vor  und  s ind der  Ansicht ,  dal~ m a n  mi t te l s  T o m o g r a m m e  in 3, 4, 5, 6 und  
7 cm Tiefe (frontal)  den Bereich der  Krebs in f i l t r a t ion  e rmi t t e ln  k6nnte .  
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(Fortsetzung) 

Chirurg. Z~hl 
kombin ,  der  

Falle 

DeYlke~" 

Dieff. 

EZ 
Sz 
Dieff. 

EZ 
~z 
Dieff. 

15 
23 

2 
17 

21 

10 
37 
10 

731 

% 
Yor- 
be- 

s~rahlt 

52,7 -- 

56,7 R5 

54,8 R5 

56,1 i 

Zahl 
der  

Falle 

_ t  

1 

2 

79 

+/0 Nach-  
bes t rah l t  

R5 

i~5 

2,7 R5 
Super 

1,9 Ra 
R5 
Ra-~6 

6,1 

Zahl 
der  

Fi~Ile 

38 

19 

20 

36 
11 
8 

668 

% 

46,9 

52,7 

54,0 

52,8 

51,3 

~ u r  
bes t rahl t  

tR5 

R5 

R5 
Super 

R5 

129 

Zahl 
der  

F~tlle i 

31 

9 

15 

22 

332 

% 

38,8 

J 

i25,0 
I 

40,5 

21,2 

i 
25,5 

AZ, EZ 78 81,2 -- -- -- Co, Ra, 
Zange E1Ch R5 

Erkliirungen zur Tabelle: 
I~5 = konventionelle RSntgentherapie 
Ra = Radium 
Co = 6°Kobalt 
Chaoul = Nahbestrahlung naeh C~ouL 
Super = Supervolttherapie 

46 47,9 RS, Ra 15 7,8 

Vorbest rahlung:  R6ntgen-  oder Caesiumisotopentherapie mit  3 oder 
4 Gesichtsfeldern (Luftdosis jeweils 250--300 r). Absehliel3end erfolgt 
eine I te rdbes t rah lung 5 Wochen  ]ang mit  eider Dosis yon  4000 r. 

Die l~esektion maehen  die Autoren  1 Mortar nach Abschlu$ der Be- 
strahlung, mSgliehst radikal  (Halbseitenresektion nach den bekannten  
I~ichtlinien, Schnit t  yon  a~gen, wobei die relat iv lokalisierten und  die 
in verschiedenen Richtungen wachsenden Typen  ~mterschieden werden). 

Die intrakavit/ ire Bestrahlung nehmen die Autoren  mit  30 mg 
Rad iumtuben  ffir 48- -96  Std  vor. AuBerdem kamen in letzter Zeit 
6°Co-Per]en (5 inC.  6) oder lsTCe-Tuben (10 mC-  5) zur Anwendung.  

Nur  bei extrem grogen Tumoren  oder bei Operationsverweigerung 
wh-d ausbestrahl t :  5 0 0 0 - - 6 0 0 0  r Herddosis,  die wghrend 7 - -8  Wochen 
appliziert werden. 

Bei Hals lymphknotenbefa l l  ist die radikale Ausraumung  mit  nach- 
folgender Bestrahlung die Methode der Wahl.  

Bis Ende  1962 haben  die Verfasser 166 Kranke  behandelt ,  74 F/ille mit  
der kombinier ten Methode, 92 nur  besgrahlt. 

Arch. klin. exp. Ohr,-, Nas.-  u, Kehlk.HeiIk. ,  Bd. i87  (Kongrefibericht  1966) 9 
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Tabelle 3 

133 

Cylinderzellcarcinome 
Differenzierte Plattenepithelcarcinome 
Wenig oder undifferenzierte Platten- 

epithelcarcinome 
Adenocarcinome 

5 $ahres- Quoten 
Behandelte symptom- 

freiheit 9/o 

29 
124 

78 
10 

9 
29 

18 
2 

36 
3i 

23 
20 

Ergebnisse : Kombinierte Methode : 3 j~hrige absolute Heilungsquote : 
37% (16/43). Bei Bestrahlung allein betrug diese Zahl 20% (12/59). 
SAI;AI u. Mitarb. (1964) weisen darauf  bin, da3 man die ~'berlebenszeit 
zur Tumorinfiltration in Beziehung bringen mfil~te. 

Bei einer lokalisierten Krebsausbreitung sind die Erfolgsaussichten 
nach de~ japanischen Autoren mit  der rein radiologisehen und der 
kombinierten Therapie g]eieh. Bei Infiltration der KieferhShlen- 
umgebung leistet jedoch letztere mehr. 

AKA~os~I (1964) berichtete yon den Ergebnissen, die er bei der 
Untersuehung yon blockresezierten Oberkiefern mittels Seriensehnitten 
erzie]te. Es hande]te sieh a m  47 Pri~parate yon Oberkiefercareinomen 
(40 Plattenepithel-, 3 Basalzellen- und 4 Adenoearcinome). 18 dieser 
Tumoren waren vorbestrahlt  worden. Bei 850/0 der Pr~parate waren 
Destruktionen der KieferhShlenhinter- und der Medianwand zu regi- 
strieren. Nach einer Vorbestrahlung mit  4000 r entdeckte der Pathologe 
Nekrosen und an den Zellen Degenerationszeiehen. Besonders ungfinstig 
waren die lokalen Verh£1tnisse bei Patienten, bei denen pr£operative 
Manipulationen am Tumor stat t fanden wie Zahnextraktionen usw. Dureh 
die Vorbestrahlung war es au~erdem zu einer Abdichtung der Sinus- 
wi~nde infolge Verdickung des AuSenperiostes gekommen. 

Der Autor gab die Rezidivfreiheit der Vorbestrahlten ianerhalb einer 
Beobachtungszeit yon 18 Monaten mit  66,60/0, die der nieht Vorbestrahl- 
ten mit  350/0 an. 

Wir gehen nicht weiter an dieser Stelle auf das Problem der Vor- 
bestrahlung ein. Auf jeden Fall ist eine enge Zusammenarbei t  zwischen 
Radiologen und HN0-~xrzten erforderlich, um eine Therapie fiir den 
Kranken optimal zu gestalten. 

Die prothetische Versorgung der Patienten nach Oberkie/erresektion 

~Tach den gewShnlichen Oberkieferresektionen und nach ultra- 
radikalen Eingriffen bleiben oft Defekte zurfick, welche tempor~r oder 
immer often bleiben werden. Damit  ergeben sich besondere Probleme der 
prothetischen Versorgung. 
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Vordringlich ist einmal der Abschlul~ der Mund-Rachen- zur Resek- 
tionshShle hin. Es kommt nicht nut  bei einer Kommunikation zu einer 
st£ndigen Benetzung der Weichteile mit Speichel, Speiseresten usw., 
sondern es ~ndert sich auch die Sprache. Besonders nachteilig wirken 
sich Defekte am weichen Gaumen in phoniatrischer Hinsicht aus (P~Au 
u.a.) .  WVST~OW (1965) hat, um FunktionsstSrungen hintanzuhalten, 
empfohlen, sofort nach der Resektion die gleichseitige Choane dutch eine 
Plastik zu verschliel~en. Er  nimmt zu diesem Zweck eiaen Lappen aus 
Septumschleimhaut und ein freies Hauttransplantat .  Leider wird dieses 
Material nicht immer zur Verffigung stehen. Es trit$ dann die prothe- 
tische Versorgung in ihr Recht. Auf diesem Gebiet wird heute vie1 ge- 
leistet. Frfiher verschlossen wir die HShle im Oberkiefer mit einem 
Mikulicz-Beutel, den wir von unten her dick mit Borsalbe bestrichen und 
zwecks Desodorierung Jofoformpuder aufstKubten. Manche Autoren fiillen 
den oberen Te~ der frischen Resektionsh6hle mit Gaze aus und ver- 
schliel~ea unten den Defekt mit einer fiachen Immediatprothese (G~IMM, 
1959/60). 

Der Wandel hinsichtlich der prothe%ischen Nachsorge gegenfiber 
frfiher bes~eht darin, dal~ der Kieferspezialist meistens vor der Operation 
die Resektionsprothese weitgehend fertigstellt und unmittelbar vor der 
Einffigung die letzten ~nderungen vornimmt (indirekte Herste]lungs- 
methode, W ~ E ~ ,  1963). 

Die sofort nach der Operation eingebrachte Prothese verhindert 
eine nachteilige Narbenschrumpfung, wenn die HShle mit Transplan- 
taten ausgekleidet wurde. Letzteren dient die Prothese fiberdies als 
Lager. 

Es gibt zahlreiche MSglichkeiten, Defekte im Oberkiefer prothetisch 
zu versorgen. Die dabei angewandten Prinzipien sind unterschiedlich. 
Man sollte sich immer vor der Operation mit den Kieferspezialisten ins 
Benehmen setzen, da es unter Umst£nden erforderlich wird, die ItShle 
so zu gestalten, dal~ die Prothese einen guten Hal t  hat. 

Nur kurz nehmen ~ zur Frage der Gesichtsepithesen Stellung. Die 
alten Epithesen aus einem Gelatine-Glycerin-Gemisch warea nahezu 
ideal. Sie hat ten aber den ~qachteil des raschen Verschleil~es. Wir gaben 
den Patienten die Gul~form mit nach Hause, wo sie sich nach Bedarf  
ihre Epithesen selbst herstellten. Die For~schritte auf dem Gebiet der 
Kunststoffertig~ng wirkte sich auch auf diesem Sektor aus, die Gelatine- 
Epithesen gerieten allm~hlich in Vergessenheit. Die Epithesen aus hartem 
oder weichen Material lassen sich so vollendet herstellen, dal~ kaum ein 
Unterschied gegenfiber dem gesunden Organ auff£11t. Eigentfimlicher- 
weise lehnen viele Patienten die Epithesen trotzdem ab. Ihnen sind die 
Befestigungen l~stig. Insbesondere Epithesen, die yon aul3en her in die 
Orbita eingeffigt sind, verursachen einen unangenehmen Druck oder 
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Itautreaktionen, so dab es nieht lunge dauert, big die Betreffendan wieder 
mit einer Klappe oder eiuem kleinen Verband in dar Spreehstunde er- 
seheinen. 0b  die Verhaltnisse gfinstiger sind bei einem Aufbau von innen 
her, d. h. wo das kfinstliehe Auga einer teleoskopartig zusammengeffigten 
Resektionsprothese aufsitzt, antzieht sieh unserer Kenntnis. 

Auf jeden Fall sollte dieses Gebiet in jeder Klinik gapfleg~ werden, 
wozu es abar tines eigenen Kunststofflaboratoriums und eines kiinst- 
lerisch begabten Mitarbeiters bedarf. 

Die Chemotherapie 1 

,,Eine ausschliel~lich intraven6se bzw. kombiniert intravenSs-perorale 
oder intravenSs-lokale Cytostaticatherapie wurde bisher im HNO- 
Bereieh in gr6Berem Umfang nur bei inkurablen Malignomen dureh- 
geffihrt. Soweit as sich hiarbei um epitheliale Geschwfilste handelte, 
waren die Ergebnisse, yon ganz wenigen Einzelf~tllen abgesehen, negativ. 
Im Gegensatz hierzu waren die Behandlungserfolge bei malignen Tumo- 
ran der Sarkomreihe wesentlieh besser. Besonders gut ansprechbar er- 
wiesen sieh Lympho- und l~etothelsarkome, wobei die besten k]inischen 
Erfahrungen mit dam Phosphamidester Endoxan vorliegen (siehe 
GASPAI¢ und HERI~MAN~). 

Die regionale intraarterielle Cytostatieatherapie ausgedehnter Mall- 
gnome des Gesiehts- und Ha]sbereiehes mat supraletalen Dosen befindet 
sich vorerst noeh im Stadium der klinisehen Erprobung. Die Erfahrungs- 
berichte sind zu widerspreehend, um eine Anwendung auf breiterer k]i- 
nischer Basis guten Gewissens empfehlen zu kSnnen. Die Methode der 
Cytostaticaperfusion im kurzgesehlossenen System naeh C~nEc~ u. 
Mitarb. hat sich im Kopf-Halsbereieh nicht bew~hrt, daes  nicht gelingt, 
den Kollateralkreislauf vSllig zu unterbinden. Der Sehwundfaktor aus 
dem Perfusionskreis]auf (in den allgemeinen Kreislauf) liegt zwisehen 
25 und 850/0 der zagesetzten eytostatisehen Substanz pro Stunde. Die 
Folgen sind in erster Linie sehwere Knoehenmarksdepressionen. Die- 
salben Nebenwirkungen treten bei der fraktionierten intraarteriellen 
Injektionstherapie auf, die erstmals 1950 yon KLOPP u. Mitarb. sowie 
BIEI~MA:N U. Mitarb. angegeben wurde. Aus diesem Grunde entwiekelten 
SULLIVA~ u. Mitarb. die kontinuierliehe intraarterielle Infusionstherapie 
mittels aizles Poly/~thylenverweilkatheters. Start  der stark wirkenden 
Stiekstofflostderivate kommen bei dieser Methode Antimetaboliten 
zur Anwendung, die eine Expositionszeit von mehreren Tagen ben6tigen, 
um eine entsprechende antimetabole und damit eytocide Wirkung im 
Tumor zu erzeugen. Speziell in dem Folsiiureantagonisten Amethopterin 

a Diese Ausffibrungen stammen aus der Feder yon H. GASPAR, der auf diesem 
Gebiet fiber reiche Erfahrungen verffigt. 
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(Methotrexat) bot sich eine Substanz ffir eine intensive kontinuierliche 
Chemotherapie, da dessen toxische Allgemeinwirkung durch gleiehzeitige 
intramuskul~re Applikation des protektiven Antagonisten Fols~ure 
(Citrovorumfaktor) weitgehend zu kompensieren, bzw. zu verhindern 
sind. Ein Naehteil dieser Methode liegt in der Erfahrung, dal3 epitheliale 
Tumoren auf die Methotrexattherapie in einer Reihe yon F~illen fiber- 
haupt nicht ansprechen, bzw. relativ raseh eine Resistenz gegenfiber den 
Antimetaboliten entwiekeln. Tumorregressionen fiber lgngere Zeit, 
bzw. Vollremissionen mit negativem histologischen Befund gehSren zu 
den Seltenheiten. Hingegen gelingt es bisweilen bei primgr inoperablen 
Tumoren eine so weitgehende RegressioI1 des Tumorwachstums zu er- 
zielen, dal3 die Patienten wieder operationsfahig werden. Bei allen 
3 regionalen intraarterie]len Therapieverfahren werden auf Grund des 
hohen lokalen Gewebsspiegels des entsprechenden Cytostatieums zum 
Tell tiefgreffende toxische Sehi~digungen des gesunden 2qaehbargewebes 
im Gefiil3versorgungsbereich beschrieben: Diese aul3ern sich in ulcerSsen 
Stomatitiden, 5dematSsen Hauterythemen mit Pruritus, gangr~LnSsen 
Entziindungen und Nekrosen, peripheren 57ervenli~sionen, sowie Gef~B- 
wandsch~digungen und Infektionen der Halswunde. Gelegentlieh wurden 
aueh fulmin~nte Pneumonien und retrograde Carotis-intern~-Thrombosen 
mit Halbseitenparesen beobaehtet (siehe GASPAI~ u. ScI~I~]Sl~; GASPAI~ 

Eine ~ndere MSgliehkeit in und um einen Tumor ein Cytostatieum 
in mSglichst hoher Konzentration anzureichern, bietet sich in der peri- 
und intratumorMen Injektionstherapie, welche im Hals-Nasen-Ohren- 
gebiet erstmals 1957 yon L o ~ L L ,  HEI~I~:MANN u. BAUEl~ mit dem 
Xthyleniminobenzochinonderivat Bayer E 89 durchgeffihrt wurde. Bei 
kleinen umschriebenen, yon allen Seiten gut zugAngliehen Tumoren, 
welche nieht uleeriert sein sollen, gelang es in einer Reihe yon Fallen, 
allein durch wenige Injektionen eine Rezidivfreiheit yon mehreren 
Jahren zu erzielen (GAsPAI~ U. ttm~I~MAXl~). 

Da eine ausschlieBliehe Therapie fortgeschrittener Malignome mit 
den zur Verffigung stehenden Cytostatiea bisher nur in den se]tensten 
Fallen klinisch erfolgreieh war, erscheint eine Kombination der bew~hrten 
operativen und r~diologisehenTherapieverfahren mit einer eytostatischen, 
resorptiven Chemotherapie als notwendige, folgerichtige Konsequenz. 
Wenn man bedenkt, daI~ selbst bei kleinen, 5rtlieh scheinbar begrenzten 
Malignomen des Kopf-ttalsbereiehes zum Zeitpmlkt ihrer Erkennung 
bereits hgufig disseminierte Tumorzellen in k]einerer oder grS~erer Anzahl 
im peripheren Blutkreisl~uf nachweisbar sind (GAsp)m; HElCl~aANN; 
GASPAI~ U. tt~I~I~A~S) und dureh Manipulationen am Tumor wi~hrend 
der Operation eine solehe Tumorzellaussehwemmung auf dem Blut- 
und Lymphweg sicher begtinstigt wird, so gewinnen die MSglichkeiten, 
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die sieh dureh  eine cy tos ta t i sche  prii- und  pos tope ra t ive  g e z i d i v -  un4  
M e t a s t a s e n p r o p h y l a x e  bieten,  eine besondere  kl inische Bedeu tung .  
D~VCKRE¥ U. Mitarb .  fo rde r ten  daher  schon 1958, K r e b s o p e r a t i o n e n  
wenigstens  in  solchen Fg l l en  g randsg tz l i ch  in K o m b i n a t i o n  in einer 
cy tos t a t i s chen  Behandlur tg  dttrchzuffihren, bei  denen erfahrungsgemiiB 
mi t  Rez id iven  u n d  Metas t a sen  zu rechnen ist. I n  der  HMs-Nasen-  
0h renhe i lkunde  haben  sich vor  a l lem BWCK~R u. HAAS, HAAS, FVNEAVX 
U. LOZnRON, LOZEnON u. I~U])ULIn~ der  prg-  und  pos tope ra t iven  g e z i d i v -  
p rophy l axe  angenommen.  Als Mi t te l  der  W a h l  erwies sich hierbei  der  
Phosphamides t e r  g n d o x a n ,  der  sich du tch  r e l a t i v  ga te  Al lgemeinver -  
t rgg l ichke i t  und  nur  geringe leukoplak ische  R e a k t i o n e n  auszeichnet  a n d  
in den ers ten  pos tope ra t i ven  Tagen  den meis t  r eduz ie r ten  Al lgemein-  
zus t and  der  P a t i e n t e n  n ich t  so s t a rk  be las t e t  wie andere  Cytos ta t iea .  
Ube r  die E r f ah rungen  tmserer  K l in ik  h a b e n  k/irzl ich GASPAR U. HEtCR- 
~ I A ~  ber ichte t .  W e n n  auch fiber die W i r k s a m k e i t  der  chemotherapeu-  
t i schen R e z i d i v p r o p h y l a x e  bei  Mal ignomopera t ionen  im Kopf -HMs-  
bereieh au f  Grund  der  r e l a t iv  k le inen Fa] lzah l  a n d  kurzen  Beobaeh tuags -  
zeit  sowie des Fehlens  eines e x a k t  verg le ichbaren  Kor l t ro l lko l lek t ivs  
b isher  keine verb indl iehen,  s ta t i s t i seh  ges icher ten  Aussagen gemaeh t  
werden  k6nnen,  so l iegen doch in einer solehen K o m b i n a t i o n s b e h a n d l u n g  
er fo lgverspreehende M6gliehkeitert  einer  Chemotherap ie  des Krebses ,  
die d u r c h a a s  dem rea len  Le i s tungsvermSgen  der  heu t igen  Cy tos t a t i ea  
en t sp rechea  ( P o u L s ~ ) .  

Das  Carc inosarkom 

Mit dem Carcinosarkom hat es eine besondere Bewandtnis: VIRo]tow stellte 
1865 Uberlegungen tiber das Vorkommen einer Geschwulst mit carcinomatSsen 
und sarkomutSsen Elementen an und pr&gte fiir dieses damals hypothetische Ge- 
bilde den Namen: Carcinoma sarcomatodes. Sp~ter warden dann solche Neu- 
bildungen tats~chlich im Uterus, im Ovar, in der Schilddriise und in anderen 0r- 
ganen gefunden. Carcinosarkome sind auf unserem Gebiet eine t~arit~t. Es 
wurden bisher 13 F~lle mit Sitz im Oesophagus oder im Larynx bekannt. Sicher 
findet sich noeh manche Besehreibung dieser Gesehwulst im Schrifttum unter einem 
anderen Thema. 

Wiihrend der letzten 14 Jahre kam in der lVftinchener Univ.-HNO-Klinik nur 
ein histologisch Ms gesichert zu betrachtendes Carcinosarkom des Gesichtssch&dels 
zur Beobachtung, und zwar im Siebbein und in der KieferhSMe. Weitere derart 
lokMisierte Careinosarkome behandelten: WOELK (1926), TJOKONEGOI~O (1930), 
GAI~'r (i953),)/[EY]~R U. SI3[KLAI~ (1956), LEGIER (1962), BOCtIKOV (1962). Diese 
Gew~ehse s~gen im Oberkiefer, in der Nase und/oder in einer NebenhShle. Unter 
AusschluB des Ms unsieher gewerteten ]~alles von T ~ A  sind dies 9 F~lle. 

Die schon yon KK~SE~a~N (1902), BO~ST (1902) u. a. vermutete B5s~rtigkeit 
dieser Tumoren wird durch die klinisehe Beobachtungen vollauf best/~tigt. Alle Pa- 
tienten, yon deren Carcinosarkom im Schrif~tum berichtet wurde, sind einschlieg- 
lich des eigeneu Falles innerhMb kurzer Zeit nach der Diagnostizierung gestorben. 

lV[akroskopisch h~ndelt es sich bei den Careinosarkomen des Gesichtsschi~dels 
um Gebilde aus festem Gewebe mit glatter, grau-weiBlicher Ober- und einer blaB- 
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rosa gef~rbten Schnittfl~che. GewShnlieh kam es im fortgeschri t tenen Stadium zu 
einem fiberstfirzten schrankenlosen Wachs tum mi t  Ulcerationen und  Blutungen in 
das zum Toil nekrot iseh gewordene Gewebe. 

Die Deutung des feingeweblichen Bildes ist  n ieht  einfach. LEGIEn (1962) stellte 
folgende morphologische Kri ter ien zusammen, welche die Diagnose Carcinosarkom 
erlauben:  1. Die Geschwu]st muB Eloithelien und  ein Stroma mi t  den Zeichen der 
Malignit~t enthal ten.  2. Zwisehen diesen Elementen darf  es keine ~bergangsformen 
geben. 3. Ret ieulumf~rbungen sollen es ermSgliehen, das retikulare Netzwerk, das 
sich auf  die sarkomatSsen Zonen beschr~nkt,  zu erkennen und  damit  die E10ithel- 
formationen abzugrenzen. 4. Keine Gesehwulstanteile soUen auf  das Vorliegen eines 
Teratoms hinweisen. 5. Netas tasen  diirfen nu r  beide Geschwulstkomponenten ent- 
hal ten.  Sie liefern dann  den absoluten Beweis ffir das Bestehen eines Carcinosarkoms. 
6. Gewebskulturen miissen epitheliale und  mesenchymale Zellen zeigen. LEGIE~ 
(1962) h~It den Befund der Gewebekultur fiir ausschlaggebend. Diese Methode 
verhal f  schon PAPANICOLAO15 und  M ~ D ~  sowie RVBIN zur Differenzierung yon 
Epithel-  und  Bindegewebszellen eines normalen und  eines malignen Endometr ium- 
gewebes bzw. zur Diagnostizierung eines Uteruscarcinosarkoms. Fiir  die Praxis 
sind nach  wie vor  die Resul ta te  der herkSmmlichen Untersuehungsmethoden rnag- 
gebend. 

Das Carcinosarkom ha t  wegen seiner Morphologie und  Genese yon jeher die 
Pathologen beseh~ftigt. Als man  noch nieht  in der Lage war, dutch  Gewebs- 
kul turen  und  Spezialf~rbungen das Gewebe zu differenzieren, maehte  man sich 
dari iber Gedanken, wie es kame, dag ein- und  dieselbe Geschwulst S t rukturen  der 
beiden wiehtigsten Krebsar ten  enthielte.  Nan  zog zur Kl~rung tier Verh~Itnisse 
auch das Tierexperiment heran. APOL~NT U. Mitarb. (1907) sahen, wie sich bei 
M~usen spontan  Adenocarcinome in Carcinosarkome umwandelten.  Schlieglich 
wurden die Krebszellnester von einem Spindelzellensarkom verdr~ngt. Sic beobaeh- 
te ten  auch, dag ein Careinosarkom aus einem Careinom hervorging, wobei sieh 
die beiden Gesehwulstkomponenten gleiehm/~gig entwiekelt  ha t ten .  Beide Autoren --  
andere maehten  dieselbe Feststel lung ~ ffihrten das Careinosarkom darauf  zurtiek, 
dab das Careinom das benachbar te  Bindegewebe reize und  sich dessen Zellen 
sarkomatOs dadurch umwandeln  warden.  BASFO~D, MUrrAY U. Mitarb. (1907) 
beriehteten,  wie sich aus einem Plat tenepi thelearcinom fiber ein Careinosarkom als 
Zwischenstadium ein reines Sarkom entwiekelte. Sie meinten,  dab das Sarkom 
das Careinom in seinem Waehs tum st6rte, dutch  Druek die Blutzufuhr  drosselte 
und  in das absterbende Careinomgewebe eingedrungen sei. Die Autoren hal ten  das 
Sarkom mit  seinem anspruchsloseren und  weniger differenzierten Gewebe fiir 
vi ta ler  als das hgher  differenzierte Careinom, was sieh auch beim Verlauf der  
mensehlichen Careinosarkomerkrankung konstat ieren l~gt. 

Mehrere Ansichten fiber die Genese wurden im Laufe der Zeit bekannt .  BOl~ST 
(1907) hiel t  diese Malignome fiir AbkSmmlinge embryonaler  Gewebsversprengungen. 
Er  reehnete sie zu den eehten Misehgesehwfilsten. K~OMFECH~n (1908) meinte, es 
handle  sich um Carcinomzellen, die in Sarkomzellen iibergegangen seien. HE~ZOG 
(1941) bet raehte te  sie als Gesehw/ilste, die ein- und  demselben Muttergewebe ent- 
s t ammen sollen. GIEt'~NT~OG (1955) hiel t  es fiir mSglieh, dag das Careinom sozu- 
sagen als Induk to r  auf  das Bindegewebe einwirke. Infolge einer Disposition 15sten 
diese Einfliisse fiber einen besonderen Stoffweehselvorgang das Sarkomwaehstum 
aus. Biochemisehe Vorg~nge seien dafiir verantwort l ieh zu maehen, dab sieh das 
t l indegewebe l a t en t  zu dem atypischen Waehs tum vorbereite.  

W/ihrend die einen Autoren das Careinosarkom fiir eine echte Gesehwulst 
hielten, bezweifelten andere dessen reale Existenz als eigentliehes Blastom. SxPmn 
u. Mitarb. (1938) sammelten unter  Beifiigung 2 eigener Beobaehtungen 155 FNle 
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und hoben hervor, dab sie in Careinomen nieht selten sloindelige Elemente wuchern 
sahen (sogenanntes Aussloindeln). Allem Ansehein naeh hatte K~O~rECU~R gleieh- 
falls diesen Vorgang gesehen, abet falseh gedeutet bzw. angenommen, dag sieh Car- 
einome direkt in Sarkomzellen umwandeln wiirden. Aueh WILLIS (1948) betont, 
dag sieh Strukturen der an~plastisehen und diffus waehsenden Careinome mit  ent- 
ziindliehen Begleitreaktionen leieht verkennen lassen und zu Irrtfimern Anlag 
geben kSnnen. HA~VE~ u. Mitarb. (1935) betraehteten das C~reinom ffir das Pri- 
m~re, das S~rkom ffir eine Folge der Careinominvasion. 

M~YE~ (1920) hat  nun eine yon vielen Autoren akzeptierte These fiber die 
I-Iistogenese bekannt gegeben. Er unterseheidet Kollisions-, Kombinations- und 
Komloositionstumoren. 

Bei den Kollisionstumoren sollen beide Gesehwulstkomponenten 10rimer an 
versehiedenen Stellen gebildet werden. Dutch Metastasierung bzw. Durehdringung 
sei dann naeh und naeh das Gewebe des Careinosarkoms entstanden. Es liege im 
Endstadium ein reines Sarkom vor. Die Verfleehtung beider Gesehwulstkomloo- 
nenten kSnnte aueh naeh Ansieht anderer Autoren (GRI~P~ROG) nut seheinbar 
sein, da das Sarkom lediglieh das untergehende Careinomgewebe durehdringe und 
ein Krebsstroma vort&usehe. 

Die Anh~nger der These, wonaeh es sich um eine Kombinationsgesehwulst 
handele, bringen beide Tumorbestandteile mit  einer einzigen Matrix in Zusammen- 
hang. Bo~sw (1902) daehte, wie sehon erw~hnt, an embryonale Gewebsverwerfungen 
als ~uttergewebe. Igaeh dem Meehanismus der Syneareinogenese sollen, wenn das 
bis dahin ruhende Gewebe wieder eine Proliferation zeige, Bindegewebe und Epithel 
gleichermaBen ins Maligne abgleiten. 

Die Komloositionsgeschwulst soll naeh diesen Vorstellungen dadureh zustande 
kommen, da6 plStzlieh Bindegewebe zu wuehern beginne und zwar atypiseh, und 
sieh die Kennzeiehen eines Sarkoms zeigen. Man daehte aueh daran, das an ein 
Careinom angrenzende Bindegewebe kSnnte eines Tages sieh atypiseh regenerieren 
und in ein Sarkom umwandeln. Es dominiere dann in einem sp~teren Stadium die 
sarkomat6sen Elemente. Sie wiirden sieh als Stroma und Parenchym lorisentieren 
und den Eindruek einer organoiden Gesehwulst hervorrnfen. 

Wie dem aueh sei, den Kliniker beeindruekt -- falls es ein Careinosarkom gibt --  
die unaufhaltsame Ausbreitung dutch das rasehe Waehstum und seine bemerkens- 
werte Aggressivit~t gegenfiber dem Knoehen. 

In der Nase waehsen sie als polyp6se Gebilde. Raseh verlegen die Gesehwulst- 
massen zunehmend das Lumen und bewh'ken sehlieBlieh eine Okklusion mit  ihren 
Begleiterseheinungen. Da das Tumorgewebe an der Oberfliche oft uleeriert, so 
neigen die Patienten zu immer wieder rezidivierenden Blutungen, die eine Animie  
herbeifiihren kSnnen. 

Bei einer Invasion in die Orbita treten entsioreehende Augensymptome auf. 
Starke Sehmerzen und Sensibilit~tsst6rungen kfinden an, dab die Grenzen der 
Nase oder der benaehbarten Nebenh6hlen aueh naeh hinten und der Seite fiber- 
sehritten wurden. Dringt, wie beim eigenen Fall, der Tumor in den Epipharynx 
ein, dann resultiert bei Stenosierung des Tubeostiums das Bild eines Mittelohr- 
katarrhs mit  einer Sehwerh6rigkeit. 

Bei der Rhinoskopie sieht man die grauweiBliehen, polyl05sen, bei Zerfall mit 
sehmierigen Massen bedeekten Tumormassen, umgeben yon einem blutig-eitrigen, 
foetiden Sekret. 

Auf dem l~Sntgenfibersiehtsbild mit versehiedenem Strahlengang and auf den 
Tomogrammen erkennt man auBer der diffusen, ziemlieh intensiven Versehattung 
dutch das Gesehwulstgewebe Knoehendestruktionen. ~riederholt man die t~6ntgen- 
untersuehungen, dann l~Bt sieh eine rasehe Progredienz des Prozesses naehweisen. 
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Umschriebene st/~rkere Versehat tungen innerhalb des Tumorgewebes dfirften auf  
Blutungen beruhen (siehe Abb.25). Entseheidend ffir die Diagnose ist  der histo- 
logisehe Befund, wobei die Differenzierung der S t rukturen  nieht  einfaeh ist, und 
fiber die jeweils erhobenen Befunde wahrscheinlieh die Pathologen verschiedener 
Meinungen sein dfirften. 

Es ist  noch erwi~hnenswert, dab im Anfangsstadium die carcinomat6sen gegen- 
fiber den sarkomatOsen Arealen fiberwiegen. Starke Kern- und  Zellpolymorphien 

Abb.25. Carcinos~rkom des linken Oberkiefers. Aufl6sung der Randkonturen der KieferhOhle mit 
Einbruch des Geschwulstgewebes in die Orbita. Intensivere Verschattung im Bereich der Nase, 

wahrscheinlich durch Blutung in rundlichen Tumorknoten verursacht 

sind ebenso h~ufig wie atypische Mitosen. Das Stroma besteht  gew6hnlieh aus mehr  
oder weniger ausgebildeten Bindegewebszfigen und  erweiterten Gef/~gen. L~GI]~ 
beobaehtete  eine Vergesellsehaftung eines Careinoms in situ mit  der hier zu er- 
5r ternden Gesehwulst, die anfangs als Sarkom sieh darbot .  6 Monate sp/~ter waren 
die Careinomzellen in S~r~ngen in die Tiefe des sarkomatSsen Gewebes eingedrungen. 
Die Sarkomzellen waren vielgestaltig; daneben erkannte  er bizarre l:Mesenformen 
und  mehrkernige Zellen mit  vielen Mitosen. Die seharf vom sarkomat6sen Anteil  
abgesetzten Epi thelnester  enthiel ten polygonale, dieht  gelagerte Zellen. Eine 
Silberimpr~gnation des Retieulumgewebes lieB dessen Besehr~nkung auf  das sarko- 
matSse Areal erkennen. 



Klinik und Therapie der Tumoren des Gesichtsseh£dels 141 

Was unseren eigenen Fall anbelangt, so ist noeh zu beriehten, da~ sieh etwa 
10 Tage nach Beginn der Bestrahlung -- die Frau win'de zuerst operiert -- die 
Struktur des Gesehwulstgewebes wandelte. Man land polymorphe, zum Tell 
myxom~hnliche, spindelige oder l~ngsovale, dutch Forts~tze miteinander ver- 
bundene Zellen. Aufterdem fielen stellenweise vorhandene solide Tumorareale mit 
plumpen bis spindeligen Zellen, aueh gefleehtartig verbunden, auf. Auch in diesen 
Zonen erkannte man reiehlich, zum Tell atypische Mitosen, Riesenzellen und eine 
ausgepragte Polymorphie. Das Parenchym enthielt fiberdies Nekrosen. 

Nach der Bestrahlung bot sieh das Bild eines polymorphzelligen Sarkoms. 
4: Woehen spi~ter -- die Frau hatte inzwischen E 89 erhalten -- entsprach der Befund 
wieder dem eines Carcinosarkoms. Das bindegewebige Stroma war jetzt 5dematSs 
aufgelockert, die Tumorzonen konzentrierten sich auf ein feines, netzartig verbun- 
denes K~lotengefiecht. Die Zellkerne zeigten Verklumpungen. Aul~er Thrombosen 
in vielen Gef~Ben erkannte man aul~er Nekrosen junges Granulationsgewebe. 
Demnach sprach das carcinomatSse Parenchym starker als das sarkomatSse auf 
die Bestrahlung an. 

Von einem derartigen Strukturwandel unter einer Bestr~hlung berichteten auch 
M~YEx u. Mitarb. (1957). 

Metastasen wurden selten registriert. Sie kOnnen in den region~ren Lymp- 
knoten (MEYER und JOKO~nGOnO) -- letztere auch noeh 15 Monate nach Behand- 
lung des Prim£rtumors -- in sarkomatOser(!) Form oder in entfernten Organen 
(Lunge, Milz, Niere u. a.) sich bemerkbar machen bzw. aufgedeckt werden. 

Hinsichtlich der zweckm~l~igsten Therapie tappt man noch im Dunkeln. Obwohl 
bei den meisten Kranken eine Operation mit einer Bestrahlung kombiniert wurde, 
kamen alle Kranken ad exitum. Es fragt sieh daher, ob man nicht zuvor mit Super- 
volttherapie bestrahlen und dann erst operieren soll. ~Nach Lage der Dinge w~re 
2--3 Woehen naeh Beginn der Bestrahlung der giinstigste Zeitpunkt. Auf jeden 
Fall mui~ man vor Beginn der Behandlung einen Radiologen heranziehen. Die 
Znkunft wird zeigen, ob man bei diesen Gew~ehsen bzw. bei Malignomen, welche 
die oben geschilderten Befunde aufweisen, dutch eine intensive Vorbestrahlung 
mehr als mit den herkSmmlichen Mitteln erreichen kann. 

Die Prognose des Careinosarkoms ist schlecht. Die Lebenserwartung der 
Patienten mit einer solchen Geschwu]st im Bereich des Gesichtssch~dels schwankt 
zwischen 2 und 15 Monaten. Der Ted erfolgt gewShnlieh durch eine generali- 
sierte Aussaat oder durch Einbrueh der Geschwulst in das Gehirn. 

b) ~iehtepitheliale und andere Tumoren 

Geschwi~lste des Mesenchyms, Binde-, Knochen- und Fettgewebes usw. 

Das Myxom 

Das echte Myxom ist von  einem embryona len  Scbleimgewebe durch- 
setzt, welches norma]erweise beim Menschen pos tna ta l  nu r  in  der 
Whar tonschen  Su]ze des Nabe]stranges vorkommt .  Es hande l t  sich u m  
gallertige Massen (positive Schleimreaktionen),  in welche sternfSrmig 
verzweigte, mi t te ls  zahlreichen Ausl~ufern t i n  S yne y t i um bi ldende Zellen 
e ingebet te t  sind. Bei , , ruhigem Zellbi ld" spricht  m a n  yon  einem Myxom, 
bei vielen Zellen mi t  den eytologischen Kr i te r ien  der Maligni t£t  wie 
Polymorphie  usw. yon  einem Myxosarkom. Wie so oft bei  Tumoren ,  
s t immen  auch bei den als gutar t ig  rubr iz ie r ten  Tumoren  Morphologie 
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und biologisches Verhalten --  Invasionsf/ihigkeit, Infiltrierung benaeh- 
barter Gewebe (Knochen, Bindegewebe) -- nicht fiberein. 

Nach RINGERTZ, BORST u. a. soil man nur diejenigen Tumoren als 
Myxome bezeiehnen, welehe fiberwiegend aus Sehleimgewebe bestehen, 
jedoeh nieht solche, welche nur kleine Zonen aus myxomatSsem Gewebe 
aufweisen, im fibrigen aber das Gewebe eines Chondroms, Fibroms als 
vorherrschende Struktur erkennen lassen. Man sprieht bekanntlich bei 
den malignen Formen auch yon Chondromyxo- oder Fibromyxosarkomen. 

Genetisch stehen die Myxome mit Resten eines persistierenden embry- 
onalen Schleimgewebes (prim/ire Myxome Ewings) oder mit einem in- 
differenten Keimgewebe in Zusammenhang, welches noch die Potenz zur 
Bildung eines dem embryonalen Mesenchym gleichenden Gewebes inne- 
wohnen soil (sekund~re Myxome). Demnach w/~re das Myxom als 
dysontogenetisches Gew/ichs zu werten. Manche Autoren meinen, es 
best~nden Beziehungen zu verlagerten Z/~hnen bzw. zu Zahnkeimen. 
T~OMA u. Mitarb. (1949) halten die Myxome fiir odontogene Fibrome, 
we]che myxomatSs entar$et seien. MASSON vermutete, die hier zu er- 
5rternde Geschwulst entwickle sich aus einem chronisch-entzfindlich 
ver/~nderten Gewebe, eine Auffassung, welcher sich auch TERRACOL und 
BOVRSICOT anschlossen. 

Die Myxome kommen hi~ufig in Knochen, in der Lunge oder im Iter- 
zen vor. Auf die ~tiologie dieser Tumoren gehen wit hier nieht ein. 

Im Gesichtssch/~del trifft man die prim/~ren Myxome gewShnlich im 
Oberkiefer bzw. in der KieferhSh]e an. Seltener haben wit es mit prim/£r 
im Epipharynx oder an der Sch/~delbasis gewachsenen Neubildungen 
zu tun, die sich erst sp/~ter im Gesichtssch~del bemerkbar machen 
(Rv~DEnT, 1964). Wir fanden im Schrifttum unter Einsehlul3 yon 3 F/illen 
der Mfinchener Univ.-HNO-Klinik 20 einschl/£gige F/~lle: CAVwL~O 
(1898), G~NS (1927), FONTAINn (1929)~ S~nCOTA (1929), RI~CGER~Z 
(1938), --  3 FKlle, 2 Myxosarkome ? -- ,  I~IC~TE~ (1942), T~o~A u. Mit- 
arb. (1947), EDWARDS (1949), GREENFIELD U. Mitarb. (1951), S c n w ~  
(1951), CRVDELLI U. Mitarb. (1955), TESAF~ (1959), T~RRACOL u. Mit- 
arb. (1959), GvER~IE~ u. Mitarb. (1961), KAMIJO (1962), I~VDEI~T (1964) 
-- 3 FKlle -- ,  A~)OClN (1965). Diese Liste erhebt keinen Ansprueh auf 
Vollst/~ndigkeit. 

Die meisten Patienten waren noch jung (20--40 Jahre). Das Myxom 
wurde auch konnatal (RINCERTZ, 1938), bei einem 2-, abet auch bei einem 
71 J/~hrigen diagnostiziert. Es liegt keine Altersabh/~ngigkeit hinsichtlieh 
seines Auftretens vor. Man finder fiberdies keine Geschlechterpr~valenz. 
Bei Kindern scheinen zahlenm/~$ig die M~dchen etwas zu fiberwiegen. 

Die ldinischen Erscheinungen werden dutch das langsame, vor- 
wiegend expansive Waehstum bei der gutar$igen Form des Myxoms be- 
stimmt. Mitunter destruiert die Gesehwulst die W/~nde der KieferhShle 
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und breitet sich naeh allen Seiten aus, obwohl der Pathologe bei der 
histologischen Untersuchung nichts finder, was ffir B6sartigkeit spricht. 

Solange die Myxome intrasinuSs waehsen, maehen sie keine Sym- 
ptome. Mit der Zeit - -  der Verlauf erstreekt sieh fiber Zeitr~ume bis zu 
2 Jahren  - -  dringt das Myxomgewebe in die Nase, in den Gaumen, in 
die Fossa eanina, in die Flfigelgaumengrube und - -  in fast pathogno- 
mischer Weise - -  in die Orbita ein. 

Die Tumorausl~ufer enden umschrieben, mit  einer Kapsel  versehen 
oder frei in der Nase, unter  Umst~nden die laterale Nasenwand naeh 
median verdrgngend. Die Kranken haben die Zeichen einer Nasen- 
okklusion. Bei Invasion des Myxoms in die Flfigelgaumengrube stellen 
sich Hyp- ,  Hyper-  oder Anaesthesien ein. 

g i ~ e ~ T Z  (1938) beobaehtete bei 3 eigenen F~llen eine Ausbreitung 
in der unteren Etage de~ Gesichtssch~dels mit  Ver/~nderungen am 
Gaumen und am Alveolarfortsatz. H~tufig kommt  es aueh zu einer Vor- 
w61bung der dureh Sinusdilatation verdfinnten KieferhShlenvorder- 
wand mit  entspreehend vergnderter Physiognomie. Die VorwSlbung 
unter  normaler Hau t  l~gt sich wie die Hfille eines Celluloidballes ein- 
drfieken, bzw. man hat  das Geffihl des Pergamentknit terns.  Bei Knoehen- 
arrosionen sitzt das Gesehwulstgewebe direkt unter der weiterhin unver- 
£nderten I taut .  Die VorwSlbung pflegt in diesem Stadium jedoeh druek- 
empfindlieh zu sein. 

Myxomgewebe im Tr/~nenkanal verursaeht eine Epiphora. Bei extrem 
groGen Tumoren bildet sieh naeh Knoehenarrosion mitunter  am inneren 
Augenwinkel eine weiche VorwSIbung. 

tt/~uflg wird der Inhal t  der Orbita, wie bereits hervorgehoben, in 
Mitleidensehaft gezogen. Das Tumorgewebe dringt dutch Defekte des 
Knochens am KieferhShlendaeh oder in der orbitalen Siebbeinwand 
in die AugenhShle ein. Es resultieren entspreehende Ver/~nderungen. Bei 
ZerstSrungen im Keilbeinbereieh droht ein Visusverfall, der zu einer 
Amanrose fiihren kann. 

Bei einem eigenen Pat ienten sag das Myxom prim/~r an der Seh/~del- 
basis nnd breitete sieh im Ver]auf yon Monaten naeh auGen in die 
Parotisloge aus, einen prim/~ren Tumor  der Ohrspeieheldrtise vor- 
t~nsehend. DaG solche Gew~ehse, zumal wenn sie zus~tzlieh in das 
Mittelohr eindrangen, manche Probleme in diagnostischer und therapeu- 
tischer I-Iinsieht mit  sieh bringen, liegt auf der Hand.  

Makroskopiseh imponieren die Myxome als knollige, glattwandige, 
mitunter  mit  feinen 0berfl/tehenh6ekerehen versehene Gebilde yon 
weiger oder rStlieher Farbe. Sie erreiehen GrSGen bis zu einer Mandarine. 
Die weiehe Konsistenz hat  sehon zu einer Verweehsinng mit  einer Cyste 
geffihrt, namentlich, wenn das Tumorgewebe viseSs besehaffen war. Bei 
h£rterer Konsistenz liegt wahrseheinlich ein F ibromyxom vor (RvI)~RT). 
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Wahrend der Operation erkennt man in der dilatierten, vielleieht 
v611ig ihrer kn6ehernen Wande beraubten Kieferh6hle eine glasig- 
transparente, gallertige, eventuell zerfliegende Masse, die opaleszieren 
kann. Die Neubildung besitzt nieht iiberall eine tIiille aus Bindegewebe. 
Das Gesehwulstparenehym hangt abet zusammen, es lagt sieh besser 
aussaugen, wenn es breff6rmig ist, als mit einem L6ffel beseitigen. Diesen 
gerund erhebt man selten bei einem anderen Tumor, so dab man die 
Verdaehtsdiagnose Myxom bei entspreehender Lokalisation stellen 
kann. 

Mikroskopiseh sieht der Histopathologe fusiforme bzw. sternf6rmige 
Mesenehymzellen mit einem dunklen chromatinreichen Kern. Die 
Zellen ordnen sieh oft parallel den Fibrillenz/igen des Stromas an. Sie 
liegen eingestreut in mueoiden Massen, die reichlich Ityalurons/~ure ent- 
halten. Im Sehleimgewebe --  es dringt unter Umstanden infiltrierend in 
den Knochen ein -- befinden sieh auger einem feinen gefaBf/ihrenden 
Stroma diinne kollagene Fibrillen. Der GefaBgehalt weehselt. Mitosen 
fehlen. Die das Myxom bedeekende Sehleimhaut ist intakt  oder uleeriert. 

RSntgenologiseh sahen die Autoren eine homogene, partielle oder 
vollstandige Verschattung des Sinus, im ersteren Fall einen rundlichen, 
halbkugeligen Sehatten yon einem Luftmantel  umgeben. Die Knoehen- 
wande sind verdrangt oder fehlen. ]3ei erheblieher Verd/innung der 
KieferhShlenvorderwand stellt sich der Knochen nicht dar, es wird eine 
Arrosion vorget/~useht. IntraorbitMe Myxomantefle verursaehen eine 
Teilversehattung der AugenhShle. Beim Myxom pflegen die nieht 
tumor6s ver/~nderten NebenhShlen normal strahlendurehlassig zu sein. 

Ext rem gro6e Gesiehtssehadelmyxome zerstSren die Knoehen zwi- 
sehen vorderer und mittlerer Sehadelgrube. Bei diesen Fallen ist eine 
Seitenfibersieht des ganzen Kopfes besonders aufsehlugreieh auger der 
axialen Aufnahme. Als Besonderheit sei eine Beobaehtung yon T~o~A 
u. Mitarb. (1947) mitgeteilt. Sie sahen eine polyeystische Struktur des 
Weiehteilsehattens bei einem Myxom. Diesen Befund erhebt man ge- 
w6hnlieh bei einem Adamantinom. 

Die Angiographie klart  bis zu einem gewissen Grade die Verhalt- 
nisse an der Sehadelbasis. Man hat  auf den extra- und intraeraniellen 
Absehnitt der Carotis zu aehten (Einengungen, Verlagerungen des 
Schattenbandes u. a.). 

Derjenige, der bereits ein typisehes Myxom operiert hat, wird bei 
Aufdeekung des Geschwulstparenchyms sofort an das Vorliegen einer 
solehen Neubildung denken. Uberdies kSnnten auch die rundliehen, 
offensicht]ieh dureh Weiehteile verursaehten Versehattungen innerhalb 
der Kieferh6hle und der Orbita bei Fehlen yon Begleitreaktionen dem 
Kenner wichtige diagnostische tIinweise geben. Die Diagnose siehert 
natfirlieh allein die histo]ogisehe Untersuchung. 
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Wenn aueh die ~hnlichkeit  des Myxomgewebes mit  embryonalem 
Mesenchym nicht zu verkennen ist, so wird der I-Iistopathologe bei 
differentialdiagnostischen Erw~gungen an ein myxomat6s  ver~ndertes 
Fibrom, an ein Sarkom (jugendliches Alter des Patienten), wegen der 
Destruktionen an ein Careinom denken. Weiterhin miissen eine Zahn- 
eyste (selten Orbitabeteiligung), ein Adamant inom des Oberkiefers, eine 
fibrSse Dysplasie (tritt  in der Regel doppelseitig mit  nur diskreten Weieh- 
teflver~nderungen auf) ausgesehlossen werden. 

Therapie. Die Exst irpat ion im Gesunden stellt die Methode der Wahl 
dar. Jeder,  der einen Eingriff bei einem Myxom plant, mug damit  rech- 
nen, dab sieh die Geschwulst t ief  in den Gesiehtssch~del ausdehnt, die 
Dura der vorderen oder mitt leren Sch~delgrube erfagt, oder das Myxom 
sogar in das Gehirn eingedrungen ist. Das intraeranielle Waehstum fiihrt 
in der l~egel zum Tode, um dies vorwegzunehmen. 

Das Myxomgewebe lgBt sieh trotz Fehlens einer Bindegewebskapsel 
gut entfernen, zum Tell aussaugen. Bei der Operation blutet es kaum 
aus dem Gesehwu]stparenehym. 

Is t  auf  Grund des lokalen Befundes mit  einem gezidiv  zu reehnen, 
dann empfeh]en manehe Autoren eine Nachbestrahlung. Bei gezidiven 
soll man zuerst bestrahlen und anseh]iegend operieren. 

Bei einer Beteiligung der Orbita ist die Exenterat io orbitae indiziert, 
andernfalls wgehst der Myxomrest  in gefghrlieher Weise in der oberen 
Etage des Gesiehts bzw. Seh~dels welter. 

Die Prognose kann im I-Iinbliek auf die ]~ezidivneigung nut  unter  
Vorbehalt  als gut bezeiehnet werden. Metastasen wurden nieht beob- 
aehtet.  

I~I~GE~TZ (1938) berichtete auf  der anderen Seite yon Patienten, 
welche die Behandlung yon l~ezidiven 17 bzw. 24 Jahre  iiberlebten. 
Gew6hnlieh ste]len sieh die l~ezidive im AnsehluB an die Erstbehandlung 
erst nach l~ngerem Interval l  ein. Es dauert  einige Zeit, bis sieh naeh 
unvollst~ndiger Operation erneut ein Tumorwaehstum bemerksar maeht.  

Die Geschwiilste des Nervengewebes 

Die neurogenen Gesehwfilste lassen sieh unterteilen in: 
1. Tumoren der Sehwannschen Zel]en : Neurinome bzw. Sehwannome 

oder Neurilemmome. 
2. Abk6mmlinge der eigentliehen Nervenzellen: Ganglioneurome, 

Medulloblastome, Sympathogonome. 
3. Abk6mmlinge der Glia: Gutartige Astroeytome, O]igodendro- 

g]iome, Ependynome;  Gliome. BSsartige Formen: Spongioblastome, 
Glioblastoma multiforme, Ependimo-Blastome. 

4. Tumoren der Elemente der l~ieehplakode (Aesthesioneurinome). 
5. Tumoren der Paraganglien. 

Arch. klin. exp. Ohr.-, Nas.- u. Kehlk.tIeilk., Bd. 187 (]~ongre~bericht 19667 10 
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5Tervengeschwfilste sind in der Nase und in den NebenhShlen selten. 
Sie interessieren trotzdem wegen ihrer erhebliehen morphologischen Viel- 
falt. 

Das Neurinom 

Die Neurinome werden genetisch mit den Schwannschen Zellen in 
Zusammenhang gebracht. PA~TAZOPOULOS (1965) bem~ngelt hinsichtlich 
der Nomenk]atur, da~ es sich bei den Neurinomen weder um AbkSmm- 
linge der Fasern, noch um solche des Neurflemms (diinne Membran der 
markhaltigen Nervenfasern) handle. Die Bezeichnung Sehwannom 
(MASSON) oder G]iom der peripheren Nerven sei daher trcffender. 

Dem HNO-Arzt sind die Neurinome des N. acustieus, faeialis oder 
anderer t t i rnnerven mit Sitz in der Zunge, im parapharyngealen Raum 
usw. vertrauter  als die im eigentlichen Gesiehtsschi~del. Folgende Loka- 
lisationen yon Neurinomen wurden im Bereich der Nase und der Neben- 
hShlen bekannt : Am Septum, innen und aul~en an der Nase, ira Siebbein, 
in der KieferhShle nahe dem N. infraorbitalis, am Gaumen, am Alveolar- 
fortsatz des Oberkiefers und in der Parotis. 

Die Neurinome wachsen ]angsam, verdr~ngend. Sie besitzen eine 
Kapsel mit wechselndem Gehalt an Gef~Ben. 

Aul~en k6nnen sie als weiche Knoten dem Nasengerfist anliegen. 
SC~VBE~T (1947) berichtete yon einem Neurinom des Nasenvorhofs, 
welches mit einer Cyste verwechselt wurde (sieheKapitel nieht odontogene 
Geschwfilste). Neurinome des Septums treiben die Nase auf (siehe 
Abb. 26). 

Die submukSs wachsenden Knoten deformieren die Weichtefle und 
verdfinnen die Knoehen. Bei gestieltem Ansatz sehen die ~Teurinome wie 
Po]ypen aus. Die intranasalen Neurinome entspringen mitunter  auch 
am Daeh der Nasenh6hle oder an den Muscheln. 

Wie dem auch sei, die Gew/~ehse h~ngen als glatte, rStliehe Gebflde 
in der Nase. Die Konsistenz der im allgemeinen keine besondere GrSl~e 
erreichenden Tumoren pflegt welch, gelegentlich auch derb zu sein. Die 
Schnittfl~tche zeigt ein graurStlieh oder gelblich gef~rbtes Gewebe. 
GrSl3ere Neurinome neigen zu Blutungen ins Gewebe und zu Erni~hrungs- 
stSrungen. Es bilden sich dann Cysten (LA~GEn, 1958). 

Die heranwachsenden Neurinome di]atieren die tIShlen, in denen sie 
prim/~r sitzen und dislozieren schliel~lieh die W~tnde. Knochenusuren 
sind die Folgen. 

Die klinischen Erscheinungen der in das Nasenlumen eingebrochenen 
Neurinome gleichen denen anderer intranasaler Gew~chse. Selten klagen 
die Patienten fiber Kopfsehmerzen, Blutungen aus der Nase, Hyp- oder 
Anaesthesien. 

Die Neurinome bilden sieh selten aueh primer in der Flfigelgaumen- 
grube und breehen langsam in die Hohlr~tume des Gesiehtsschi~dels ein. 
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Die Lumina der Kiefer- und NasenhShle werden reduziert, die Orbita- 
wand schlie•lich verdr£ngt. 

Auf den RSntgenbildern verursachen d~ese Tumoren entsprechende 
Ver£nderungen. 

Selten sitzen die Neurinome am harten Gaumen oder an der Gingiva 
des Oberkieferalveolarfortsatzes. Es t r i t t  noch wi~hrend der submukSsen 
Ausbreitung eine schmerzende Verdickung des Alveolarkammes oder 

Abb.26. iNeurinoln des Septums, aus zwei Knoten bestehend. Typische Auftreibung der Nase dutch 
langsam und expansiv gewachsene Geschwulst. Verdrangung des teilwsisc destruierten Septums 

nach links. Transorale Exstirpation 

des harten Gaumens anti Mit der Zeit bildet sich auf der Kuppe  der 
Tumorvorw61bung ein Dekubitalgeschw/ir. 

S~ITtI (1965) beobachtete ein Neurinom an der Columella, das zu- 
sammen mit  einer Nasencyste aufgetreten war. 

Als l~aritgt sei noch ein Neurinom des N. infraorbitalis erw/thnt. 
EM]~nlCK (1965) schilderte den Befund einer derartigen Neubildung. 
Eine junge Frau bemerkte eine einseitige Protrusio bulbi, die mit  Doppel- 
bildern, einem Druckgeffihl im Gesicht und im Auge, einer Visusver- 
schlechterung und einer Auftreibung der linken Wange ohne Sensibili- 
t/~tsst6rungen einherging. Auf dem R6ntgenbild entdeckte der Autor 
eine mit  dem Canalis infraorbitalis zusammenh/ingende Destruktion 
(Tomogramm !) und eine Verschattung der Kieferh6hle. Bei Obliteration 

10" 



148 K. U~GERnC~T : 

des Foramen infraorbitale war der 0rbitaboden hochgedrangt. Nach 
ErSffnung der KieferhShle stie6 E~ERIcx auf eine mit diinner Knoehen- 
schale bedeckte, eidotter/~hnliehe Masse, die bei erhal tenen Orbitaboden 
den gr56ten Tefl des Sinus einnahn.  Die Geschwulst hing an d e n  an- 
seheinend erhaltenen ~ .  infraorbitalis. Es handelte sieh um ein ~qeurinon. 
Derartige Gebilde kSnnen n i t  einer Schleimhautcyste oder e inen  Poly- 
pen a n  KieferhShlendaeh, die den Canalis infraorbitalis arrodierten, 
verweehselt werden. 

I n  Gebiet des Gesichtssehadels gibt es noeh die Neurinome des 
ext ra tenporalen Facialisabschnittes in der Parotis. Sie sind selten und 
komnen  neistens bei Kindern und jugendlichen Personen vor. Bei einem 
eigenen Fall sa$ das Neur inon direkt a n  Fo ranen  stylomastoideun 
und inponier te  als ein gutartiger Parotistumor. Die Kasuistik der 
Faeialisneurinome umfaSt 30 Falle. 

Die Neurinome besitzen eine Kapsel, die feine Septen in das Tunor -  
parenehym vorschickt. Ihr  Geprage erhalten die ~eu r inone  dutch die 
palisadenahnliche Anordnung der sehlecht abgrenzbaren Zellen mit  
spindeligen Kernen und dureh den Re ich tun  an Fasern (LA~C~, 1958 : 
Wetzste inforn der Kerne). Je nach der Korrelation yon Zellen zum 
S t rona  und naeh den Zellfornationen unterscheidet n a n  fascieulare 
und retikulare Neurinone.  I n  Sehr i f t tun  ist noeh die Unterteilung in 
Typ A ASTO~I (fibrillare und faseiculare Struktur n i t  Palisadenstellung 
der Zellen) und in Typ B (retikul/tre Zonen mit an ein Myxon  erinnernden 
Gewebsbezirken) gebr/iuehlieh. 

Gegeniiber d e n  nal ignen Neur inon las t  sich die Grenze wegen 
haufig auftretender regressiver Veranderungen nicht i n n e r  scharf ziehen. 

Die Diagnose ful~t auf der histologisehen Untersuehung, wenn auch 
die Form der Gesehwulst und der Kontakt  n i t  einer Facialis- oder 
Trigeninusfaser schon wahrend eines Eingriffes den Verdacht auf ein 
Neur inon a u f k o n n e n  lassen. 

Der RSntgenbefund entspricht bei expansivem Wachs tun  inn i t t en  
des Gesiehtssehadels d e n  anderer derart lokalisierter benigne r Geschwiil- 
ste: Aul~er einer Verschattung der betroffenen HShle verursachen die 
Neurinone Verdrangungen und Verdiinnungen der knSchernen Sinus- 
wande his znr Usur. Die Grenzen des Neurinons sind n i tun t e r  auf d e n  
T o n o g r a n m  zu erkennen. Kalksehatten beruhen auf den Riickstanden 
verdrangter Knochen. 

Trotz Fehlens der Knochenkonturen kSnnen perganentart ige Reste 
vorhanden sein, die als elastische Lamellen d e n  Gewaehs anliegen. 

In eine unangenehme Situation gerat nan ,  wenn ein verkanntes 
Faeialisneurinom vorliegt. Die abgekapselte, zienlich derbe Geschwulst 
ist in den Verlauf des Faeialis eingefiigt. Versueht nan ,  den betroffenen 
Ast freizupraparieren, dann splittern sich seine Fasern in einer gallertigen 
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Masse auf. Man mug bei pr~operativ unauff~lligem Befund entseheiden, 
ob nur eine Teilresektion - -  die Rezidive wachsen hinterher mitunter  
sehr langsam --  oder die Gesehwulst samt  Nerven reseziert und eine 
Interposit ion gemacht  werden soll. 

Die im iibrigen Teil des Gesichtssch/tdels lokalisierten Neurinome 
exstirpiert man in toto. Da bei dem Eingriff eine starkere Blutnng auf- 
t reten kann, empfiehlt sieh, sehon bei Beginn der Operation Blutkonser- 
ven bereitzustellen und unter Umst/~nden die A. earotis ext. zu drosseln 
oder zu unterbinden. 

Das maligne Neurinom 

Die Kasuist ik dieser Gesehw/ilste ist klein. Die b6sartigen Formen 
unterseheiden sieh gegenfiber den benignen Nenrinomen dadureh, dag 
sie brennende Kopfsehmerzen, Anaesthesien, (N. infraorbitalis) und bei 
Einbrueh in die Orbita Ver&nderungen am Auge hervorrufen. 

Entspreehend ihrer Fghigkeit, Destruktionen zu setzen, findet man 
bei der R6ntgenuntersuehung Arrosionen mit  Tumorausl~ufern in die 
Naehbarsehaft  (Tomogramm). 

Bei der Operation f~llt das br6ekelige, loekere und leieht blutende 
Gewebe auf, das dem eines Careinoms ~hnelt. 

Histologiseh ist das maligne Neurinom dutch seine stark proliferie- 
renden fusiformen Zellen mit  Mitosen und einer Zellunruhe gekennzeieh- 
net. 

Therapie. Trotz einer ultraradikalen Operation kann es zu raseh 
aufeinanderfolgenden Rezidiven kommen. Dieses Verhalten spiegelt die 
Malignit~tt wider. 

Die Prognose des malignen Neurinoms betraehten die Antoren als 
sehleeht. 

Das Ganglioneurom 

F~ND~L (1959) konnte 6 der bier zu er6rternden Tumoren im Sehrift- 
rum ausfindig maehen und einen eigenen Fall hinzuf/igen. Man reehnet 
die Ganglioneurome --  aueh Ganglioeytome, eehte Neurome genannt - - ,  
zu den ektodermalen Tumoren, die vom nerv6sen Parenehym des Sym- 
pathiens ausgehen. 

Naeh R. F. v. F lSCH~ (FE~DS, L, 1959) unterteil t  man diese Ge- 
wgehse in : 

I. Ausreifende Formen: 
1. Ganglioneurom~ simplex 
2. Ganglioneuromg immaturum Ganglioneuroblastom 
3. Ganglioneuroma imperfectum 

II. Teilweise ausreifende Formen: 
4. Neuriblastoma ganglioeellnl~re Ganglioneuroblastom 
5. Wueherndes Ganglioneurom 
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III.  Nieht ausreifende Formen: 
6. Sympathoblastom Neuroblastoma simplex 
7. Sympathogoniom 

Allgemein ist bezfiglieh der Sympathicusgesehwfilste anzuffihren, dab 
sie vorwiegend im Kindes- oder Jugendliehenalter auftreten. In  der Nase 
st6Bt man auf die Gesehwiilste mitunter  aueh bei Personen, vor Mlem bei 
M/tnnern, ira Alter zwisehen 20 und 30 Jahren.  

Makroskopiseh pr/~sentieren sieh die Ganglioneurome als b6sartige 
Tumoren mit  infiltrativem Waehstum. Sie verursaehen eine progressive 
Nasenokklusion, Nasenbluten, Kopfsehmerzen und Verdr/~ngungs- 
erseheinungen am Auge. 

Die r6tlieh gef£rbten Tumormassen wSlben die oberfl/~ehlieh intakt  
bleibende Sehleimhaut vor oder ffillen als untersehiedlieh derbe Knoten 
yon eigentfimlieh weinroter Farbe das Lumen des Siebbeins - -  allem 
Ansehein naeh oft prim/~rer Sitz - -  KieferhShle und Nasenlumen aus 1. 

Das Gliom der Nase 

Synonyme: Astrocytom, Fibrogliom, Glioblastom, Encephalom, 
Encephaloehoristoma nasofrontalis u. a. 

Die Genese dieser Gebilde ist unbekannt.  Es gibt deshalb eine Anzahl 
yon Thesen, die sieh mit  der Entstehung der Nasengliome befassen. In  
der Regel erkennt man die Anomalie schon bei der Geburt  oder im 
frfihen Kindesalter. Die Theorien fiber die Genese berficksichtigen nicht 
immer die Tatsache, dab die G]iome intra-, extranasal  und kombiniert  vor- 
kommen. Man erwog die Abstammung yon einer Eneephalocele dureh 
Abschnfirung w/~hrend der embryonalen Hirnentwicklung bei Versehlug 
yon Seh/~delusuren (SCHMIDT, 1900). Andere Autoren (SOssE~GUTH, 
1909) sehen in einem nach auBen ver]agerten Olfactoriuskeim das 
Stammgewebe. A~GLA])E U. Mitarb. (1920) betraehten die Neuroglia um 
den Bulbus o]faetorius a]s Ausgang. Weitere Deutungen : Eine Patt ie  des 
Neuroektoderms soll in die Nase ver]agert werden. WILLIS (1958) denkt  
an die M6gliehkeit, dab eine abnorme Verbindung zwischen Nase und 
Endocranium das Mesoderm daran hindere, die Liicke am Schadel zu 
sch]iegen. Damit  k6nnten die Befunde erkl&rt werden, bei denen das 
Gliom eine Verbindung zum H i m  besitzt. 

Nach D]~vTSC~ (1965) wurden bisher 65 F/~lle yon Nasengliomen 
publiziert (20 intranasale, 39 extra- und 6 kombinierte intra-extranasale 
Formen). 

Die h£ufigeren extranasalen Glioma k6nnen als weiehe, r6tliche, 
bewegliche, nicht durehseheinende, oft sehleeht abgrenzbare Gebilde 
auBen den nieht immer defekten Nasenbeinen aufsitzen. Die I t au t  ist 

1 FE~DEL, K. : Das Ganglioneurom der Nase. H.N.O. (Ber].) 7,275 (1959). 
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normal. Diese Gliome pnlsieren nieht, sie sind inkompressibel und 
waehsen naeh der Geburt  (Ho~Jo). 

Auf dem seitliehen R6ntgenbild stellen sieh diese Gewgchse als rund- 
liche Sehatten dar. 

Die extranasalen Gliome stehen naeh den bisherigen Erfahrungen 
nicht mit  dem Hirn in Zusammenhang und ]assert sieh ohne l~isiko ex- 
stirpieren. 

Komplizierter sind die Verhgltnisse bei den intranasalen Gliomen. 
Die anatomisehe Situation ist sehwer zu beurteilen. Es muB in, met  
mit  einer Verbindung zum Gehirn gerechnet werden. Ein Gliom kann 
sogar eine Ausstiilpung des Ventrikelsystems in sieh bergen. Solehe 
Eigenheiten entgehen wohl bei der Ventrikulographie. 

Die intranasalen Gliome treten in der Regel bald naoh der Geburt  als 
glatte, mehr oder weniger das Nasenlumen verlegende, mit  I-Iaut be- 
deckte Masse in Erseheinung. Unter  der Vergr6Berung des Glioms wird 
die Nase aul~en aufgetrieben. Das Septum kann bei lgngerem Bestehen 
der Anomalie naeh der Gegenseite verdrgngt sein. Die Gesehwiilste gehen 
auch yon der Seitenwand der Iqase aus. 

Wird der Sehgdel gerSntgt, dann erkennt man auBer der Gesehwulst- 
masse unter  Umstanden einen Defekt in der Lamina eribrosa oder am 
Daeh des Siebbeins. 

Ein Problem stellt die Erkennung einer Kommunikat ion  mit  dem 
Gehirn bzw. dem Liquorsystem dar. Die Punktion des Gebildes ist bei 
Gewinnung yon Liquor aufsohlul~reieh, abet  doeh riskant, so dab manche 
Autoren eine diagnostisehe Punktion ablehnen. 

Einen gewissen Hinweis erh~lt man vielleicht dutch Auftreten yon 
Pulsationen wghrend eines Druckes auf die V. jug. int. 

Ins t rukt iv  hinsichtlich der verwieke]ten anatomisehen Verhaltnisse 
ist eine Beobaehtung yon JA~IESON (1965). Bei einem 1 Tage alten Kind 
befand sieh in einem Nasenloeh ein fleiseh-farbenes Gebilde, dessert 
histologische Untersuehung ein Gliom ergab. Einer partiellen l%esektion 
folgte eine Liquorrhoe. Dabei fiel auf, dab das Kind bei Zug an dem 
polyp6sen Gebilde sofort eine Bradykardie bekam. Ein halbes Jahr  
sparer war das Gebilde wieder so groB wie vor der Teilresektion. N'aeh 
erneuter Abtragung stellten sieh dieselben Erseheinungen wie bei der 
ersten Behandlung ein. Man entsehied sieh jetzt  fiir einen neuroehirur- 
gisehen Eingriff und fand 1 em vor dem Ende der linken Lamina cribrosa 
ein Foramen, durch das sieh zum vorderen Stirnpol bin das Gliom fort- 
setzte und in das Gehirn iiberging. JA~i]~so~ berichtete, dag das Gliom 
vollsti~ndig beseitigt und die Liicke an der Sehadelbasis saehgemaB mit  
einem Stiiek des Pericraniums verschlossen wurde. Der Autor halt  es fiir 
m6glich, dab die Dysontogenie mit  dem N. terminalis zusammenhangen 
kSnnte. 
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GewissermaBen das andere Ex t rem der Lokalisation stellt das Vor- 
handensein isolierter Fragmente eines Glioms in der Nasenschleimhaut 
dar. 

Die Gliome haben eine grau-weiBliehe Sehnittflgehe, je naeh Gehalt  
an gli6sen und fibr6sen Elementen, aueh einen gelbliehen Farbton.  

Feingeweblieh sieht man Nester yon Neuroglia zwischen einem 
Gef/~ge f/ihrenden Stroma. Es handelt  sich vor allem um Astrocyten, 
ab und zu auch um Ganglienzellen. Erstere zeiehnen sieh durch ein blasses 
Cytoplasm~ aus. Elektronenmikroskoloisehe Untersuehungen lieBen 
Befunde wie bei den Gliazellen, vor allem der I-Iirnoberfl/~ehe, erheben. 
Die Sehilderungen der Oberfl/~ehe variieren. W/~hrend die einen Autoren 
erw/~hnen, dag die Nasenglioma augen oft eine Kapsel  aus Glia-Binde- 
gewebe h/~tten, beriehten andere, eine eehte tt/ille fehle und die Gesehwulst 
neige zur Infil tration des Naehbargewebes (D]~:IZTSCK, 1965). 

SMITJ~ u. Mitarb. (1963) maehen darauf  aufmerksam, dab hgufig 
Begleitentziindungen zu beobaehten seien. 

Die Diagnose diirfte nieht immer leieht sein. Auf jeden Fall wird 
man bei glatten, die Nase obturierenden oder augen an der Nasen- 
wurzel sitzenden Gebilden an ein Gliom denken. 

Differentialdiagnostiseh sind eine Eneephaloeele, eine Dermoideyste, 
eine Cyste anderer Herkunf t  oder ein H~mangiom in Betraeht  zu ziehen. 
Intranasale  Gliome ~hneln aueh einem Polypen. 

Die Therapie ist zusammen mit  dem Neuroehirurgen zu bespreehen. 
Bei Teilresektionen w/~ehst das Gliom welter. Es hat  keinen Sinn, nut  
Pal l ia t ivmagnahmen durehzufiihren. I m  I-Iinbliek auf die M6gliehkeit 
einer intrakraniellen Insertion am Gehirn erseheint die Aufdeekung der 
Sehgdelbasis dutch eine Kraniotomie vorteilhafter als das Angehen des 
Gebildes dutch einen rein rhinologisehen Eingriff. 

H a t  man keine Anhaltspunkte fiir eine Ausdehnung ins Sehgdel- 
inhere, dann kann man mit  einem breiten Zugang naeh M o u ~  oder 
ZANGw auskommen. 

Das Aesthesioneurom (Aesthesioneuroblastom) 

BERGEI~ hat  1924 zusammen mit  LIIc und I~ICI-IAI~D als erster diese 
Tumoren unter  der Bezeiehnung ,,L'esth6sioneurozytom olfactiv" be- 
schrieben, unter  einem Namen, der heute noeh im franz6sisehen Schrift- 
tum gebri~uchlieh ist. Man findet sie aueh unter der Rubrik:  Neuro- 
blastom oder Sympathoeablastom. Die Benennung soll auf die Ab- 
s tammung yon Zellen der peripheren Riechsphare hinweisen. Analog 
den Riechorganen niederer Tiere bezeichnen die Autoren aueh beim 
Menschen periphere Ansammlungen nerv6ser Elemente (bipolare 
Neuroepithelien mit  Neuroglia bzw. Stiitzzellen) in der Nase, als Riech- 
placode. Man braehte die Aesthesioneurome iiberdies genetisch mit  dem 
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Jacobsonschen Organ, bekanntlieh ein rudimentares Gebilde aus soliden 
oder tubular geformten Epithelzellhaufen am Boden des Septums, oder 
dem Ganglion sphenopalatium in Zusammenhang. Das Fehlen yon 
Knoehenstrukturen in kleinen Geschwiilsten und ihre Topogr~phie 
spricht gegen die zuletzt genannte Genese. 

•ach TAVARES entfallen 4,8°/0 der Nasentumoren auf die Aesthesio- 
neurome. Bis 1963 konnten im Schrifttum etwa 60 FMle entdeckt 
werden (G~A~). Sparer wurden nach nnseren Feststellungen noch 
weitere etwa 40 Falle publiziert, so dal~ die Kasuistik der Li teratur  
mittlerweile 100 Falle erreicht haben dfirfte. Die Geschwu]st scheint 
nicht so selten zu sein, wie man dies vermutet.  

Unter  den Geschwulsttragern sind alle Altersklassen vertreten. Am 
haufigsten befinden sich dig Kranken im Alter zwischen 10 und 40 Jahren. 
Mi~nner fiberwiegen. 

Makroskopisch handelt  es sich urn eine aus weichen Massen beste- 
hende Geschwulst. Ihre Farbe : rot-blaulich, auch gelb-grfin. I)as Aesthe- 
sioneurom t r i t t  als solitares polyp6ses Gebilde oder als ,,Polyposis" in 
Erscheinung. Die in sich zusammenh~ngende Geschwulst weist aul~en 
keine Kapsel auf, besitzt jedoch als Abgrenzung gegenfiber der Um- 
gebung stellenweise nicht selten eine Hfille aus zusammengedriicktem 
Bindegewebe. 

Auf der Sehnittfli~che der Neubildung sieht man braunliche Flecken 
als l~fiekstande von Blutungen und Nekrosen. In  der Umgebung des 
Tumors spielen sich entzfindliehe Prozesse ab. 

Das feingewebliche Bfld variiert derart, da~ der Pathologe Schwierig- 
keiten bei der Diagnose hat. Irrtfimer sind daher nicht selten. Spezial- 
fi~rbungen erleichtern die I)ifferentialdiagnose. Im Hinblick auf die Fein- 
s truktur und die Herkunft  der Zellen lassen sich 3 Gruppen dieser Tu- 
moran unterscheiden: das Aesthesioneuroeytom, das Aesthesioneuro- 
cpitheliom und das Aesthesioneuroblastom. 

Das Aesthesioneuroeytom enthalt  kleine, gleiehmal~ig geformte 
Epithelzel]en (Neuroeyten). Letztere werden nicht dutch kollagenes 
Bindegewebe, sondern dutch oft sieh rechtwinklig iiberkreuzende Bfindel 
feiner Neurofibrillen voneinander getrennt. Dadurch kommt, geometrisch 
geordnet, das Bfld einer Perlensehnur oder eines Schachbrettes zustande. 
Die Zellen ahneln Lymphocyten.  Im Gegensatz zu letzteren besitzen sie 
langliche, auch ovale oder runde Kerne mit  reiehlich Chromatin und 
kleinen Kernk6rperehen. Die nur wenig Cytoplasma enthaltenden Zellen 
haben unscharfe Grenzen. Die Literaturangaben fiber die Haufigkeit 
der Mitosenraten schwanken. Im allgemeinen seheint der Index niedrig 
zu sein. ])as Aesthesioneurocytom hat  keine gose t ten  oder Pseudo- 
rosetten. ])as Stroma ist locker, nut  schwach anfarbbar und enthalt  viele 
Gefal~e. 
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Das Aesthesioneuroepitheliom zeigt morphologisch insofern ein 
anderes Bild, als die allem Ansehein nach yon den Stfitzzellen herzu- 
leitenden Elemente. Die hohen zylindrischen Zellen lassen eine L~ngs- 
streifung ihres Cytoplasmas erkennen, wobei letzteres an der Basis 
granuliert ist. Diese Zellen bilden Rosetten. Die Bedeutung dieser 
Formationen geben die Autoren unterschiedlich an. Sie sollen keine 
Aussage fiber die biologisehe Dignit~tt erlauben. Nach BEO~:EI~ u. Mit- 
arb. (1965) gestatten diese Gebilde lediglieh l~fickschlfisse auf eine be- 
stimmte Phase der Gesehwulstentwicklung. 

Die Rosetten sind sonnenstrahlenartig zusa.mmengeffigte Ansamm- 
lungen yon zylindrischen Zellen, die im Zentrum ein winziges Cavum 
mit eosinophil gef/~rbten Desquama~ionsprodukten einsehliel~en. Ob der 
lumenw~rts vorhandene Cuticu]arsaum Cilien tr~gt, ist ungewil~. In  
den sich kreuzenden Neurofibrillenzfigen erkennt man Haufen yon lym- 
phoiden Zellen (Neuroepithelien) mit zahlreiehen Mitosen. Das Stroma, 
im Gegensatz zum Aesthesioneurocytom nur wenig Gef~l~e enthaltend, 
birgt 5demat5se und myxomatSse Partien. 

A]s dritte Variante ist das Aesthesioneuroblastom zu nennen. Es 
besitzt wenig differenzierte, gro6e Zellen und ein polymorphes Stroma. 
Die Zellen weisen embryonale Zfige auf und stehen wahrseheinlich mit 
den eytologischen Elementen der Plaeode in einem Zusammenhang. 
Das Chromatin ist in den Zellen nur sp~trlieh vorhanden. Im Stroma 
liegen eingestreut isolierte IIaufen aus den erw~hnten Ze[len. Sic bilden 
Pseudorosetten. Ihr  Bild ~hnelt dem der echten Rosetten, sic sind aber 
aus Neurocyten gebildet und enthalten im Mikroeavum Neuriten mit 
radigrer Anordnung. 

Unter einer Bestrahlung gndern sieh iibrigens diese Gewebsmuster 
kaum, es werden lediglieh die Gef~l~w/~nde dicker, und das Bindegewebe 
verdiehtet sich. 

Die einzelnen Arten der Aesthesioneurome diffcrieren aueh hinsicht- 
lieh ihres klinischen Verhaltens. So sollen nach GI~IMAUD U. Mitarb. 
(1963) die Aesthesioneurocytome rasch wachsen, sie imitieren die Lym- 
phosarkome, mit denen sic mitunter  verweehselt werden. 

Die Symptome h~ngen yon der GeschwulstgrSl3e und der Invasions- 
kraft  ab. Entsprechend der Lokalisation der peripheren Riechsph~re 
am oberen Tefl des Septums und an der oberen Nasenmuschel sitzt das 
Gew£ehs zuerst nahe dem Nasendach und dringt meistens raseh als 
polypSses Gebilde nach unten vor. Anfangs unterwandert  das Geschwulst- 
gewebe die Schleimhaut. Sp~ter w~chst der Tumor mehr exophytisch 
und zw~ngt sieh als polypSses Gebilde zwischen mittlere Musehel und 
Septum, eine progressive Okklusion bewirkend. 

Bricht das Gew£ohs in die Umgebung ein, dann erkrankt vor allem 
das Siebbein. Betroffen kSnnen aueh KieferhShle, Stirnh5hle und 
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Sch~delbasis sein. ZerstSrt das Gewebe die mediane Seh~delbasis, so 
erseheint es auch auf der anderen Seite der NTase und verursacht ent- 
spreehende Besehwerden. 

Die Patienten klagen fiber: Kopfsehmerzen bzw. Neuralgien, eine 
Eiterung aus der Nase, eine rezidivierende Epistaxis, bei Beteiligung der 
Tr£nenwege fiber Trgnentr£ufeln u.a.  Die B]utungen aus der Nase 
kSnnen bedrohlich werden. Bei ]~berschreitung der Grenzen zur Orbita 
und zum Sehgdelinneren hin resu]tieren Kompressions- und Verdrgn- 
gungserseheinungen wie ein Exophtha]mus, Doppelbilder, eerebra]e 
Zeiehen (Erbrechen, Somnolenz, BewuGtseinstrfibungen, Nackensteifig- 
keit u. a.). Ein Einbruch yon Aesthesioneuromen wurde yon meheren 
Autoren beobachtet (DAVID; ]¢ISOtIEI~; GERAI~D). Die rasehe Zunahme 
eines Exophthalmus beruht wohl in der Regel auf einer B]utung. 

Die Aesthesioneurome sind bSsartige Tumoren, was sieh einmal aus 
der Polymorphie des Gewebes, zum anderen aus dem klinisehen Ver- 
halten ergibt. Sie destruieren nicht nnr die Schgdelbasis, vor allem die 
Lamina eribrosa, sondern setzen auch Metastasen in den regiongren 
Lymphknoten und in entfernten Organen, mit Vorliebe in die Lunge 
(bisher 6 t~glle beobachtet). Es kann auch zu einer generalisierten Aus- 
saat kommen. Eine Metastasierung wurde bei 13 yon 45 fiberprfiften 
Fgllen = 30% beobaehtet. Die Geschw/ilste neigen auBerdem stark zu 
Rezidivierungen. 

Das Aesthesioneuroepitheliom sell am bSsartigsten sein. Es~ folgen 
das Aesthesioneurocytom und das -b]astom. Damit kSnnten die Rosetten- 
bildungen sehon einen Fingerzeig geben. 

Das Aesthesioneuroepitheliom lieG bei 8 yon 13 Fgllen GI~RARD- 
MAt~eltANTS 11. Mitarb. (1965) eine Rfickfallneigung, bei 7 eine Fghigkeit 
zur Metastasierung und bei 6 einen tSdliehen Ausgang erkennen. 

Die Metastasierung erfolgt auf dem Blur- und dem Lymphweg. Die 
Absiedlungen enthalten dasselbe Gewebe wie der Primgrtumor: 

Die Diagnose ist nur an Hand des histologisehen Befundes mSglich. 
Die klinisohe Untersuehung ergibt lediglich das Bild eines bSsartigen 
Gew~chses mit einem rasehen Waehstum, IKnochendestruktionen, 
Metastasen und Rezidiven. Typisch ist die Blutungsneigung des Ge- 
schwulstgewebes. RSntgenologiseh bietet sich das Bild eines mit Ver- 
sehattungen und KnochenzerstSrungen einhergehenden Prozesses. 

Der Pathologe hat ein anaplastisches Carcinom, ein Ubergangszellen- 
Careinom, ein Myxom, Lymphosarkom, ein embryonales Sympathico- 
neuroblastom u. a. abzugrenzen. 

Mit der Diagnose erhebt sieh die Frage nach der besten Therapie. 
Zweifelsohne spreehen die Aesthesioneurome tempor/~r auf eine Bestrah- 
lung an. Manche Autoren beobachteten sogar eine vollstgndige Rfiek- 
bildung. Selbst Doppelbilder, Neuralgien u. a. verschwanden mit dem 
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Tumorgewebe. Aber man mug bedenken, dal~ bei kurzer Beobachtungs- 
zeit lediglieh ein Ansprechen auf radiologische Ma~nahmen zu ver- 
zeiehnen ist, was keineswegs einer t{eilung gleichgesetzt werden daft. So 
kam es bei manchen Kranken mit Tumorremissionen nach einer Bestrah- 
lung zu erneutem Tumorwachstum; bei dem einen Kranken schon nach 
wenigen Wochen, bei dem anderen erst nach Jahren. Auch Metastasen, 
z.B. in den Lungen, bildeten sich auf eine Kobalttherapie bin zuriiek, 
verschwanden aber nieht ganz. Sie vergrS~erten sich bald wieder. Bei 
erneuter radiologiseher Behandlung waren die Geschwiilste strahlen- 
refrakt~r. 

Am gfinstigsten ist die kombinierte operative-radiologisehe Therapie 
(AvB~Y und G~A~E).  

Im Hinblick auf die Lokalisation der Geschwulst an der Sch~delbasis 
ist es nieht ratsam, die Zugangsoperation peroral entsprechend dem 
Vorgehen nach C~W~LL-Lvc zu machen. Das Tumorbet t  mul~ gut zu 
fibersehen sein, was nur bei breiter Aufdeckung des Gesichtsschi~dels 
naeh Mov~w oder ZANGw gewi~hrleistet ist. Sitzt die Neubfldung der 
Dura im mittleren Bereich der vorderen Seh~delgrube auf, dann ist ein 
schichtweises Abziehen der tumorSs ver&nderten Dura nicht mSglieh. 
Die harte Hirnhaut  reiBt hier sofort ein, weft sic erheblich dfinner als 
an anderen Stellen zu sein pflegt. Man mu~ die Dura bis in das Gesunde 
exeidieren und die Liieke mit  einem Galeaperiostlappen bedeeken. 
Letzteren gewinnen wir yon der Unterfli~ehe der Sch~delkalottenweich- 
teile. Naeh einem bitemporalen Biigelschnitt lassen sieh die Weiehteile 
naeh vorn abziehen und umsehlagen. Durch die oberen StirnhShlen- 
recessus wird nach Ausr£umen der Sehleimhaut der Lappen auf die 
Sehi~delbasis gelegt. Sieherheitshalber bedeekt man den Galeaperiost- 
lappen noch mit einem Vollhauttransplantat.  

Bei Beteiligung der Orbita besteht die Indikation ffir eine i~ui~erst radi- 
kale Exenterat io orbitae unter  EinsehluB der Stirn- und KeflbeinhShle. 

Die Iqaehbestrahlung diirfte heute mit  Megavolttherapie erfolgen. 
Manche Autoren, die eine konventionelle RSntgenbestrahlung durch- 
fiihr~en, wandten hohe Tumordosen an (zwischen 5000 und 10000 r). 
CArvEr U. Mitarb. (1962) w~hlten die intrakavit~re Radium-Be- 
strahlung. Sic is~ sonst kaum wegen des raschen Dosisabfalls --  Un- 
sicherheit bei der Bestimmung der Tumorgrenzen! --  gebr~uchlich. 
FITZ-ttUGH U. Mitarb. (1965) pl£dieren ffir eine pri~operative Bestrah- 
lung, ein Vorgehen, welches zur Zeit hi~ufiger als friiher diskutiert wird. 

Gl~A~E (1965) berichtete yon einem guten Ansprechen eines strahlen. 
resistenten Aesthesioneuroblastoms auf Thiotepa. Nach vollst~ndiger 
Remission der Geschwulst, die aber nur 5 Wochen anhielt, muBte erneut 
eine Chemotherapie durehgeffihrt werden. Diesmal t ra t  jedoeh keine 
Rfickbildung ein. 6 Monate nach der 1. Thiotepagabe starb der Patient.  
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BwcKv,~ u. Mitarb. (1965) sammelten aus dem Schrifttum 68 ein- 
sehl~gige F£11e und stellten lest, dab nur 17 Kranke l~nger als 5 Jahre 
lebten. Naeh LEwis u. Mitarb. (1965) erreiehten 50°/0 der Patienten eine 
5-Jahresheflung. Todesursachen waren ein Einwachsen der Gesehwulst 
in das Gehirn oder Metastasen. Nur vereinzelt wurde fiber Dauer- 
heilungen berichtet. 

Das Neurofibrom und die Neurofibromatose 

Das Neurofibrom ist oft nicht sicher vom Neurinom abzugrenzen. 
Ersteres enth~lt im Gegensatz zum Neurinom nicht nur Derivate der 
Sehwannschen Zellen, sondern auch Elemente, die mit dem Perineurium 
in Verbindung zu bringen sind. Naeh v. AL~E~Tr~I kann sich ein Neuri- 
nom zus~tzlich in einem Neurofibrom bilden. 

Typisch in feingeweblieher Hinsieht ist fiir das Neurofibrom die 
Verfleehtung der Nervenfaserbiindel, welehe auch lockeres ungeformtes 
Bindegewebe aufweisen. Dadureh kommt es zu einer Aufsplitterung der 
Fasergeflechte, sie werden auseinandergedr~ngt. Naeh Absehlul~ des 
Tumorwachstums herrschen Fibromkomponenten vor. Je  starker die 
neurinom~hnliehen Komponenten ausgepr£gt sind, um so mehr ~hneln 
die Tumoren naeh LA~Gv,~ (1958) einem Meissnersehen TastkSrperehen. 
Man sieht aueh die bekannten Kempalisaden-, -wirbel oder -strudel. Die 
Einstufung der Gew~ehse f~llt dem tIistopathologen nicht immer leieht. 

Das Besondere des Neurofibroms ist, dab es solit~r oder multipel als 
Teflerseheinung einer Hamatoblastomatose, und zwar der Neurofibroma- 
tosis Reeklinghausen auftreten kann. Das solit~re Neurofibrom stellt 
einmal eine Manifestation der Reeklinghausensehen Erkrankung dar, 
wobei aul]erdem Pigmentanomalien, Vergnderungen des Zentralnerven- 
systems wie Meningeome, Gef£1~prozesse, eine Elephantiasis u. a. vor- 
kommen, zum anderen eine Begleiterscheinung yon Tumoren des 
N. vagus, hypoglossus und anderer Nerven des Gesichtssch~dels. 

Solit~re Neurofibrome sieht man im Bereieh des eigentliehen Gesiehts- 
sch~dels kaum. Unter  11 w~hrend der letzten 12 Jahre an der Mfinchener 
Univ.-ttNO-Klinik beobaehteten Neurofibromatosef/~llen befanden sieh 
3 Tumoren dieser Art. 

Die Tumoren hat ten sieh in der Tiefe des Gesichtsseh~dels entwickelt. 
Bei dem einen Patienten war das Gew~ehs breit in die Seh£delbasis 
eingebroehen und hat te  die Dura der mittleren Seh£delgrube destruiert. 
Mit einem Zapfen drang das Neurofibrom au~erdem in das Gehirn ein. 
Den N. opticus hat te  das Gew~ehs verdr~ngt und abgeplattet. Der Visus 
konnte trotz Dekompression des Sehnerven nicht erhalten werden. 

Ein anderer Pat ient  hat te  jahrelang einen Exophthalmus, angeblieh 
infolge eines Lymphangioms hinter dem Auge. Kurz naeh dem letzten 
Krieg entfernte man aus der reehten Flfigelgaumengrube eine fibrSse, 
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mit einer Trigeminusfaser zusammenh/~ngende Geschwulst. 7 Jahre 
spKter --  der Mann litt  auch unter epJleptischen Anf/illen -- verschlim- 
mer~e sich der Exophthalmus, und es t ra t  eine schmerzhafte, nicht 
entzfindhehe Wangenschwellung auf. Auch paratonsill/~r entdeckten 
eine VorwSlbung. Bei einer Revision der genannten Gegenden exstirpier- 
ten wit aus der Orbita 3 und aus dem Spatium parapharyngeum einen 
weiteren Knoten. Histo!ogiseh sah der Histopathologe in allen Knoten 
dieselbe Struktur:  stellenweise viele Zellen, die zum Tell infiltrierend 
wuchsen. Daneben bestanden Zonen mit einem loekeren und 5dematSsert 
Bindegewebe, das partiell mit Blutungsherden durchsetzt war. 

Zu der RSntgenuntersuchung sei noeh erw/~hnt, dab sich die Tumor- 
knoten wie auch eigentfimliehe Fibrosen der Halsweichtefle gut darstellten. 
Daneben erkannte man ausgedehnte Knochendestruktionen im Bereich 
der KieferhShle. 

Die Neurofibrome sind im Gesieht mitunter  mit lymphatischen 
Aneurysmen vergesellschaftet. S~GL~TON U. Mitarb. (1963) besehrieben 
einen derartigen Fall, bei dem die Ver~nderung vor dcm Ohr und an der 
Schl~fe sa$. Die Kiefer kSnnen bei Kindern deformiert werden. 

Die Diagnose 1/~I3t sieh sehon auf Grund der klinischen Befunde 
stellen. Was die feingeweblichen Befunde anbelangen, so werden nicht 
immer auf Anhieb die nervSsen Elemente gefa6t, so da$ die Diagnose 
, ,Fibrom" lautet, worauf ZA~Gr (1955) hinwies. Letzteres diirfte bei 
den solit/~ren Formen besonders der Fall sein. 

Therapie. Die Excision ist die Methode der Wahl. 
Die maligne Variante ist selten. Es fKllt bei der bSsartigen Neuro- 

fibromatose auf, dal~ das Gewebe weicher als bei der gutartigen Form ist. 
Histologiseh kommt die BSsartigkeit mit Zell- und Kernatypien zum 
Ausdruck. Zahlreiche Mitosen lassen keinen Zweifel an der Diagnose 
,,malignes Neurofibrom" aufkommen. 

Bei einem der F/~lle tier Klinik metastasierte die Geschwulst in das 
Sternum. 

Die Ge/@geschwi~lste 
Der Glomustumor (Glomangiom) 

Die Tumoren des Glomus caroticum oder tympanicum sind dem 
It570-Arzt bekannter als die hier zu erSrternde, mitunter  nicht leicht ein- 
zustufende Gesehwulstart. Glomustumor ist nieht immer Glomustumor 
gleichzusetzen, Die gemeinhin als Glomustumoren bezeichneten Gebilde 
des Halses oder Ohres entstammen nichtchromaffinen Paraganglien, sie 
werden deshalb auch oft, namentlieh im angelsi~ehsisehen Schrffttum, als 
Paragangliome rubriziert. 

Der Prototyp des andersartigen Glomustumors sitzt an der Haut  und 
5fters auch unter Fingern~tgeln, letztere bei den Dermatologen als sub- 
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unguale Glomustumoren bekannt. Sie stimmen feingeweblich mit den 
zuvor erw/~hnten Neubildungen mehr oder weniger fiberein, haben aber 
eine andere Histogenese. Sie stellen Neoplasien der Gef&Belemente 
arterio-venSser Anastomosen dar. Itistologisch bestehen zwischen den 
Glomangiomen und den nachfo]gend beschriebenen Hi£mangiopericyto- 
men enge Beziehungen, aber auch einige Unterscheidungsmerkmale. 

Die Glomustumoren der Haut  sind soht~re, ab and zu auch multiple, 
weiche, erbsengroBe Gebilde yon bl~ulieh-rStlieher Farbe. Sie sollen sich 
5fters nach einer Traumatisierung bilden. Typisch ffir sie ist eine unge- 
wShnhche Schmerzhaftigkeit, besonders bei taktiler Reizung. Hinsicht- 
lich der Struktur kennt man einen vascul~ren und soliden Typ, wobei 
letzterer durch groBe kubisehe und epitheloide Elemente ausgezeichnet 
ist. Auf die Hautglomustumoren gehen wir nicht welter ein. 

Die im Schrffftum bekanntgegebenen Glomustumoren bzw. Para- 
gangliome des Gesichtssch~dels hat ten verschiedene Lokalisationen: In 
der Nase und den NebenhShlen, am harten Gaumen und an der Wange. 

Ob es sich bei den Glomustumoren dieser Lokalisation um Anpas- 
sungshyperplasien im Sinne Bff~G~LE~S, um eGhte Geschwfilste oder 
eine Dysontogenie handelt, lassen wir dahingestellt. 

Bei den hier besonders interessierenden Fiillen mit Sitz des Tumors 
in der Nase war deren Lumen weitgehend durch weiehe bzw. derbe 
bl/~ulieh tingierte Masse, teils polypSs gesta]tet, weitgehend verlegt. Bei 
der Patientin yon PA~TOZOPOVLOS (1965) besa$ die Geschwulst einen 
Epithelfiberzug, ihre Oberfl~che war daher glatt und night ulceriert. 
MonA~ (1962) stellte eine alas Gesehwulstgewebe umgebende Binde- 
gewebshfille lest, welche stellenweise fleisehige Massen durchbrachen. 

Der G]omustumor, den der griechisehe Autor besehrieb, ging yon 
der unteren Nasenmuschel aus. MOl~A~ (1962) erkannte bei der Opera- 
tion, dab die Neubildung aueh einen Tefl der benachbarten KieferhShle 
einnahm. 

Unterschiedlieh waren die histologisehen Befunde. MOI~AN (1962) 
sah eine organoide Struktur:  ]~undliehe Formationen aus Zellen mit 
he]lem Cytoplasma und dunkel gef/~rbten rundlichen Kernen, welehe yon 
einem fibroangiSsen Netzwerk umgeben waren. In letzterem ]ieBen sigh 
dureh Spezialf&rbung Reticulumfasern aufdecken. Es konnten viele 
GefgBe beobachtet werden. Demnach ghnelte das Gewebe dem eines 
Paraganghoms. Man stuff diese Geschwulst am besten als Kombina- 
t ionstyp zwischen die epitheloide bzw. solide und die angiomatSse Form 
der Glomustumoren im Sinne MASSONS Gin. 

PA~TAZOPOVLOS (1965) konstatierte hingegen einen Aufbau /~hnlich 
dem Hamangiopericytom. Um die stark prolifGrierten Capillaren beob- 
achtete man lockeres Bindegewebe mit Endothelien und Elementen, 
die als Perieyten zu deuten sind: rundliche, intensiv gef£rbte Zellen. 
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Die Glomustumoren in der Nase t raten bei Frauen auf (Alter 45 und 
89 Jahre). Die Anamnese dauerte 1 Jahr  bzw. 3 Jahre  his zur Behand- 
lung. Im Vordergrund standen heftige Nasenblutungen und bei der 
Patientin yon PA~TAZOPOULOS (1965) eine ~uSergewShnliche Sehmer- 
haftigkeit der Geschwulst. 

Die anderen oben erw~hnten Glomustumoren des Gesichtssch~dels 
wiesen keine weiteren pathognomischen Merkmale auf. FRENKEL (1965) 
konnte die abgekapselte Geschwulst, die sich zwischen Mundvorhof, wo 
eine normale Schleimhaut den Tumor bedeckte, und dem Jochbogen 
ausbreitete, mfihelos beseitigen. 

Die Diagnose sichert der Pathologe. Der Kliniker kann nur einen 
Fingerzeig erhalten, wenn selbst kleine Tumoren auSerordentlich 
sehmerzen. 

Die Behandlung hat  die Beherrschung der Blutungen und die Ex- 
stirpation der Gesehwulst zur Aufgabe. Bei ausgedehnten Tumoren -- 
der RSntgenbefund zeigt zwar eine Verschattung, abet niche, ob Aus- 
l&ufer in Knochen vorhanden sind --  empfiehlt es sich, vor Angehen der 
Glomusgeschwulst die A. carotis ext. zu drossein oder ligieren. Jeder 
zus~tzllche Blutverlust sollte vermieden werden. Weiterhin mfissen 
Blutkonserven bereitgestellt werden. 

Bei kleinen Glomustumoren kann man sich mit  dem Zugang nach 
CALDW]~LL-Luc begnfigen. Handelt  es sich um grSSere, der Ausdehnung 
nach schwer zu beurteflende Tumoren, dann legt man besser mittels 
Schnitt nach MovRE oder ZA~GE den Knochen frei und stellt die Ge- 
schwulst, bevor man sie exstirpiert, dar. 

Die Prognose der Glomustumoren im Gesichtsschiidel ist gut. Von 
Metastasen, Rezidiven und malignen Entar tungen wurde bisher im 
Schrift tum nichts beriehtet. 

Das H~mangiopericytom 

Synonyme: Peritheliom, Peritheliosarkom, perivaseul~res Sarkom, 
Adventitiasarkom, Adventitiom, H~mangioperitheliom, peritheliales 
Angiosarkom. 

Unter  den bisher publizierten 63 F&llen yon It~mangiopericytom 
befanden sich insgesamt 6 dieser Gesehwiilste, welche im Gesichts- 
schiidel, vor allem im Siebbein und in der Nase lokalisiert waren. 

Der Name Pericytom wurde yon STOVT U. Me,RAY (1942) fiir Neu- 
bildungen aus proliferierenden Capfllaren und aus Ansammlungen yon 
Pericyten (dutch Silberimpr&gnation erstmals yon ZI~MnRMAN~, 1923, 
dargestellte, schmale l~ngliche Zellen mit zahlreiehen, ganz oder teflweise 
die Capillaren umgreifenden Forts~tzen) zusammengesetzt. Die Abstam- 
mung der Pericyten yon indifferenten Adventitiazellen mit der MSglich- 
keit einer Weiterentwicklung in glatte Muskelzellen wird diskutiert. 
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Die den Gefg~gesehwtilsten zugeh6rigen Hgmangioperieytome kern- 
men meistens ira subeutanen Fettgewebe, im Uterus, Retroperitoneum, 
Mediastinum nnd Skelet, seltener in anderen Organen, darunter auch die 
Zunge vor. Bei gleiehem Befall der Gesehleehter sind alle Altersgruppen 
vertreten mit Uberwiegen der Patienten im 4.--6. Lebensjahrzehnt. 

Bei den bisher beobachteten 6 I-Igmangiol0erieytomen des Gesichts- 
schgdels -- 3 der Kranken waren Frauen -- standen die Patienten im 
3.--4. Lebensjahrzehnt. 

Im allgemeinen ist dasI-Iamangioperieytom eine gutartige Gesehwulst. 
15 bis etwa 40°/0 der Gesamtzahl zeigten ein bSsartiges Verhalten. Die 
Tumoren rezidivieren lokal und setzen Metastasen in den regiongren 
Lymphknoten, in der Lunge, Leber, Haut und in das Skelet. 

Makroskopiseh handelt es sieh bei den tt~mangioperieytomen der 
Nase und der Nebenh6hlen um weiche, stark vaseularisierte Gebilde. 
Sie sitzen in der Nase am Septum, an der Seitenwand und am I)aeh: 
gestielte und polypSse Tum oren. P ~ L  entdeekte aul~er in der Nase im 
Oropharynx eine derartige Gesehwu]st. 

In den NebenhShlen treten die tIgmangiopericytome vorwiegend im 
Siebbein auf. Bei Exteriorisation breehen sie in die Orbita oder in die 
NasenhShle ein. Im letzteren Falle verdrgngen sie die seitliehe lqasen- 
wand nach median. Im fortgeschrittenen Stadium usurieren sie auch deren 
Knochen. Gefghrlieh sind die ZerstSrungen im Berdch der Lamina 
eribrosa. 

Im Vordergrund der Klinik stehen die oft bedroh]iehen Blutungen 
aus der I~ase und die Zeichen einer Iqasenokklusion. Die Gesehwfilste 
wachsen langsam. Dauer der Anamnesen: 2--12Jahre.  Allmghlich 
dringen sie in den Epipharynx ein und senden einen Zapfen in den 
Rachen, der hinter dem Velum sichtbar ist. Uber Sehmerzen wird kaum 
geklagt. 

Die R5ntgenbefunde besagen nicht viel. Wir finden auch bei diesen 
Geschwiilsten Verschattungen der betroftenen ItShlen und Knoehen- 
destruktionen. 

Itistologisch ist dem Hgmangioperieytom eine Proliferation oftener 
oder okku]ter Capillaren eigen, die yon Bindegewebe und den Pericyten 
umgeben sind. Letztere sind epitheloide oder spindlige Zellen, die um 
GefgBe gruppiert sein kSnnen. Wertvoll ist die Darstellung der GefgB- 
wgnde dureh Silberimpr~gnation. 

Trotz kliniseher Gutartigkeit waehsen manche Hgmangiopericytome 
stellenweise infiltrierend. Der Mitoseindex ist unterschiedheh, und wie die 
Anaplasie und die Kernpolymorphie, kein verlgBliehes Kriterinm beziig- 
]ich einer Malignitgt. 

Die differentialdiagnostischen Bemiihungen haben in erster Linie 
die Aufgabe, das Vorliegen eines Glomustumors auszuseh]ieBen. Wichtige 

Arch. klin. exp. Ohr.-, l~as.- u. :Kehlk.tteilk., Bd. 187 (KongreBbericht 1966) 11 
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Unterscheidungsmerkmale sind: 1. Der Glomustumor besitzt eine 
organoide Struktur mit scharf abgegrenzten Blutr~umen. 2. Im Haman- 
giopericytom finden sich nie l~ervenfasern. 3. Das retikul/~re Fasernetz 
des Glomustumors ist nur kfimmerlich entwickelt. 4. Der Glomustumor 
sehmerzt. Beim H/~mangiopericytom durchdringen schlieBlich die 
Endothelien die Basalmembran der GefaJ]e. Nach FALL~gW (1963) soll 
es sich beim H~mangiopericytom nicht um eine Sonderform des Histio- 
cytoms h~ndeln. 

Metastasen wurden bisher bei den Gesichtssch£delh&mangioperi- 
cytomen nicht beobachtet, aber Lokalrezidive. 

Von einem malignen H/~mangiopericytom des Gesichtssch/idels be- 
richtete MUlZASt{I~A (1961). Das vierj£hrige Kind starb bald naeh einer 
Operation an einer Kachexie. 

Die Therapie besteht in einer Exstirpation im Gesunden. Die er- 
krankte HShle wird breit aufgedeckt -- am zweckm/~Bigsten nach 
Mo~g~, wenn die lokalen Verh£1tnisse un/ibersichtlich sind --, und man 
tr/~gt zun/~chst die Geschwulst mit einer Drahtschlinge ab und verkocht 
die Ursprungstelle. 

Manche Autoren bestrahlen im Hinblick auf die Rezidivneigung 
nach; es wird dabei auch Radium verwendet. Die Zukunft wird lehren, 
ob die moderne Supervolttherapie bei diesen Tumoren Besonderes leistet. 

Das tt/~mangiom 

Die, histologiseh gesehen, in der Regel gutartigen H/~mangiome haben 
ffir den HNO-Arzt und ffir den Kieferspezialisten eine andere nosolo- 
gische Bedeutung als ffir den Dermatologen oder f~r den Radiologen. 
Wahrend sich letztere vorwiegend mit den Blutschw£mmen der Haut 
zu besch/~ftigen haben, m/issen die Obengenannten mitunter ausgedehnte 
subcutane und intraosse~re H~mangiome behandeln. Hierbei spielen 
kosmetische Belange weniger eine Rolle. Die Indikation zu einem aktiven 
Eingriff ist oft vital wegen lebensgef&hrlicher Blutungen, z.B. nach 
Zahnextraktionen oder nach Anoperieren infolge Verkennung der Be- 
funde. Die Fortschritte der Neurochirurgie und der Angiographie trugen 
das ihre dazu bei, da~ die Blutgef/~Bgeschwfilste eine zus£tzliche Be- 
deutung erlangten. 

Die Hiimangiome der Haut 

Sie sind am bekanntesten, schon wegen des Sitzes an der KSrper- 
oberfl/~che. Iqach MA~TI~ u. Mitarb. (1961) werden die Hauth/~mangiome 
am zweckm/~Bigsten in folgende Gruppen unterteilt : 

1. Das Haemangioma capillare. 
2. Das Haemangioma cavernosum (kombiniert mit dem capill~ren 

Angiom oder einem Naevus flammeus). 
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3. Der Naevus flammeus (lateral bezfiglich der Medianebene gelegen). 
4. Laxmal (Naevus Unna usw. median am KSrper sitzend). 
5. Das Haemangioma stellatum. 
6. Das tIaemangioma varieosum (oft mit arteriovenSsen Fisteln und 

mit lokalem Riesenwuchs kombiniert). 
Ffir die Klinik ist wiehtig, dab die Blutgef~13geschwfilste der t laut  

mit Angiomen anderer Organe vergesellschaftet sein k6nnen. Wit kennen 
diese Syndrome unter den Namen bestimmter Antoren. So pflegen die 
Hauth£mangiome mit entspreehenden Ver~nderungen der Mund- und 
Nasenschleimhaut beim Morbus Osler verbunden zu sein, beim Syndrom 
naeh KAST-MAFPUCI sind Knoehen, bei dem naeh STuI~G~-W~B~g Retina 
und/oder Meningen beteiligt, beim Hippel-Lindau-Syndrom augerdem 
inhere Organe nnd Zentralnervensystem. Beim Klippel-Tr@nauny. 
Syndrom finden sieh zusgtzlich arteriovenSse Fisteln und lokaler i~iesen- 
wuehs. Man mug bei zentralen KieferhShlenh&mangiomen mit weiteren 
Angiomen, z.B. an der Retina (LADow u. Mitarb., 1964), reehnen. 

Das makroskopisehe Aussehen der I-Iauth/~mangiome variiert. Wir 
verweisen hinsiehtlieh Einzelheiten auf die einschl£gige Literatur. Es 
lassen sieh im groBen ganzen 3 Kategorien yon H£mangiomen zusammen- 
stellen: 1. Die eutan-tuber6sen Formen, 2. die eutan-subeutanen tubero- 
nod6sen und 3. die subeutan-nodSsen Formen. Wie die Namen besagen, 
liegen die Gesehwfilste in versehiedenem Niveau des Integumentes. Das 
zuerst genannte Gewgehs tritt als kleinapfelgroBer, dunkel-blaurot ge- 
f~rbter, sehwammig sieh anffihlender Tumor in Erseheinung. Eine Dureh- 
dringung des H/~mangiomzentrums mit Bindegewebe deutet auf eine in 
Gang befindliehe Involution hin. Die 2. Gruppe der Angiome sitzt mit 
Vorliebe in der t tant  fiber dicken Fettpolstern, z.B. an der Wange. Es 
handelt sich um pralLelastisehe, dunkelblaue Neubildungen. Die 3. Gruppe 
reieht mit ihrem Gewebe fief in die Subeutis. B1/~ulieh sehimmert das 
H£mangiom dureh die t taut  hindureh (I-ISFm~, 1962). 

Die zitierte Klassifizierung gibt sehon zum Tell den feingewebliehen 
Aufbau wieder. Das mitunter aueh raseh waehsende H~mangioma 
eapillare oder simplex besteht aus einem zellreiehen Gewebe mit vielen 
neugebildeten, die Capillaren naehahmenden Gef~13en. Die wuehernden 
Capillaren enthalten Endothel als Innenauskleidung. Bei besonders 
starker Entwicklung sprieht man yon einem H/~mangioma hypertrophi- 
cans. Inmitten der Gef~gkonvolute liegen spindelige Zellen in unregeL 
m/~13iger Anordnung mit seharf konturierten Kernen. Mitosen sind kaum 
zu sehen. Um die Gefgge ordnen sieh zahlreiehe argyrophile F£serehen 
an. Sie durehdringen aueh das zellreiehe undifferenzierte retikul~Lre 
Gewebe. v. ALBERTINI (1955) h/tlt letzteres fiir das Stammgewebe; es 
soll dem embryonalen gef£13bildenden Mesenehym verwandt sein. An 
der Peripherie dringt das Hi~mangiom infiltrierend wachsend in die 

l l*  
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Umgebung vor. Ein Verhalten, das sieh besonders bei der Exstirpation 
yon Blutsehwgmmen inmitten rein muskul~rer 0rgane (Zunge) naeh- 
teilig auswirkt. 

Von einem kavernSsen H/imangiom spricht man, wenn die mitein- 
ander in Verbindung stehenden Lichtungen der Gef/il?e weit siud. D/inne 
Septen durchziehen letztere. In den Laeunen erkennt man wieder als 
Wandbelag Endothel. Bei Bindegewebsproliferation und hyaliner Um- 
wandlung erreichen die Trennw/~nde stellenweise eine erhebliche Dicke. 

Als weiteren Typ kennen wir das t~ankenangiom. Viele gewundene 
Gef/ige, deren W/~nde vorwiegend aus glatter Muskulatur, aber auch aus 
elastisehen Elementen bestehen, geben diesem Blutsehwamm das Ge- 
pr/ige. Der Befund erinnert an das It~mangioma venosum, eine dick- 
wandige Variante des gewShnliehen H/imangioms. 

Man betraehtet die It/~mangiome als dysontogenetische Gebilde 
(,,fissurale Angiome"). Dasselbe gilt ffir die iibrigen Blutgef/iBgeschwfilste 
im Kopfbereich. Die Hauth/imangiome sind gewShnlieh sehon bei der 
Geburt vorhanden, sie waehsen noch w/ihrend des 1. Lebensjahres. Es 
folgt eine Phase des Stationgrbleibens und dann der Involution. 60°/o der 
eapilli~ren I-I/imangiome sind sofort naeh der Geburt zu erkennen, 
weitere 300/0 manifestieren sieh innerhalb des 1. Lebensjahres und nur 
10°/o erscheinen sp/iter im Leben (H~cKnR, 1964). Naeh PROPPE u. 
Nitarb. (1963) beobaehtet man bei 97--100°/0 der F/ille eine spontane 
Riickbildung. 

Die Dermatologen, Radiologen und die anderen Spezialisten, die 
vorwiegend die Angiome behandeln, befinden sich infolge des genannten 
Verhaltens der Blutschw/imme in einem gewissen Dilemma. Beim Klein- 
kind ist zu entseheiden, soll sofort etwas gesehehen oder die n/iehste Zeit 
abgewartet werden. Die Neigung zur Spontaninvolution hat zur Folge, 
dab bei jedem guten postoperativen oder -- radiologischen Ergebnis 
Skepsis hinsichtlieh des ,,post hoc -- propter hoc" angebraeht ist. DaB 
eine reine Strahlentherapie ein H/imangiom beseitigen kann, ist be- 
kannt. Was nun aber Bedenken veranlagt, sind die Ergebnisse einer 
Recherche yon W~ICKE~ (1962). Bei einem Drittel der Patienten mit 
einem Schilddriisenkrebs waren Brust oder ttals 3--17 Jahre zuvor im 
Kindesalter mit Herddosen zwischen 200 und 300 r bestrahlt worden. 
Bei manehen Speieheldrfisen, Rachen- oder anderen Carcinomen stellten 
versehiedene Autoren gleichfalls fest, dab R6ntgenbestrahlungen voraus- 
gegangen waren. Darunter befanden sich auch Patienten, die ein tI/~m- 
angiom batten. 

Diese naehteiligen Folgen einer It/~mangiombehandlung mittels 
g6ntgenstrahlen veranlagt uns, einer zun/~chst abwartenden IIaltung 
das Wort zu reden. Falls eine radiologisehe Magnahme wegen eines 
raschen Waehstums und ungfinstigen Sitzes des Blutsehwammes er- 
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forderlieh wird, mug man mit dem Strahlentherapeuten Riiekspraehe 
nehmen. Unter Umstinden kommt eine moderne Therapie ohne Seh~di- 
gung des umgebenden Gewebes in Betraeht. Im fibrigen lassen sieh die 
Himangiome entweder operieren oder mit Verfahren der Dermatologen 
(Vereisung, Injektion sklerosierender L6sungen usw.) angehen. 

Auf das Fiir und Wider der Behandlungsweise der tIaut/~rzte kann 
hier nicht naher eingegangen werden. Wir sahen bei Anwendung eines 
Zick-Zaek-Schnittes sparer in der Gesiehtshaut kaum Narben nach der 
Exstirpation yon tIimangiomen. Es empfiehlt sieh bei grSBeren Ge- 
sehwtilsten die Beseitigung in Etappen vorzunehmen. Das Tumorgewebe 
1/£gt siGh bei eapill~ren H/£mangiom stiiGkehenweise mit einem feinen 
Z/~ngchen wegzupfen. Mitunter hat man den Eindruek, Binde- oder Fett- 
gewebe und nieht ein H/~mangiom zu exstirpieren. 

Im Gegensatz zu den grogen Itimangiomen des Mundbodens oder des 
Meso-Hypopharynx, die mit dunkelblau gef/~rbten Zapfen in das Lumen 
der It6hlen hineinragen, sieht man in den Wangenweichteilen und in der 
Parotis seltener kavernSse I-I/~mangiome. Auger dem Angioma capfllare 
eetatium (Teleangiektasien), eapillare et venosum ealeificans, dem 
Angioma raeemosum venosum, haben wit es gelegentlieh mit dam Angio- 
ma arteriovenosum aneurysmatieum zu tun. Letztere kommen am h/~ufig- 
sten im I-Iirn bzw. im Seh/idelinnern vor und verursachen mitunter 
spontane Blutungen, eine symptomatisehe Epilepsie oder andere eere- 
brale Erseheinungen. 

Der Diagnosgiker hat bei den extrakraniellen Angiomen immer zu 
priifen, ob die Blutgefiggeschwulst -- in der Regel ein kavernSses 
H/imangiom -- sigh auf die Weiehteile besehr/~nkt oder mit einem Teil 
in die Orbita oder in das Schidelinnere hineinreicht. Die Angiographie 
wurde zu einem unentbehrliehen Hilfsmittel der Diagnostik. Man erh/~It 
wohl beim Pressenlassen, bei Tieflagerung des Kopfes usw. bezfigheh 
der Kommunikation mit unsiehtbaren Himangiomteilen Fingerzeige. 
Bei einer Knoehenbeteiligung sieht man auf der Ubersichtsaufnahme 
auch entsprechende Ver/~nderungen. Aber erst die Darstellung mit einem 
Kontrastmittel kl/irt den Sachverhalt. Da aber die abfiihrenden Venen 
mitunter weir und die zufiihrenden Arterien diinn sind, so reieht die 
Carotisangiographie nieht immer aus. Man muB das Gef/~Bkonvolut 
punktieren und das Kontrastmittel auf diese Weise direkt inkorporieren 
(Is]ro~T, 1962). 

Die yon V~c~ow als Rankenangiome bezeiehneten arterioven6sen 
Himangiome mit ihren vielen weiten zu- und abf~hrenden Gef/igen und 
einem Konvolut in der Mitre sitzen am Sehidel, vor allem im Areal der 
A. temporalis, maxillaris, faeialis, ophthalmica oder oecipitalis. Die 
lokalen Ver/~nderungen sind eindeutig (auf Druek naehgebende, sGhwir- 
rende VorwSlbungen, Gefigger/£usehe usw.). 
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Die Lage an der Oberfl/iche birgt die Gefahr in sich, dab bei Ver- 
letzungen starke Blutungen auftreten. Es kann daher nieht generell auf 
eine Behandlung verzichtet werden. Man ist heute allgemein der An- 
sieht, dab diese H/Lmangiome am besten operiert werden. Die Ligatur 
der A. carotis ext. stellt iibrigens wegen der Verfleehtungen der HI/~m- 
angiome mit vielen Gef/~gbezirken eine unzul/~ngliehe Behandlung dar. 

Bei einem pulsierenden Exophthalmus und bei anderen Zeichen yon 
seiten des Auges (Visnsverfa]l) handelt es sieh nm Prozesse, welehe anf 
die Orbita iibergegriffen haben bzw. yon hier ausgingen. Diese Patienten 
geh6ren in die Hand des Augenarztes. 

Die Prognose der solitgren Hauthgmangiome ist nach dem, was wir 
darlegten, als gut zu bezeiehnen. Maligne Entartnngen gibt es kaum. 

Bei ausgedehnten H/~mangiomen sollte man aber mit der Vorhersage 
des weiteren Verlaufs vorsiehtig sein. Ga]3KA (1958) publizierte einen 
Fall, bei dem zuerst nur ein umsehriebenes I-Iauth~mangiom am Nasen- 
fliigel bestand. Trotz wiederholter Operationen und Bestrahlungen wu- 
eherte die Gesehwulst in den Ober- and Unterkiefer ein. Der Junge 
erblindete sehlieglieh und erlag dem Blutsehwamm, der terminal in die 
vordere und mittlere Seh/~delgrnbe eingedrungen war. Feingewebliehe 
Untersuehungen liegen erkennen, dab sieh das kavern6se I-I/~mangiom 
naeh und naeh zu einem proliferierenden H/imangioendotheliom um- 
gewandelt hatte. Dieser Verlanf sollte veranlassen, nieht spontan sieh 
zur/iekbildende H/~mangiome gugerst radikal anzugehen. 

Das H~imangiom der Parotis 

Ein ~hnliehes Verhalten wie das Hant- zeigt das ParotisMmangiom, 
in dem es bei der Gebul~ oft sehon vorhanden ist oder in der friihen 
Kindheit erseheint. 

Die Diagnose dfirfte keine groge Schwierigkeiten bereiten. Einmal 
handelt es sich nm Gesehwfilste, die praktisch angeboren shad. Andere 
Parotistumoren beobaehtet man kaum in diesem Alter. Znm anderen 
geben Palpations- und RSntgenbefund gewisse Hinweise. Typiseh ist die 
feste Verankerung des Hi~mangioms im Dr/isenparenehym. In der Tiefe 
lassen sich die Grenzen nicht ertasten. Auf dem RSntgenbild sieht man 
keine Phlebolythen, aber einen deutliehen Sehatten durch die blutreiche 
Geschwulst. 

Differentialdiagnose: Sarkom, Lymphangiom, Cyste. 
Die Behandlung ist nicht einfaeh. Wenn man bei weiterem Wachstum 

nicht li~nger abwarten will, kommt nur eine Operation in Betracht. 
Manche Autoren berichteten zwar yon einem guten Ergebnis einer 
VerSdungsbehandlung (WOLFE, 1962). Uns erseheint aber im Hinblick 
auf den Facialis eine ehirnrgische Beseitigung sieherer. Man mug be- 
denken, dab bei jeder tIiimangiomoperation mit einem gewissen Blur- 
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verlust zu recbnen ist. Sauglinge sind gegenfiber ]etzterem besonders 
empfindlich. Wenn es der Allgemeinzustand riskant erseheinen ]i~[~t, 
stellt man die Operation besser bis nach dem 1. Lebensjahr zuriiek. 

Die Ausl6sung der Facialisfasern aus dem Itamangiomgewebe geht 
mit  jeweils einige Minuten anhaltenden Blutungen einher. Klemmen 
dfirfen nicht angelegt werden, wenn die Gef~ti~e an den ~Nervenfasern 
barren. Wenn die Facialisaste blutig imbibiert sind, ]assen sie sich nicht 
leicht identifizieren. Die technisehen Sehwierigkeiten entstehen somit 
weniger dutch anatomisehe Eigenheiten. Der N. faeialis ist beim Klein- 
kind fast so dick wie beim Erwaehsenen. Man hat  aueh keine Mfihe, an 
der Seh£delbasis den Stature aufzufinden. 

Es sei noch erwahnt, dal~ sieh die Hi~mangiommassen direkt dem 
Facialis anlagern und mit  ihm ziemlich lest verbunden sind. Die Binde- 
gewebsfasern k6nnen oft nut  unter  Aufbietung einer gewissen Kraf t  zer- 
rissen werden. 

Es ist daher versti~ndlich, da~ in der Literatur  relativ hohe Quoten 
yon permanenten l~acialissehi~den und fiberdies eine beachtliche Morta- 
lit~tt verzeiehnet warden. 

WOLF~ (1962) stellte aus dem Sehrifftum die Zahl der im Kindesalter 
operierten Parotish£mangiome zusammen. Von 46 Kindern bat ten  11 
postoperat iv eine komplet te  Parese ~- 23°/0 . Die Mortalit~tsquoten er- 
reehnete er mit  4,3°/o. 5 der erfai~ten F£1le hat ten ein l~ezidiv des Parotis- 
hamangioms. 

Das primSre Oberkie]erhiimangiom 
Diese Angiome entwickeln sich zuerst im Knochen oder greifen auf  

letzteren yon der Schleimhaut bzw. anderen Weichteilen her fiber. I m  
fortgeschrittenen Stadium l i~ t  sich nicht mehr feststellen, yon wo der 
Blutschwamm ausging. 

Knochenh~mangiome sind selten. Naeh WYK]~ --  um nur einen 
Autor zu nennen - -  befinden sich unter  allen Knochentumoren nur 0,7°/0 
H£mangiome.  Von 1831 im amerikanischen Knochentumorregister  er- 
fal~ten Geschwfilsten entfielen 13 aufdie Angiome. WYK~ (1949) fiberblickte 
insgesamt 60 Sch~delknochenh~mangiome. Sie sa~en in der Sehi~de]- 
kalotte, in der Orbita, im Felsenbein oder im Keilbein. Keiner der yon 
ibm zus~mmengestellten F£lle hat te  eine Blutgef~l~geschwulst im 
eigentlichen Gesichtsschi~del. SMIT~ (1959) konnte hingegen aus der 
Literatur  29 F~lle sammeln, bei denen die Angiome sich in den Kiefer 
ausbreiteten. 10 davon hat ten ihren Sitz im Oberkiefer, im Proc. ~lveo- 
laris oder in der Kieferh6hle. Bei 2 Patienten bestand gleichzeitig ein 
H~mangiom im Unterkiefer und in der ~Tase. 

Die intraosse£ren t t~mangiome gehen yon den Gef~Ben des Periostes, 
Markes oder des Knochens selbst aus. 
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Die Geschwiilste sind gef/~hrlich, weil sie 5fter anoperiert werden. 
Lange wachsen sie latent und durchsetzen allmahlieh die Knoehen. Ihre 
Existenz wird evident, wenn die Grenzen der Knochen durchbroehen 
oder Z~hne verlagert werden bzw. sieh lockern. 

Haben die Tumoren die Schleimhaut der Nasen- und KieferhShlen 
durchbroehen, dann verursaehen sie Blutungen. Dasselbe grit ffir die 
Siebbein- und die intranasalen Angiome. 

Makroskopisch handelt  es sich bei den Knoehenh~mangiomen um 
rStliche, ziemlich derbe Massen. Die Geschwulst zerstSrt naeh und naeh 
das Tr£gerorgan. Die Spongiosa versehwindet, die Corticalis wird ver- 
dtinnt und sehlie~lieh zerstSrt. Eine Knochenneubildung im Sinne der 
Spicu]ae kommt allem Anschein nach nnr in den platten Knochen des 
Gesichtsschadels, am Joeh- und Stirnbein zustande. 

Feingeweblich erkennt man die Strnkturen eines capill~ren oder 
kavernSsen H~mangioms. Aueh die Kieferh~mangiome kSnnen verSden 
(CxogxAs u. Mitarb., 1963) oder ossifizieren (ST~ICX~, 1965). 

Dehnen sich die Oberkieferh~mangiome aus, dann erscheinen sie 
aul~er in der Nase in den Wangenweiehteilen. Unten in der MundhShle 
pflegt die Bucht im oberen Vorhof ausgeftillt zu sein. Das Tumorgewebe 
ist derb. 

Besonders instruktiv ist der yon ST~ICK~s~ (1965) jiingst publizierte 
Fall. Der Patient  hat te  ein in die Orbita waehsendes 0berkieferh~man- 
giom, das aueh das Keilbein destruierte. In  der Nase erkannte man 
gleiehfalls unter den verdr£ngten Weiehteilen der lateralen Wand die 
Geschwulst. Das Besondere war, dal~ der Mann erblindete und schliel~lieh 
einem ttirnabseel], den eine Meningitis begleitete, erlag. Die Gesehwulst 
hat~e die Seh~delbasis im Bereich der Lamina eribrosa zerstSrt. 

Selten ist das Joehbein Sitz eines Knochenh~mangioms (WALK]S~ U. 
Mitarb., 1965). Die Gew~ehse bewirken eine derbe, langsam zunehmende 
Sehwellung des Os zygomaticum. Diese Ver~nderung -- 5fter bei Kindern 
beobachtet --  sehmerzt kaum. Mitunter wurde als Ursache ein Trauma 
besehuldet. Die tt~mangiome sitzen nahe dem Orbitarand. 

Das I~Sntgenbild der intraosse~ren tt~mangiome zeigt unterschied- 
liehe Befunde. Die bei Orbita- und I-Iirnangiomen anzutreffenden Ver- 
kalknngen, die Phlebolythen, fehlen. Die kleinen Verkalkungen im 
Gewebsgesehwulst kommen nieht zur Darstellung. Es herrsehen die 
Knoehendestruktionen vor. Sie prgsentieren sieh als eysten-, waben- 
artige bzw. multilokul~re Aufhellungen. Die Cortiealis dartiber ist 
papierdfinn. 

Die H~mangiome im Jochbein verursaehen gitterartige Strukturen. 
Das Muster ~hnelt einer groben Spongiosa. Bei Knochenneubildungen 
kommt das Strahlenbfindelph~tnomen zust~nde, das Aquivalent der 
Spieulae. 
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Die Behandlung besteht in der Exstirpation. tt~mangiome im flaehen 
Knoehen (Joehbein, Nasenbein usw.) lassen sieh miihelos exstirpieren. 
Die Blutung ist leieht zu beherrsehen. Die H~tmangiome stellen in 
diesen Gegenden umsehriebene Iterde dar. 

Anders liegen die Verh£1tnisse bei den intraosse£ren Oberkiefer- 
h£mungiomen. Welehe Gefuhren drohen, ergibt sieh aus dem Umstand, 
dug naeh Zahnextraktionen sofort die Mundh6hle roller Blur ist und 
die It/~mmorrhagie kaum gestillt werden kann. Auger einer festen Kom- 
pression der Wunde sind alle Mittel unzureiehend. 

Bei der Exstirpation mfissen daher alle Vorkehrungen fiir einen sofor- 
tigen Blutersatz getroffen werden. Die A. earotis ext. sollte ligiert 
werden, wenn aueh die grogen tI£mangiome noeh uus underen Gef~g- 
bezirken mit Blur gespeist werden. 

S~ITH (1959) beriehtete, dug 4 der yon ibm erfugten F£11e mit einem 
Kieferh~mangiom ad exitum kamen. L~'~D~A~N stellte bei 22 F~llen 
der Literutur gleichfulls eine Mortalitgt von 96°/0 fest. 

Die Hgmangiome der Nasen- and NebenhShlenweichteile 

Die Verteilung der auf verschiedenen Gebieten im Gesiehtssch/~del 
und iiberhaupt in unserem Fach vorkommenden tI~mangiome ist aus 
einer Statistik yon Mov~InR-K~-~ u. Mitarb. (1964) zu ersehen. W/~h- 
rend 10 Jahre behandelten diese Autoren in ihrer Klinik insgesamt 
22 F~ille. Die H£mangiome verteilten sie wie folgt : Nasenh6hle 4 Angiome 
(untere Musehel 1, Septum 3), Parotis 1, Mundh6hle 10 (Wange innen 2, 
Zunge 4, Gingiva 1, Lippen 3), Pharynx-Larynx : 6, £uBerer Geh6rgang 1. 
In  dem Krankengut  anderer Kliniken diirften sieh diese Lokalisationen 
im ullgemeinen/~hnlich verhalten. 

Bei prim/trem Sitz an der Nasensehleimhaut, dasselbe diirfte fiir die 
SiebbeinMmungiome gelten, kann es eine Zeitlang duuern, bis die riehtige 
Diagnose gestellt wird. Die Epistaxis ist dus Leitsymptom. Wenn bei der 
Rhinoskopie zun£ehst die Gesehwulst mit ihren fleischigen Massen nieht 
zu sehen ist, dunn wird in der Annahme einer banalen Nasenblutung 
so lunge tamponiert, his eines Tages uuff£11t, dab das Gewebe am Septum 
oder an einer Nasenmuschel keinen Sehleimhautiiberzug uufweist. 

Die Probeexcision ergibt dann die Diagnose H/tmangiom. BRaVN 
(1957) schilderte uusfiihrlich den Befund eines Rankenungioms, das allem 
Ansehein naeh yon lateral her in die KieferhShle eingebrochen war. 

Wir huben es bei diesen Prozessen mit prognostiseh giinstigeren Er- 
krunkungen zu tun, weft bei den SchMmhauth~mangiomen die Knoehen- 
destruktionen rdeht so ausgedehnt sind. 

Bei einer Operation empfiehlt es sieh jedoch, uuf jeden Fall das 
Gebiet des Tumors breit mittels eines Schnittes naeh MovR~ oder ZANG~ 
uufzudeeken, damit die Blutstillung sicherer ist. 
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Differentialdiagnostisch sind die angiomatSsen Granulome,  vor allem 
am Septum,  abzugrenzen.  Es hande l t  sich hierbei n icht  u m  echte Ge- 
schwtilste, sondern u m  Entzf indungsprodukte .  

Die aneurysmat ische  Knochencys te  

Synonyme: Atypischer subperiostaler Riesenzellentumor, benigne Knochen- 
cyste, Hamangiom des Knochens. 

1942 schilderten JA~F~ und LIc~E~s~]~I~ erstmals einen Knoehenprozel3, der 
mit einer blasigen Auftreibung der ~u~eren Kontur einherging. Wegen dieser Ver- 
~nderung gebrauehten sie die Beifiigung ,,aneurysmatiseh". Nach Durehbohren der 
diinnen Bedeckung stieBen sic auf einen mit Blur bzw. einem blutreichen Gewebe 
angefiillten umschriebenen Herd, so dal3 die weitere Kennzeiehnung Knochencyste 
ihnen treffend erschien. 

Bis 1958 kannte man nur an den Extremit~ten, vor allen] nahe den Epiphysen, 
lokalisierte aneurysmatische Knochencysten. Zu jener Zeit publizierten B E ~  
u. Mitarb. (1958) den ersten Fall mit Sitz im Kopf, und zwar am Unterkiefer. 

Wir fanden nur 2 F~lle, bei denen die Knoehencysten im Oberkiefer sai]en. 
VIAN~A u. Mitarb. (1962) beobachteten bei einem Patienten nach Zahnextraktionen 
eine schmerzlose Schwellung des harten Gaumens. An dieser Stelle sahen sie auf 
dem R6ntgenbild multiple Osteo]ysen mit feinen knSchernen Septen. 

Bei der Operation erkannten sie einen Herd mit blutreichem Gewebe. Fein- 
geweblich sah man ein vaseularisiertes Stroma, osteoide Trabekel und Riesenzellen. 

Y~I~GTO~ u. Mitarb. (1964) schilderten anscheinend den ersten F~ll, bei dem 
eine aneurysmatische Knoeheneyste mit einem Riesenzellgranulom vergesellschaftet 
war. Eine 48 j~hrige Frau bemerkte 5 Wochen vor Aufsuchen des Arztes eine zuerst 
schmerzlose Sehwellung der rechten Wange. W~hrend der letzten Zeit nahm die 
Schwellung rapide zu und zeigte eine leichte Schmerzhaftigkeit. In der Fossa canhla 
bestand eine umsehriebene Masse yon der Gr6Be einer Kirsehe, die bei der Palpation 
eine kautschukartige Konsistenz erkennen lieI~. Die Sehleimhaut war bier erythe- 
matSs ger6tet. R6ntgenologisch konnte an der Kieferh6hlenvorderwand ein Weich- 
teilschatten n~chgewiesen werden. M6glieherweise bes~anden auch Knoehenver- 
~nderungen. 

Bei der KieferhShlenoperation deckten die Verfasser eine rStliche, nieht ab- 
gekapselte Geschwulst auf, die in die Knochen der vorderen und unteren Sinuswand 
eingebrochen war. Aueh die Wangenweichteile waren in den Prozel3 mit einbezogen. 

Histologischer Befund: Reifes Bindegewebe mit zahlreichen mehrkernigen Riesen- 
zellen und erweiterte vaskul&re Hohlrgume bestimmten den Aufbau. AuBerdem 
bestanden zahlreiche frische und alte Blutungen ins Gewebe. Wahrend die Corticalis 
Zeichen einer Arrosion bet, enthielt das Innere des Gebildes Herde aus osteoidem 
Gewebe. Nur wenige Mitosen und eine leichte Kernpolymorphie waren vorhanden. 

Die Genese dieser raren Gebilde ist unbekannt. J ~ F ~  u. LIC~T~ST]~I~ (1961) 
vermuten, dab sich die Cysten weniger aufdem Boden einer anderen Ver~nderung als 
im bisher gesunden Knochen bilden. 

Fiir die Morphologie sind die oben zitierten Befunde typisch, namentlich die 
Riesenzellen, welche man in erster Linie um Blutansammlungen erkennt. In  den 
Cysten -- J)~v~ u. LIC~TE~S~]~m (1961) spreehen yon einem ,,blood-pool" -- 
befinden sieh entweder Blur oder ein gefai~reiches Gewebe. Es herrschen erweiterte 
dfinnwandige CapiUaren vor. Die Zellelemente setzen sich auger aus den Riesen- 
zellen aus H~mosiderin beladene Phagocyten, endothelartigen Zellen u. a. zusam- 
men. Im Bindegewebe sind Trabekel aus neugebildetem Knochen eingestreut. 
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Die an den Extremit~ten oft rSntgenologisch nachweisbaren cystischen Auf- 
treibungen fehlen anscheinend am Gesichtssch~del. 

Differentialdiagnose: Riesenzellengranulom, Sarkom. 
Therapie: Kurettage. 
Prognose: Gut. 

Das Fibrom 

Die MesodermabkSmmlingen entstammenden, yore Peri- oder Para- 
dentinm ausgehenden Fibrome der Kiefer stehcn gew6hnlich zu den 
Z£hnen, namentlich den Molaren, in Beziehung. Der HIqO-Arzt sieht 
deshalb diese Gew£chse seltener als der Kieferspezialist, es sei denn, 
die Tumoren im Oberkiefer ziehen die Nase oder eine ihrer NebenhShlen 
in Mitleidenschaft. Die langsam wachsenden Fibrome finden sich ent- 
weder zentral im Knoehen, meistens des Unterkiefers, oder sitzen als 
halbkugelige Gebilde an der Peripherie der Kiefer. In der Regal haben die 
zentralen Fibrome bei der Diagnostizierung eine erhebliche Ausdehnung 
erlangt. Die des Unterkiefers treiben den Knochen unter Erhaltung der 
Corticalis auf. Die Oberfl£che kann polycyclisch vorgebuckelt sein. Auf 
dem l~Sntgenbild sieht man cystenartige Aufhellungen mit netzartig 
angeordneten Knochenb~lkchen (£hnlich den Saiten eines Tennis- 
sehl£gers). Wird in der Annahme einer Cyste (Adamantinom usw.) punk- 
tiert, dann laBt sieh nichts asph'ieren. Fleckartige Verschattungen sind 
inmitten des Prozesses bei Potenz der Hartsubstanzbfldung vorhanden. 
Feingeweblieh erinnert der Befund an den eines Zementoblastoms bzw. 
Dentinoms; bei Vorherrschen dieser Strukturen werden die Gebilde 
untcr diesem Namen rubriziert. 

Die Fibrome fanden sieh ]aut Schrifttum in reinen oder in ver- 
sehiedenartig zusammengesetzten Typen, z.B. als Anglo- bzw. Osteo- 
angio-fibrom am Alveolarfortsatz des Oberkiefers, im Oberkiefer mit 
Beteiligung des Sinus maxfllaris, in der Nase, ira ganzen Komplcx des 
Mittelgesichtssehadels, in der Parotis, sowie als kleine solit~re oder 
multiple Fibrome an der Wange (,fissuraleFibrome"), am hartenGaumen 
und Proc. alveolaris. 

Die Feinstruktur der Fibrome ist abwechslungsreich und nieht 
immer eindeutig (L]~I)~R, 1954). Man kennt weiche (zellreich, amorphe 
Grundsubstanz), harte (reichlich kollagene Fasern, gegenseitig dnrch- 
flochten ~ fascieul£re Variante), xanthomatSse, teleangiektatisehe und 
lymphangiektatische Fibrome (LA~G~, 1958). 

W~hrend die yore Mesoderm eines Zahnes bzw. eines Zahnkeimes 
abstammenden, eingangs erwahnten Fibrome vorwiegend bei jugend- 
lichen Patienten unter 40 Jahren vorkommen, beobachtet man die 
anderen Typen der Kieferfibrome auch bei alteren Personen. 

LEI)E~Ea (1954) berichtete yon einem primaren Siebbeinfibrom, 
welches im g]eiehseitigen Oberkiefer Ver£nderungen (Wangensehwellung, 
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Auftreibung des ulcerierten Alveolarfortsatzes, Nasenokklusion) ver- 
ursacht hatte.  Schon Jahre  zuvor bemerkte die 72jghrige Frau einen 
Exophthalmus,  Parhsthesien im Gesicht und einen Schnupfen. 

Die Gegend der linken KieferhShle war yon einem diffusen Sehatten 
eingenommen. Von den knSchernen Grenzen des Sinus maxillaris fehlten 
die Konturen,  auch zur Orbita hin. Es fielen au~erdem Defekte an der 
Seh£delbasis bis in N&he des Foramen occipitale magnum auf. Da die 
histologisehe Untersuehnung eines Stfiekehens Gewebe aus dem Alveolar- 
kamm den Verdaeht auf  ein Fibrosarkom ergab, so wurde in der Annahme 
einer Inoperabil i tgt  zuerst bestrahlt  (10400r). Naehdem sieh kein 
Effekt zeigte, kam der Verdaeht auf  eine Fehldiagnose auf. 

Typiseh ffir diese Art  yon expansiv waehsenden Tumoren im Massiv 
des Oberkiefers - -  dies gilt Mlgemein (siehe Abb. 10) - -  war die Diskre- 
panz zwisehen dem R6ntgenbefund mit  den fehlenden Knoehensehatten 
und dem tats~ehliehen Zustand:  Die seheinbar fehlenden knSehernen 
Trennw/inde bestanden noeh. Die Gesehwulst hat te  sie abet  als papier- 
dfinne Lamellen verdr/ingt und, was ebenfalls oft anzutreffen ist, im 
Bereieh der lateralen Nasenwand partiell destruiert. Der Knoehen der 
Kieferh6hlenhinterwand und des Orbitabodens fehlten teilweise. 

Es handelte sieh um ein zentral eystiseh erweiehtes Fibrom mit  unter- 
schiedliehem histologisehem Befund in den einzelnen Tumorzonen. 
Neben faserreiehem fibromatSsem Gewebe sah der Pathologe aueh 
Formationen mit  ehmm ,,unruhigen" Zellbild, d .h .  Zell- und Kern- 
polymorphien. Daft bei einer Stfickehenexeision leieht eine Verweehslung 
mit  einem Fibrosarkom aufkommen kann, wenn das zuletz~ erw~hnte 
Gewebe nut  untersueht wird, liegt auf  der Hand.  

Man mug bei diesen Oberldeferfibromen - -  differentialdiagnostiseh 
kommen Misehgesehwiilste auf Grund der klinisehen Untersuehung in 
Betraeht  - -  damit  reehnen, dab wie beim Falle yon LI~])]~Rw~ (1954) 
ganze Komplexe des Gesiehtssehgdels betroffen sin& 

Angiofibrome k6nnen aueh Knoehen enthalten. ]3~Rn_~D U. Mitarb. 
(1964) sahen bei einem 14j/~hrigen Mgdchen eine sehwer deutbare, eigen- 
~/imlieh verf/~rbte, derbe VorwSlbung vor allem der buecalen Pat t ie  des 
linken Alveolarfortsatzes. Die Z/~hne hat te  der mit  einer vaseularisierten 
Schleimhaut bedeekte Herd disloziert. RSntgenologiseh fand sich eine Ver- 
diehtung des Knoehens in der ganzen unteren Etage auger im Nasenbereieh 
und ein rundlieher Sehatten in der eaudalen H/~lfte der KieferhShle. Die 
Grenzen der KieferhShle fehlten im GebJet dieser Ver/~nderung. 

Die Probeexeision - -  bei der Gewebsentnahme blutete das M/idehen 
erheblieh - -  ergab ein Osteo-angio-fibrom. Da weitere krankhafte  Ver- 
/~nderungen vermigt  wurden und naeh einer Exstirpat ion ein erheblieher 
Defekt zurtiekgeblieben w/~re, so begniigten sieh die Autoren mit  einer 
laufenden Beobaehtung. Der Tumor ~nderte sieh sp/~ter nieht merklieh. 
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Als Raritgt  seinoch das Fibrom der Parotis erwghnt. Wir exstirpierten 
kiirzlich eine derartige Geschwulst. Sie saB im oberen vorderen Teil der 
Parotis. Im Gegensatz zu einer Mischgeschwulst hatte man schon bei der 
k]inisehen Untersuchung den Eindruck einer unscharf begrenzten und 
auf der Unterlage fixierten Geschwulst, was sich bei der Operation be- 
st~tigte: Das Gewebe war mit der Umgebung dureh Bindegewebsziige 
verbunden und yon der Wangenmuskulatur her in die Parotis ein- 
gedrungen. 

Die Schnittfl&ehe der mittels superfizieller Parotidektomie ent- 
fernten Geschwulst war weiBlich gef/~rbt, homogen. AuBen hatte sie eine 
Kapsel. 

Therapie der Fibrome : Exstirpation. 
Auf die myxomatSsen und ossifizierenden Fibrome gehen wir in be- 

sonderen Kapiteln n/~her ein. 

Das ossifizierende Fibrom (Osteoidfibrom) 

Andere Bezeiehnungen: Psammo-osteoidfibrom (G6GL), tumeur 
fibro-ost6oide h calcification atypique (BEI~JAMI~S), Osteoidoma (B]~cx), 
fibrous osteoma (P}IEMISTER U. Mitarb.), Psammoma (F~Y u. Mitarb.), 
Osteoidfibroma (S~I]~LT), Osteofibrom (AGAZZI u. Mitarb.). 

Die Geschwulst setzt sieh aus fibrSsen und osteoiden Elementen zu- 
sammen. PHS~ISTEI~ u. Mitarb. (1937) sprechen yon einem fibrSsen 
Osteom, wenn reifes Knochengewebe bei erheblieher Proliferation, yon 
einem Osteofibrom oder ossifizierenden Fibrom, wenn fibrSses Gewebe 
mit unreifem Knochen jeweils im Tumorgewebe iiberwiegt. 

Die Ansiehten fiber die Genese sind kontr/~r. Naeh GESCtlICXT~ u. 
COPELAND (1949) soll sich das ossifizierende Fibrom aus einem Osteom 
entwickeln. Man diskutierte als Ursachen ferner eine Fehlbildung oder 
ein Trauma (H~matom). Manche Autoren betrachten die bier zu erSr- 
ternde Ncubildung als Sonderform der fibrSsen Dysplasie. 

Makroskopisch handelt es sich um bis zu hfihnereigroBe, rundliche 
und scharf gegeniiber der Umgebung abgesetzte Gebilde aus einer festen 
bzw. brSckeligen, mitunter  auch schneidbaren Masse. Die Sehnitt- 
fl£chen erseheinen glatt, homogen, blaB, bei bestimmten Formen kleine 
Kalkpartikelchen oder Cysten (WIrSTI~OW, 1965) enthaltend. Aul~en 
umgibt den Tumor eine osteo-fibrSse Kapsel yon der Dieke einer Hiihner- 
eischale. 

Feingeweblich fgllt die Verfleehtung von fibrSsem und osteoidem 
Gewebe auf. In  dem anfangs proliferierenden, sp&ter sich verdichtenden 
Bindegewebe sieht man B/~nder aus spindeligen Zellen mit acidophilem 
Cytoplasma und rundlichen, intensiv angef&rbten Kernen. Mitosen fehlen 
praktisch. Typisch sind Einlagerungen yon geschichteten, basophilen 
Kalkk6rnchen, den PsammonkSrperchen. Im Faserziige aufweisenden 
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Bindegewebe erkennt man Trabekel aus osteoidem Gewebe wechselnden 
Reifegrades nach Art  der Spieulae. Unterschiedlich ist der Gehalt an 
Osteocyten. An den Osteoidtrabekeln sind Osteoblastens~ume vor- 
handen. Die Verkalkungen im Zentrum des ossifizierenden Fibroms 
variieren, die Kapsel  besteht aus reifem Knochen. Hervorzuheben ist der 
angiographiseh nachweisbare Gef~greichtum. Die einzelnen Gef/~ge 
zeigen eine erhebliehe Dilatation. 

Auf Grund dieser Gewebseigenheiten unterteilt  GSGL (1949) die 
ossifizierenden Fibrome in 1. Psammofibrome ohne Osteoidinseln, 2. Oste- 
oidfibrome ohne Psammomk6rper  und 3. Psammo-Osteoidfibrome. Man 
sehliel3t arts der Feinstruktur  ferner auf einen permanenten Umbau des 
Fibromgewebes und grenzt eine junge, intermedi~re und eine reife Form 
gegeneinander ab. 

Tr/~ger der ossifizierenden Fibrome sind fast nur lunge Mensehen, 
nieht selten Kinder  im 1. Lebensjahrzehnt. Als Stammgewebe wird das 
Periost angesehen. Pr/~dilektionsorte sind am Kopf  die Gegend um die 
Orbita, vor allem die Stirnh6hle mit  Waehstumstendenz in die Nase, der 
Ober- und Unterkiefer sowie das Siebbein. 

Typiseh ffir die ossifizierenden Fibrome im Oberkiefer ist die Aus- 
breitung in Riehtung des geringsten Widerstandes: in die Kieferh6hle, 
welehe langsam yon den gr6Ber werdenden Gew/~ehsen ausgefiillt nnd ohne 
Sehmerzen dilatiert wird. AuBen maehen sieh im fortgesehrittenen Sta- 
dium die Tumoren mit  einer Wangensehwellung, welehe das Kauen be- 
hindert, bemerkbar.  Bei Einbrueh in die Orbita haben wit die bekannten 
Erseheinungen yon seiten der Augenh6hle. Dringt das Gew/~ehs in die 
Nasenh6hle ein, dann verursaehen die derben rStliehen Gesehwulst- 
massen eine Okklusion und 6fters eine Epistaxis. 

Die ossifizierenden Fibrome des Siebbeins - -  bisher wurden 12 F/ille 
publiziert --  haben die Tendenz, auger in die Nase in die Orbita nnd naeh 
hinten in die KeilbeinhShle einznwaehsen. Es resultiert ein mehr oder 
weniger ausgepr/~gter Exophthalmns mit  einer Verlagerung des Auges 
gewShnlieh naeh unten und lateral sowie eine Deformierung des Nase- 
skelets. 

Die R6ntgenbflder verhelfen zusammen mit  dem Ergebnis der histo- 
logisehen Untersuehung zur Diagnose. 

Je  naeh Kalkgehal t  sehwankt der dureh die Gesehwulst erzeugte 
Sehatten im Bereieh des Gesiehtsseh/~dels. Wghrend die ossifizierenden 
Fibrome der Stirn meistens diehte Verschattungen bewirken, haben wit es 
bei den mehr fibr6sen Gebilden des Gesiehtsseh/idels mit  Versehleierungen 
zn tun. Um den oft inhomogenen Sehatten dnreh das Gesehwulstgewebe 
erkennt man eine feine eiersehalen/ihnliehe Begrenzung dutch die Tumor- 
eortiealis. Der Tumorsehat ten kann in die Umgebung, z.B. yon der 
KieferhShle oder dem Siebbein her, in die Orbita und andere Naehbar- 
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regionen hineinragen, was auf dem Tomogramm gut zu erkennen ist. 
Die mehr fibrSsen ~Neubildungen der Kieferh6hle imponieren mitunter 
als eine Knochenblaase. Geht ein stark ka.lkha.ltiges Fibrom z. ]3. yon der 
lateralen KieferhShlenwaand a.us, dann engt es yon a.ui3en her daas Lumen 
der Kieferh6hle ein. Die Kontur  der betreffenden Wand geht im Tumor- 
schaatten unter. Die ossifizierenden Fibrome des Siebbeins bewirken einen 
scharf abgegrenzten rund-ovaalen, bei excessiver Gr6Be aauch unf6rmigen 
Scha.tten, der an der Ursprungstelle aam dichtesten ist. 

Die Innena.rchitektur der ossifizierenden Fibrome dfirfte a.uf den 
Tomograammen am eindeutigsten zum Vorschein kommen (fibr6ser, 
sklerosierender, gemisehter Typ). 

Die Differentia.ldiaagnose wird vom Histopaathologen gestellt. Es 
sind ein psa.mm6ses Meningeom (bildet kaaum osteoides Gewebe naach 
WusT~ow), ein Osteosarkom und vor allenl eine fibrSse Dyslolasie a.b- 
zugrenzen. Letztere bef~llt im Gegensaatz zum ossifizierenden Fibrom 
aauch aandere Teile des Skelets (Femur usw.) und zeigt weniger einen be- 
grenzten tIerd als vielmehr eine diffuse ]3eteiligung des Knoehens. 

Die Theraapie besteht in der Exstirpaation unter Einbeziehung der 
Ursprungstelle. 

Die Prognose ist gut. Eine ma.ligne Entaartung wurde bisher nicht 
beobaaehtet. 

Das Osteom 

Beim Osteom dfirfte es sich urn die h/~ufigste gutartige Neubildung 
des Gesichtssch~dels handeln. In der 1)taxis sieht man immer wieder auf 
den t~6ntgenbildern der I~ebenh6hlen kle~nere oder gr6Bere umsehriebene 
knochendichte Verscha.t~ungen aan einem Septum innerhaaib der Stirn- 
h6hle oder an der bekaannten Stelle zwischen Stirnh6hle und Siebbein. 
Wenn der Tr~ger der I~Teubildung keine ]3eschwerden hat, nimmt man 
nicht welter ~otiz  daavon. EcK~L u. Mitarb. (1955) ha.ben die Mfihe nieht 
gescheut, 19547 l~6ntgenbilder des Sch~dels zu fiberprfifen; sie ent- 
deckten 74 Osteome = 0,38°/0, wovon 66 keine Symptome verursaachten. 
Andere Autoren beriehteten eine ihnliche Hi~ufigkeit. 

Die Osteome des Gesichtssch~dels laassen sich einma.] in die prim~ren 
Knochengesehwfils~e und in diejenigen unterteilen, welehe dureh Ossifi- 
ka.tion einer Knorpel- oder Bindegewebsgesehwulst zustaande kaamen. 
Na.ch EcKE~T-M6~Ius (1929) sollte man nut  solche Gewicbse zu den 
Osteomen rechnen, welche aausschlie~lich aus Knochen sich zusammen- 
setzen. Exostosen und aandere ossifizierende Prozesse z~hlen nieht daazu. 
Zmn andern kennen wir die innen in den Nebenh6hlen sich ausdehnenden 
Osteome und die a.uBen am Gesichtssch~del (Ober- und Unterkiefer, auch 
haarter Ga.umen, Alveolaarfortsaatz) a.uftretenden Knochengeschwiilste. 

Wihrend  die H6hlenosteome bei Miinnern /iberwiegen, registrierte 
LAUTEI~BACtI (1964) unter den Tr~gern yon nahe den Zi~hnen ]okalisierten 
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Osteomen ein ~berwiegen der Frauen. Die meisten Patienten hat ten ein 
Alter zwischen 20 und 40 Jahren.  I m  1. Dezenninm konnte bisher kein 
0s teom beobaehtet  werden. 

Naeh der feingewebliehen ~eschaffenheit bezeichnet man die bier zu 
er6rternden Gesehwfilste ~ls Osteoma durum bzw. eburneum, spongiosum 
bzw. medullare und als Osteoma mixtum. Letztere sind naeh ECK~RT- 
M6]~IUS (1929) am h~ufigsten. Der Sitz des Osteoms best immt nieht die 
Morphologie. LAUT~BAC~ (1964) ~nalysierte sein eigenes Krankengut  
yon 36 Osteomen des Gesiehtsseh~dels und konnte am Oberkiefer - -  er 
war genau so h~ufig wie der Unterkiefer betroffen - -  die drei Osteom- 
formen in gleieher prozentualer Verteilung naehweisen. 

Die H6hlenosteome bestehen an der Ansatzstelle gew5hnlich aus 
Spongiosa. Sie kSnnen gestielt oder, was fiberwiegt, breitbasig aufsitzen. 
Selten bau~ vorwiegend Bindegewebe den Stiel auf, so dab sieh die Ge- 
w~ehse bewegen lassen. 

Die rein spongi6sen 0steome --  nach ECK]~T-M6BIUS die Jugend- 
form --  sind meistens klein und besitzen eine glatte Oberfl~che. Die 
Innenarehi tektur  best immen zarte und unregelm~13ig ~ngeordnete 
Knoehenb~lkchen, die weite R~ume mit  einem Gef~l~e und Nerven 
fiihrenden Mark umgeben. Der Gehalt des Markes an Zellen und fibrSsem 
Bindegewebe schwankt in Abh~ngigkeit yon der Waehstumsintensit~t.  
FETISSOr (1931) beobachtete zellreiehe Knoeheneinschmelzungsherde, 
welehe eine Ahnlichkeit mi t  einem Sarkomgewebe aufwiesen, und an 
embryonale Strukturen erinnerndes Bindegewebe mit  l~ibroblasten, 
Sternzellen und wenig entwiekelter Intereellularsubstanz. Bei Uber- 
wiegen des M~rkes imponiert  das Osteom als ein weiehes Gew~chs. 
LAVT~BAgC~ (1964) sah bei dem medull~ren Osteom 6fters Mosaik- 
strukturen infolge unregelm/~13iger Umbauvorg~nge. Manehes spongi6se 
0s teom f~llt durch den Gehalt yon Fet t  oder reichlieh Gef~Ben in den 
Markr~umen auf (BAvM). Das Osteoma spongiosum kommt  in den Nasen- 
nebenhShlen nicht h~ufig vor. 

Das Osteom~ durum bzw. eburneum setzt sieh aus dichten, regel- 
oder unregelm~Big formierten Knochenteflchen zusammen. Allem An- 
schein nach geht es aus dem spongi6sen Osteom hervor; denn die Gef~13e 
verhalten sich so, dal~ auf  die Umwandlung yon Bindegewebe in Knochen 
gesehlossen werden kann. Haversehe Kan~lchen fehlten fibrigens. Die 
Gef~l]e shad entspreehend der L£ngsachse des Gew~ehses angeordnet. 

Die gemiseh~en Osteome - -  sie sind am~h~ufigsten in den Neben- 
h6hlen anzutreffen - -  weisen aul~en eine feste, stellenweise aber unter- 
broehene Kapsel  aus Compaeta auZ Vom bedeekenden Periost mit  seinen 
2 Sehiehten zweigen sieh Strange ab, welehe ~ls Septen in die Knochen- 
massen eindringen. In  die Liicken der Compactakapsel schieben sieh 
spongi5se Herde ein. Erstere sind das Produk~ der fortschreitenden Ver- 
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knScherung der Markraume im randst~tndigen spongiSsen Knochen- 
b~lkchennetz. Die kompakten  Zonen zeigen unrege lm~ig  und gefiecht- 
artig verbundene Knoehenstrukturen mit  Gef~Bkan~lchen, welche auften 
mehr parallel zur Oberft~tche, innen vor allem radi~tr angeordnet sind. 
In  der Mitte der gemischten Osteoma haben wit ein Gewirre von Spongiosa- 
b~lkehen mit  unterschiedlich starker Verkalkung und Compacta. Die 
Spongiosa besteht aus geflechtartig zusammengesetzten Knochem 
b~lkchen mit  unterschiedlich starker Verkalkung und epithelartig 
formierten Osteoblastens~umen an den l~andzonen. Zackige Spongiosa- 
ausl~ufer stellen die Verbindung zum Mark her, welches zahlreiche 
Zellen, Gef~tBe und Bindegewebe enth/ilt. I m  Geflecht des Bindegewebes 
sieht man ebenfalls osteoide und zusammenhanglose Knochenb~lkchen. 
Die Kompakte  der sogenannten gemischten 0s teoma sind unregelm~t[tig 
struktuiert.  

Der Oberfl~che sitzt die mehr oder weniger entzfindete Schleimhaut 
a u f .  

I m  ganzen gesehen haben w i r e s  nicht mit  einem reifen Knochen zu 
tun, sondern es liegt der Entwicklung yon HShlenosteomen nach Ec~:~aT 
(1922) ein Vorgang ~hnlich dam b eider  embryonalen Knochenneubildnng 
zugrunde. Die osteoiden B~tlkchen betraehtet  man daher nicht als neu- 
gebildete, noch unverkalkte,  sondern als wieder entkalkte, in Abbau 
befindliche Knochen. Die Befunde weisen auf eine in Gang befindliche 
KnochenauflSsung hin. 

Die bucklige Oberfl~tche der Osteome erkl~rt man dadurch, dab sich 
das Mark unter gleiehzeitiger Knochenbildung in der Peripherie aus- 
dehnt. An der fasten Corticalis sind der Expansion des Marks vorerst 
Grenzen gesetzt. Bei permanentem Wachstum kann sich das Gew£chs 
durch Resorption der Corticalisinnenfi£che vergrSl~ern. Die GrSBen- 
zunahme dutch periostale Auflagerungen konzentrischer Knoehen- 
lamellen ist an sich belanglos. 

Die Genese der Osteome ist noch nicht geklgrt. Diskutiert werden: 
Eine Irr i ta t ion durch eine chronische Entzfindung, so dab es auf dem 
Umweg fiber eine Metaplasie zu einer Umwandlung yon Bindegewebe 
in Knoehen kommen soil. Immer  wieder wird behanptet ,  Traumen 
kSnnten das Osteomwachstum auslSsen. ECK~L (1959) sammelte alle F~tlle 
des Schrifttums, bei denen diese Xtiologie vermute t  wurde. Keiner der 
F~lle - -  um es kurz zu sagen - -  hielt nach Ecx~L einer strengen Krit ik 
stand. Die traumatische Genese der NebenhShlenosteome ist somit nieht 
erwiesen. Weiterhin dachte man an eine Dysontogenie (Zellkeimver- 
sprengung im Sinne C o ~ I ~ S ) .  Es soll sich au[~erdem bei den Osteomen 
um ossifizierte Enchondrome (H~AT), um Knorpel  in Knochen (BoRsT), 
um fetale Knorpe]partien (C~mD~]~Y, 1939 u. a.) oder um hTeubildungen 
des Periehondriums bzw. Periostes handeln. Ob nun Irritationen, die 

Arch. klin. exp. Ohr.-, Nas.- u. Xehlk.tteilk. ,  I~d. 187 (Kongre~bericht 1966) 12 
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yon Zahnwurzelresten ausgehen, mit der Entwieklung yon Osteomen 
etwas zu tun haben, ]assen wir dahingestellt, l~ach einer der nenesten 
Thesen (Su~ARId, 1964) kSnnten auch durch chronisehe Entziindung be- 
wirkte Dyspneumatisationen des Siebbeins oder der Bulla frontalis mit 
konsekutiver Knoehenneubildung ein Osteomwachstum bewirken. 
Sehliel~lieh dachte man noch an den Effekt einer hormonellen Stimu- 
lierung. Wie dem auch sei, neoplastische F~higkeiten sol]en die Osteo- 
b]asten des Periostes und unter Umst~nden auch Zellen nach einer Meta- 
plasie erlangen. 

GAI~z konnte 1960 ans der Literatur unter Verwertung alterer Sta- 
tistiken insgesamt 707 F~lle yon NebenhShlenosteomen ausfindig maehen 
und auswerten. Diese Geschwfilste traten in den verschiedenen Neben- 
hShlen prozentual wie folgt anf: StirnhShle 374 F/~lle ~ 53°/o, Siebbein 
116 Falle ---- 16,5o/0, Kieferh6hle 39 Falle = 5,50/0, KeilbeinhShle 12 F~lle 

1,7°/o, unklarer Ausgang 116 F~lle ~ 25°/o. Die h/~ufige Entstehung 
im Siebbein-StirnhShlengrenzgebiet ist damit evident. 

Die klinischen Erseheinungen h~ngen jeweils yore prim~ren Sitz des 
0steoms ab. 

Bei den KieferhShlenosteomen dauert es oft 10--20 Jahre, bis sie 
Symptome machen. Haufig bilden sieh diese Tumoren zuerst an der 
Vorder- oder medianen Seitenwand, gelegentlieh auch am Boden der 
KieferhShle. 

Unter  der langsamen Expansion werden allm~hlich die KieferhShle 
yon der Geschwulst eingenommen und ihre W~nde dilatiert. Die Ex- 
teriorisation erfolgt vor allem in die Nase, wodurch das Septum nach der 
Gegenseite deviiert wird. Im Laufe der Zeit kommt es zu einer Vor- 
treibung der facialen KieferhShlenwand nnd zu einer Auftreibung der 
Wange. Bei gro~en KieferhShlenosteomen ist sehliel31ieh die eine H~Ifte 
des Gesiehtssehadels deformiert. Naeh Expansion in die untere Etage 
bemerkt der Pa~ien~ eine Auftreibung und VorwSlbung des Alveolarfort- 
satzes; der Gaumen zeigt eine Asymmetrie. 

Subjektiv leiden die Betroffenen unter dumpfen Kopfsehmerzen. 
Aueh die WangenvorwSlbungen kSnnen schmerzen. Bei einer l~asen- 
okklusion sind die bekannten Erscheinnngen der Atembehinderung u. a. 
vorhanden. GIGNOUX u. Mitarb. (1958), MouNIER-Kv~ u. Mitarb. 
(1959) beobachteten aueh bei KieferhShlenosteomen ein i~aehlassen der 
Sehkraft. 

Bei den asymp~omatischen Osteomen wird die Diagnose in der Regel 
zufallig anla~lieh einer RSntgenkontrolle der NebenhShlen oder des 
iibrigen Sehadels gestellt. 

Wenn das Osteom des Sinus maxillaris mit einer Sinusitis einhergeht, 
dann ist die Diagnose nieht immer einfach. Der Schatten des Osteoms 
geht in der diffusen Verschleierung des Sinus infolge der Begleitent- 
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ziindung unter. Das RSntgenbild eines solehen Falles kann dadurch auf- 
fallen, dag sieh inmitten der KieferhShle feine fleckartige Schatten vor- 
finden, die eventuell als Sequester gedeutet werden k6nnten. Wenn 
operiert wird, dann st6gt der Opera~eur zu seiner l]berrasehung nieht 
nut  auf einen mit einer eventuell putrigen Sekretion einhergehenden 
ehronischen Entziindnngsprozeg, sondern aueh auf das Osteom. 

Ansonsten ste]lt sieh das Kieferh6hlenosteom bei Fehlen sekund/~rer 
Ver/~nderungen als knoehendichter, mehr oder weniger homogener, 
aul3en girlandenartig begrenzter Sehatten dar. Auf dem Tomogramm 
sieht man besser a]s auf der Ubersichtsaufnahme die ab und zu vorhan- 
denen fleckf6rmigen Verdichtungen in den versehiedartigen Zonen der 
Neubildnng. 

Einen augergewShnlichen Befund erhoben wir bei einer Patientin, bei 
weleher auf der kranken SeRe in der Kindheit  eine Gaumenspalte operiert 
worden war. Die Frau hatte ohne weitere /~uBere Vergnderungen in der 
reehten Kieferh6hle einen, yon der Gegend der Wurzel des zweiten ent- 
fernten Prgmolaren ausgehend, einen knoehendiehten, fast die ganze 
KieferhShle einnehmenden Rundsehatten mit einer zentralen AuC 
hellung (siehe Abb. 27). 

Das Gebilde enthielt, wie sich bei der Operation herausstellte, innen 
einen ]ufthaltigen Hohlraum. Der Befund ghnelt dem eines Osteoms, 
welches DELATUt~ U. Mitarb. (1957) besehrieben haben: Ein hoh]es, mit 
Bindegewebe und einem schleimig-opaleszierenden Inhalt  angeffilltes 
Knoehengew~chs, welches sie ,,cystisches Osteom der KieferhShle" 
nannten. Die yon uns entfernte Geschwulst hatte jedoch keinen Kern aus 
Bindegewebe usw. 

Wie bei jeder Knochenneubildung sollte man sich durch eine Wa.R. 
davor siehern, eine Lues, die zu einer Exostosenbildung fiihrte, zu fiber- 
sehen. 

Differentialdiagnostisch wird man versehiedene Prozesse in Betracht 
ziehen, je naehdem, ob ein RSntgenbild vorliegt oder nieht; im ersteren 
Falle: Ein Odontom (strahlendurehlgssige Zone rings um den Tumor 
infolge einer It/ille aus Bindegewebe, die beim Osteom fehlt!), eine 
Ostitis deformans Paget, ein Osteoehondrom oder -fibrom oder eine 
sklerotisehe Zone (umschriebener diehter Herd inmitten des Knochens, 
im Unterkiefer h/iufiger). 

Solange das RSntgenbild fehlt, denkt der Untersucher bei einer 
Expansion des Osteoms in die untere Etage natiirlich aueh an eine 
Zahnerkrankung. Die R6ntgenkontrolle klgrt bald den Sachverhalt. 

Bei den Kieferh6hlenosteomen sichert die histologisehe Untersuchung 
des Operationspr/~parates die Diagnose. 

Komplikationen yon seiten des Gehirns, welehe gelegentlieh bei den 
ethmoido-frontMen Osteomen beobaehtet werden, gibt es bei den 

12" 
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Kieferh6hlenosteomen kaum. Zumindest liegen keine Publikationen aus 
neuerer Zeit vor, in denen dariiber berichtet worden ist. 

Die Behandlung besteht  in der restlosen Entfernung des Osteoms 
durch eine Operation nach CALDWELL-Luc. H a t  die Knochengeschwulst 
am KieferhShlenboden ihren Ursprung und verursachte sie nach den 

Abb. 27. Osteom in der rechten KieferhShle einer ¢6j~hr. Frau. Scharf begrenzter l~undschatten mit 
zentraler Aufhellung infolge AushShlung tier Geschwulst. Ansatz am ]~ieferhShlenboden nahe der 
Wurzelgegend des zweiten oberen Prfimolaren. Als Kind wegen rechtsseitiger Lippenspalte operiert. 

Dysontogenetisches Osteom ? 

l~Sntgenbefunden eine Destruktion der Sinusw/~nde, dann sollte man be- 
d£ehtig die Geschwulst freilegen und entfernen. Bei zu forschem Vor- 
gehen besteht niimlieh die Gefahr, dal~ vor allem der verdiinnte Knochen 
des Alveolarfortsatzes einbricht, was vermeidbar ist. Das Osteom muB 
vollst~ndig beseitigt werden, andernfalls wi~chst der Rest  welter. I s t  die 
Situation mit  bloBem Auge nieht sicher zu beurteilen, dann empfiehlt es 
sieh, intra operationem eine RSntgenaufnahme zu machen. 

Die Prognose ist gut. t Iandel t  es sich ~tm sehr groBe KieferhShlen- 
osteome, so ist zu bedenken, dab unter Umst/~nden eine grSBere ItShle 
im Oberkiefer zurtiekbleibt, die sparer einer prothetischen Versorgung 
bedarf. U m  den Patienten solehe Unannehmlichkeiten zu ersparen, 
so]lte man mit  eiller Operation nicht zu lange warten. 

Die Siebbein-StirnhShlenosteome --  meistens ragert sie, in der 
Grenzregion entspringend, in beide Sinus hinein - -  kommen, wie die 
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Statistik yon Ga•z (1960) erkennen l~igt, am h/tufigsten vor. IIinsiehtlich 
der Histogenese-Theorien und der feingeweblichen Beschaffenheit ver- 
weisen wir auf die vorausgegangenen Ausfiihrungen. Die Patienten mit 
diesen Geschwiilsten befinden sich im Alter zwisehen 10 und 60 Jahrell. 
Das Wachstum setzt wahrscheinlich bei der Mehrzahl der F~lle in der 
Jugend ein. Im Anfangsstadium handelt es sich um spongiSse Gebilde. 
Sie entgehen natiirlieh zun~tchst der Entdeekung, wenn z.B. nach der 
Ursache yon Kopfschmerzen gefahndet und ein I~Sntgenbild gemacht 
wird. Die m/innlichen Personen fiberwiegen unter den Trggerlt dieser 
Neubfldung. 

Der prim~ire Sitz der Siebbeinosteome bringt es mJt sich, dab bei 
erheblicher GrSBe die Tendenz besteht, in die Orbita, in das Schgdel- 
innere oder sonst irgendwo in die Nachbarschaft einzudringen. Die 
Erseheinungen der Exteriorisationen sind nicht selten die ersten 
klinischen Manifestationen eines ethmoido-frontalen Osteoms; denn 
so]ange die Geschwulst die Grenzen des Siebbeins nicht iibersehreitet, 
w~ichst es asymptomatisch. 

Solche Osteome verursachen aber auch Kopfschmerzen. Letztere 
lassen sich gewShnlieh schwer lokalisieren. Die Patienten schildern sie 
als neuralgfform, zeitweise exacerbierend, pulsierend. Sie klingen nachts 
oft nicht ab. Bei Osteomen im hinteren Siebbeinanteil werden die 
Schmerzen retrobulb/ir empfunden. Als nasociliare Neuralgie bezeiehnete 
man schon die Auswirkungen eines Osteoms mit Sitz im vorderen Areal 
des Ethmoids. Typisch ffir die Patienten mit Nervenirritationen ist die 
lange Anamnese. 

Im tibrigen wird die Symptomatologie dutch die Erscheinungen be- 
stimrnt, welche dureh den Einbrueh des Osteoms in die Naehbarsch~ft 
zustande kommen. Im Vordergrund stehen die Ver/inderungen yon seiten 
des Orbitainhaltes. Kardinalsymptom ist der ohne entziindliehe Begleit- 
reaktionen verursaehte Exophthalmus. Es gibt Unterschiede zwisehen 
den in der vorderen und hinteren Partie der Augenh6hle sich aus- 
breitenden Tumoren. Erstere pflegen auger einer Protrusio bulbi eine 
Verlagerung des Augapfels entgegengesetzt der Einbruchszone, vor allem 
naeh lateral zu zeigen. Es resultieren ein Strabismus und Doppelbilder. 

Eine besondere Gruppe von Patienten mit einem Siebbeinosteom 
stellen die F/ille dar, bei dellen das Osteom mit einer Aplasie der gleich- 
seitigen StirnhShle vergesellsehaftet ist (siehe Abb. 28). Sehon friihzeitig 
dehnen sieh diese Gew/iehse in die Orbita aus, weft der Weg in l~iehtung 
des geringsten Widerstandes, in die StirnhShle, fehlt. Die Geschwulst 
dringt deshalb vor allem in die Augenh6hle vor, so dab man bei der 
Betraehtung des RSntgenbildes den Eindruek hat, es k6nnte sich um ein 
larim/~r in der Orbita entstandenes Osteom handeln, zuma] wenn das 
Siebbein besonders sehmal ist. 
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I m  Zusammenhang mi~ dieser Osteomart  weisen wit noch auf  ein 
Ph/~nomen hin, welches gelegentlieh aueh bei/~hnlieh gelagerten F/~llen 
zu beobaehten ist. Waehsen Tumoren mit  fester Konsistenz im Verlauf 
yon Jahren  oder gar Jahrzehnten in die Augenh6hle ein, dann k6nnen 
mitunter  deren Weiehtefle atrolohieren. Die guBerlich siehtbaren Ver- 
dr~ngungserseheinungen stehen in keinem Verh/~ltnis zum Volumen des 

Abb.28. Osteom des rechten Siebbeins, welches sich infolge Aplasie der StirnhShle fief in die Orbita 
ohne nennenswerte :Protrusio bulbi ausgedehnt hatte (Atrophic des Orbitagewebes) 

intraorbitalen Gewebsantefls oder dem AusmaB einer dabei vorhandenen 
Wandverdr/~ngung (siehe Abb. 10). Bei der Planung eines Eingriffes 
miissen diese Umst/~nde, um dies vorweg zu nehmen, beachte~ werden. 

Liegt das Osteom in der hinteren Siebbeinregion, dann finder man 
in der Regel einen erheblieheren Exophthalmus mit aehsiMer Verlagerung 
des Auges naeh vorn. 

Untersehiedlich sind die Auswirkungen des Kontaktes  der Gesehwulst 
mit  dem Bulbus oder dem Sehnerven. Bei den einen Pa~ien~en vermiBt 
man nennenswerte Funktionss~6rungen und abnorme Befunde, vielleieht 
nur eine leiehte Gef/~gerweiterung des Augenhintergrundes. Andere hin- 
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gegea leiden unter einem Visusverfall. Objektiv lassen sieh PapillenSdem, 
Opticusatrophien oder die Zeieh en einer retrobulb/~ren Neuritis naehweisen. 

Was nun die 0steome des Siebbeins und die hier nieht zu erSrternden 
Gew/ichse der StirnhShle so gef£hrlieh maeht, ist die M6gliehkeit einer 
umsehriebenen Zerst6rung der Dura und einer intrakraniellen Aus- 
breitung. Die vor der Penieillinaera verzeiehneten Todesfglle gehen vor- 
wiegend zu Lasten dieser mit entz/indliehen Komplikationen des Gehirns 
einhergehenden sekundgren Ve%nderung. Bereits EcxE~T-MSBIUS (1929) 
konnte aus dem Sehrifttum eine grSgere Anzahl yon Fgllen ausfindig 
maehen, welehe nieht nut Sehst6rungen, sondern eine Meningitis oder 
einen I-Iirnabseel~ dureh ein Osteom sieh zugezogen hatten. Iteut- 
zutage sind diese Komplikationen selten geworden, man operiert die 
Osteomtr/~ger in der Regel reehtzeitig. 

Die Dura gibt dem andr~ngenden Osteom zun/~ehst naeh (vielzitiert 
wird das yon Kt~STNE~ beobaehtete eystisehe Hygrom der Data infolge 
eines Osteoms), verdiinnt sieh und zeigt sehlieglich einen umsehriebenen 
Defekt. Dug es konsekutiv zu entz/indliehen Prozessen yon seiten der 
Meningen und des Gehirns kommt, ist nieht verwunderlieh. Eine weitere 
Folge soleher DurazerstSrungen sind Lnftansammlungen in den Liquor- 
rgumen oder im Gehirn. TEED (1942) stellte unter 321 Patienten mit 
Osteomen des Gesiehtssehgdels 8 mit dieser Komplikation fest. BOE~NING- 
~AUS (1960) beriehtete jiingst wieder dariiber. Die Patienten zeigen 
Zeiehen eines eerebralen Abbaus, so dug die Aufmerksamkeit des Unter- 
suehers in diese Riehtung gelenkt wird. Es stellen sieh Bewugtseins- 
triibungen, meningitisehe Zeiehen, bei Osteomeinbrueh in das Gehirn 
Wesensvergnderungen, KoordinationsstSrungen, Paresen, Sensibilitgts- 
st6rungen, Schwindel, Erbreehen, besonders heftige Kopfsehmerzen 
und bei Tangierung der Sehbahn hinter dem Auge aueh, wie wit dies 
bei einem derartigen Fall beobaehteten, eine rapide Abnahme der 
Sehkraft ein. 

Zerst6rt das Osteom bei vorwiegender Expansion nach vorn Knoehen 
im Bereieh des inneren Augenwinkels, dann taster man nieht oben, 
wie etwa bei den Mueocelen, sondern in der Umgebung des Tr/~nensaekes 
eine VorwSlbung, unter Umst~nden einen wie Pergament eindrtiekbaren 
verdiinnten Knoehen. 

Selten ist ein Durchbrueh in die NasenhShle. Hier verursaeht das 
Osteom dann das bekannte Okklusionssyndrom bei erheblieher Gr6Be. 
Verlieren solche Osteoma ihren Stiel, so sprieht man yon sogenannten 
,,toten" Osteomen. Die Unterseheidung yon einemI~hinolytenist erst dureh 
die histologisehe Untersuehung mSglieh (Knochennachweis beim Osteom). 

Als relativ h~ufige Begleiterseheinung der Ethmoidosteome, auch 
bei kleineren Gebilden, sei die Bildnng einer Mucocele bei Ostienbloekade 
erw~hnt. 
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Die Diagnose eines Siebbeinosteoms ist an Hand  des l%6ntgenbildes 
in der Regel leieht. Grunds/itzlieh sind die iibliehen Ubersichtsaufnahmen 
mit  ap-Strahlengang dutch Bilder yon der Seite und der Seh/idelbasis 
zu erg/inzen. Das Tomogramm gibt iiberdies Auskunft  dariiber, ob ein 
enger Kon tak t  mit  der Dnra an der Seh/idelbasis besteht. Liegen Zeiehen 
einer Hirnsch/idigung vor, dann mug der Seh/~del vollst/indig fiberpriift 
werden, um ein Pneueneephalon nieht zu tibersehen. Duradefekte gehen 
nieht immer mit  einer Rhinorrhoe einher. 

Grunds~tzlieh sind die Osteompatienten neurologiseh und ophthalmo- 
logiseh untersuehen zu lassen. Dadureh k6nnen latente Seh/~den der 
Augen aufgedeekt warden. Man siehert sieh dureh ihren Naehweis aueh 
gegeniiber ungereehtfertigten Anspriiehen, falls sieh jane naeh einem 
Eingriff, wobei oft in die Orbita eingedrungen warden muB, kliniseh 
manifestieren (Doppelbilder, unseharfes Sehen usw.). 

Differentialdiagnostiseh gilt es ein ossifizierendes Fibrom, eine 
fibrSse Dysplasie (kommt kaum in Betraeht) oder ein bei einer friiheren 
Operation unvollst/indig entferntes Stirnh6hlenosteom auszusehlieBen. 
In  der gegel  1/igt der R6ntgenbefund des Osteoms: diehter, girlanden- 
artig begrenzter Sehatten, unter  Umst/~nden mit  korallenartigen Aus- 
bueklungen, kaum einen Zweifel an der Natur  des Tumors aufkommen. 

Hinsiehtlieh der Therapie gehen die Meinungen nut  dariiber aus- 
einander, ob man kleine asymptomatisehe Osteome operieren soll oder 
nieht. I m  allgemeinen wird man sieh bei diesen Tumoren zu einem Ein- 
griff entsehliegen, wenn sie Sehmerzen verursaehen. Letztere ver- 
sehwinden oft sehlagartig, wenn das Osteom beseitigt wurde. I m  iibrigen 
wartet  man nieht 1/inger mit  einer Operation, wenn die Gesehwiilste im 
Begriff sind, die Grenzen des Ethmoids zu iibersehreiten, insbesondere, 
wenn sie direkt an der Seh/idelbasis oder in der Tiefe des Siebbeins ihren 
Sitz haben. Man rut  sieh in diesem Stadium noeh leiehter mit  der roll- 
st/indigen Beseitigung, als wenn man bereits unter  Umst/inden einen 
Duradefekt  zu versorgen hat. 

Der Standardeingriff besteht  in der Aufdeekung des Osteoms yon 
augen mit  dem bekannten t Iautsehni t t .  Vorsiehtig muB man die Weieh- 
teile mit  einem Septumelevatorium aus den Vertiefungen der Osteom- 
oberflgehe herauspr/iparieren und die Grenzen darstellen. In  der Orbita 
diirfen die Weiehteile nur unter  Kontrolle des Auges beiseite gesehoben 
warden. Dasselbe gilt fiir die der Dura zugekehrten Part ien des Tumors. 

Mitunter ist man bei extremer GrSge des intraorbitalen Anteils 
gezwungen, das Osteom --  mitunter  zerbr6ekelt ein Teil - -  zu zer- 
stiiekeln. Das wie ein Ausgug in der Tiefe des Gesiehtsseh~dels sitzende 
Gebilde I/iBt sieh nieht immer leieht exstirpieren. Naeh Mobilisieren 
sollte es derart  aus der Wunde herausluxiert werden, dug der gr6Bte 



Klinik und Therapie der Tumoren des GesichtsschMels 185 

Durchmesser sagittal und nicht frontal (Risiko einer iatrogenen Schgdi- 
gung des Orbitalinhaltes!) verl£uft. 

Ein Problem stellen die Fglle dar, die offensiehtlich intrakranielle 
Ausl/~ufer des Osteoms haben. Man kann bier verschiedene Wege ein- 
sehlagen. Auf die Mitarbeit des Nearochirurgen kann man hier nicht 
immer verzichten. In  der Regel kommen wir jedoch mit den rhino- 
chirurgisehen Methoden aus. 

Zuerst wird man sich zweckmiigigerweise einen Einblick in die 
lokalen Verhaltnisse verschaffen, irtdem man, wie zuvor beschrieben, 
in der bekannten Weise mittels Ku$eren Zuganges das Osteom freilegt. 
Dabei hat  man den besten Uberbhck, auch spater nach Wegnahme 
des Osteoms. Nur bei offensichtlich ziemhch aul3en im Ethmoid 
sitzenden Osteomen kann man sofort mit einem Bfigelschnitt und Ab- 
sehieben der Weichteile nach unten den Eingriff beginnen. Es l~Bt sich 
bei diesem Vorgehen die vordere Partie der Sch/~delbasis kontrollieren, 
aber nicht die Verh~ltnisse im Keilbeinbereieh. 

Ist  eine Duralficke zu sehlieBen, dann entnehmen wir nach bitempo- 
ralem Biigelschnitt der Unterfl/~ehe nach unten abgesehobener Kalotten- 
weichteile einen Galea-Periostlappen. Um letzteren auBea auf die 
Sch/idelbasis bzw. auf den Duradefekt legen zu k6nnen, mtissen zuvor 
die Mucosa aus der gleichseitigen Stirnh6hle entfernt und die Recessus 
oben naeh J A ~ S ~ - R I T T ~  er6ffnet werden. Dureh diese 0ffnung kann 
der Lappen hindurchgeschoben und in situ gebracht werden. Eingelegte 
Gelita- oder Fibrospumstfiekchen halten den Lappen auf der Ur~terlage 
fest. 

Postoperativ sollte noehmals nach tteilung der Wunde der Visus 
usw. geprfift werden. 

Die Prognose der operierten Osteome darf  als gut bezeichnet 
werden. Sehst6rungen kSnnen sich, falls der Eingriff bald nach ihrem 
Auftreten stattfand, zurfickbilden. Allem Ansehein naeh spielen bei 
ihrem Zustandekommen eine Entziindung und vielleicht auch Zirkula- 
tionsst6rungen eine golle. 

Bei nicht operierten Patienten mit einem Nebenh6hlenosteom eraierte 
B~cx (1930) eine Mortalit~t yon 480/0 . Wenn aueh heutzutage Komplika- 
tionen entziindlieher Art leiehter als za jener Zeit beherrscht werden 
k6nnen, so birgt doch jedes Osteom, welches nicht yon einer bestimmten 
GrSBe an beseitigt wird, erhebliehe Gefahren in sich. 

Von einer sarkomat6sen E~tar tung wurde bisher nur vereinzelt 
beriehtet (I-I~J=L~ERG u. Mitarb., 1950; WI~Drasc~, 1950). 

Als Raritgten haben Osteome mit einer Loka]isation an dem Nasen- 
geriist, in der Fliigelgaumengrube (primer in tier Kieferh6hle entstan- 
den ~.) usw. zu gelten. Selten sind aueh die zentralen Osteome der Maxilla, 
d. h. welche sich primer inmitten der Knochensubstanz bilden. 
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ttgufiger sieht man Osteome am Alveolarfortsatz, und zwar buccal 
wie lingual im Bereieh der Seitenzghne (3--6). Die meistens kugeligen 
oder knotigen Anftreibungen ffihren entweder zu Loekerungen yon 
Z/~hnen oder zu einem sehleehten Hal t  einer Prothese. Diese Erschei- 
nungen veranlassen die Patienten, einen Zahnarzt atffzusuchen. 

In der Regel handelt  es sieh bei diesen langsam waehsenden 0steo- 
men um spongi6se Gebilde, well sie in einem frfiheren Stadium des 
Waehstums als die H6hlenosteome - - i m  Siebbein /iberwiegend Com- 
paeta --  diagnostiziert werden. 

Differentialdiagnostiseh kana ein Osteoid-Osteom in Betracht ge- 
zogen werden. Letzteres schmerzt im Gegensatz zum Osteom erheblieh. 

Die Behandlung liegt in der t Iand des Zahnarztes. 
Gaumenosteome finden sieh meistens in der Mitre entsprechend der 

Sutura palatina mediana. Bekannt sind die flachen oder knotenfSrmigen 
harten Vorw61bungen, welehe mit einer normalen Sehleimhaut fiber- 
zogen sind, als Torus palatinus bezeiehnet. Sie behindern das Tragen 
einer Prothese, weshalb dadurch ihre Beseitigung indiziert sein kann. 
Nur bei Entzfindungen infolge eines Deeubitus wird fiber Sehmerzen 
geklagt. 

Am weiehen Gaumen beobaehteten K ~ R  u. Mitarb. (1965) eine 
harte, sehmerzlose, symptomlos sich vergr66ernde Vorw61bung mit 
normaler Schleimhaut. Das R6ntgenbild zeigte einen knochendiehten 
Sehatten in diesem Bereich. Es lag, wie bei der Operation zu erkennen 
war, ein Osteom vor, welches yon dem medianen Fortsatz des Proc. 
pterygoideus ausging. Letzterer soll am hgufigsten der Ursprung derart 
lokalisierter Osteome sein. 

Bei der Abtragung sehont man das umgebende Gewebe am besten, 
wenn man dazu eine Gigli-Sgge gebraucht. 

Sitz eines rein intranasalen Osteoms kann das Septum oder der 
Nasenvorhof sein (T~oMsoN u. NEGUS, 1955). 

Die RSntgennntersuehung kl/~rt den Saehverhalt hinsichtlich der 
kn6ehernen Beschaffenheit der Geschwulst, die histologische Kontrolle 
hinsichtlieh der Feinstruktur.  

Differentialdiagnostisch hat  man an einen ektopisehen Zahn zu 
denken. Einen I:Iinweis in dieser Hinsieht gibt das Fehlen eines Zahnes 
ohne vorausgegangene Zahnbehandlung. 

Das Osteoid-Osteom (Osteoblastoklastom) 

Das dem ttNO-Arzt  in der Regel unbekannte Osteoid-Osteom 
(JA~F£, 1935) wird meistens an den Extremit/~ten (Femur, Tibia) von 
Kindern oder Jugendliehen, h/~ufiger bei m/~nnlichen Individuen, ge- 
funden. Diese Gebilde mit noeh nieht genau bekannter Genese (Trauma ~. ) 
sind gutartig und ihrer Natur  naeh noeh umstri t ten:  Manche Autoren 
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halten sie fiir das Produkt  einer ehronisehen Entziindung. Sie werden 
gew6hnlieh nieht gr6ger als eine Erbse und setzen sieh aus neugebildetem 
Knoehen zusammen, der aus 2 Arten besteht. Beim 1. Typ enthalten 
die Herde Nester eines br~ehigen Knoehens in einem stark vaseularisier- 
ten osteoiden Bindegewebe. J a F ~  warnt ve t  ether Verweehslung mit 
einem osteogenen Sarkom. ])em 2. Typ ist die EntwieMung hat ter  
Knoehentrabekel mit atypisehem Knoehen und vielen dilatierten Ge- 
fgBen in den intertrabeeulgren Spatien eigen. Es fgllt eine lebhaftere 
Osteoblasten und -klastentgtigkeit als beim Typ 1 auf. 

Charakteristiseh sind kleine IIerde (Nidus) mit ether umgebenden 
OsteosMerosezone, die radiologiseh als rundlieh-ovale Bezirke imloonieren 
mit zentral besserer Strahlendurehlgssigkeit and einer mehr oder weniger 
deutliehen, je naehdem, ob sieh das Osteoid-Osteom in ether Compaeta 
oder Spongiosa eines Knoehens entwiekelte, diehteren perifokalen Zone. 
Angiographiseh finder man eine gute Anfgrbung als Zeiohen ether 
tIypervaseularisation, wobei allerdings im Gegensatz zur Osteomyelitis 
eine feine perifokale Vaseularisation zur ])arstellung kommt. Die GefgB- 
verhgltnisse im Angiogramm ghneln somit denen eines Riesenzelltumors 
and eines Meningeoms. 

Typiseh fiir das Osteoid-Osteom ist, allgemein gesehen, eine sehlei- 
ehend einsetzende, im Verlauf seiner Entwieklung stgndig zunehmende, 
erhebliehe Sehmerzhaftigkeit, welehe sieh bis zur Unertr/~gliehkeit 
steigern kann und auf Aspiringaben fast in pathognomiseher Weise 
abrupt  lindern oder beseitigen 1/£13t. Bet ])ruek auf den Herd exaeer- 
bieren die Sehmerzen. Gelenknahe ]:[erde (Kiefergelenk t) beeintrgehtigen 
die Funktion. 

Im Bereieh des Gesiehtsseh/~dels kommen diese Gebilde so selten vor, 
dab sie bet differentialdiagnostisehen Erw~gungen kaum in Betraeht  
gezogen werden dtirften. Sie wurden bisher im Bereieh des Unterkiefers, 
Siebbein und Oberkiefers beobaehtet. 

Bet Befall der Gegend des Unterkieferk6pfehens ist ve t  allem ein 
Tumor der Parotis auszusehliegen. Die ])iagnose der mandibulgren 
Osteoid-Osteome ist leiehter wegen der Ausbreitung in einer Compaeta 
als die der Nasennebenh6hlen. 

Die Patienten mit ether derartigen Gesehwulst im Gesiehtsseh/~del 
waren im ])urehsehnitt /f l ter als die mit einem Osteom an den Extremi- 
t~ten. 

Bet dem Fall yon T ~ z E ~  --  eine 51 j/ihrige Frau -- bildete sieh unter  
progressiver Sehmerzhaftigkeit auSen am linken inneren Augenwinkel 
eine derbe, erbsengroBe, umsehriebene, seharf begrenzte Ansehwellung 
unter normaler tIaut .  ])as reizlose Auge war auf dieser Seite naeh lateral 
verdr/ingt, l~hinoskopiseh bestand eine Polyposis. E6ntgenologiseh 
erkannte man im Siebbein eine umsehriebene, wolMge, zur Orbita bin 
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scharf abgesetzte Verschattung mit loolycyclisehen Begrenzungen. Der 
Schat~en reiehte in die Orbita hinein, Me das Tomogramm erkennen 
lieB. Die Konturen der Siebbeinzellgrenzen und die der Lamina orbitalis 
fehlten. Inmi~ten der Verschattung bestand eine kaum sichtbare Auf- 
hellung (Nidus). Der l~Sntgenbefund seheint nach T3i~z~ nich~ so ein- 
deutig wie z.B. an Extremitaten zu sein, was auf die Architektur dieses 
Knochens zuriickzufiihren ist. Es handelt sich iiberdies um ein mehr 
exophytisches Wachstum. 

Bei Sitz im Ethmoid und bei Blockade des Stirnh6hlenostiums 
kommt es leicht zu einer Reaktion im Sinus frongalis, r6ntgenologiseh als 
feine Versehleierung infolge eines Sekretstaus evenVuell erkenntlieh. Der 
Sehmerzcharak~er kann dureh diese sekundgre Vergnderung eine ~nde- 
rung erfahren. 

Die Diagnose wird histologisch dutch eine Probeexeision oder dutch 
die Untersuehung des Operationsprgloarates gesichert. 

Differentialdiagnostisch sind bei Lokalisation im Siebbein oder im 
fibrigen Tell des Gesichtssch/idels auger einer monostotisehen fibrSsen 
Dysplasie (noch starker als das Osteoid-Osteom durehblutet, nieht auf 
einen Durchmesser yon maximal egwa 2 em besehrankter Herd), ein 
solitgres Enostom (medullgres Osteom), wobei bei letzterem der Nidus 
fehlt, ein Knochenfleek (kompakter Knochen mit lamellgren Strukturen, 
namentlieh im UnterMefer), ein Knochenabseeg mit zelliger entzfindlicher 
geaktion (Unterkiefer) oder ein Meningeom in Erw/~gnng zu ziehen. 

Die Therapie besteht ia der Exstirloation. Bei dem Falle T)i~z~s 
gelang mfihelos die AuslSsung aus dem Siebbein. Bei unvollsggndiger 
Operation wgchst das Osteom weiter. Naeh der Beseitigung verschwin- 
den soforg die Sehmerzen. Eine Bestrahlung ist wirkungslos. Die Um- 
wandlung in ein Malignom wurde bisher nich~ beobachtet. 

Die Riesenzellgeschwulst 

Synonyme : Osteoklastom, brauner Tumor, l~iesenzellsarkom. 
Der Name brauner Tumor ffir diesen erstmals yon Cooing (1818) 

beschriebenen Prozeg rfihrt yon der blutigen Durchtrankung des Gewebes 
her. Es kommt infolge Spontanblutungen zu einer braunen Verfarbung 
des Geschwulstgewcbes, welches augerdem eine schwammige I4onsistenz 
und Cysten aufweist. 

Im Oberkiefer kSnnen diese Gewachse Knochendestruktionen herbei- 
ffihren. Unter dem Wachstum breiten sich die Geschwfilste in die Kiefer- 
h6hle, in die Orbita oder andere paramaxill/~re Regionen aus. 

Am Gesichgsschgdel, vorwiegend Jugendlieher, entwiekelt sich in 
erster Linie die periphere l%iesenzellgeschwulst yore periostalen oder 
paradentalen Gewebe her unter die Sehleimhaut (l%iesenzellenepulis, 
Epulis gigantoeellularis LA~aEn, 1958). Man finder die Gewachse in der 
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unteren Etage des Gesichtssehadels im Zus~mmenhang mit einer 
Alveole, breitbasig oder pflzfSrmig aufsitzend, haufiger an der Aul~en- 
als an der Innenseite, ab und zu auch auf dem Kamm des Alveolarfort- 
satzes. Die bl~ulichrote Farbe fitllt besonders auf. 

Frauen sind haufiger erkrankt (3:1). Wahrend einer Schwanger- 
schaft zeigen die l%iesenze]lgesehwiilste eine besondere Wachstums- 
neigung. Die Patienten im Alter zwisehen dem 10. und 20. Lebensjahr 
dominiercn bei dieser Art yon Riesenzellgeschwuls~. 

Zentrale Tumoren entwickeln sieh im Oberkiefer und aueh im 
maxflloethmoidalen Gebiet. Bisher warden 30 der~rtige Falle bekannt. 

Die Symptome dieser Oberkieferriesenzellgesehwiilste sind: Sehmer- 
zen, Deformierungcn des Gesichts, bei Ubergreffcn auf die Nase eine 
Okklusion deren tIShle und bei Orbitabeteiligung Sehst5rungen. 

Der R5ntgenbefund zeigt Entkalkungen des Knoehens mit einer 
seifenschaumartigen Struktur. Letztere kommt allerdings auch bei ande- 
ren Knochentumoren vor. W~hrend GARONI (1952) die eystenartigen 
Struktaren im Randbezirk fiir pathognomisch halt, meint PSE~SEl~ 
(1963), es handle sich dabei um die dislozierten und verdiirmten Knochen- 
wande der Sinus. Typisch sei ja der Einbruch der Osteokl~stome in die 
Nachbarsehaft. 

Im iibrigen herrseht die Versehattung auf dem R5ntgenbild vor, die 
nach Exteriorisation auf die lqaehbarschaft iibergreift (Tomogramm). 

Zwisehen der Riesenzellepulis and der Riesenzellgeschwulst gibt es 
kaum Unterschiede : 2 Zelltypen dominieren : kurze Spindelzellen mit ova- 
]era oder rundlichem Kern und zahlreiehe, gleichmaBig im Tumorgewebe 
eingestreute Riesenzellen. Erstere liegen dicht formiert, bei ]oekerer 
Anordnung mit einer retikularen Verbindung untereinander. Die Riesen- 
zellen besitzen ein eosinophiles Protoplasma, welches granuliert, vaeuo- 
]isiert oder homogen sein kann (LA~GEa, 1958). I~ach den Ergebnissen 
yon Zellkultaren kSnnte es sich bei den Riesen- um Stromazellen handeln. 
Die Riesenzellen haben Einschliisse yon Fett, Lipoiden, BlutkSrperchen, 
Itamosiderin oder Kalk. Die genannten Zellelemente befinden sich 
vermengt im Tumorgewebe. Bei degenerativen Veranderungen bilden 
sieh Cysten. Schon makroskopiseh erkennt man Ans~mmlungen yon Blur 
oder Fibrin, welche yon den Riesenzellen ums~umt sind. 

In den Zonen, wo das Bindegewebe vorherrscht, beobachtet der 
Itistopathologe auch osteoides Gewebe mit Osteoblasten. Dort, wo sich 
Riesenzellen befinden, fehlt die Knochenneubfldung. Man vermutet 
einen Hemmeffekt dieser Zellen (v. AL]3EaTINI, 1955). Bei vol]standiger 
fibrSser Umwandlung ahnelt der Aufbau dem einer Ostitis fibrosa 
(GEscttICKTEI~ and COP]~LA~D). 

Zwischen der Sehleimhau~ und der Peripherie der Riesenzellgeschwulst 
liegt eine breite Zone aus faserreichem Bindegewebe. 
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I m  iibrigen kennzeichnet  der Re ieh tum an zar twandigen Gel&Ben 
(oft nur  eine Endothelschieht)  die Gesehwulst. 

Differentia]diagnose : Hyperpara thyreo id i smus  (die Pseudogesehwulst  
zeigt naeh Ent fe rnung  eines Nebensehilddrfisenadenoms eine Remis- 
sion), fibrSse Dysplasie, Riesenzellgranulom, Cherubismus, H~mangiom.  

Die Meinungen fiber die Histogenese gehen auseinander.  Die Riesen- 
zellgeschwulst wird einerseits fiir eine eehte Geschwulst  gehalten, die 
aus persistierenden fetalen Gewebskeimen (v. ALB~RT~I), aus pr imer  
undJfferenzierten Zellen des Knoehens  (HERZOG) hervorgeht ,  die eine 
embryonale  Potenz  beha]ten haben.  Andererseits h~lt man  jene ffir ein 
Resorpt ionsgranulom,  welches auf  dem Boden einer Blu tung ents tanden 
sei (Bff~GEL~R; SI]~G~U~I)u.a.) .  Elektronenmikroskopisehe Befunde, 
wonach an den l~iesenzellen besondere Differenzierungen und  l~egel- 
mi~13igkeiten der Fe ins t rukturen  vorhanden  sind, spreehen ffir die letztere 
Deutung.  

Therapie. Die Bestrahlung ha t  bei mehr  als etwa der Iti~lfte der F~lle 
Erfolg. Es ist die Gefahr einer postradiologischen Umwand lung  in ein 
Sarkom gegeben (HonA u. Mitarb.,  1962). 

I m  I t inbl ick auf  die immanente  Malignit~t - -  10°/0 der Tumoren  
wandeln sich in ein Sarkom u m  --  ist die operative Therapie mi t  einer 
Exs t i rpa t ion  im Gesunden die Methode der Wahl .  

Die Prognose kann  nur  unter  Vorbehal t  als gut  bezeichnet werden. 

Das Chondrom 

Das Chondi'om des Gesichtssch~dels bildet sich in pr~formiertem Knorpel 
(Septum, RTasenitiige]) oder in Knochen, we Knorpelreste zuriiekgeblieben sind. 
Aul~er in bzw. an der Nase kommen diese keineswegs harmlosen Tumoren in der 
KieferhShle, im Siebbein, in der 0rbita, im Unterkiefer usw. vor. 

Makroskopisch imponieren die Chondrome als knollenartige, an der Oberfl~che 
gelappte, knochenharte oder weichere Gebilde, die aul~en das Gesicht und bei Aus- 
breitung im Alveolarfortsatz die Konturen des Oberkiefers deformieren. Ohne 
Sehmerzen vergrSl]ern sieh die Gebilde und treiben unter Umsti~nden die Wange 
vor. 

Typisch ist die langsame Volumenzunahme. Feingeweblieh f~llt die Wueherung 
des Knorpelgewebes auf. Die Zellbilder wechseln yon Tumor- zu Tumorzone. W~h- 
rend an der einen Stelle die Zellen ziemlich dicht und regelm&l~ig angeordnet sind, 
k5nnen sie daneben fehlen. Das Cytoplasma der Chondroplasten kann vacuolisiert 
sein. Der Knorpel weist die Merkmale einer hyalinen, elastischen oder faserigen 
Grundsubstanz auf. Die Zellen dringen mitunter an der Basis des Gewachses infil- 
trierend in das Stammgewebe ein. Entziindliche Begleitreaktionen tragen zur 
Buntheit der S~rukSur bei. 

Brieh~ das Chondromgewebe in Blur- oder Lymphgef~13e ein, dann metasta- 
sieren die Neubildungen. ~an  darf aueh im Hinblick auf die nieht selden zu kon- 
statierende Neigung, sieh in ein Chondrosarkom amzuwandeln, die Chondi'ome zu 
den insidiSsen Tumoren rechnen. 

Als Varianten seien noeh das Osteoid- und das Osteoehondrom angefiihrt. 
Bei dlesen Tumoren finden sieh Ankl~nge an das esteem. 
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Von Chondromen, welche sich in der Vorderwand der Maxilla ausbreiteten, 
berichteten C)mTER (1955), BLV~[ (1954), G O R ~  u. Mitarb. (1962) u. a. 

RSntgenologisch erkennt man gut die Grenzen der Chondrome, welche in der 
KieferhShle, bei extremer GrS~e aueh in der Nasen- oder in der I~:eflbeinhShle 
liegen. Die W~nde der Sinus sind infolge Dilatation der HShlen verdr~ngt und vet- 
diinnt. 

Der Befund des Chondroms selbst wechselt auf dem RSntgenbfld, je nach dem 
Kalkgehalt. Mitunter sehen wir anch eine streifen- oder wabenartige Fleckenbildung. 

Als Therapie kommt nur die radikale Exstirpation in Be~racht. 
N ach cIen Erfahrungen, die wir und andere Autoren mit, Chondromen anderer 

Lokalisation machten, ist die Prognose keineswegs absolut gut. Rezidive, Metastasen 
und sarkomatSse Umwandlungen kSnnen dem Kranken zura Verh~ngnis werden. 

Das Myoblastenmyom (Epulis congenita, granul~res Neurom) 

Die Nomenklatur der yon der quergestreiften Muskulatur, von 
Elementen des Bindegewebes oder der Nerven hergeleiteten Gew~ehse 
ist nicht einheitlieh. A~r~:osoFF (1926) pragte den Namen ,,Myo- 
blastenmyom", der heutzutage aul~er der Bezeichnung ,,Epulis con- 
genita" (NEu~A~,  1871) fiir derartige Neubildungen der Kiefer am 
gebr~uchlichsten ist. Wahrend die vor allem am oberen Alveolari~ortsatz 
sitzenden Myoblastenmyome schon bei der Geburt vorhanden sind --  
daher der Name Epulis congenita --  beobaehtet man die anderen myo- 
matSsen Gew~iehse aueh bei ~ilteren Personen, in erster Linie in der Zunge, 
in der tIaut,  an den Stimmlippen und in anderen Organen. LANG~ n. 
Mitarb. (1953) rubrizierten derartige Gesehwiilste, die vom Kiefer er- 
waehsener Patienten entfernt worden waren, unter dem Terminus 
,,granuliires R~enrom", den FEY~TER (1948) einffihrte. Der zuletzt ge- 
nannte Autor betraehtet die Myoblastenmyome ffir AbkSmmlinge yon 
Zellen um Nervenfasern. 

Bis heute sind nach PA~TAZOPOVLOS (1964) fiber 450 F~ille yon 
Myoblastenmyomen publiziert worden. Darunter befanden sieh etwa 
140 Tumoren an der Zunge. Die nntersehiedliehe Struktur der Myo- 
blasten bringt es mit sieh, dal3 flieBende ~berg~nge zu den Rhabdomyo- 
men bestehen. Wir befassen uns in diesem Abschnitt nur mit den Myo- 
blastenmyomen des Oberkiefers im Sinne einer Epulis congenita. GewShn- 
lieh stellen die Gyn£kologen schon bei oder kurz nach der Geburt vor 
allem bei M/~dehen am Alveolarkamm rnndliche, sparer bis zur GrSl]e 
einer Hasel- oder Walnu~ heranwaehsende Gebilde von prall-elastischer 
Konsistenz fest. Sie haben die Farbe der umgebenden Sehleimhaut, 
vielleieht auf der Kuppe etwas blasser. Die Myome lassen sieh zusammen 
mit  der Schleimhaut versehieben, sie haben keine feste Verbindung zum 
Periost oder zum Knoehen. Es besteht aueh keine Beziehung zum Zahn- 
system. Die Dentition wird durch diese Gewachse nieht gest6rt. 

L ~ G ~  (1958) gibt eine detaillierte Sehilderung der Myoblasten. 
Letztere sind besonders gro~, stellenweise zu einem Syncytium vet- 
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bunden. Die kleinen, rundlichen, dunklen Kerne befinden sich inmitten, 
auch exzentrisch in dem mit eosinophilen Granula angeffillten Zelleib. 
Ein argyrophfles Fasernetz umgibt korbartig die Zel]en. 

A]~I~IKOSOFF (1926) unterscheidet 4 Typen yon Myoblastenmyomen: 
1. Die typische Geschwulst mit groi3en, rundlichen oder ovalen Zellen. 
Das granulierte Cytoplasma zeigt keine Querstreifung. 2. ~hnliche Zell- 
elemente wie beim Typ 1, abet mit angedeuteter Li~ngsstreifung. 3. Hy- 
pertrophische Formen mit riesigen Ze]len, die granuliertes Protoplasma 
und mehrere Kerne enthalten und 4. maligne Formen, das Myobl~sten- 
sarkom. 

Auf weitere histologische Besonderheiten gehen wir hier nicht nigher 
ein, es sei nur noch erwiihnt, dab das Epithel der Schleimhaut im Bereich 
des Myoblastenmyoms nach Art eines Krebses in die Tiefe proliferieren 
kann. Ein m~lignes Wachstum liegt aber nicht vor. 

Zur Histogenese ist folgendes zu sagen: AB~rKOSO~ (1926) betrachtet  
die Myoblastenmyome als Reizgesehwfilste, die infolge Regeneration auf 
dem Boden einer gesch£digten Muskulatur entstanden seien. Dabei wfirden 
die quergestreiften Muskelelemente wieder entdifferenziert0 es komme 
zu einem l~fickschl~g zu embryon~len Zellformen. Diese These lehnt 
v. ALB~RTrNI (1955) ab. Er  h~lt die Zellen des Myoblastenmyoms ffir 
das Produkt  einer Entartung.  Andere Autoren erw~gen im Hinblick auf 
die unreifen Zellen des Tumors, welche sich nieht welter zu differenzieren 
verm6gen, eine Dysontognie im Sinne Co~N~]mws. Nach LE~oux und 
DELARUE handelt  es sich um Histiocyten, we]ehe infolge metabolischer 
Prozesse sich in die granul~ren Zellen umgewandelt h~ttten, nach PwARS~ 
um Fibrocyten. Eine epitheliale I terkunft  diskutierten EBE~T~ u. Mit- 
arb. (1950) sowie ]~ASTEN~O]~E~ (1951). 

Wie dem such sei, allgemein wird heutzutage die Herkunft  der Ober- 
kiefermyoblastenmyome yore Zahnsystem abgelehnt. 

Die Diagnose der Epulis congenit~ ist leicht, weft bei der Geburt 
sonst kaum eine andere derartige Geschwulst am Oberkiefer besteht. 
Ausschlaggebend ist natfirlich der histologische Befund. 

Differentialdi~gnose. W£hrend der ersten Zeit nach der Gcburt  
kommt aui~er einer Dentitio praecox vor allem eine Epulis giganto- 
cellularis in Betracht.  

Therapie. Die Myoblastenmyome des Oberkiefers lassen sich ]eicht 
excidieren, du sie nur der Schleimhaut aufsitzen bzw. in dieser ver- 
ankert sind. Rezidive wurden bisher nicht beobachtet. 

Die Prognose der Oberkiefermyoblastenmyome wird im allgemeinen 
~ls gut bezeichnet, was much zutrifft. Es muB abet in diesem Zus~mmen- 
hang darauf hingewiesen werden, dab bei ~berprfifung der gesamten 
Kasuistik doeh einige F~tlle mit einer sarkomat6sen Entar tung bekannt 
wurden. HA~MA~ (1957) sammelte aus der Literatur  388 F£1]e yon 
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Myoblastenmyomen verschiedener Lokalisation. Darunter befanden sich 
13 bSs~rtige Formen. KHNGE (1958) berichtete yon der malignen Ent- 
artung eines Kehlkopfmyoblastcnmyoms, welches Metastasen in Lymph- 
knoten setzte. Im ganzen gesehen sind somit die Myoblastenmyome 
nieht absolut benigne. 

Odontogene Tumoren des Oberlcie]ers 

Nach SO~ESSON (1963) klassifiziert man die odontogenen Tumoren 
am zweckmggigsten nach ihrer Genese und unterscheidet : 

Ektodermale Neubildungen. Wurzelcysten (periapikulgre, juxtaradi- 
kul£rc, residuale) Follikularcyten (einfache, ohne Zahn; ,,primordial 
cysts" -- mit Zahn (,,dentigenous cysts" der Angclsachsen). 

Adamantinome (Ameloblastome, Adamantoblastome). 
Emamelome (Schmelzperlen). 

Mesodermale Neubildungen. Zcntrale Fibrome. 
Zementoblastome (zementbildende Fibrome), Zementome. 
Dentinome. 

Elcto- und mesodermale Neubildungen. Weiehe (unreife) Odontome. 
Harte (reife) Odontome : zusammengesetztcr (,,compound") Typ, oder 

zusammenh/~ngender, homogener (,,complex") Typ. 
Cystische Odontome. 

Das Besondere mancher dieser Gebilde ist, dag sie denselben geweb- 
lichen Ursprung haben, jedoch verschiedene Stadien der Entwicklung 
darstellen, z.B. die Odontome und Adamantinome beziiglich ihrcr 
parablastischcn Substanzen. Stammgewebe sind die dem Ektoderm 
genetisch zuzuordnende Zahnleiste oder die aus dem Mesoderm hervor- 
gehende Zahnpapille. Nachfolgend besprechcn wir nut die klinischen Er- 
scheinungen der im Oberkiefer anzutreffendcn odontogenen Tumoren. 

Generell ist anzuf/ihren, dal3 die odontogenen Tumoren folgende 
3 Komponenten in verschiedenen Korrelationcn zucinander aufweisen: 
Cysten, weiche und harte parablastische Gewebsarten. Die Immanenz 
zur malignen Entartung ist eine wiehtige Eigenschaft dieser Neubil- 
dungen. 

Den ItNO-Arzt intercssieren haupts~chlich die Odontome und Ada- 
mantinome des Oberkiefers. 

Das Odontom 

Unter diesem Namen fal3t man eirle GrUl)lOe yon odontogenen Tumoren zu- 
sammen: die weichen, die barren und die eystisehen Odontome. Die weichen 
Odontome -- sie werden als Verwandte des zentralen Fibroms nait kiimmerlich ent- 
wiekel~em ]~pithel betraeh~et- fallen im Gegensa~z zun, Adamantinom dureh 
einen l%eichtum an embryonalem Mesenehym ~hnelndem Bindegewebe auf. Man 
nennt sie deshalb auch unreife 0dontome. Sie haben ihren Ursprung, wie alle 

Arch. kiln. exp. Ohr.-~ ]gas.- u. l~ehlk.IIeilk., Bd. 187 (Kongreflbericht 1966) 13 
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Odontome, von sgmtliehen Gewebsarten eines ausgebildeten Zahnes. I)amit be- 
sitzen sie aueh die Potenz zur Produktion loarablastisohen Materials wie ]Dentin, 
Osteoid, Zement und Sehmelz, d.h. zur Umwandlung in ein hartes Odontom. 

Der Eloithelgehalt sehwankt yon Tumor zu Tumor. Im weiehen Odontom finden 
sieh verzweigte Strgnge aus Eloithelzellen im reiehlieh vorhandenen Bindegewebe, 
bei den barren Odontomen vor allem Nester yon Sehmelzepithel. Das Bindegewebe 
bestimmt im Gegensatz zum Adamantinom das Gewebsbild. 

Nester und Zapfen aus Epithel weisen eine basale Zellage auf. Es folgt eine 
Zone mit retikulgrem Aufbau des Epithels. 

Eine weitere Eigensehaft der Odontome ist die Beziehung zu einer Zahnanlage. 
Beim zusammengesetzten Odontom findet man zahlreiehe, his zu Hunderten, 
Zghne, Zahnanlagen oder deren l~udimente. Beim einfaehen 0dontom ist nur eine 
Zahnanlage bzw. ein Zahn vorhanden. SehlieBlieh kennt man noeh das selbstgndige 
(ohne Korrdation zu einem Zahn bzw. dessert System) und das abh~ngige (Anhang 
eines Zahnes) Odontom. Im Oberkiefer sind die Odontome hgufig in der Nghe eines 
Eekzahnes lokalisiert. 

Das weiche Odontom des Oberkie]er8 
Die Kasuistik ist klein. H 6 ~ s T  (1934) schilderte den Befund eines weiehen 

0dontoms~ das im Oberkiefer eines 9jghrigen Mgdchens aufgetreten war. Das 
Gewgchs verursachte eine Wangenschwellung, die sich weich bzw. schwammartig 
anffihlte. Dus Kind hatte aul~erdem am harten Gaumen eine mit unvergnderter 
Schleimhaut bedeckte VorwSlbung. l~Sntgenologiseh stellte der Autor in der 
Umgebung yon ~4 eine glatt begrenzte, taubeneigrol~e Aufhellung im Prec. alveolaris 
test. Innerhalb der Aufhellung erkannte man zahlreiche, stecknaddkopfgro~e Ver- 
diehtungen. Das Gewgchs hatte die Wand der KieferhShle naeh lateral und unten 
verdrgngt. Es nuhm, wie sich bei der Operation heruusstellte, den grSl~ten Tell ihres 
Lumens ein. 

Dus Gewebe des apfelgroBen Tumors setzte sieh hauptsgehlich aus zahlreiehen, 
rudimentgren Zahnanlagen mit embryonalem ]~indegewebe und unregelmgBig 
gestaltetem, mantelghnlichen Epithelvergnderungen zusammen. Pathognomiseh 
ffir das weiche Odontom ist auBer der Feinstruktur an sich das (3berwiegen des 
weichen Gewebes. 

Die expansiv wachsenden weichen Odontome, die dem Alveolarfortsatz auf- 
sitzen, lassen sich leieht exstirpieren. Es muB allerdings mit erheblichen Ver- 
drgngungen der Gesiehtsschgdelknochen gereehnet werden. 

Das harte Odontom des Oberlcie/er8 
Allem Ansehein nach geht die Bildung yon Itartsubstanzen der Mineralisation 

der gesunden Zghne parallel. Anfangs liegt ein weiehes Gewebe vor, naeh AbsehluB 
des Prozesses ein hartes Odontom mit parablastischen Massen. Man trifft ant sie 
periapikulgr oder an einer ungiinstigen Stelle, so dab der Durehbrueh eines Zahnes 
aufgehalten wird (So~]~sso~, 1963). 

Unter einem zusammengesetzten (heterogenen ~ ,,eompound"-Typ) Odontom 
versteht man ein Gebilde aus einem Konglomerat zahlreicher rudimenti~rer Zghne 
bzw. Zahnkeime. Das RSntgenbild ist stets sehr eindrueksvoll. Daneben gibt es 
noeh das zusammenhi~ngende homogene Odontom, den sogenannten ,,complex"- 
Tyl 0 uus mehr oder weniger homogenen Hartsubstanzen. 

Die harten Odonfome waehsen im Oberkiefer sehr langsam. Bei dem Fall von 
KinDLeR {1948) erstreekte sieh die Anamnese fiber 12 Jahre, bei einem eigenen Fall 
sogar iiber 19 Jahre. Oft treten die ersten Symptome im Kindesalter auf. In der 
Vorgesehichte geben die Kranken gelegentlieh an, ihre Besehwerden hiitten naeh 
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Z~hnextrakt ionml eingesetzt. Die Wunden  seien n icht  vollstgndig verheil t  und Fistetn 
zuriiekgeblieben. 

Die har ten  Odontome bestehen aus rundl ichen oder knolligen knSehernen 
Massen yon gelblieher l%rbe, die leieht zerbrSckeln. Typisch ist der sehalenartige 
Aufbau  aus Knochen.  

I in  Verlauf der Erk rankung  k o m m t  es zu einem Einbruch  des Odontoms in die 
N~se und  die ~rebenhShle. Das har te  Gebilde verdrgngt  zuerst die verdi innten 
Wgnde der Kieferh5hle nach allen Seiten und  verengt  allmghlieh das Lumen der 
KieferhShle und  der  Nase auf  einen Spalt. Das Septum wird nach der Gegenseite 
unter  Arrosion seiner festen Bestandteile vorgebuekelt.  Die ~*asenmuseheln erkennt  
man  als flaehe Gebilde. Mitunter  bewirkt  eine Ostienbloekade die Entwieklung 
einer Mucocele im Keilbein (KI~DLEI~). 

Entsprechend dem Grad der Expansion sind die aul~en s ichtbaren Deformie- 
rungen des Gesichtssehgdels: eine har te  VorwSlbung der Wange, deren Weiehteile 
bei einer Superinfektion plStzlich ansehwellen, eine Auftreibung des Alveolar- 
fortsatzes mit  Verlagerung der Zghne, eine Verunsta l tung der gul~eren Nase und  bei 
Einkeilung in den erweiterten interokul~ren Raum eine Seitwgrtsver]agerung der 
Augen unter  Verdrgngung des 0rb i ta inhal tes .  

Es resultieren Funkt ionss t6rungen wie ein Trismus usw. HERI~IA~  (1957) 
ber iehtete  yon einem synehron ents tandenen 0don tom des Ober- und  Unterkiefers.  
Von Geburt  an  wuehsen bei einem Knaben  in beiden Kiefern die Gesehwiilste, die 
allm~hlieh dureh Verdiekung, vor allem des oberen Alveolarfortsatzes, und  die 
Dislokation sehon vorh~ndener  Zghne eine behandlungsbedtirf t ige Ents te l lung ver- 
ursachten.  

Subjekt iv klagen die Kranken  mit  einem Oberkieferodontom fiber eine ~asen-  
okklusion, eine Sekretion aus der Nase, fiber Kopfsehmerzen, die mi tun te r  in den 
Naeken ausstrahlen,  fiber eine Visusbeeintrgehtigung u. a. 

Der RSntgenbefund dfirfte bei der Mehrzahl der Pa t i en ten  die Na tu r  des 
Prozesses erkennen lassen. Bei dem homogenen Typ des har ten  Odontoms erkennt  
man  im Oberkiefer eine rundliche, ziemlieh gleiehm~ige, knochendichte  Ver- 
schat tung mit  polycycliseher Begrenzung und  gelegentlich einem Auslgufer, bei 
dem es sich um einen ret inier ten Zahn (Molaren) handelt .  Die schalenartige St ruktur  
gibt  sieh auf  dem l~Sntgenbild zu erkennen. An der Peripherie des Sehattens finder 
sieh oft - -  sie ist n icht  obligat  --  eine Aufhellungszone. 

Bei den zusammengesetzten heterogenen 0don tomen  fallen grotesk anmutende  
Ansammlungen yon unzghligen Zghnehen und  Zahnrud imenten  auf. Der Kiefer- 
knoehen sieht aus, als ob er yon z~hlreiehen Sehrotkugeln durehsetzt  sei. Die Aus- 
weitung der Kiefer- und  NasenhShle erkennt  man aueh auf  dem RSntgenbild.  
Begleitmueoeelen verursaehen unter  Umstgnden  eine Aufhel lung (KeilbeinhShlen- 
di la ta t ion mit  guter  Strahlendurehlgssigkeit) .  

Das histologische Bild pflegt derar t  b u n t  zu sein, dal~ eine eindeutige Diagnose 
bei der Untersuehung eines kleinen Geschwulstpart ikelehens kaum mSglich ist. 
KINDLER (1948) schiekte das Gewebe eines ha r t en  Odontoms zu 5 namhaf ten  Patho-  
logen. Es wurden folgende Diagnosen gestellt :  Unreifes Osteom, osteoidbildendes 
Fibrom, 0s t i t i s  fibrosa und  Zementoblastom. Unter  letzterem vers teht  man  heut- 
zutage zementbi ldende Fibrome. 

Diese Benennungen lassen erkennen, welehe Gewebskomponenten bei den 
har ten  Odontomen vorherrsehen. Charakteris t iseh ist  die Einlagerung yon t t a r t -  
substanzen. Die Zghne bzw. ihre Keime befinden sieh naeh HERRMA~N (1957) im 
Bereieh der wuehernden Zahnleiste in allen Phasen der Entwieklung (knospen-, 
kappen- und  glockenfSrmiges Stadium). Man erkennt  Einsti i lpungen, Dens in dente, 
Zwillingsbildungen u. a. Das 8 t roma war naeh  Ar t  einer Zahnpapil le gewuehert. 

13" 
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D~s Vorhundensein der Hartsubstanzen soll auf einem Induktionseffekt im 
Sinne einer Organisatorwirkung beruhen (LA~CGE~, 1958). A1s Variunte sei noch die 
Geschwulst erw~hnt, bei der die Potenz zur Zellbildung gegeniiber der zur Produktion 
yon Hart  subs~nzen fiberwiegt. Es bestehen Ankl~nge ~n ein Adamantinom. 

Die ~Is calcifizierte Ad~mantinome oder als ameloblastische Odontome --  im 
franzSsischen bzw. amerikanischen Schrifttum anzutreffende Begriffe --  benannten 
Gebilde besitzen Aufhellungszonen, so d~l~ eine Verwechslung mit  dem cystischen 
Oclontom m6glich ist (So~EssoI% 1963). 

Die iiulteren Zonen des Odontoms zeigen Schichten aus lockeren Fasern und 
eingelagerten Knochenb~lkchen embryonaler Bauart mit  gesteigerter Umbau- 
aktivit~t.  

Im Inneren des harten Odontoms verflechten sich neugebildete Knochen- 
b~lkchen mit Hartsubstanzen. Der Oberkieferknochen selbst zeigt gleichf~lls als 
Reaktion in seinen M~rkr~umen ein aufgelockerLes, gefiiL~reiches Mark. Diese Struk- 
tur  erkl~rt den oben erw~hnten l~Sntgenbefund. 

Therapie. Nur eine vollst&ndige Ausriiumung gibt die Gew~hr ffir eine I-Ieilung. 
KINDLER (1948) mui~te kugelschalenartig zusammengelagerte h~rte Massen, die 
in die tI6hlen des Gesichtssch~dels eingedrungen und die mit normaler Schleimhaut 
bedeekt w~ren, in mehreren Sitzungen entfernen. Die Choanen konnten erst nach 
einigen Bemiihungen durchgi~ngig gemacht werden. 

Nicht entfernte Tumorreste wachsen erfahrungsgem~ welter, vor allem 
Rficks~gnde im Bereich des Jochbeins. Mit der Zeit greifen diese Tumoren, wie wir 
dies bei einem eigenen P~tienten erlebten, ~uch auf die H~ut fiber. In der Tiefe 
des Gesichtssch~dels durchdringen die Odon~omrezidive das SepVum und wachsen 
auf der Gegenseite weiter. 

Die Odon$ome werclen in der Literatur ~ls Tumoren mit  guter Prognose be- 
tr~chtet. Die im Oberkiefer sitzenden Odon*ome sind wegen ihrer Rezidivneigung 
nieht ganz harmlos, w~hrscheinlich himgt le~zteres mi~ den an~tomischen Eigen- 
heiten des Gesichtssch~dels zusammen. 

Das cystische Odontom 
Diese Gewiichse gehen von feh]entwickelten Z~hnen aus und besitzen eine 

fibrSse K~psel um den Cystenhohlraum. Sie kSnnen in der Kapsel eines Odontoms 
auftreten (So~Esso~, 1963). Die Cyste gibt sich rSntgenologisch als feine Schatten- 
linie zu erkennen, vielleicht unter Verlagerung eines Z~hnes und Verdri~ngung des 
Kieferh6hleninhaltes. 

D a s  A d a m ~ n t i n o m  des Oberk ie fe r s  ( A m e l o b l a s t o m )  

Die im angels~chsichen Schrifttum gebr~uchliche Benennung Ameloblastom -- 
iibrigens nicht immer eine rein dentogene Geschwulst --  (IvY u. CI~Vl~CI~ILI,, 1930) 
ist besser als der N~me Adamantinom (Bigots_, 1868); denn das Geschwulstp~ren- 
chym bildet keine Hartsubstanzen. Es unterscheidet sich d~durch yore Gewebe 
des Odontoms. Nur Epithelien und ein sp&rlich ausgebi]detes Stroma aus lockerem 
Bindegewebe, ]etzteres als Gef~13e fiihrende Komponente, sind vorhanden, die 
~Tberg~nge zum Odontom, wie man zu sagen pflegt, fliel3end. 

Nach der Genese unterscheidet man prim~re und sekund~re, nach der makro- 
skopischen Besch~ffenheit solide, cystische und kombinierte Formen. 

Persistierendes EpRhel des Schmelzorgans bzw. dessen Reste im Alveolar~ 
fortsa~z (Zahnleiste, Hertwig-Scheide) --  vor allem n~he den Molaren oder Pr~- 
molaren --  sollen Ausgang der primi~ren Adamantinome sein. Der Wandmembr~n 
einer odontogenen Cyste (follikul~re, radikul~re) bzw. deren ~berg~nge zur oralen 
Gingiv~ entspringen die sekundi~ren Adamantinome. Diskutier~ wird auch die 
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Abstammung vom Epithel der KieferhShlen- und Mundsehleimhaut. Letzteres soll 
naeh KBO~EO~E~ in die Tiefe wachsen, sieh abschn/iren und ein Teil zur Geschwulst 
umwandeln. Die Ahnliehkeit gewisser Adamantinome mit Basalzelleneareinomen 
ist daher nicht zu verkennen. Den genannten Typen ist eine regressive Veranderung 
der Epithelien mit Umwandlung in eystische Hohlr&ume eigen. 

Dem t tN0-Arz t  sind manche 0berkieferadamantinome in unliebsamer Er- 
innerung, weil sie h/~ufig rezidivieren oder sich vielleicht in ein Malignom um- 
wandelten. Die in der Maxilla lokalisierten Adamantinome treten bezfiglich der 
Haufigkeit gegenfiber denen des Unterkiefers zurfiek (1:4). Hinsichtlieh der Pra- 
valenz der Unterkieferadamantinome daehte maneher Autor an die Rolle eines 
Traumas oder anderer Reize (die schwarze 1%asse zeigt eine besondere Disposition !). 
Kinder bekolnmen selten diese Geschwulst. Frauen seheinen 5fter a]s Manner yon 
einem 0berkieferadamantinom befallen zu werden. Durchschnittsalter der Patienten 
ist 30--40 Jahre. Ein extraossearer Sitz stellt eine Rari tat  dar. BI~AUNSTEI~ (1949) 
beschrieb ein solit&res Adamantinom in den Weichteilen der Wange. 

Das seltenere solide, anfangs harte Adamantinom hat  eine glatte und rundliehe, 
in sieh ]eicht vorgebuekelte, abgekapselte 0berflaehe. Sein Gewebe besteht aus 
weiBlichen, grauen und feink5rnigen Massen. Typiseh ffir die Feinstruktur sind die 
Strange, die denen eines Basalioms ahneln, mit kubisehen oder zylindrisehen Zellen 
am Rande dieser Ansammlungen. Die Epithelien stehen senkrecht zum Stroma. 
Innen im Strang formieren sich die Zellen in retikulArer Anordnung (Sternzellen). 
Der Aufbau erinnert an den eines Sehmelzkeimes. 

Das solide Adamantinom weist eine unterschiedliehe Differenzierung der 
Epithelien auf. Undifferenzierte weehseln mit  plexiformen, epidermoiden und 
pseudoaeinSsen Formationen einander ab CLANGER, 1958). Die Zellen erseheinen 
regelmalBig, ohne Kernpolymorphie. Mitosen fehlen. Das Stroma besteht aus zell- 
armem, fibrill&rem Bindegewebe mit  polygonalen Zellen. Als Varianten wurden 
unter anderen noeh das Adenoameloblastom (1%OSENBERG U. Mitarb., 1963) und das 
Fibroameloblastom (HIRANANDANI U. Mitarb., 1963) bekannt. Auf die melanotisehe 
Form, aueh als , ,Retinalanlage-Tumor" bezeiehnet, gingen wir im Kapitel  fiber die 
Pigmentzellgesehwfilste ein (KILI~ER, 1963). 

Das Stroma ist nur kfimmerlieh entwiekelt. Allem Ansehein nach ging beim 
Adamantinom die Organisationseinwirkung des Epithels auf das Bindegewebe 
verloren (LANGER, 1958). 

Die haufigere eystisehe Form enthalt im Inneren eine bernsteinfarbene, klare 
und serSse Flfissigkeit, die bei Infektionen trfibe und foetide wird. Bis zu 200 ml 
Inhalt  wurde abpunktiert. 

Die Verflfissigung des Tumorgewebes vollzieht sich unter Vaeuolisierung des 
Cytoplasmas, wahrseheinlieh die Folge einer Stoffwechsel- und ErnahrungsstSrung, 
die mit Ablagerungen yon EiweiB und Lipoiden einhergeht (L~GEB, 1958). Fein- 
geweblich dominieren wiederum bei diesem Typ die entspreehende Anordnung der 
Epithelien in Strangen. Letztere ragen papillenartig ins Lumen der Cysten. Auch 
Papillenepithelnester mit  t{ornperlen sind zu beobachten. Die eystische geht 
offenbar aus der soliden Form hervor. POBSOBSKI (1935) erwahnte, dab solide 
Adamantinome im Durehschnitt 2,7 Jahre, eystisehe 9,9 Jahre bestanden. Das 
eystisehe Adamantinom treffen wir daher vorwiegend bei Patienten im hSheren 
Alter oder mit  1%ezidiven an. 

Die Adamantinome wachsen langsam in Riehtung des geringsten ~¥iderstandes 
im Gegensatz zu den Odontomen. Gehen sie von den seitliehen Z&hnen aus, dann 
verdrangen sie unbemerkt die knSehernen W/~nde der Kieferh6hle. Mit der Zeit --  
die Anamnesen dauern bis zu 30 Jahren --  resultieren Knochendestruktionen. 
SchlieBlieh bedeeken die expansiv gewaehsenen Gesehwfilste nur noeh dfinne 



198 K. UNGERECKT: 

Knochenlamellen (Pergamentknittern) oder dus Periost. Die Kieferh6hlensehleim- 
haut bleibt lunge intakt. ~)fters ist eine Zahnbehandlung Anlag fiir eine Aufdeckung 
der Geschwulst (Zusammenhang ?). 

Die 0berkieferadumantinome lassen typisehe Waehstumstendenzen erkennen. 
Bei Auftreibung des Oberkieferm~ssivs haben die Patienten vor ullem eine Auf- 
treibnng der Wunge, der Nusenwurzel, des Proe. Mveolaris nnd des Gaumens. Die 
Zahne werden verschoben, fallen gew6hnlieh aber nicht aus. Gelegentlieh geht die 
Verdickung des Alveolarfortsatzes nieht mit einer Dislokution yon Zahnen einher. 
tlei extremer Gr6ge der Gesehwulst entstehen bei dem Patienten erhebliehe Ent- 
stellungen (siehe Abb.29a und b). Die Nasenatmung pflegt bei Einbrueh der 
Gesehwulst in die Nase behindert zu sein. 

Abb. 29. a Groiles polycyst isches  A d a m a n t i n o m  des rechten  Oberkiefers  m i t  ma l igner  E n t a r t u n g  der  
epithelialen Komponen te .  Ver lagerung ,  aber  n icht  Verlust  der Zahne  

Die Kranken leiden unter Schmerzparoxysmen und verspiiren bei den groBen 
Adamantinomen ein Spannungsgefiihl in der Wange. Bei i3bergreifen uuf die Orbita 
treten die bekannten Erscheinungen auf. 

Das Auge und die Conjunctiva werden verdrangt. Man tastet unter letzterer 
eine prall-elastische Masse bei der cystisehen Form. Die feinen Tumorauslaufer 
dringen nieht nur in die Knochen ein, sondern auch in die Wangenweichteile, in die 
Spatien der Kaumuskulatur, in die Fliigelgaumengrube und in die Fossa infra- 
temporalis. Auslgufer in die Foss~ infr~tempor~lis verursachen eine Schl~fen- 
schwellung mit Fluktuation. Gesellt sich noch ein infiltratives Wuehstum hinzu, 
dann h~ben wir giinstige Voraussetzungen fiir eine Rezidiventwicklung nach nn- 
vollstandiger Operation. 

Als Kuriosum sei noch erw&hnt, da~ DRUMMOND (1939) ein prim/~r intrasel- 
15,res Adamantinom besehrieben hat, das vom Keilbein her in das Septum einwuehs. 
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Die l~6ntgenbefunde sind wegen der untersehiedliehen Struktur der Knochen 
beim Oberkiefer nieht so eharakteristiseh wie beim Unterkieferadamantinom. Beim 
soliden Adamantinom erkennen wir auBer einer Versehattung des betroffenen 
Bezirks Knoehendestruktionen, vor allem im laterMen ]3ereieh des Gesiehtssehgdels. 
Die polyeyelisehe Begrenzung ist typiseh. Seifenblasen- bzw. bienenwabenartige 
Gesehwulstsehatten sind niehts UngewShnliehes. Die Grenzen zwischen den unter- 
sehiedliehen grogen Cysten sind unseharf (siehe Abb.29b). Die netzartigen Ver- 
diehtungszonen erstreeken sich im fortgeschrittenen Stadium weir iiber die Grenzen 
des prim~tren Sitzes. 

Abb. 29. b Dieselbe Pa t i en t in .  Wei tgehende  Auf l6sung  der K o n t u r e n  des rech ten  Mittelgesiehts-  
sehiidels bis in  die Nase ,  den G a u m e n  und  die Orb i t a  hinein.  Angedeu te te  b ienenwabenar t ige  
S t r u k t u r  des Tumorscha t t ens .  t Iochgedr~ngte ,  sich l inear  darstel lende vordere  W a n d  des Oberkiefers  

Die feinen Ausl~ufer der Adamantinome --  die Waehstumszonen -- stellen 
sieh besonders gut im Unterkiefer dar. Die Tochtereysten sehieben sieh immer 
welter in die Umgebung vor. 

Die Diagnose kann bei typisehen Befunden an Hand des RSntgenbildes gestellt 
werden. Gesiehert wird sie durch den histologisehen Befund. Der Histopathologe 
hat  aber mitunter Miihe, bei Stiiekehenexcisionen ein eindeutiges Urteil abzugeben. 

Differentia]diagnostisch kommen in Betracht: Cysten anderer Art  (follikul~r, 
radikul~r), eine cylindromat6se oder basaliomatSse Geschwulst, ein Sarkom, eine 
Epulis, ein Fibrom, destruktive Prozesse, nieht tumor6ser Art  (Lues, Tbe usw.). 

Hinsiehtlieh der Therapie der 0berkieferadamantinome ist man sieh im all- 
gemeinen einig. Eine Bestrahlung ist sinnlos. Es kommt nur eine radikale Operation 
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in Betracht. Bei Exstirpationen sind Kontrollen durch Schnellschnitte unerl/~glich. 
Die oben genannten Wachstumszonen sind besonders zu beachten. 

Meinungsverschiedenheiten bestehen von seiten der Kieferspezialisten beziiglieh 
des Vorgehens bei kleineren Adamantinomen im Bereieh des ttalteapparates der 
Z/~hne, namentlieh im jugendlichen Alter (YovxG u. Mitarb., 1962). Die zuletzt 
genannten und andere Autoren pl/~dieren fiir eine konservative Therapie bei Kin- 
dern. Damit  werde nicht der im Wachstum begriffene Sch~del geseh/idigt. Bei 
einem ~ezidiv bestehe immer noch die MSglichkeit, radikaler vorzugehen. 

Die Rezidive zu behande]n ist eine undankbare Aufgabe, wenn die Tumorreste 
in die Sch/idelbasis eingedrungen sind. Immer  wieder wird der Therapeut gezwungen, 
die nieht selten mit einer chronischen Entzfindung verbundenen Herde auszu- 
r/tureen. 

Die histologische Struktur der Rezidive /ihnelt weitgehend der des Prim/~r- 
tumors. Man erkennt jedoeh st/~rkere entziindliche Reaktionen. AuBerdem fi~llt 
eine Sklerosierung und Hyalinisierung des Stromas auf. 

Das maligne entartete Adamantinom 

Die maligne Entartung kommt bei 1--40/0 der Adamantinomf/~lle vor. Eine yon 
Anbeginn an bSsartige Geschwulst im Oberkiefer wurde anscheinend nicht bekannt. 
GewShnlieh manifestiert sich die Umwandlung in ein bSsartiges Gew/~chs klinisch 
durch rasehes, destruktives Wachstum mit  ~Jbergreifen auf die Sch/~delbasis 
(Keilbeinh6hle, Felsenbein --  eigene Beobachtung), st/irkeren Schmerzen u. a. 

])as feingewebliche Aquivalent sind zahlreiehe atypische Mitosen und eine 
Verwilderung der Struktur u. a. H/~ufiger erfolgt die 35alignisierung in l~ichtung 
eines Carcinoms als in die tines Sarkoms. 

Die epitheliale Form des ma]ignen Adamantinoms bietet die Befunde eines 
Plattenepithelearcinoms, eines Carcinoma solidum, unter Umst/~nden mit  cylindro- 
mat5sen Strukturen. 

Metastasen sind selten. Wir beobaehteten bei einem eigenen Fall Absiedlungen 
in beiden AchselhShlen, MAUR~R (1957) in der Lunge. 

Die Prognose des malignen Adamantinoms ist schlccht. Es wird vor Bestrah- 
lungen der gutartigen Tumoren gewarnt. Diese MaBnahme sell naeh Ansieht von 
S c ~ m ~ R  (1958) die Caneerisierung f5rdern. 

Die Todesursache stellt in der Regel das Nindringen des schrankenlos wachsen- 
don Lokalrezidivs in das Gehirn dar, seltener eine Fernmetastasierung in der Lunge, 
USW. 

Das  z e n t r a l e  F i b r o m  

])as zentra]e Fibrom --  auch als Fibromyxom --  sell seine Existenz mesoder- 
malen Gewebsresten eines Zahnkeimes verdanken. Die Genese ist noch nicht genau 
bekannt. Die Gew/ichse breiten sieh lange latent unter Expansion des betroffenen 
Kiefers und unter Verdr/~ngung yon Z/ihnen aus. Sic linden sich vor allem im Unter- 
kiefer. 

Die zentralen Fibrome bilden mitunter Hartsubstanzen in netzf6rmiger An- 
ordnung. Im Gegensatz zu den RSntgenver/inderungen beim Adamantinom stellen 
sich die Scpten innerhalb des Geschwulstparenchyms nicht rundlich dar, sondern 
verlaufen mehr gerade (So~ESSON, 1963). Im iibrigen verursaehen die zentralen 
l~ibrome im Oberkiefer eine Verschattung entsprechend ~¥eiehteilen, welehe den 
Sinus ganz einnehmen kSnnen. Die Oberfl/iche des Fibroms besitzt eine konvexe 
Kontur. AuBen erkennt man r6ntgenologiseh eventuell eine feine Knoehenhiille 
bei zentraler Aufhellung. Bei Verlust der Knoehensehale diirfte die Diagnose an Hand 
des l~5ntgenbildes sehr ersehwert sein, und die Fehldiagnose ,,Sinusitis" erseheint 
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versti~ndlich. Erwghnenswert  ist der mi tun te r  anzutreffende keilfSrmige, besser 
strahlendurchl~ssige Bezirk im Alveolarfortsatz mi t  der Basis zum Sinus (TscmP- 
PUT, 1931). 

Als weitere t~orm kennt  man  noch die periostalen Fibrome, die mit  Vorliebe 
im Oberkiefer sitzen. Dringen sie in die Nase ein, dann  imponieren sie als derbe 
Gebilde. Die sind von einer normalen Sehleimhaut  iiberzogen. Bei zunehmender  
Expansion zerstSren sie die benachbar ten  Knochen.  

Nicht odontogene Tumoren des Ober/cie]er8 

Globu lo -max i l l /~ r e  C y s t e n  

Unte r  300 Kieferh5hleneysten, die H~UTZ (1963) in den Jahren  1955--1960 
operierte, entdeckte er nu t  2 globu]o-maxill~ire Cysten = 0,6o/0 . Letztere sind all- 
gemein selten. Man n i m m t  an, dal3 die hier zu besl0rechenden Gebilde Produkte  yon 
Epithelresten im Oberkiefer, welehe urspriinglich zwischen den Wurzeln des 2. 
oberen Sehneidezahnes und  des Eckzahnes lagen, darstellen. Die Cysten waehsen 
sehr langsam -- w~hrend Jahre  --  yore Interalveolarseptum her naeh oben in 
Richtung KieferhShle, deren Vorderwand verdt innt  und  nach innen verdr~ngt  wird. 
Gleichzeitig pflegt die Neubildung den Nasenboden bzw. dessen Schleimhaut  in 
das Innere der I-IShle vorzuw61ben. Die Nasolabialfalte verstreieht,  es en ts teht  
hier SlO~iter eine Anschwellung. Bei einer Deformierung des Gaumens verlieren 
Prothesen ihren Halt .  

Die Wand  des n icht  schmerzenden Gebildes setzt  sich aus Bindegewebe und  
aus Pla t tenepi thel  als Innenauskleidung zusammen. Der Inha l t  der Hohlgeschwulst 
ist  eine serSse gelbliehe Fliissigkeit. 

Bei der Untersuchung tas te t  man unter  normaler  Hau t  bzw. Schleimhaut den 
Cystenbalg mit  einer Fluktuat ion.  

RSntgenbefund:  AuBer einer umschriebenen Aufhe]lung im Alveolarfortsatz 
(Tomogramm!) besteht  nament l ich  bei grSl~eren, weit nach oben in die Kiefer- 
hShle hineinreichenden Cysten eine feine lineare Schattenlinie als Begrenzung. 
Die Wurzelspitzen der vi ta len Z~hne sind auseinandergedr/tngt,  aber nieht  arro- 
diert. 

Mit differentialdiagnostischen Schwierigkeiten ist  bei sekund~iren Entziin- 
dungen zu rechnen. Wei terhin  entwiekeln sich am Pr/~dilektionsort der globulc- 
maxillitren Cysten auch nach Operationen cystenartige Ver/~nderungen. 

Therapie: Exst irpat ion.  Nach unseren Erfahrungen bereitet  mi tun te r  die Ab- 
15sung der Cystenwand yore Alveolarfortsatz Miihe. Der 0pera teur  kann  sich in der 
Beurtei lung der lokalen VerhNtnisse t~usehen, wenn die Cyste die KieferhShlen- 
vorderwand nach innen dr~ngte. Auf  den ersten Blick sieht die E inbuchtung  im 
Knochen wie eine hypololastische Kieferh6hle aus. Im Gegensatz hierzu ist aber auf  
dem RSntgenbild der Sinus maxillaris yon normaler  Gr6ge. 

Die  N a s e n v o r h o f c y s t e n  (Nasoa lveo l /~re  C y s t e n )  

Die Nasenvorhofscysten sitzen seitlich ~n der Stelle, wo sieh der laterale Nasen- 
bzw. Globular- mit  dem Oberkieferfortsatz vereinigt, ha t  Im fortgcschrit~enen Sta- 
dium rufen sie die bekannte  Vorw6lbung des Nasenbodens und  eine Auftreibung 
des Nasenflfigels hervor. Bei erheblicher GrSge behindern sie die Nasenatmung.  
Schmerzen bestehen nieht.  Nach un ten  dehnen sich die Gebilde in den oberen 
Mundvorhof  aus. Die Sehleimhaut  ist  hier n ieht  fixiert. 

Die Cysten liegen nieht  intraosse~ir, verursachen aber mit  der Zeit am an- 
grenzenden Knochen eine Usur. 
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Die Kapsel der Neubildung setzt sieh aus einem fibrSsen Bindegewebe zu- 
sammen. Als Innenauskleidung besitzt sie ein Cylinderepithel. Stellenweise kann 
es in den Cystenbalg bluten. Der Inhalt  besteht aus klarem Sehleim. 

Die Lage seitlich im Oberkiefer und vor dem Knochen spricht naeh Ansicht 
maneher Autoren fiir die Herkunft  aus dem Ektoderm im Bereieh einer Gesichts- 
spalte. Naeh der Meinung anderer Autoren soll es sich bei ihnen um Retentions- 
cysten handeln. 

Differentialdiagnose. SCaUBERT (1947) beschrieb ein Neurinom des Nasen- 
einganges und der 0berlippe, welches mit  einer nasoalveo]fi.ren Cyste verwechselt 
wurde. Die Zahn~rzte kennen sicher eine Reihe anderer Prozesse, die mit den 
Z~hnen zusammenh~ngen und differentialdiagnostiseh in Erw/~gung zu ziehen sind. 

Die  I n e i s i v u s k a n a l c y s t e n  

Die meisten oral und etwas lateral am Canalis incisivus lokalisierten Cysten 
bewirken nur bei erheblicher GrSBe eine VorwSlbung des vorderen Gaumens, nahe 
dem medianen Schneidezahn. RSntgenologisch stellen sieh solit~re Cysten als herz- 
fSrmige, multilokul~re als mehrere Auftlellungen dar. Es wird vermutet,  dag die 
Cysten einem persistierenden Strang des Ductus nasopalatinus entstammen. Sie 
dr/~ngen gelegentlich den Nasenboden nach oben. 

Differentialdiagnose. Entziindliche Prozesse an den Wurzeln der Schneidez~thne 
oder eine Cyste in der 3/[edianlinie kSnnen ~hnliche Erscheinungen wie die Ineisivus- 
kanalcysten verursachen. 

Z e m e n t o b l a s t o m e  u n d  Z e m e n t o m e  

Beide Gew~chse sollen dieselbe Genese wie die Fibrome der Kiefer haben. 
Auf dem R5ntgenbild fallen multiple punktfSrmige Verdichtungen (Zementherde) 
inmitten des Tumorweiehteilschattens auf. Die Neubildungen werden nie besonders 
grol3 und sitzen nur in der periapikul~ren Zone. Manche Zementoblastome sind von 
einer Aufhellungszone umgeben, so dal3 ihr RSntgenbefund an den eines weichen 
Odontoms erinnert. 

D ie  fo]liku]/~ren C y s t e n  

Die follikul~ren Cysten kommen im Kindesalter kaum vor. Je  nachdem, ob sie 
mit einem Zahn in Verbindung stehen, nennt man sie einfache --  ohne Zahn --  oder 
zahnbesetzte Cysten. Fiir letztere ist charakteristiseh, dab sie von einem ektopi- 
schen Zahn ausgehen kSnnen. Infolge ihres gleichm~13igen und sehr langsamen 
Waehstums behalten die Cysten einen diinnen Knocheniiberzug. Nach So~Esso~ 
(1963) treten sie solit~r oder multilokul/~r auf. 

Die zahnbesetzten Cysten zeigen auf dem RSntgenbild einen Kontakt  mit  einer 
Zahnkrone. Bei diesem pericoronalen Typ ragt die Krone in das Cystenlumen 
hinein. Selten entwickeln sieh solit/~re Cysten bilateral. 

Die hier zu er5rternde Neubildung t r i t t  zuerst im Knochen auf. Sie dehnen sich 
sparer allm~hlieh entlang der KieferhShlenvorderwand aus und verdr~ngen Nasen- 
fliigel und -boden. Schmerzen oder andere Besehwerden fehlen. Bei der Palpation 
taster der Untersueher einen nachgiebigen, pergamentartigen Cystenbalg. 
~:: t~Sntgenologiseh fallt die unterschiedliche Tiefe der Fossa eanina auf. Das 
Tomogramm deckt bei grogen, in den Nasenboden vorgewachsenen Cysten eine 
Knochendestruktion am harten Gaumen auf. Die Orbita ist selten an dem ProzeB 
beteiligt. 

Differentialdiagnose. Bei einer Lokalisation im Eekzahnbereich ist die oben 
erw&hnte globulo-maxill~re Cyste (ohne Beziehung zu einem ektopisehen Zahn !), 
ein Ad~mantinom oder ein Odontom in Betraeht zu ziehen. 

Therapie : Exstirpation. 
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Die follikul/~ren Cysten kSnnen maligne entar ten,  was hier besonders hervor- 
gehoben sei. Wi t  behandel ten  einen Mann, bei dem sieh in der Wand  einer follikul/~ren 
Cyste ein Carcinom entwiekelte. Der RSntgenbefund war typisch (siehe Abb.30). 

Es h~ndelte sich um eine zahnbesetzte  Cyste. Niches erweckte vor  dem Eingriff  
einen Verdaeht  auf  besondere Verh/~ltnisse. Bei der Exs t i rpa t ion  fiel jedoeh auf, 
dab der Cystenbalg im Bereieh des re t inier ten Zahnes sehr fest mi t  der Kieferh6hlen- 
hin~erwand verbaeken war. Hier  ha t te  sieh das Malignom ausgebreitet.  

Abb.30. Follikularcyste des linken Oberkiefers nahe einem ektopisehen Zahn (Pfeil). 3Ialigne Ent- 
artung der Cystenwand. Typisehe feine linearc Begrenzung der Cyste innerhalb der KieferhShle. 

Trotz Operationen und Bestrahlungen rezidivierte das Carcinom immer wieder 

Die Cystenwand setzt  sich normalerweise aus Bindegewebe und  einem Plat ten-  
epithel als Innenauskle idung zusammen. Die Kapsel enth/~lt oft Entziindungs- 
produk~e. Das Epi thel  uloeriert stellenweise. Der ektopische Zahn ist gleiehfalls 
yon Epi thel / iberzogen.  

Bei unserem Pat ien ten  kam es zu einer Umwandlung eines Teils der Cysten- 
wand in ein n ieht  verhornendes Plattenepithelea.reinom. Obwohl wiederholt  oI0eriert 
und  best rahl t  wurde, konnte  der Krebs nieht  vollst/~ndig ausgerottet  werden. Allem 
Ansehein naeh ging der Mann -- sein weiteres Sehieksal ist uns nieht  bekann t  --  
an  seiner Gesehwulsterkrankung zugrunde. 

KODEL (1964) beobachtete  einen/~hnlichen Fall, bei dem eine odontogene Cyste 
maligne entar te te .  

Wir erw/~hnen diese Falle, weil man bei den follikul/~ren Cysten immer auf  der 
Hu t  sein sollte. Jede  exstirpierte Cyste mul3 genaus~ens histologiseh durehmuste r t  
werden, n ieht  nu t  ein einzelner Quersehnitt .  Beim gerings~en Verdacht  auf  eine 
eareinomatSse Umwandlung ist  die Ind ika t ion  fiir eine ausgedehnte Oberkiefer- 
resekt ion gegeben. 
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Prim£r intraosse/~re Careinome der Kiefer 
Mun bringt diese ungew6hnlichen Curcinome mit vollstandig in Knochen ein- 

geschlossenen Epithelresten in Zusummenhung.Wir behandelten eine Fruu, welche Mn 
solohes Gew~chs im Unterkiefer hutte. Kliniseh gab es sieh zuerst mit einer Metustuse 
am Kieferwinkel zu erkennen, die wir operierten. Bei der Fahndung naeh dem 
Prim~trherd fiel uns eine eigenurtige Aufhellung um die Wurzel eines eariSsen 
Zahnes uuf. Auf unseren Wunsch hin wurde dieser Zahn extrahiert und dus Gewebe 
uus der Alveole des Molaren ausgekratzt. Es fund sich tats~ehlieh sin Platten- 
epithelcarcinom. Die Fruu erlag einer generalisierten lgetustasierung in die Lunge 
usw. Es ist uns kein entspreehender Full mit Lokalisution eines solchen Curcinoms 
im 0berkiefer bekannt geworden. 

Die Pigmentzellgeschwi~lste 
Die Einordmmg der Pigmentzellgeschwfilste an dieser Stelle des Refe- 

rates, d .h .  unter die nichtepithelialen Tumoren soll, um dies hervor- 
zuheben, keinen Hinweis auf die Genese geben. Die melanotischen Tumo- 
ten und ihre ~quivalente nehmen eine Sonderstellung ein, wie wir sofort 
sehen werden. 

Der Kopf ist erfahrungsgem£B h£ufig Sitz yon Pigmentzellgeschw/il- 
sten. Sie werden vor Mlem auf~en art der I taut  (Stirn-Haargrenze, be- 
haarte Kopfhaut, an der Schl~tfe usw.) sowie innen an den Schleimh£uten 
der Mund- ~md RachenhSh]e, der Nase und ihrer NebenhShlen ange- 
troffen. Der Gesiehtssch~de] erkrankt ferner 5fters sekund~r bei den 
nicht seltenen prim~ren Melanomen des Auges oder der Orbita. 

Verwirrend ist die Vie]falt der klinischen und feingeweblichen 
Eigenheiten der melartotisehen Gew£ehse, namentlich der an der Haut. 
Der Dermatologe kennt daher eine Unzahl solcher Prozesse. 

Was eine Klassifizierung der r~ttselhaften und oft aach unheimlichen 
Pigmentze]lgeschwfi]ste so ersehwert, ist nieht nur die Mannigfaltigkeit 
ihrer Manifestationen, sondern auch die Meinungsversehiedenheiten 
bez/iglich ihrer Histogenese. Diskutiert wird die Abstammung yon 
Epithelien (ALL~N), YOre Mesenchym (]~OLLIKEI~ U. &.),vom Ekto- und 
Mesoderm (BLOCH) and yon der NeurMleiste (MAsso~). Die zuletzt ge- 
nannte These hat zur Zeit wohl die meisten Anhanger. Das frfiher und 
bis zu einem gewissen Grade auch heute noch herrschende Dureh- 
einander in der Iqomenklatur ist in Anbetracht dieser Unklarheitsn ver- 
standlich. 

Gegenw~rtig unterseheidet man auf Grund der Empirie and gewisser 
morphologiseher Kriterien gut- and bSsartige Pigmentzellgesehwiilsts. 
Man wei[~ aus Erfahrang, dM~ bestimmte melaninhaltige Gewachse zeit- 
lebens harmlos bleiben, andere sieh naeh einem Int~rvall aus anfangs 
gutartigen Gebilden in ein zum Tode ffihrendes MMignom umwandeln 
und sieh prim/~r maligne Formen yon Anbeginn an ~tuBerst bSsartig 
verhalten. Ihr  eigenes Gelor~ge erhalten viele der Pigmentzellgesehwfilste 
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durch eine eigene Hi s todynamik  u n d  dureh ihre bereits makroskopisch 

erkenntl iehe Polymorphie.  
His topathologen (v. ALSEP~TIST) u n d  Dermatologen (MIEscHE~ u. a.) 

legen ihren Klassifizierungen histogenetisehe Gesiehtspunkte  zu Grunde 
und  unterseheiden epidermogene yon  eu tanen  bzw. mesenehymMen 
melanot isehen Gesehwtilsten. Nieht  mehr  gebrguehlieh sind die N a m e n  
Melanocareinom u n d  -sarkom. Es wird die maligne Fo rm als Melano- 
b las tom oder einfaeh Melanom rubriziert .  

Die gutar t igen Pigmentzellgeschwfilste 

Zu dieser Gesehwulstkategorie rechnet man den blauen Naevus, den Naevus- 
zellnaevus, nur unter Vorbehalt die Nelanosis circumseripta praeblastomatosa 
(Dss~EUInH) und das juvenile Melanom (siehe Abschnitt Pigmentzellgeschwiilste 
im Kindesalter). 

Der blaue Naevus kommt selten an der HHaut, ab und zu auch an der Schleimhaut 
des Mundes vor. Man betrachtet diese Pigmentzellgeschwiilste als dysontogenetische 
Gebilde. Bei der W~nderung yon der NeurMleiste her sollen Zellkomplexe unter- 
wegs liegen bteiben, sie beginnen eines Tages zu wuchern. Die Epidermiszellen sind 
dahei nicht beteiligt. Histologisch finder man eine Nassierung yon Zellen, welehe 
denen des Fibroms ~hneln. Eine Verwechslung mit einer sarkomat6sen Geschwulst 
ist bei zellreichen Naevi m~glich. Bei erheblicher Fibrosierung erinnert die Fein- 
strnktur an die Formationen anderer Pigmentzellgeschwiilste. 

Sitzt ein bhuer Naevus an der 3/fund- oder Gaumensehleimhaut, dann haben 
wir es mit einem breitbasig aufsitzenden, etwas ins Lumen vorspringenden Gebilde 
zu tun, dessen Rgnder blgulieh verfgrbt sind. Die F~rbung ist unterschiedlich. Der 
Durehmesser iibersehreitet selten einen Zentimeter. 

Der Mueosnaevus zeiehnet sieh histologiseh durch ein Epithel ohne Pigment 
aus, welches dem Kn6tehen aufsitzt. Eine Aktivit~t des Epithels fehlt. In der 
Lamina propria sind spindelf6rmige ])'ibroeyten mit einem gelblieh k6rnigen 
Pigment zu sehen, welches sich untersehiedlieh f~rbt: Bleiehung dutch Kalium- 
permanganat, Eisenreaktion naeh GosIoRI negativ usw. 

Die blauen Naevi der Mundschleimhaut werden in der l%egel zufgllig entdeekt. 
Differentialdiagnose: Unspezifische Hyperpigmentierung, Amalgantgtowierung, 

Verletzung mit Tintenstift. 
Der blaue Naevus ist gutartig. Keiner der bekannt gewordenen Fglle entartete 

maligne. 
Der Naevuszellnaevus (Melanoeytennaevus, NZN) stellt einen im Niveau des I-Iaut 

gelegenenen, flachen, mitunter auch warzenartigen, je naeh Pigmentgehalt und -art 
variabel gefarbten Herd dar. Man sieht ihn h~ufiger Ms den hlauen Naevus. Dem 
yon ALLE~ als dysontogentisehes Gebilde hetraehteten NZN ist eine besondere 
I-Iistodynamik eigen : Er kommt und vergeht. Man vermutet als initiales Gesehehen 
bei der Entwieklung dieser Geschwulst eine Proliferation der Melgnoeyten in den 
Retezapfen, welehe dann zu einer Zellanh~ufung ober- und innerhalb der Basalzell- 
bereiche der tIaut (epidermaler Naevus) ffihren. Die Zellen sind rundlieh, mit einem 
grogen Kern und sehwankendem 3/felaningehalt (v. ALBEI%TINI, 1955). Den Vorgang, 
bei dem die Pigmentzellen in die subepidermalen Sehichten abwandern, nennt man 
naeh Uzg~A ,,Abtroiofung" in die Cutis, die Zellen werden dann inaktiv. In be- 
stimmten Phasen erkennt man ganze Zellballen, die sich 15sterx. 

Man vermeidet heute die Charakterisierung in aktive bzw. ruhende NZN und 
unterteilt letztere in 1. intraepidermMe Typen (junction nevus), 2. den epidermo- 
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cutanen Typ (compound nevus) und 3. den cutanen Typ (intradermal nevus). 
W/~hrend die zuerst genannten Varianten meistens im Kindesalter, die zweiten in 
der Kindheit bis zur Pubert~t vorkommen, trifft man die dritte Form iiberwiegend 
beim Erwachsenen an. 

Feingeweblichc Beschaffenheit und biologische Dignit~t sind bei den genarmten 
NZN-Formen verschieden. 

Der ,,junction nevus" zeichnet sich durch die Abtropfung nach U ~ A  aus: In 
der Verbindungszone zwischen Epidermis und Cutis erkennt man mit einer feinen 
Hiille umgebene Zellballen; sic haben sich als Konglomerate aus der Epidermis 
gelSst. Letztere liegen mitunter in der Anfangsphase der Naevusentwicklung intra- 
epidermal, gestaltlich yon besonders intensiv pigmentierten Basalzellen dutch die 
Anordnung in Nestern zu differenzieren. 

Die Zellen habcn die Neigung zu regressiven Ver/~nderungen. Der damit einher- 
gehende Polymorphismus (Kernzerfall, Hyperchromatismus usw.) darf nicht als 
Kriterium der Malignit/~t gcwertet werden. 

v. Ar,SE~TINI (i955) beanstandete den Begriff ,,junction" im Zusammenhang 
mit dieser Naevusentwicklungsphase, der Ausdruck Segregation (Losl6sen) sei 
passender. Wahrscheinlich batten die Inauguratoren des Namens nicht den cyto- 
dynamischen Vorgang, sondern die Lokalisation der Zellabwanderung im Auge. 
Nach v. AL~E~TI?ClU. a. stellt die Segregation der Basalschicht die Initialphase einer 
NZN-Entwickhng dar, repr~sentiert dutch den Junctional-Typ. 

Diese Naevusform kann wie der als n~chste Stufe dieser Tumorentwicklung zu 
betrachtende ,,compound nevus" zum Ursprung eines Melanoms werden. Bei dem 
zuletzt genannten Typ handelt es sich um die Kombination des ,,junctional nevus" 
mit dem ,,intradermal nevus", ttierbei ist allem Anschein nach die Kombination 
altersgebunden (v. ALB~TI~I). Wir haben es mit einer Zwischenphase der Ent- 
wicklung zum intradermalen Naevus des Erwachsenen zu tun. 

Beim ,,intradermal nevus" ist das Epithel nicht mehr aktiv, d. h. es fehlt eine 
Segregation. Subepidermal sieht man charakteristisehe Zellvergnderungen: Die 
rundlichen Elemente, epitheloid nahe der Basis tier Epidermis, werden zu l~nglichen 
Zellanh/~ufungen ohne nennenswerte Pigmentierung. Dureh syncytiale Verbindun- 
gen in einem faserigen Gebilde kommen Strukturen zustande, welche 1VIasso~¢ durch 
Spezialf/~rbungen besonders darstellen konnte. Er brachte sic gestaltlich mit den 
Meissnersehen TastkSrperehen in Zusammenhang. Die Histodynamik der Naevus- 
zellbildung klingt in einem ProzeB der bindegewebigen Vcr~nderungen aus. 

1V[ASSON betrachtet die NZN als Endoneurome der Tastnerven; denn er eruierte 
Zusammenh/~nge zwischen Naevusfasern und markhaltigen Nervenfasern. Wit 
k6nnen hier nieht welter auf die histologischen Eigenarten der Naevi eingehen. Ihre 
I-Iistogenese ist noeh ungekl~rt. Es handelt sich allem Anschein nach bei jeder der 
genannten Naevusart um eine Phase der Entwicklung. GA~TMAt¢~ (1963) priifte 
1923 F~lle yon NZN versehiedener Lokalisation (darunter 658 m/~nnliche Personen) 
und land 56 im 1., 344 im 2. und 634 im 3. Stadium mit einer epidermalen Aktivit~t. 
Bei 889 fehlte letztere, d. h. eine Aktivit~t war bei 53,7% der F~lle = 1043 vor- 
handen. Die Aktivit/~t nimmt mit steigendem Alter ab. In der I-Iaut finden sich dann 
rein dermale Naevuszellansammlungen. Schlieftlieh kam es, worauf bereits hin- 
gewiesen wurde, zu einer postnaevalen weichen Fibrose. Unter Pigmentverlust engt 
normales Bindegewcbe den Herd untcr Erscheinen einer Warze oder eines Papilloms 
ein. Mit zunehmendem Alter verschwinden oder wandeln sich viele NZN urn. Nach 
GAX~T2C2ANN (1963) scheint die M6glichkeit einer epidermalen Aktivit~t his ins 
Greisenalter jedoch zu bestehen, allerdings mit Ruheintervallen. Sie sollen nach 
diesem Autor his dahin weiterhin die Potenz einer Verkrebsung besitzen. 
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Was die Entwieklung einer bSsartigen Gesehwulst aus einem NZN anbelangt, 
so konstatierte GA~T~AN~ (1963) folgendes: Bei 153 E/~llen, bei denen eine Trauma- 
tisierung eines NZN stattfand --  darunter 88 Frauen --  konnten keine Anzeichen 
einer in Gang befindliehen Transformierung in ein Nalignom nachgewiesen werden. 
Die epidermale Aktivit~t h/~ngt nieht yon 5~ugeren Irritationen ab. Dasselbe ergab 
sieh aueh bei weiteren 56 Fi~llen, bei denen eine akute Entziindung, Teilresektionen 
u .a .  st/~rkere geize setzten. Auger Betraeht haben die F~lle mit einem relativ 
raschen Waehstum des NZN wegen einer ehronisehen Entziindung, eines Abscesses, 
Kalkeinlagerungen usw. zu bleiben. 

Die Umwandlung eines NZN in ein Nelanom soll nieht h~ufig sein. Jeder Menseh 
besitzt etwa 15--30, oft auch noeh mehr. GARTM_aNN (1963) konnte nur bei 12°/0 
von Melanomen (951 F~lle) Reste eines NZN im Gesehwulstgewebe entdeeken. Die 
Sehwangersehaft per se soll keine Realisierung des Melanomwaehstums bewirken, 
kann aber doeh als sti~rkste Provokation latenter Iterde betraehtet werden. Man 
Melt die meisten Umwandlungen eines NZN in die b6sartige Form fiir eine ,,Zufalls- 
entartung". AIs besondere Eigenheit der Melanome wird das Induktionsph~nomen 
diskutiert, welches darin besteht, daft ein Melanom einen NZN, ohne rnit letzterem 
topogr~phisch verbunden zu sein, zum Waehstum stimulieren kann (Effekt eines 
zirkulierenden humoralen Agens ?). 

Man steht heute auf dem Standpunkt, dag eine operative Entfernung eines 
NZN keinen Fehler bedeute, da eine Umwandlung in ein malignes Melanom dureh 
ein Trauma nieht erwiesen sei. 

Man empfiehlt aber sieherheitshalber die Entfernung eines waehsenden und 
permanent Traumen ausgesetzten NZN. Bei der groBen Anzahl yon NZN, die jeder 
Nenseh besitzt, ist natiirlieh eine generelle ~elanomprophylaxe dutch Excision 
nicht mSglieh. Dag die Excision oder das Anoperieren eines in Entwieklung be- 
griffenen bSsartigen Nelanoms fatale Folgen habcn kann, liegt auf der Hand. 

An den Schleimh~uten des Gesiehtsseh/~dels linden sieh NZN an den Lippen, 
der Gingiva und aueh iibrigens an der Zunge. Die NZN-Zellen reiehen bis in die 
untere Zone der Submucosa analog den unteren Zonen der Cutis bei Haut-NZN. 
Im Epithel der Schleimhaut, vor allem in den Basalsehiehten, sieht man reichlieh 
Pigment. Dazwischen befinden sieh auff~llend helle bl/~schenartige und fetthaltige 
Zcllen (B1/~sehenzellen Kt~OMrECHERS, ,,eellules elaires" MASSONS). 

Die NZN-Elemente sind rundlieh, polygonal mit  verschiedenartigen Aus- 
l~ufern. Die PigmentkSrnchen sind Dopa-positiv, ~rgentaffin. lV[itunter erkennt man 
im Cytoplasma kleine, fetthaltige Vaeuolen. In der Naehbarsehaft der Zellnester 
sieht der Pathologe Strange wenig oder nieht pigmentierter Zellen mit der Struktur 
der NZN-Zellen. Manehmal liegen sie aueh in der Schleimhaut in einern syneytialen 
Verband (Naevusk6rperchen). 

Die Melanosi~ circumscripta praeblastomatosa (Dubreuilh) dfirfte dem HNO-Arzt 
kaum bekannt sein. Die Bezeiehnung 3/[elanomalignom~ in situ kennzeichnet sie 
als das, wofiir sie heute allgemein gehalten wird: Als praktisch obligates Pr/~me]a- 
nora. Der Prozeg wurde 1809 yon HUTCHINSON als ,,Infective mel~notic freckles" 
herausgestellt. 

Das oft groge, tiefbraun his schwarz gefgrbte, stellenweise fleekig ~uf- 
gehellte, sonderbar begrenzte Gebilde t r i t t  im Alter zwischen 40 und 50 Jahren am 
hgufigsten auf und besteht histologisch aus mit Melanin beladenen Zellen und einer 
subepithelialen lymphoplasmacellul~ren Entziindung. Zuerst handelt es sich um 
einen Fleck mit verrukSser Oberfl/~che, spgter kann sich ~uf letzterem ein unter- 
schiedlieh gestaltetes ~elanom bilden, eine Zellproliferation mit Segregation geht 
voraus. Es entwickeln sieh tuberSse Tumoren an der Haut  mit  einem perifokalen 
Pigmenthof. Wird wghrend der Phase der cutanen Invasion eines sich ausbreitenden 
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Melanoms eine Excision gemacht, dann wirkt sich diese Manipulation oft letal aus. 
Die Quoten einer malignen Entartung betragen his 750/0 der F/~lle, leben die Tr/~ger 
dieser Anomalie l~nger, bis 100°/0 . Bei den anderen FNlen kommt es zur Abheilung. 

Die Besonderheit der Melanosis circumscripta praeblastomatosa gegeniiber dem 
NZN kommt in der oft zu beobaehtenden subepidermalen chronisehen Entziindung 
mit einer Melanophagie zum Ausdruck. Diese lymphoplasmacellul/~ren I-Ierde stellen 
offensichtlich eine Zeitlang zusammen mit dem Stroma eine Barriere gegeniiber 
dem Tiefenwachstum der Melanomzellen dar. Es dominiert daher anfangs das 
Breiten- gegenfiber dem Tiefenwachstum (Melanomalignoma in situ). Man daehte 
daran, dab es in dieser Phase auch zu einer Induktion einer Melanocytenprolifera- 
tion in der Epidermis kommen k6nnte. 

Lokalisiert sind die Herde an den Skleren, der Mundsehleimhaut und an anderen 
Stellen des KSrpers. Sie gehen mit einer Depigmentierung, spontanen Vernarbung 
und einer Atrophic bei einem gewissen Prozentsatz der Patienten einher. Ihre Ex- 
cision stellt nach GA~TM~Sr (1963) eine echte Melanomprophylaxe dar. 

Die b6sartigen Pigmentzellgeschwfilste 
(Melanom, Melanoblastom) 

Es hat sieh der Name Melanom ffir die b6sartigen Pigmentzell- 
gesehwfilste eingebfirgert. Darunter verstehen wit heutzutage das 
lV[elanoblas~om bzw. Melanocytoblastom im Sinne yon Lv~Anscm Als 
Muttergewebe des iorim~ren Melanoms gelten die Haut, die Mund-, 
Raehen- und Analschleimhaut, das Auge, die Pia ma~er usw. Augerst 
selten finden sieh diese Gesehwfilste an den inneren Organen (Bronehien, 
Gallenblase usw.). 

Das Melanom der Haut 

Die En~wicklung eines Melanoms aus einem NZN eder einer Mela- 
nosis circumscripta wurde bereits erwiihnt. Es kann auch aus der zuvor 
v611ig normalen Epidermis hervorgehen. 

Bevor sich das Melanem klinisch mardfestier~, kommt es zu einer 
Invasion der Zellen in die Haut, bzw. es geht fiberdies ein pr~invasives 
Stadium veraus. 

Die Transformierung einer Melanosis in ein Melanom kfindet sich 
dureh Umwandlung des Fleckes in einen Knoten an. Im fibrigen bieten 
die Hantmelanome klinisch ein fiberaus buntes Bild, weshalb bei den 
ungew6hnlichen Formen nicht immer an diese Gesehwulstart gedaeht 
wird. Auf die Melanome entfallen 1°/0 aller Malignome und 40/0 der 
Hauttumoren. Die Geschleehter sollen naeh den einen Autoren ungefghr 
gleiehstark betroffen sein, naeh anderen erkranken Frauen h~ufiger. 

Die I-Iautmelanome sind in der Regel rundlich-oval, halbmondf6rmig 
gestaltet mit unregelm/~Bigen oder bogenf6rmigen Grenzen. Das Farb- 
kolorit schwank~ zwisehen Rosa (sogenannte amelanotisehe Formen) und 
Tiefschwarz. Hi~ufig ist die Fgrbung fleckig oder gesprenkelt; mitunter 
erseheint das Gewebe in der Peripherie heller. Die Oberflgche zeigt feinste, 
graue, spiralig oder geweihartig beschaffene Pigmentspiralen auf haut- 
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farbenem Untergrund sowie braune und grau-schwgrzliche l%andstreifen- 
zeiehnungen; jene ist glatt, selten erhaben, tIaare fehlen in der Regel. 

Die Melanome waehsen fiberstiirzt oder langsam. Aus seheinbarem 
8tillstand setzt mitunter pl6tzlich rapides Waehstnm ein. 

Das Melanom juekt oder schmerzt. Uleerierte Herde brennen und 
bluten. Allgemein kann ein unbestimmtes Krankheitsgef/ihl bestehen. 

Entspreehend dem makroskopischen ist der mikroskopisehe Befund 
unterschiedlieh. Masso~ hglt die melaninbildenden Zellen der Epidermis 
(Langhanssehe oder Sehwannsehe Zellen) far den Ausgangspunkt, 
ALL~ gewisse Naevuszellen bzw. plgdiert ftir eine eloitheliale Genese. 
BLOCI{ sprieht sieh ffir die Abstammung yon ekto- und mesodermalen 
Zellen aus. Das feingewebliehe Bild erinnert, je naeh der Entdifferen- 
zierung, an ein Careinom oder Sarkom. Die pigmentierten Zellen sind 
gew6hnlieh fund, polyedriseh oder spindlig, aueh in Wirbeln formiert. 
Der Cy~oplasmagehalt schwankt. Es ist meistens homogen beschaffen 
und basophil. Das Stroma besteht aus untersehiedlieh stark ausgebilde- 
tern Geriist eines fibrill£ren Bindegewebes mit Retieulumfasern. Das 
pigmentierte Stroma bedingt die Farbe der Gesehwulst. 

Das Gewebe neigt bei Gef£greiehtum zur 0dembildung, ein Zustand, 
der die Generalisation f6rdern sell. 

Bei aehromatisehen Formenist das Pigment nut k/immerlieh entwiekelt. 
Die Metastasen k6nnen dieselbe Besehaffenheit aufweisen (Leukometasta- 
sen) oder Pigment enthMten. Bei den amelanotisehen Neubildungen -- 
4% der Melanome - -  tut man sieh nat/irlieh mit der Diagnose sehwer. 

Man unterteilt die Melanompatienten in folgende 3 Gruppen: 
1. Kranke mit einem Primartumor ohne Metastasen, 2. mit einem Prim/it- 
tumor, der Absiedlungen in den region~ren Lymphknoten gesetzt hat 
und 3. Kranke mit einer generalisierten Metastasierung. MIESCH~t{ trennt 
noeh im I. Stadium Primgrtumoren ohne und solehe mit auf die n~h.ere 
Umgebung besehr~nkten Satelliten voneinander. Als Stadium 0 be- 
zeichnete man einen Zustand ohne Excision. Solehe Klassifizierungen 
haben nur einen besehr~nkten Weft, wail die Bewertung der Pigment- 
zellgesehwfilste/tuBerst sehwierig ist. 

Am hgafigsten wendet man bei der Diagnose yon s&mtliehen Tests 
die Kontrolle des Urins an. Gebr&uehlich sind die Methoden yon JaKSCt{- 
POLLAK and die yon Tuo~)ILE~ sowie Et{RLICg. Die l%esultate sind bei 
17--35°/0 der Falle positiv. Sic sollen nut im Fr/ihstadium negativ sein; 
bei Metastasierung erfolge ein Umsehlag in ein positives Ergebnis. 
RODg (1962) erzielte eine auffallend hohe Quote positiver Tests. Er 
begriindete dies damit, d a g e r  bestimmte Kautelen einhalte: Keine 
Medikamente wie Satieylate, Pyrazolone, Tannin usw. am Untersuchungs- 
tag. Manehe Autoren maehen die Untersnehung auf Melanurie erst naeh 
einer Probebestrahhmg der Gesehwulst. 

Arch. klin. exp. Ohr.~ Nas.-, u. Kehlk. tIeilk., Bd. 187 (Kongreflberieht 1966) 14 
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S&mtliche andere Methoden wie der PSS-Test, das elektrometrische 
Verfahren, die Tyrosinase- bzw. Antityrosinasebestimmung usw. ]iefern 
nur unsichere Werte. 

Es verbleibt als ausschlaggebende Untersuehung die histologische 
Kontrolle. Sie wird yon vielen Autoren als .die einzige M6glichkeit be- 
traehtet,  sicher die Diagnose der gul~erst gef~hrlichen Erkrankung zu 
stellen. Nicht wenige Radiologen und Dermatologen lehnen eine Probe- 
excision ab, sie erkl~ren sic geradezu als sogenannten Kunstfehler. Auf 
der anderen Seite werden alle Statistiken, welche sieh nicht auf einen 
histologisehen Befund, stiitzen wegen der Vielfalt der Pigmentzell- 
gesehwfilste -- es gibt fiber 50 Varianten -- zu einem irrelevanten Unter- 
fangen. Der Verdacht auf ein Melanom erhebt sich auf Grnnd des 
makroskopischen Befundes. Da nur der Dermatologe in der Lage ist, 
die zahlreichen pigmentierten Ver~nderungen auseinanderzuhalten -- 
bis zu 62 derartige Prozesse hat  man schon gez~hlt -- ,  so ist dieser 
Faeharzt  bei Hautaffektionen grundsatzlich hinzuzuziehen bzw. ihm 
sollten die Kranken fiberwiesen werden; er kann entscheiden, welche 
Therapie adaquat ist. 

Um ohne allzu grol3es Risiko eine histologisehe Untersuehung durch- 
zufiihren, wird empfohlen, bei melanomverd~chtigem Gewebe umfassend, 
d .h .  etwa 3--5 cm vom Rand entfernt, zu umschneiden. In die Tiefe 
wird tier Schnitt naeh aul3en -- also nicht kahnfSrmig -- geffihrt. 
Schnellschnitte siehern die Exstirpation im Gesunden. Andernfalls 
folgt umgehend ein weiterer Eingriff (Zweistufenexcision). 

Feingeweblich sieht man polyedrisehe, rundliehe oder spindelige 
Zellen mit rundlichem oder unregelm£1]ig gebantem Kern sowie geschwol- 
lenem bzw. vacuolisiertem Nucleolus. Der Kern liegt mitunter exzentrisoh 
in der Zelle. Da der Pigmentgehalt schwankt oder Tumorgewebe vor der 
Pigmentproduktion zur Untersuchung gesehiekt wird, so ist schon aus 
diesen Grfinden die histopathologische Diagnose nicht leicht bzw. sicher. 
v. AL~EI~TI~I sieht in folgenden Kriterien wichtige Anhaltspunkte: Die 
Geschwulstzellen sind zu kleineren und gr613eren kompakten Zellballen 
zusammengelagert, das die Zellkonglomerate umgebende lockere Binde- 
gewebe enth&lt zahlreiehe Chromatophoren, die Zellballen setzen sich 
oft in lange plumpe Zellstr~nge fort. Bestehen letztere aus spindeligen 
Elementen, dann resultiert ein fascicul/~res Aussehen. Die Str/~nge ver- 
laafen auch in Wellen, oder die Wellen bilden Wirbel. Der Histopatho- 
logo denkt beim Betrachten dieser Zellanordnungen unwfllkfirlich an 
ein Meningeom. SchlieBlich sind kugelige Zellansammlungen zu sehen, 
entsprechend den oben erw&hnten Naevusk6rperehen. Hinsiehtlich des 
Pigmentgehaltes sei noch erw&hnt, dab in der Regel rundliche Zellen 
mehr Melanin als spindelige enthalten. Allem Anschein naeh h~tngt der 
Pigmentgehalt vom Alter der Geschwatlst ab : Junge jmd rasch wachsende 
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Melanome sind relativ wenig pigmentiert im Vergleich zu sehon ]~nger 
bestehenden Tumoren (siehe Abb. 33b). 

Die achromatischen Formen sind sehwer zu dignostizieren. Man 
sollte bei Verdaeht die Bloehsehe Reaktion im Gewebe durehffihren. 
Gew6hnlieh werden diese Varianten erkannt, wenn sie pigmentierte 
Metastasen gesetzt haben. 

Die Ausbreitung der Mel~nome erfolgt dureh fortsehreitende Infil- 
tration des Xqaehbargewebes. Dabei treten aueh Satellitenherde auf. 
Zum anderen kann es zu einer Zellversehleppung auf den  Lymph- u~ld 
den  Blutweg kommen. Die Absiedlungen sind meistens, nieht inner ,  
pigmentiert. Nieht selten, dies gilt aueh ffir die Melanome in der Tiefe des 
Gesiehtsseh~dels, wird durch die Entdeekung einer Metastase die 
Erkrankung an einer Pigmentzellgeschwulst im Einflul3gebiet offenkundig. 

Was die Versehleppung der Melanomzellen anbelangt, so gibt es 
zahlreiche Publikationen, die sich damit befassen (RO~ISDAI~L U. Mitarb., 
1960, GASTJ'AI~ U. Mitarb., 1960 ; HEI~I~MAN~, 1960). Auf die Bedeutung 
der Untersuchungen yon A. It~I~I~MA¢~ u. Mitarb. ftir die Prognose 
behalldelter Tumoren gehen wir sparer nochmals ein. t~O~SDAHL U. Mit- 
arb. (1960) stellten bei 70°/0 inoperabler Melanompatienten Tamorzellen 
im strSmenden Blur lest. Die Befunde der Steraalpunktion sind beziig- 
lieh der Diagnose einer Generalisation unzuverl£ssig. 

Der Nachweis einer Generalisation erfo]gt darch regelmaBige Kon- 
trollen der Lungen, des Skelets und der Lymphknoten des ganzen 
K6rpers. Nicht selten treten ttautmetas~asen auf, so dab das Augenmerk 
auch anf das Integument zu riehten ist. 

Bei Zerfall bzw. Nekrotisierungen pigmenthaltiger Tumoren kann 
das Melanin allein abtransportiert werden. Es lagert sieh in den Lymph- 
knoten ab, wir haben es n i t  den harmlosen sogenannten ,,Pigment- 
friedh6fen" zu tun. 

Die Therapie der ttautmelanome ist, je nach den lokalen und den 
allgemeinen Gegebenheiten untersehiedlich. Es hat sieh im Verlauf der 
letzten Jahre die Ansicht durchgesetzt, dab eine kombinierte radiologisch- 
operative Therapie den grSBten Erfolg versprieht. Im Stadium 1 der 
Hautme]anome haben wir groBe Aussiehten auf Heilung; im Stadium 2 
sind letztere geringer und im Stadium 3 kann man n i t  PalliativmaB- 
nahmen bestimmte Effekte, aber keine tteilung erzielen. 

Die Heilungsziffern der Radiologen und Chirurgen werden bei Haut- 
melanomen im Stadium 1 n i t  50--700/0 angegeben. Die I~esultate waren 
ebenfalls gleieh, wenn zuerst operiert und dann bestrahlt wurde. 

Hinsichtlieh des Wertes einer Vorbestr~hlung gehen die Meinungen 
der Autoren auseinander. Was auf diesem Gebiet die moderne Megavolt- 
bestrahlung leistet, ist den  Korreferat zu entnehmen. 

14" 
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Die Anwendung der LASER-Strahleu befindet sich noch im Versuchsstadium. Es 
sei nut erw/~hnt, d~13 in die H~ut yon Tieren implantierte Melanome durch LASER- 
Strahlen zum Verschwinden gebraeht werden konnten. Eine selekMve radiologische 
Therapie mit Isotopen war nicht m6glich, wie tierexperimentelle Untersuchungen 
lehrten, da die am Tumor wirksame Dosis zu niedrig ist. 

Von seitcn der Dermatologen (SPI~n, 1962) wird empfohlen, im 
Stadium 1 die Excision nach lokaler C02-Vereisung vorzunehmen. Bei 
der Zweistufenexcision mfissen die Lymphgef~13verh/~l~nisse in dem 
In tegument  beachtet  werden. Der zu entfernende Gewebskegel hat  seine 
Spitze in der Geschwulst, die Basis in der Tiefe. Damit  erfal~t man den 
Strcukrcis des Tumors in den subpapill/~rcn und tiefen Plexus. Fascien, 
durch welche die Lymphgef~l~e hindurchziehcn, solltcn mitentfernt  
werden. Das Excidat  ist sofort daraufhin zu kontrollieren, ob die Rand- 
zonen tumorfrei sind. 

]3ei negat ivem palpatorischem Lymphknotcnbefund lehnt SPI~n 
(1962) in Ubereinstimmung mit  zahlreichen anderen Autoren eine pro- 
phylaktische Ausr/iumung odor Bestrahlung dcr Lymphknoten  ab. 
Beim Melanoblastoma in situ gilt die Bestrahlung als Methodc der Wahl. 

Liegt ein positiver Lymphknotenbcfund am Hals vor, dann kann es 
sich entweder um unspezifische Reaktionen der Lymphknoten  (Melanin- 
metastasen) oder um einc Tumorzellaussaat handeln. Da die Richtlinien 
fiir die Behandlung yon solchcn Lymphknoten  generell die gleichen sind, 
gehen wir darfiber n/~her in den folgcnden Kapiteln tin. 

Die Proguosc der I tau tmelanomc h~tngt yon den lokalen Vcrh/ilt- 
nissen, dem Alter des Tumors zum Zeitpunkt  der ersten Thcrapie u. a. 
ab. Jc  sicherer die Diagnose Melanom, um so schlechter die Prognose 
(SPI~R, 1962). Man kann dann auf ein hSheres Alter der Geschwulst 
schliel]en. Das Lebens~lter des Kranken ist jedoch belanglos. Besonders 
wichtig ist die Gr61]e des Me]anoms. 

Gebilde mit  cinem Durchmesser yon 3- -7  cm sollen eine schlechtere 
Prognose als kleinere Gew~chse haben. Sehliel~lich spielt die Lokalisa- 
tion eine Rolle. Die Lebenserwartung ist um so geringcr, je eaudaler am 
KSrper die Geschwuls~ sitzt. Der Nachweis vieler spindcliger Zellen ist 
nach manchen Autoren ebenfalls bcdenklich. 

Abschliel~end sei ein sonderbares Ph/~nomcn angeffihrt, welches wieder- 
holt bci einwandfrei als Mel~nome erkannten Tumoren, manche mit  inope- 
rablen Metast~sen, beobachtet  wurde : Die spontane Rfickbfldung und sp/~- 
terc Symptomfreiheit  ffir Jahre.  Diese Eigenheit erschwert natfirlich beiden 
sicher malignen Formen die Beurteflung einer therapeutischen MaBnahme. 

Das Melanom der 1Vase und der Nebenh6hlen 

1,7°/o der Melanome sitzcn im oberen KSrperbereich und im Mund. 
G~]~n~I]~l~ u. ORIOL (1964) stellten etwa 600 Melanomf/~lle unseres Fach- 
gebietes zusammen. Die Tumoren verteilten sich wie folgt : 
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Nasen- und N~sennebenh6hlen 272 F&lle 
Ohr 148 F~lle 
MundhShle 105 FMle 
Oesophagus 25 FMle 
Tonsillen 12 F&lle 
Epipharynx 10 F~lle 
Kehlkopf 10 F/~lle 
Parotis 7 FMle 
Bronehien 2 t~lle 

insgesamt: 591 F~lle 
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Sic fanden auBerdem 9 Pigmentzellgesehwfilste bei Kindern. 
Allgemein wgre noeb anzuffihren, dab die Melanome unseres Faeh- 

gebietes - -  wenn man yon den HautgesGhwiilsten absieht, die am Kopf  
vor allem der behaarten Hau t  und an der Schlgfe, an der Stirnhaar- 
grenze and  an der Wange auftreten - -  3,20/0 der Melanome im ganzen 
ausmaehen. Es entfallen 1,5°/o aller Malignome des FaehgebiGtes auf die 
Melanome (GuE~XlE~ u. OXlOL, 1964). 

Die Gesehleehter sind nngefghr gleiehhgufig betroffen. Das UbGr- 
wiegen der weiBen im Vergleieh zur sehwarzen Rasse seheint nach 
neuesten Feststellungen nieht zuzutreffen. Die Innenauskleidung im 
vorderen Teii der Nase gilt als bevorzugter Sitz der Melanome im Bereieh 
des Oesiehtssehgdels. Bisher warden naeh unseren Feststellungen etwa 
300 Fglle im Sehrift tum bekannt.  Man ist sigh noeh nieht fiber den 
Ursprung dieser Neubildungen im klaren. Einerseits wurden sic mit  
Zellen der t~egio olfaetoria bzw. Nervenfasern des Septums in Zusammen- 
hang gebraeht. Andere Autoren hielten diese Genese fiir unwahrschein- 
lich, weft sieh die Melanome praktiseh nie oberhalb des Niveaus der 
mitt leren Nasenmusehel oder in der Tiefe der Nase entwiekein wiirden. 
Die zuletzt erwghnte Behauptung wird nieht allgemein f/ir riehtig ge- 
halten. Man diskutierte aueh die Herkunf t  yon Pigmentzellen an der 
Grenze zwisehen g a u t -  und Sehleimh~nt. 

Prgdilektionsorte der Nasenmelanome sind auf jeden Fall das Sep- 
turn, dig vorderen Part ien der unteren, seltener der mittleren Nasen- 
museheln sowie die Sehleimhaut des mittleren Nasenganges. 

Sic maehen etwa i--4°/0 der OberMefertumoren aus. Von den Mela- 
nomen der oberen Lnftwege befinden sieh wiedernm zwisehen 35 uncl 
500/0 in der Nase und in ihren NebenhShlen. Allem Ansehein nach sind die 
Melanome der Sehleimhant im Gesiehtsseh~del h~tufiger, als man gemein. 
hin annimmt.  

Die Gestalt der meistens bei ~tlteren Patienten - -  Durehsehnittsalter 
60 Jahre  - -  auftretenden Nasenmelanomen ist untersehiedlich: Sic 
k6nnen fleck-, platten- oder knotenfSrmig sein, sigh auch als Polypen 
sowie langgestielte oder breit atffsitzende Gebilde pr/~sentieren. Das 
untersehiedliGh stark pigmentierte Gewebe blutet  leieht. 
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Das wachsende Melanom --  die Schnelligkeit variiert -- verursacht 
eine progressive ~qasenokklusion. Es kann bis zur Diagnostizierung 
2 Jahre dauern. Meistens treten die Symptome einseitig auf. Die 
Blutungen rezidivieren und erreichen mitunter eine beachtliche St/irke. 
Letztere steht nicht immer in einem ad~quaten Verh/~ltnis zur Geschwulst- 
grSl3e. 

Die Sekretion aus der Nase weehselt : Eitrig-foetide, w//~rig, gelegent- 
lieh mit bl/~uliehen oder br/~un]iehen Verf~rbungen. Ma~gebend ffir ihre 
St/~rke ist der Grad der Superinfektion. 

Schmerzen sind bei den Nasenmelanomen selten. Sie beruhen oft auf 
einer Ostienblockade wegen der h~ufigen Begleitsinusitis. 

Der HNO-Arzt hat es als Diagnostiker schwerer als der Dermatologe. 
In der Tiefe der Nase lassen sieh Farbkontraste zwisehen der norma]en 
Sehleimhaut und einem noch kleinen Melanom schwer erkennen (Kir- 
stein-Lampe, moderne Beleuehtungsteehnik mit der Liehtfont~ne). 

GrS~ere Melanome erkennt man bei der Inspektion (grundsittzlieh 
vordere und hintere Rhinoskopie, ]etztere mit Vorziehen des weichen 
Gaumens) als polypSse Massen mit unregelm/~i~iger, lobul~rer, eventuell 
blutender 0berfl~che. Die fleisehartigen Geschwfilste haben somit eine 
graue, bl/~ulich-sehwarze Farbe oder sind rosa tingiert. 

~Ticht so se]ten dfirfte man auf diese Geschwiilste ers~ stolen,  wenn 
eine typisehe Melanommetastase am Hals fes~gestellt wurde. 

Fast  regelm/~l~ig ist das Nasenmelanom mit einer Polyposis vergesell- 
schaftet. Ob letztere eine Dispotion zur Melanombildung oder nur eine 
banale Begleiterseheinung darstellt, konnte man bisher nieht ent- 
seheiden. 

Der Seh/~de] wird mit versehiedenem Strahlengang gerSntgt. Es 
herrseht die Versehattung vor, Knoehendestruktionen sind bei reinen 
Nasenmelanomen selten. 

Die Untersuchung des Kranken hat  sich au£ den ganzen KSrper zu 
erstreeken: Lunge (Metastasen anfangs auf dem RSntgenbfld nur 
sehwer als unscharf begrenzte Rundsehatten zu sehen), Lymphknoten 
(Hals, Thorax usw.), Haut  u. a. sind zu beobaehten. 

Auch bei diesen Me]anomen besteht das Problem der Propagierung 
durch eine Stfickchenexcision. Es gibt wohl kaum ein anderes Me]anom, 
bei dem so h/~ufig in Verkennung der Situation infolge der oben ange- 
fiihrten Grfinde eine Probeexcision gemacht werden diirfte. 

Man wird tunlichst bei Verdaeht auf Vorliegen einer melanotischen 
Geschwulst --  Wattebausch bei Lokalanaesthesie beachten, er kann 
dunkel bzw. b]/~ulieh naeh Bestreichen der Geschwalstoberfi/~che gef/~rbt 
sein --  aufeine Stiickchenexcision verziehten. Die histologische Sieherung 
kann naeh Exstirpation der Geschwulst in toto erfolgen. Unter Um- 
st~nden geben die Tests naeh JAKsc~ usw. einen Fingerzeig. Aui~erdem 
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wird man dutch das rasche Waehstum und die rapide Generalisation 
statzig werden. 

Differentialdiagnose: 0chronose (blaulich-schw~rzliche Verf~rbung 
des Nasenknorpels usw. durch abgelagertes Thyrosin: im Urin Homo- 
genitinsaure, Alkaptonurie), Hamosiderose, Argyrie. 

Therapie. Die Me]anome der oberen Luft- and Speisewege werden yon 
vielen Autoren nicht ffir strahlenscnsibel gehaltem Um einen besseren 
Effekt bei einer radiologisehen Therapie zu erzielen, injizierte BACLESSE 
eine Caesinm-Eosin-LSsung eine halbe Sttmde vor der Bestrahlung in das 
Geschwnlstgewebe. Er erhoffte sich dutch die an sich rccht schmerzhafte 
Prozedur, eine Verankerung des Caesinms in den Geschwulstzellen, wobei 
das Eosin als Vehikel diente. 

Im Hinblick auf die unsicheren l%esultate der Bestrahlung yon 
Nasenmelanomen zieht man allgemein die Operation als Erstbehandlung 
vor. Unerl/ifilich ist die Excision welt im Gesanden -- etwa 3 cm entfernt 
mug die Grenze liegen. Man kann dies einigermagen erreichen, wenn die 
NasenhShle gut zu/ ibersehen ist und optimale Lichtverh£1tnisse herr- 
schen (Lampe mit parallelstrahligem Licht!). Der Schnitt nach Mouse  
oder nach Z A ~  ist adhquat bei der Zugangsoperation. Bei Sitz des 
Melanoms am Septum ist die Scheidewand vollsti~ndig zu entfernen und 
die Schleimhaut am Dach und Boden histologisch intra operationem zu 
prfifen. Bei Sitz in der Seitenwand werden s/imtliche Trennwande 
zwischen Nase und Kieferh6hle bzw. Siebbein abgetragen, die Sinus 
ausgeraumt. Dort, wo man nieht umschneiden und das Gewebe leicht 
fassen kann, wird verkocht und das koagulierte Gewebe sofort mit einer 
Zange entfernt. 

Lassen sieh Metastasen in den Lymphknoten (Wange, Submental- 
gegend, Hals usw.) nachweisen, dann verschlechtert sich entsprechend 
der Erfahrnng bei den Hautmelanomen die Prognose. 

Bei positivem Befund wird man sofort die Halslymphknoten nach 
den hente geltenden I~ichtlinien (W. B ~ c x ~ ,  1963) ausri~umen und nach- 
bestrahlen, ttinsichtlich der Ansiehten der Radiologen fiber den Wert einer 
Vorbestrahlung wird auf das einschlggigen Korreferat hingewiesen. Die 
Zukunft wird lehren, ob mit der modernen nltraharten Bestrahlnng, 
welche die Haut  besonders schont, mehr zu erreiehen ist als mit der 
konventionellen g6ntgentherapie. Auf jeden Fall darf man sich dureh 
die radikale Ausrgumung der Metastasen in den t talslymphknoten 
mittels der heute iiblichen Verfahren auch bei den Gesichtssch£del- 
melanomen eine Besserung der Erfolge im fortgeschrittenen Stadium er- 
hoffen. 

Lokalrezidive sind bei den Nasenmelanomen h/~ufig. Eine Ab- 
magerung and rapide Verschlechterung des Allgemeinzustandes k finder 
eine Aussaat in den fibrigen Organismus an. 
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Es kann noch versucht werden, dutch eine ttypophysekbomie oder 
durch medikamentSse Behandlung mit demselben Effekt eme, wenn 
auch ~empor~re, Wirkung zu erzielen. Treminon, Endoxan, E 39 u. a. 
zeigten keine befriedigenden Ergebnisse. Manche Autoren berichteben 
yon vorfibergehenden Besserungen. 

Der Vollst~ndigkeit halber sei noch erw/ihnt, dal~ bei manchen 
Melanomformen, besonders den mi~ einer Entdifferenzierung in Richtung 
eines S~rkoms, gtinstige Beeinflussungen mit dem Enzympr~parat  
Wobe-Mugos beobachte~ ~mrden. Wir selbst verffigen noch nich~ fiber 
eine ffir eine Bellrteilung ausreichende grol3e Z~hl yon F~tllen wie etwu 
die Derma~ologen. 

Die Melanome der Nebenhbhlen 

Die sich in dell Nasennebenh6hlen prim/~r ausbreitenden Melanome 
verursachen in der Regel erst Symp~ome, wenn sie in die Nase ein- 
gebrochen sind. Die Erscheinungen entsprechen denen eines Nasen- 
I'o.e]~,Ilo 1TIS. 

Die Situation ist gewShnlich eindeutig, wenn die spezifisch ge£i~rbten 
Tumormassen unter Auftreibung der betroffenen Konturen in der 
Wange, am Alveolarfortsatz oder mit einem Tumorzapfen im Nasen- 
loch erscheinen. 

Siebbeinmelanome sind besonders gef/~hrlich, weil sie bald in die 
Orbita oder in das Schi~delinnere einwachsen. Innerhalb kurzer Zei~ 
bekommen die Kranken einen Exophthalmus mit Lid6dem, eine indo- 
lente Lidverdickung u. a. 

Die Schleimhau~ in der Umgebung des Melanoms pflegt entzfindet 
zu sein. Knorpel und Knochen werden im Tumorbereich zerstSr~. Die 
Destruktionen unterscheiden sich in nichts yon denen durch andere 
Malignome, Der Nasenkomplex kann sekund~r bis in die Choanen hinein 
in Mi~leidenschaft gezogen sein. 

Subjektiv haben die Patienten mater einem Druck im Kopf, im 
Gesicht und fiber h~ufiges Nasenbluten zu klagen. 

Uber Kieferh6hlenmelanome berichteten B I ~ A s  (1959/60), Ru~v.~- 
~]~I~I) (1962) und Hv]~m (1962). 

Die Diagnose wird gew6hnlich erst m6g]ich sein, wenn die Ge- 
schwulst in der Nase erscheint. Radiologisch finder man auBer Ver- 
schat~ungen der betroffenen It6hle Knochendestruktionen. 

Man so]lte nach Sicherung der Diagnose nichts unversucht lassen. 
Es is~ falsch, gem/~B dem Axiom: Die Diagnose tines Melanoms bedeute 
ein Todesur~eil, inaktiv zu bleiben. Die Melanome der Nasenneben- 
hShlen sind, wie die der anderen Regionen, wohl i~ul3erst b6sartige Tu- 
moren. Es gelingt aber, manchen Patienten dutch gceignete MaBnahmen 
zu re,ten. 
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Die Geschwulst ist samt  umgebenden Gewebe za exeidieren. Erh/~lt 
man einen Hinweis, dag Melanomzellen in der 0rbi ta  vorhanden sind, 
dann muB die Exenteratio orbitae in den Eingriff mit  einbezogen werden. 

Das Melanom der Paroti8 

Bis 1964 warden insgesamt 7 Fglle bekannt,  die eia Melanom der 
Parotis hatten. Es handelte sieh tiberwiegend a m  M&nner bzw. ~ltere 
Mensehen. 

Die Parotismelanome waehsen untersehiedlieh raseh. Sic kSnnen als 
kleine Knotert inmitten des Drfisenparenehyms oder als diffus sieh aus- 
breitende Gesehwulst auftreten. 

Die Diagnose bereitet mitunter,  wie wir dies bei einem eigenen Fall 
erlebten, Sehwierigkeiten, wenn Primgrherd und Metastasen amelano- 
tisehes Gewebe aufweisen. I m  iibrigen diirfte bei typiseher Pigmentierung 
bereits w/~hrend der Operation der Verdaeht auf  eine Pigmentzell- 
gesehwulst aufkommen. 

Da Naut-  and  Ohrmelanome mit  Vorliebe in die Loge der Ohr- 
speieheldr/ise metastasieren, so ist die Feststellung, ob eine Absiedlung 
oder ein Pr im£rtumor vorliegt, erst nach eingehender Kontrolle des 
Kopfes und des fibrigen Organismus m6glieh. Der Verdaeht auf eine 
metastatisehe Gesehwulst erhebt sieh vor allem, wenn gleiehzeitig in 
beiden Ohrspeieheldrfisen Herde vorhanden sin& 

Beziiglieh der Feinstruktur seheint bei den Parotismelanomen die 
pseudoeareinomatSse Form zu dominieren. 

Therapie. Nar  dureh eine gagerst radikale Ausr/tumung der gesamten 
Parotisloge mit  gleiehzeitiger Bloekresektioa der Halslymphkrtoten 
erh/~lt der Kranke die Chance einer Heilung. I m  Ansehlug an die Opera- 
tion wird bestrahlt. 

Sollte sieh erst bei der Durehmusterung eines Operationsprgparates 
herausstellen, dag eine aehromatisehe Form bestand, dann mug sofort 
eine Naehoperation gemaeht werden, wenn infolge Unkenntnis der 
Gesehwulstnatur zu konservativ - -  Erhaltung des Faeialisgefleeh~s 
usw. --  vorgegangen wurde. Um niehts zu vers~umen, sollten aueh 
Cytostatiea bzw. andere Chemotherapeutiea angewandt werden. 

Die Prognose der Parotismelanome ist sehr sehleeht. Von den 6 im 
Sehrifttum bekannt  gewordenen Fgllen starben 4 innerhalb der ersten 
1--4  Jahre naeh der Diagnostizierung der Gesehwulst. Der eigene Fall 
ging ebenfalls innerhalb eines Jahres an einer allgemeinen Aussaat zu- 
grunde. 

Das Melanom der Mund- und Rachenhdhle 

Mund- and Rachen- sind h&ufiger als die NebenhShlenmelanome. 
80°/0 der Mund- und Raehenmelanome, die C~AUDI~Y (1958) im Sehrift- 
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rum ausfindig machte, hat ten ihren Sitz am Oberkiefer, 51 °/o am harten 
Gaumen, 20°/o am Alveolarfortsatz und 8°/o am weiehen Gaumen. Der 
harte Gaumen ist somit in erster Linie betroffen. 

Wie aueh die anderen Melanome treten die der Mund- nnd l~aehen- 
hShle meistens im mitt]eren A]ter, bei M~nnern haufiger, auf. Kinder 
sind anseheinend yon dieser Art  der Pigmentzel]geschwiilste versehont. 

Die Melanome in der Mund- und I~aehenh6hle werden entweder dureh 
Zufall entdeekt oder Sehmerzen, Blntungen, Jueken, ein vergnderter 

Abb. 81. 3Ielanom a m  h a r t e n  G a u m e n  eines 64jKhr. l~Iannes. A u f  der  rechten  Seite i s t  der Tumor  
ulceriert ,  g ranu la t ionsa r t ige  Knoten .  U m  die Gesehwulst  P i g m e n t a b l a g e r u n g e n  in die Sch]eimhaut .  

Metas tasen  in  Lunge  und  Sch~tdelkalotte 

Sitz einer Prothese, Metastasen in der Submentalgegend oder in den 
Hals lymphknoten verhelfen zur Diagnose. Bei der Fahndung naeh dem 
Primgrherd stSBt man auf den Tumor in der MundhShle. 

Das Melanom kann sieh auf  dem Boden eines vorher sehon be- 
stehenden tterdes, aueh als Prim/~rgeschwulst entwiekeln. I m  ersteren 
Falle sind wiederum sehnelles Waehstum, Uleerationen, Blutungen u. a. 
auf  Caneerisierung verd/~ehtige Zeichen. 

Bei der Inspektion der Mund- und Raehenh6hle f~llt bei typiseher 
Verf/~rbung des Gesehwulstgewebes sofort das Melanom am Alveolar- 
kamm, an der Gingiva oder am harten Gaumen auf (siehe Abb. 31). 

Melanome des barren Gaumens uleerieren leieht und bluten bei der 
geringsten Beriihrung. Ihre tI/tnfigkeit erklgrt sieh daraus, dab die 
normale Mundsehleimhaut gleiehfalls Pigmentzellen enthglt. 

Bei Nekrosen pflegt das freiwerdende Pigment in die Nachbarsehaft  
einzudringen. Inmi t ten  eines pigmentierten Areals erkennt man dann die 
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eigentliehe Gesehwulst mit ihren fleisehigen Massen und Ulcerationen, 
deren R£nder unregelm£Big und aufgeworfen sind. 

Der Diagnostiker hat die Aufgabe, die Natur der Pigmentzell- 
gesehwnlst und ihre biologisehe Dignit£t zu bestimmen, augerdem fest- 
zustellen, ob noeh andere tterde im Kopf, in den region£ren Lymph- 
knoten oder sonst irgendwo im K6rper vorhanden sin& 

Auger der R6ntgenuntersuehung (einsehlieglieh dem ganzen Seh£del) 
ist die histologisehe Kontrolle wiehtig. Man sollte gTunds/itzlieh bei 
Pigmentzellgesehwfilsten in diesem Bereieh auf eine Probeexeision ver- 
ziehten und sofort umfassendunter histologisehen Kontrollen exstirpieren, 
mit anderen Worten: Die Operation mit dem Ziel der Gesehwulstaus- 
rottung geht der histologisehen Untersuehung voraus. Im /ibrigen 
werden die oben angef/ihrt~n allgemeinen diagnostisehen Magnahmen 
durehgeffihrt. 

Differentialdiagnostiseh m/issen Cysten, eine Epulis, Angiome, 
Pigmentationen dutch Medikamente, eine Addisonsehe Krankheit, ein 
pigmen~iertes Adamantinom und die benignen Pigmentzellgesehwfilste 
abgegrenzt werden. 

Therapie. Es ist immer eine Heilung dutch Exstirpation und Elek- 
trokoagulation der Gesehwnlst anzustreben. Die Patienten sind an- 
sehliegend zu bestrahlen. 

Die Behandlung der Lymphknotenver/tnderungen wiirde bereits 
erSrtert. 

Die Prognose der Mund- und Raehenmelanome ist schleeht, weil 
diese Gesehwiilste gew6hnlieh erst im fortgesehrittenen Stadium zur 
Behandlung kommen. Etwa 300/0 der F£11e befinden sieh in einem inope- 
rablen Zustand. Naeh den meisten Statistiken fiberleben nieht mehr als 
10°/o der F/tlle die 5-Jahresgrenze (DuP]~R~AT u. Mitarb., 1964). 

Das Melanom der Orbita 

Die Behandlung der relativ h/~ufigen Orbitamelanome liegt in der 
Hand des Augenarztes. Bei grogen Gesehwfi]sten ist ein Ubergreifen auf 
die benaehbarten Nebenh6hlen, besonders das Siebbein und die Stirn- 
hShle, keine Se]tenheit (siehe Abb. 32, 33 a und b, 34). Die wahre Ausdeh- 
nung dieser exteriorisierten Melanome der AugenhShle ]/~gt sich selbst intra 
operationem nur sehwer festste]len. Das R6ntgenbild orientiert dariiber, 
inwieweit die Knoehen rings um die Orbita usuriert worden sind. Man 
mug bei Ver/~nderungen, wie sie auf den beigeffigten Abbildungen zu 
erkennen sind, immer damit reehnen, dab die Gesehwulst nicht nur in 
die NebenhShlen, sondern aueh ia die Nase und in das Seh£delinnere 
eingebroehen ist. Bei einer systematischen Untersuehung der Knoehen 
erkennt der Patho]oge intraosse£re Gesehwulstausl£ufer. Makroskopiseh 
st5gt man auf Tumorknollen in der Kiefer- und StirnbeinhShle. Unter 
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der Sehleimhaut des Siebbeins, des Epipharynx usw. wuehert Melanom- 
gewebe. Wenn die Gesehwulst der Dura aufsitzt, kann letztere um- 
sehrieben zerstSrt sein. Die subdnrale Ausbreitung des Melanoms erkenn% 
man an der blgulichen Verf£rbung der harten Hirnhaut.  

Spritzerartige, bl/iulieh-sehw/trzliehe Fleeken fallen inmitten des 
Orbitagewebes mitunter  bei Melanomen auf, die vorwiegend im Lid- 
bereich ihren prim~ren Sitz haben. Diese Art der Propagierung ist aueh 

Abb.32.  55j~hr.  F rau .  14 J a h r e  zuvor  I inkes Auge  erblindet.  Letz teres  wurde  A n f a n g  1964 ers t  
en t fern t .  Diagnose  : Melanom. W~ihrend der folgenden 7 l~icnate raseh  zunehmende  Schwellung des 

l inken,  sich blauf~irbenden und  sehmerzenden Oberlides 

den Melanomen eigen, die sieh pr imer im Siebbein engwiekelt haben und 
erst sekundgr auf die Augenh6hle/ibergriffen. 

Trotz der generell sehleehten Prognose der Melanome sollte man aueh 
bei den sekund~r in die 0rbi ta  eingebroehenen Pigmentzellgesehwiilsten 
nieht unt~tig sein. Wiehtig erseheint uns, dab s/~mtliehe angrenzenden 
Knoehen und Weiehteile weggenommen werden. Eine kritisehe Zone 
stellt die Gegend des Foramen optieum dar. t t ier  erkennt man mit  
blogem Auge nut  sehwer, ob noeh Melanomreste vorhanden sind, da 
dem Eingriff in Riehtung Seh/~delinneres Grenzen gesetzt sin& 

Wir konnten bei einem Patienten mit einem in die Orbita ein- 
gewaehsenen Siebbeinmelanom dutch mehrere Eingriffe mit  Exenteratio 
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orbitae und nach Gaben yon E ~9 f/ir 1/~nger als 7 Jahre Symptomfre ihe i t  
erzielen. 

b 

Abb.33. ~ Diesclbe Pa t i en t in  wie Abb.32. Yerschat~ung der l inken h:ieferhShle und der Orbita.  Es 
fehlen die N:onturen der knSchernen Abgrenzungen zum Siebbein und  zur StirnhOhle bin. Defekt 
am :Kieilbeinflfigel. Osteoporosen am l inken Stirnbein.  Der Tumor ha t te  nicht  nu t  die erwghnten 
Knoehen zerstOrt, sondern war auch unter  der Dura nach oben zum Cortex h in  vorgewaehsen. 
b Dieselbe Pa t i en t in  wie Abb.32. Operationsfoto. Die Orbitaweichteile s ind welt umschni t ten  - -  
ca. 3 cm - - ,  sle werden l i l i t  dem t Iaken  naeh median ubgezogen, so daS das 2¢Ielanomgewebe often 
zutage t r i t t ,  Einfache Pfeile: seitliche knScherne t~egrenzung der Orbita;  Doppelpfeih 51elanom- 
gewebe. Der Tumor war in  die Flfigelgaumengrube,  in die KieferhShle und in  den Knochen der 

medianen und oberen Orbi tawand eingebrechen. :PyomucoceIe der StirnhShle 
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Eine Lymphknotenbetefl igung scheint bei diesen F/~llen selten zu 
sein. 

Das Melanom im Kindesalter 

Die echten Melanome trifft man im Kindesalter kaum an (ALLEX 
U. SI~ITZ, 1953: 4°/o der Fglle). Die Statistiken der Autoren enthalten nur 

Abb.34. Mikrofotogralnm des Melanoms. Van Gieson, 500fach. Gro~zellige und cytoplasmareiche 
Tumorzellen mit reichlich Melanin 

selten mehr als einen Fall. Bisher teilten derartige Tumoren mit:  S~ITZ: 
1 Fall, DoBson: 2 F~tlle, MAcDonALD: i Fall, McWouT~EU: 5 F~lle, 
TuuAx u. PAGE: 1 Fall, BRAZCDT: 2 F~lle, Po~TI~S: 1 Fall. Sicher ver- 
birgt sich noeh manche einschl~gige Beobachtung in anderen Kasuistiken. 

In  Parenthese sei vermerkt,  dal~ man bei den Melanomen im 
frfihen Kindesalter eine transplazent~re Ubertragung diskutiert. Dieses 
Vorkommnis ist ~ul~erst selten. Man h~lt diese Genese bei 3 F~llen der 
Literatur  fiir m6glich. 

Der Verlauf des Mel~noms im Kindesalter entsprieht dem des Er- 
wachsenen. GewShnlich sterben die Kinder an einer Generalisation. Die 
Prognose ist schlecht. 

Eine Sonderform ist das Melanoearcinoma congenitum, welches 1918 
zuerst yon K~OMrECHEZ als Melanocarcinoma des Proc. alveolaris 
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besehrieben wurde. Es gibt zahlreiche Synonyme ftir diese Pigmentzell- 
gesahwulst, da man ihre Genese noeh nieht genau kennt 1. 

Wie die zahlreiehen Benennungen erkennen lassen, varmutat man 
einen genetisehen Zusammenhang mit dem Zahnkeimgewebe, mit ver- 
sprengtem Material der Retinaanlage. Man daehte aueh an eine Herkunft  
yon Elementen des vomeronasalen Organs. Allem Ansehain naeh handelt 
es sieh am eine odontogene Gesehwulst, und zwar um eine Dysontogenie. 

Von den 26 im Sehrifttum bis 1964 bekannt gewordenen F/~llen 
saBen 24 am Alveolarkamm (Gu]~BRIEI~ U. OBIo:L, 1964). WUSTROW (1965) 
publizierta einen weiteran Fall, KII~B~ER (1963) zwai Beobaehtungen. 

Betroffen waren vor allem Mgdehen. Die Gesehwulst maeht meistens 
innerhalb des 1. Lebensjahres Erseheinungen und sitzt mit Vorliebe am 
Ober-, selten am Unterkiefer oder am fibrigen Gesiehtssehgdel. 

])as irn angelsgehsischen Sehrifttum vorwiegend als pigmentiertes 
Ameloblastom oder ,,l~etinal-Anlage-Tumor" bezeiehnete Gebilde ver- 
ursaeht eine langsam zunehmende Sehwellung der Wange dutch Auf- 
treibung des Alveolarfortsatzes bzw. des Oberkiefers. Die Sehleimhaut 
fiber dem solitgren, die Zahnkeime dislozierenden Gew~ehs zeigt, wie die 
Wangenweiehteile, einen bl~nliehen Sehimmer. Dem ProzeB liegt eine 
Wu eherung an einem Zahnkeim mit eystisehen Ver/tnderungen zugrunde. 

R6ntgenologiseh lassen sieh eystenartige Knoehendestruktionen 
naehweisen. 

Makroskopiseh erkennt man ein Gewebe, das aussieht, wie wenn 
Methylenblau injiziert worden wgre. 

tIistologiseh finden sieh eine Durehfleehtung yon pigmentierten oder 
aehromatisehen Eloithelien mit kleinen rundliehen, mitunter im Pigment 
unsiehtbar eingesehlossenert Kernen. Die Epithalien sind grog, yon 
polygonaler Gestalt. Gelegentlieh /~hneln sie Lyml0hoeyten. t tandel t  as 
sieh um pigmenffreia Zellen, dann sieht man ain helles, retikul~r struk- 
turiertes Cytoplasma. Das Stroma ist faserreieh und enth~lt Zellen 
variabler Zahl. Weiterhin bestimmen Gefgge, meistens Capillaren, Ver- 
diehtungszonen der Fibrillen und ein 0dem das Gewebsbild. 

Die Epithelien k6nnen infiltrierend waehsen und in Knoehan eindringen 
(KIL~EI~, 1963). Man beobaehtete augerdem Einbrtiehe in Gefgge. 

Therapie. WI:STROW (1965) beriehtete yon einer vollstgndigen Be- 
seitigung einer solehen Pigmentzellgesehwulst dutch eine RSatgen- 
bestrahlung (histologiseh verifiziert). 

1 Melanotisehes epitheliMes Odontom (Mtrs~IEX¥ und PIT~S), melanotisehes 
Adamantinom (Wass; TIEeJ~E und B~I~NI~I~), pigmentiertes Ad~mantinom 
(BaTTI~E; HOVEIX~ und SI~EXOER), I~etinM-Anlage-Tumor (HAI~I'EI~ und PATZ~I~), 
Choristoma retinMen Ursprungs (VANEI~), pigmentierte, eongenitMe Epulis neuro- 
epitheliMen Ursprungs (MAcDonALD und WmT~), benignes Melanom (PIo~LEI~ und 
TI~AIJ?CEI~), melanotiseher Tumor (FOELD; ACK~I~IA~I und K~I~EI~S~EI~), mela- 
notic progonoma (S~owENs). 
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Bei einer Operation muB der Herd gut iibersiehtlich freigelegt werden, 
am besten mittels eines subeiliaren Schnittes nach ZA~G~ und durch 
Aufklappung der Wange. Die Geschwulst kann in die Nase und in den 
Oberkiefer eindringen. Zu konservatives Vorgehen hat bald ein l~ezidiv 
zur Folge ( K r L ~ e ,  1963). Die cystischen, blgulich tingierten Massen 
k6nnen eine derartige Ausdehnnng haben, dab ein groger Defekt nach 
der Exstirpation zuriiekbleibt. Man kleidet diese am zweckm/~Bigsten 
mit Vollhauttransp]antaten aus. 

Wenn auch im allgemeinen die Prognose als gut bezeiehnet wird, so 
ist doch yon Fall zu Fall das Verhalten unbereehenbar. 

Eine weitere Sonderform der Pigmentzellgeschwiilste im Kindesalter 
ist das sogenannte juvenile Melanom. Man betraehtet es als Variante 
des Naevuszellnaevus (GA~TmA~, 1961). Es ist nieht h/~ufig und kommt 
vor allem an der Haut  vor. Histologiseh finder man als Kriterien: 
Riesenzellen, kaum Mitosen und weite Gef/~ge. Der Pigmentgehalt 
schwankt. Was besonders auff/~llt, ist die Diskrepanz zwischen Poly- 
morphismus der Zellen, der Epithelaktivit/~t, d .h .  den Kennzeiehen 
eines malignen Waehstums einerseits, and dem gutartigen klinisehen 
Verhalten andererseits. Die juvenilen Melanome treten vor allem im 
Gesicht an der Haut  mit regelm/~Big begrenzten, derben, aus blgulieh oder 
r6tlich gef/~rbtem Gewebe bestehenden merden auf. Der Durehmesser 
Mrd kaum grSBer als 3 cm. Der oben angeffihrte Name (SPITZ) wurde im 
Hinbliek auf die zitierten Eigenheiten al]gemein akzeptiert. 

Naeh G ~ : ~ I ~  u. O~IoL (1964) beobachtete man bisher bei 63 Kran- 
ken diese Gesehwnlst nnd publizierte die Befnnde. Sie t r i t t  aueh bei 
Erwaehsenen auf (15°/0 der Pigmentgesehwtilste). Die Diagnose ist dann 
schwer zu stellen. 

Die meist haarlosen, glatten juvenilen Melanome waehsen langsam 
und setzen keine Metastasen. 

Sie lassen sieh dutch eine Exeision leieht entfernen. Eine Bestrahlung 
ist nieht sinnvoll, da sie unter Umstgnden eine Cancerisierung bewirken 
k6nnte. 

Das Plasmoeytom 

Tumor6s wuehernde Plasmazellansammlungen kommen primgr 
extramedullgr some vereinzelt oder als Systemerkrankung multipel im 
Knoehenmark bzw. im lympho-retikul~ren Gewebe vor (multiple Mye- 
lome, Kahlersehe Krankheit). Es handelt sieh somit bei diesen Neo- 
plasien um reeht vielgestaltige Prozesse. Es interessieren hier in erster 
Linie die extramedull~ren Plasmoeytome (Name yon AI'ITZ, 1940), well 
sie relativ h/~ufig in den t~egionen nnseres Faehgebietes vorkommen, 
namentlich im Gesiehtssch£del, wobei wiederum die Sehleimh/iute des 
oberen Luft- und Speiseweges als Pr/~dilektionsorte zu gelten haben. 
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Aus folgenden Grfinden mfissen hier aueh die generalisierten Formen 
dieser Erkrankung erSrtert werden: Die zuerst benigne erseheinenden 
solitaren extramedullaren Plasmacytome kSnnen eines Tages, oft Jahre 
naeh einer Lokalbehandlung nicht nut 5rtlieh rezidivieren, sondern es 
treten iiberdies multiple Herde in den region/~ren Lymphknoten und/oder 
im Skelet auf. Man runs bei tier Behandlung eines solit/~ren Plasmocytoms 
in unserem Fachgebiet damit rechnen, da$ mit der Generalisation 
Xnderungen der Eiweil~fraktionen im Blur, Urin usw. einhergehen, d. h. 
mit Manifestationen im fibrigen 0rganismus. W/~hrend die Eiweift- 
befunde beim solit/£ren extramedullaren Plasmocytom des Gesiehts- 
sch/~dels lunge nur leichte Anomalien zeigen, kommt es nach einer 
Generalisation zar Bildung besonderer, funktionell an sieh bedeutungs- 
loser Eiweil~substanzen, den Proteinen, die dann im Blutserum und in 
anderen KSrperfliissigkeiten (Urin, Liquor cerebrospinalis) nachzuweisen 
sind. Es entsprechen jetzt die Befunde der einfachen Elektrophorese, 
des Ultrazentrifugierungs-Sedimentationsdiagramms, der Immuno- 
elektrophorese usw. denen eines multiplen Myeloms. Es ist daher, weil 
man beim solitaren extramedullaren Plasmoeytom hie sicher ist, ob es 
sparer zu einer Generalisation kommen wird, unerlal3hch, im Rahmen 
dieser Ausffihrungen iiberdies auf die anderen Phasen der neoplasti. 
sehen Plasmazellwueherungen wegen der diagnostischen Belange ein- 
zugehen. 

Es ist in Anbetracht der variierenden und vielgestaltigen Erschei- 
nungen der Plasmocytome nicht verwunderlich, dab in manchen Publi- 
kationen nieht die verschiedenen Phasen der Erkrankung in w/insehens- 
wetter Klarheit herausgestellt werden. Manche Manifestation erfolgt 
mono-, die andere ohgo- oder polysymptomatiseh, ein Grund daffir, da$ 
aueh in den bisher bekannten Klassifizierungen ein erhebliches Durch- 
einander herrschte. Die Fortsehritte auf dem Gebiet der Eiweil~analysen 
haben dazu gefiihrt, da$ man heute ein klareres Urteil als noch vor etwa 
20 Jahren fiber die Plasmocytome abgeben kann. Folgende/~ltere Klassi- 
fizierungen seien erwahnt: 0 rL~os r~  (1926) hat unterschieden: 1. Die 
Plasmazellgranalome, 2. benigne, umsehriebene Plasmocytome, 3. ma- 
ligne Solit/~rtumoren, 4. maligne Formen mit generalisierten Metastasen, 
5. multiple Myelome, 6. Plasmazellenleuk/~mien. HELLWIG (1943) unter- 
teilte die Prozesse in: 1. Nicht maligne, isoherte Plasmazelltumoren, 
2. maIigne Plasmazelltumoren mit lokaldestruktiven Eigenschaften, 
jedoeh ohne Metastasen, 3. maligne Plasmazelltumoren mit Metastasen 
in den region~tren Lymphknoten, 4. maligne Plasmazelltumoren mit 
Knochenmetastasen (multiple Myelome). Eine der neuesten Klassiflka- 
tionen stammt yon W~LLIS (1960, 1961). Er nennt 3 Formen: 1. Die 
Plasmazellenmyelomatose, 2. das sohtare Knochenplasmocytom, 3. die 
primaren Weiehteilplasmocytome. 

Arch. klin. exp. Ohr.-, Nas.- u. X:ehlk.l:Ieilk., Bd. 187 (Kongreltbericht 1966) 15  
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Iqach diesen Aufzahlangen gibt es 2 grol~e Gruppen yon Plasmazell- 
prozessen: Die solitaren medullaren oder extramedullaren Plasmo- 
cytome und die multiplen, sich Jm Knochenmark und in anderen 0rganen 
entwickelnden Plasmoeytome. Die Wechselbeziehangen zwischen diesen 
Erkrankungen sind noch nieht geklart. 

Die Herde bei der Plasmazellenmyelomatose finder man entweder ira 
Knoehenmark der Wirbe], des Beekens, des Hirnseh~dels, der Rippen 
usw. oder extraossear in Leber, Milz, I~ieren oder Lymphknoten. Selten 
geht die diffuse Vermehrung der Plasmazellen im Skeletsystem mit einer 
Ansehwemmung der Zellen ins Blur einher (Plasmazellenleukamie). 

Meistens liegen multiple Myelome vor (Kah]ersehe Krankheit, 1873) 
mit verschiedenen Paraproteinamien und -urien. RSntgenologiseh geben 
sieh diese Prozesse gewShnlieh mit Veranderangen in der Spongiosa, 
sparer aueh der Cortiealis (Bild des sogenannte~ Knoehenfra•es) zu 
erkennen. Man sieht auf dem RSntgenbild anfangs ldeine rundliehe bis 
erbsengrol~e, seharf begrenzte Herde, welehe sieh im fortgesehrittenen 
Stadium zu polycyeliseh begrenzten Osteolysen vereinigen. 

Das solitare Knoehenplasmocytom (Wirbe], Beeken usw.) ist naeh 
WILLIS selten. Es zeigt die Tendenz, lange station£r zu bleiben, und wird 
deshalb haufig erst relativ spat diagnostiziert. 

Eingehender haben wir uns mit den prim~tren Weiehteflplasmoeyto- 
men zu befassen. Zu ihnen sind aueh die an den Sehleimhaaten des 
Gesichtssehadels besonders h~ufig vorkommenden solit~ren Plasmo- 
eytome zu rechnen. 

Man ist der Meinung, dab die Plasmoeytome und ihre ~quivalente 
im allgemeinen selten seien. Allem Ansehein naeh haben bessere diagno- 
stische MSglichkeiten, vielleieht aueh eine Zunahme der Erkrankungen, 
die Zahlen in den Statistiken ansteigem lassen. Laut Weltgesundheits- 
statistik kommen auf 1 Million Mensehen 8,9 Falle yon Plasmoeytomen. 
GESCHICI~T~ und COt"]~LA~D konnten 1928 im Sehrffttum 425 Plasmo- 
eytomf~lle sammeln ~ 0,03°/0 aller Malignome, 3°/0 tier malignen 
Knoehentumoren. L]~Bo~ berichtete 1955 sehon yon 9027 Plasmoeytom- 
fallen, welehe zwisehen 1950 und 1953 in 5 versehiedenen Landern 
publiziert worden sind. OSS~MA~ (1963) halt sehliel~lieh das Plasmoeytom 
und die Lymphogranulomatose fiir eiue in den USA gleieh haufige Er- 
krankung. 

Hinsiehtlieh der soliti~ren extramedullaren Plasmoeytome finder man 
eine Geschlechterverteilung Manner zu Frauen wie 4:1 (beim multiplen 
Myelom : 5:4). Uber 750/0 der Kranken waren alter als 40 Jahre, meistens 
standen sie im 5. und 6. Lebensjahrzehnt. H]~L~US berichtete yon einem 
5 ji~hrigen Kind mit einem Epipharynxp]asmocytom. Der glteste Patient 
seiner Kasuistik war 90 Jahre alt. 
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Nach GASTPA~ (1963) ist die h~ufigste Lokalisation der extramedull£- 
ren Plasmocytome im oberen Respirationstrakt, namentlich in der Nase 
und den Nebenh6hlen, evident. Von den bis 1963 insgesamt publizierten 
F~ller~ hatten nieht weniger als 175 ihren Sitz in dieser l~egion. WACHTE~ 
hat anseheinend 1914 die ersten 3 einsehlagigen Falle solcher Plasmocy- 
tome besehrieben, tI~LMUS (1964) sammelte im amerikanischen Sehrift- 
tam allein 150 Falle, wobei er die Sammelstatistik yon Doni~ n. Mitarb. 
(bis 1956 F~lle roll extramedullarem Plasmocytom der oberen Luftwege 
und der MundhShle) fortffihrte. Folgende Lokalisationen dieser Plasmo- 
eytome waren festzustellen: Nasen- und NebenhShlen: 59, Epipharynx: 
39, Tonsillen: 15, Oberkiefer und Gingiva: 9, Larynx: 9, Gaumen: 8, 
Raehen: 7, Mundvorhof: 2, Uvula: 1, Zunge: 1. Aueh die Statistik yon 
DvcI~O~ n. Mitarb. (1961) mit 153 Plasmocytomen der obereI1 Lnftwege 
unter insgesamt 188 Fallen bestatigt, dag die meisten dieser Gewaehse im 
Bereieh des GesiehtsscMdels sitzen. 

Es fiberwiegt das solitare Auftreten. Nur vereinzelt entwickeln sieh 
die extramedullaren Plasmocytome primar multipel. 

Die Gestalt der solitaren Plasmoeytome des GesiehtsseMdels ist 
untersehiedlich. Die diffuse Infiltrierung der Nasenmueosa ffihrt zu- 
nachst zu einer gleiehmaBigen Verdiekung. Solche Sehleimhantplasmo- 
eytome neigen nach STOUT U. Mitarb. (1938) im Gegensatz zum primaren 
Knoehenplasmocytom zu einem Oberfl£ehenwaehstum. Mit der Zeit 
dringen die Sehleimhautplasmoeytome in den darnntergelegenen 
Knoehen ein. Es ist dann nieht mehr zu entseheiden, ob zuerst ein 
Knoehen- oder SchleimhalltprozeB bestanden hat. 

Diese glatten oder h6ekrigen Schwellungen gehen naeh und naeh in 
meistens weiche, gestielte polypSse Gebilde fiber. 

Bei ErSffnung einer NasennebeIth6hle stSl3t man auf ein gran-rSt- 
liehes, gut abgrenzbares, weiches Tumorgewebe, das sich in die Naehbar- 
sehaft ausbreitet, aueh verdrangend in die Orbita einwaehsen kann. 
Uleerationen der Tamoroberflaehe sind selten. Ab nnd zu blutet es aus 
dem Plasmoeytomgewebe. 

Die mikroskopische Untersuehung zeigt je nach geife und Maligni- 
t~tsgrad unterschiedlieh groBe Plasmocytomzellen yon runder, ovaler 
oder polygonaler Gestalt. Sie bilden Nester oder Strange, die dutch ein 
gefal3haltiges Stroma voneinander getrennt werden. Aueh Riesenzellen 
komme~l vor. 

Das Cytololasma f£rbt sich mit HE neutro- oder basophil, mit 
Giemsal6sung tiefbla~ (,,Cyanophilie"). Manehe Plasmazellen fallen 
durch ihre rote T6nung auf (,,flammende Plasmazellen"). Es gibt Zellen 
mit 2 und mehr, meistens rundlichen, Kernen. Bei den reifen, ziemlich 
gleiehgeformten Plasmazellen liegt der Kern peripher, bei den unreffen 
der nntersehiedlieh polymorphen Kerne mehr zentral. Der Nucleolus 

15" 
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enth~lt 5--8 Chromatineinschlfisse, die oft rund um die Kernmembran 
(Wagenrad- bzw. Radgpeichenform) oder netzfSrmig angeordnet sind. 

B~ssIs u. Mitarb. (1963) prfiften die Zellen des Plasmoey~oms 
elektronenmikroskopisch und stellten Vergleiche mit den cytologischen 
Elementen des P]asmocytoms beim Morbus WaldenstrSm an. Die 
Plasmoey~omzelle zeigt naeh Ansicht dieser Au~oren die Kennzeichen 
einer Krebszelle: ~nderung der Kern-Plasmarelation, Fehlbildungen des 
Kerns, des KernkSrperchens und Strukturanomahen des Cytoplasmas. 
Das Ergastoplasma war erheblieh geschwollen bei den Zellen, die bei 
liehtoptischer Betraehtung den,,flammenden Plasmaze]len" entsprachen. 
Bei anderen Zellen waren das Ergastoplasma und die Ribosomen nur 
kfimmerlieh ausgebildet. Die Gestalt der Plasmazellen lies fibrigens 
keine l~iicksehlfsse auf die Art der produzierten Paraproteine zu. 

Der Mitosengehalt des Plasmocytomgewebes schwankte yon Tumor 
zu Tumor. 1kTiedrige Mitosenraten scheinen zu fiberwiegen. Es wird aber 
auch yon Tumoren mit reich]ich Mitosen beriehtet. B~ssIs u. Mitarb. 
(1963) stellten lest, da$ bei den yon ihnen studierten Zellen die Mitosen 
seltener als im Gewebe einer Systemerkrankung waren. 

Der Pathologe ist nicht in der Lage, bei ]iehtoptischen Untersuehun- 
gen den Zellen anzusehen, ob sie aus einem solit/~ren oder multilokul/£ren 
Plasmocytom herrfihren. Aul~erdem besagt das histologische Bild eines 
Plasmocytoms mit gleichm/~l~ig angeordneten und reJfen Plasmazellen 
nicht, ob sieh das Gew/£ehs khniseh gutartig verh/tlt. Es besteht somit 
bei diesen Tumoren ebenfalls in bestimmten Phasen eine Diskrepanz 
zwischen bio]ogisehem und morphologischem Verhalten. 

ZeJehen eines malignen Verhaltens ist eine Infiltration des um- 
gebenden Gewebes. Die Invasion eines Sehleimhautplasmoeytoms 1/£St 
jedoch nieht ohne weiteres auf eine schleehte Prognose schlieSen. 

Untersehiedlich ist der EiweiSgehalt der Plasmazellen. In den Zellen 
multipler Myelome finder man relativ h/~ufig Eiwei$coacervate bis zur 
Gr6Se eines Erythroeyten (l~usselsche K6rperehen). Diese prognostisch 
belanglosen Paramyloidablagerungen kommen, wie EiweiSkristalle, 
fiberdies extraeellul/~r vor. Im Gewebe extramedull/£rer Plasmocytome 
der oberen Luftwege bzw. des fibrigen Gesichtsseh/~dels sieht man sie 
allerdings selten, oder sie fehlen. 

Die einen Autoren halten die EiweiI~einschlfisse ffir morphologische 
~quivalente eJner EiweiBproduktion, andere wiederum f~r das einer 
EiweJSresorption. 

Das Plasmocytom enth/~lt viele argyrophile F/~serchen, welche die 
Zellkomplexe umgeben. Bei den unreffen Formen sollen diese nJcht so 
ausdLfferenziert sein. 

Bezfiglieh der forma]en Genese ist zu erw/~hnen, daS man die Plasmo- 
eytome mit dem reticulo-histiocyt/~ren System in Zusammenhang 
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bringt, das ubiquit~rer vorkommt, als dies Asc~o~  urspriinglieh an. 
nahm. In Anbetraeht seirter Aasbreitang in Knoehenmark, Milz, Lymph- 
knoten ~sw., sowie der Einsehliisse yon Gewebshistioeyten -- l~ach 
BoLcK (1960) mug man trotz der Konvertierbarkeit yon. Fibroeyten in 
Histioeyten nieht alle Bindegewebszellen diesem System zuordnen -- 
ist es nieht verwunderlieh, dab sieh die Plasmoeytome an so vielen 
Stellen zeigen. Die 0mnipotenz der Retieulumzellen erkl£rt das mit- 
unter reeht bunte eygologisehe Bild der multiplen Myelome (Sternal- 
iounkt at !). 

Die kausale Genese des Plasmoeytoms ist noeh unbekarmt. Die Be- 
vorzngung der SehleJmhgu~e der oberen Luft- und Speisewege einerseits, 
die l%higkeit bestimmter Plasmazellen zur Bildtmg yon EiweiBk6rpern 
andererseits haben manehe Au~oren veranlaBt, die Plasmaherde prim£r als 
Produkte einer Axlgigen-Antik6rperreaktioa anfzuf~ssen. Die normalen 
Plasmazellen sind bekaantlieh der EiweiSsynthese fghig. Da die SehMm- 
h~ute der oberen Laft- ulld Speisewege, Prgdilektionsorte der Plasmo- 
eytome, besonders Antigenen exponiert sind, so ist diese Deutung nieht 
so abwegig. Naeh Ansieh~ der Autoren soll sieh im Verlaaf dieses Ge- 
sehehens eine Neubildung im Sinae einer Anpassungshyperplasie naeh 
B~xe~L~g (1952) bilden ( L I ~ o T m s  Reizplasmoeytome). Aus solehen 
Anpassungshyperplasien k6nnten dann MMignome hervorgehen. 

Die klinischen Erschelnungen 

Gr58ere neoplastische Pl~smazellinfiltrierungen der Nasensehleim- 
haut und der sekund/tr yon den NebenhShlen in die Nase eingebrochenen 
Plasmocytome bewirken eine fortsehreitende Nasenokklusion. Das 
Waehstum ist unterschiedlieh raseh. Es dauert deshalb mitunter nut 
einige Wochen, bis sich eine leiehte Atembehinderung zur v61ligen 
Verlegung der Luftpassage steigert. Das Sekret ist mitunter foetide und 
entMlt gelegentlieh Blur. Spontanblutungen stud relativ selten. 

Sekund/~r kann die Nase yon Plasmoeytomen des Keilbeias, der 
Kieferh6hle und des Siebbeins befallen werden. Bei ersteren fmden sich 
mitunter die Auswirkungen einer Tubenstenose. 

Die i0rim~tr in einer Kieferh6hle oder im Siebbein gewaehsenen 
Plasmoeytome imitieren klinisch mit Vorliebe eine banMe Sinusitis. Eine 
primate Stirnh6hlengesehwulst kann das Bild einer Sinusitis frontalis 
oder Osteomyelitis vort/iusehen. Wenn die Gesehwulst aueh den Kno- 
chen der Stirnh6hlenvorder- oder -hinterwaad destruierte, was auf den 
ersten Blick auf eine entz/indliche Usur schliel3en l~gt, so erweckt das 
w/£hrend des weiteren Verlaufs der Operation aufgedeckte eigenartige 
Gewebe doeh den Verdaeht auf Vorliegen einer nieht entzfindliehen 
Affektion. GewShnlieh kl~rt die histologisehe Untersuchung -- aber 
nieh~ immer auf Anhieb -- den Saehverhalt. 
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Die Einbeziehung der ableitenden Tr~nenwege verarsacht Trgnen- 
fraulein. 

Plasmoeytome des Siebbeins und der KieferhShle breehen im fort- 
geschrittenen Stadium 8fter in die Orbita ein. Die primer im Ober- 
kiefer selbst si~zenden Tumoren destruieren h~ufig den Boden der Neben- 
hShle und breiten sieh in t~ichtung Gaumen, Alveolarfortsatz oder in die 
Fossa canina aus. Es resultieren Wangenschwellungen und Hautulcera- 
tionen. GASTI~AI~ (~963) stellte einen isolierten, langsam waehsenden 
Xnoten am inneren Angenwinkel lest, der nach Destruktion des Stirn- 
fortsa~zes des Oberkiefers sich bemerkbar maehte. Gelegentlieh dringt 
ein Oberkieferplasmocytom in den Alveolarfortsatz ein und erweekt den 
Verdaeht auf eine Ver~nderung dureh eine entzfindete Zahncyste. 

Bei Beteiligung der Orbita nnd der Fliigelgaumengrube treten ent- 
spreehende Augensymptome and neuraligiforme Sehmerzen anti Tso~As 
(1965) sah bei einem Mann mit einem yore Xeilbein her in den Gesieh~s- 
sehadel und in die Orbits eingebroehenen Plasmoeytom au6er einer Oph- 
thalmoplegie des linken Auges eine reehtsseitige Oeulomotoriusl~hmung. 

Immer wieder konstatierten verschiedene Autoren aaeh beim 
Plasmoeytom des Oberkiefers Hyp- uad Anaesthesien im Wangen- 
bereich. Bei Befall des N. optieus kam es schon zu einem Visusverfall bis 
zur Amaurose. 

Hinsiehtlieh des Ver]aufs zeigen die solit/~ren extramedullgren 
Plasmoey~ome die Eigenheit, dab sie sp/~ter nieht nur lokal rezidivieren, 
sondern such in die region/iren Lymphknoten und bei einer GeneraHsa- 
tion ins Skelet und in andere Organe metas~asieren. Manehe Autoren 
betraehten deshalb das extramedullgre Plasmocytom als eine Zwischen- 
phase eines an sich generalisier~en Grandgeschehens. Die Ansiehten fiber 
die Korrela~ionen der versehiedenen Manifestationen zueinander gehen 
im Sehrifttum auseinander. Ein Wendepunkt des Gesehehens stellt allem 
Anschein nach die erst wghrend der Aussaat einsetzende EiweiBproduk- 
tion der Phsmazellen dar. DoL~ u. Mitarb. (1956) be~raehten hingegen 
die beiden Erseheinungsformen auf Grund des Auftretens metaboliseh 
ents~andener Proteine f/ir 2 versehiedene Prozesse. Ein solitgres Plasmo- 
ey~om soll dann vorliegen, wen// jahrelang die fibliehen Kontrollen 
(Serum-Urinantersuchungen, Sternalpnnktion, RSntgenkon~rollen des 
Skelets usw.) negative Resujtate zeig~en. Es is~ im ttinbliek anf diese 
Ansieht zu erw/~hnen, dab nur bei etwa 350/0 der multiplen Myelome das 
Beaee-Jones-Protein im Urin naehweisbar is~. ~berdies is~ der Faktor 
Zeit kein verl/~gliehes Kriterium; denn es kann 8 Jahre nach der ersten 
Behandlung noeh zu einer Aussaat mi~ Positivwerden der Benee-Jones- 
Proteinurie kommen. 

Die mit den Plasmoeytommanifestationen, namen~lieh den Gene- 
ralisationsformen einhergehenden Dys- und Paraprotein/~mien nnd 
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-urien, stellen eine Wissensehaft fiir sieh dar; wir verweJsen auf die 
Monographie yon WUH~MA~ U. MX~GI (1963). Dabei sind die Prim£r-, 
Sekund~r- und Terti/~rstrukturen (Aminos/~urensequenzen, Faltung der 
Molekiile und r/~umliehe Anordnung des gefalteten Molekiils) der Para- 
proteine, wie aueh die der gewShnliehen Serumproteine noeh wenig 
bekannt. Es ist noch ungekl/~rt, ob nieht die Paraproteine normalerwe~se 
in minimalen Mengen im Serum vorkommen; denn die heute angewandten 
Methoden sind zu grob. Es erseheint daher als verfriiht, yon den Para- 
proteinen als abwegigen EiweifikSrpem zu spreehen (W~m~A~N u. 
M£~GI, 1963). 

Die Paraproteine betrachtet man als abnorme Varianten der Immu- 
nogluboline, uad zwar ohne deren AntikSrperaktivit/~t. Bei der konven- 
tione]len Elektrophorese finden sieh die Paraproteingradienten (schmal- 
basig, spitzgipfelig) im Bereieh der normalerweise vorkommer~den 
Gamma-, Beta- und Alphaglobuline. Mit der Ultrazentrifugierungs- 
Sedimentierungsanalyse lassen sieh weitere Differenzierungen in Ab- 
hangigkeit yore Molekulargewicht durehf(ihren 1. 

Es ergeben sieh auf Grand der Untersuchungsresultate 3 Gruppen: 
Die A-Komponente s20 ~ ¢,5 S, die G-Komponente 6'20 ~ 7 S u n d  die 
M-Komponente sz0 ~ 19 S. 

Eine fiir die Differenzierung der Plasmoeytomtypen besonders 
wiehtige Untersuehung ist die Immunoelektrophorese. Hierbei werden 
die immunologisehen Quaht/tten aufgedeekt. Auf Grand deren Resultate 
lasse~ sich nach der neuesten Nomenklatur 3 Kategorien yon Plasmo- 
eytomen herausste]len: 1. Die Gamma-G-Plasmoey$ome (friiher : 
Gamma-, Gamma 2-, Gamma 8s-, Gamma 7 S-- and die Gamma 6, 
6 s- Paraprotein-Plasmocytome). 2. Die Gamma-A-Plasmocytome 
(friiher: Beta2A und Gamma 1A Proteiuamien). 3. Die Gamma-M- 
Plasmoeytome (frfiher: Beta 2M, Gamma 1M-Prote~n£mien), die 
Gamma-Makroglobulinamie~ sowie die Gamma 19 s- Faraprotein~mien). 
Seit kurzem grenzt man noah die dutch die Trias: An/~mie, Globulinver- 
mehrung and eiue positive Kochprobe auf Bence-Jones-Protein Jm 
Uria gekennzeiehnete Form ab (Sc~Eu~E~) .  Bei genauer Kontr0lle 
soll sieh das Benee-Jones-Protein auch im Serum finden. 

Die st/~ndig zunehmende Differenzierung der Paraproteine und die 
in neuester Zeit eingefiihrte Klassifizierung ersehweren natiirlieh dem 
I~iehtspezialisten einen klarem Einbliek in diese Dinge. Man wird auf 
jeden Fall bei jedem ungewShnliehen Eiweil~befund im Urin und im 
Serum bei lokalen Veranderungen im Bereieh des Gesiehtsschadels am 
eine Paraprotein£mie denken und entspreehende Untersuchungen beim 
Internisten veranlassen. 

1 MaSeinheiten der Sedimentierungsgeschwindigkeit: Die Sedimentationskon- 
stante s und die sogenannte Svedberg-Einheit ,,S". 
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Das klinisehe Bfld der Kahlerschen Krankheit bzw. der multiplen 
Myelome geht mit ,,rheumatischen" Schmerzen in den Extremit/~ten, 
dem Thorax, Beeken, bei Befall des 57euroeraniums auch mit Kopf- 
schmerzen einher. In der Wirbels~ule kommt es zu Kompressionen, an 
den Extremit/iten usw. zu Spontanfrakturen oder zu Brfichen, deren 
Zustandekommen in keinem Verh~ltnis zum Trauma steht. Die Kranken 
klagen aul~erdem fiber eine rasehe Ermfidbarkeit, allgemeJne Schw/~ehe, 
Blutungen aus der ~qase und dem Epipharynx. Es treten Hautpigmen- 
tierangen und ira fortgeschrittenen Stadium Nierenerscheinungen infolge 
einer ~qephrose (,,Myelomuiere") auf. Terminal stellt sich auBer einer 
Ur/imie eia paraprotein/~misches Korea mit BcwuBtseinstrfibungen, 
Somnolenz und BewuBtlosigkeit ein. Eine progressive An/~mie und 
Kachexie lassen die Sehwere der Erkrankung und das nahe Ende often- 
kundig werden. 

Die Metastasierung des solit/£ren extramedull~ren P]asmocytoms stellt 
em Problem dar. Nach Dvc~o~ u. Mitarb. (1960) wiesen unter 153 aus 
der Literatur zusammengestellten F/~llen die Plasmocytome der Nasen- 
h6hle (28) und des Epipharynx (29) die gr6Bten Metastasierungsquoten 
auf. Von den 104 yon SwovT u. Mitarb. (1948) gesammelten F/~llen kam 
es bei 28 sparer zu einer Lymphknotenbeteiligung. Dasselbe fanden 
W]~]313 u. Mitarb. (1962) bei 19 yon 26 l~llen. FIGI u. MJtarb. (1945) 
erlebten noch 8 Jahre nach Behandlung eines soht£ren extramedull/~ren 
Plasmocytoms die Entwieklung multipler Herde in Lymphknoten oder 
Knochen. Wie bei anderen derartigen Fiillen ( t I~wIG,  1943) wurde 
dann prompt die Probe auf Benee-Jones-Pro~einurie positiv. Bevorzugt 
betroffen war auBer den region/~ren Lymphknoten das Skeletsystem. Der 
]~efall der Lymphknoten muB nicht unbedingt eine schlechte Prognose 
bedeuten. 

Im allgemeinen wird die Diagnose des soht/~ren extramedull/~ren 
Plasmoeytoms der oberen Luftwege und im fibrigen Bereich des Ge- 
sichtssch/~dels durch die histologisehe Untersuchung gesichert. Man soll 
bei einer diffusen Sehwellung der nicht blutenden und sehmerzenden 
Schleimhaut oder bei polyp6sen Ver~tnderungen gelegenflich an ein 
Plasmoeytom denken (Ew~G u. Foow~). 

Die Rhinoskopie zeigt eine beetartige, glatte, alle Sehaitierungen 
zwischen weiB und tiefrot zeigende Mucosaverdiekung oder eine breit- 
basig oder gestielt aufsitzende Tumormasse aus einem unterschiedhch 
derben Gewebe. Das Geschwulstparenehym kann h~morrhaffisch 
imbibiert sein, bei Berfihrung blute~ es leicht. 

Daneben besteh~ em ser5ser oder eitriger Schnupfen. 
Bei der klinischen Untersuchung ist das gesamte Fachgebie~, auch 

Trachea und Bronchien, einzubeziehen, da gleichzeitig an mehreren 
Stellen Plasmoeytome sitzen k6nnen, z.B. in der Nase und im Kehlkopf. 
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Auf dem R6ntgenbild sieht man bei einem Plasmocytom der Kiefer- 
hShle oder des Siebbeins einen homogenen, an sieh uncharakteristischen 
Schatten, eventuell eine halbkugelige Versehattung, wenn noeh ein l~est- 
lumen vorhanden ist. Die sparer sieh hinzugesellenden Knoehendestruk- 
tionen sind gleiehfalls nieht pathognomisch. Die Grenzen der Usuren 
pflegen deutlieh zu sein, wenn es sieh um eine erkrankte Compacta 
handelt. Den Destruktionen des Siebbeins and der Kieferh6hlenwgnde 
gehen keine Dislokationen der Knoehen voraus. Man hat darauf zu 
aehten, ob an anderen Stellen des Kopfes (Kalotte) die typischen Osteo- 
lysen der multiplen Myelome zu erkennen sin& Nieht selten fallen 
Knochendestruktionen erst intra operationem auf. 

Im H a m  pflegt bei solitaren extramedull£ren Plasmoeytomen die 
Benee-Jones-Probe negativ zu sein. Ist  jedoeh die Koehprobe positiv, 
dann liegen wahrseheinlich nicht erkannte multiple t terde vor. Bei 35°/0 
f/~llt, wie bereits hervorgehoben, aueh bei den multiplen Myelomen der 
Test auf Bence-Jones-Proteinurie negativ arts. 

Normalerweise finder man bei der Sternalpunktion 1--2°/0 Plasma- 
zellen. Bei der Genera]isation der Plasmoeytome steigen diese Werte 
bis zu 40°/0 an. Die Zelltypen sind untersehiedlich. Ohne Generalisation 
ist bei etwa 5°/0 der F/~]le das Ergebnis dieser Untersuehung positiv. 

Auger einer leiehten An/~mie wird beim solitgren extramedull/~ren 
Plasmocytom nichts Besonderes gefunden. Ab und zu kommt eine 
leichte Erh6hung der Monocytenzahl vor. Die BKS ist im Generalisa- 
tionsstadium stark besehleunigt, besonders der Initialwert. Die Ge- 
rinnungswerte entsprechen der Norm. 

tIinsichtlich der Diagnose sei noeh erw/thnt, dug HAnsoN u. Mitarb. 
(1965) dureh Untersuehung der Flfissigkeit bei KieferhShlenspiilung 
Plasmoeytomzellen ausfindig maehen konnten. 

Es mfissen m erster Linie entzfindlieh bedingte Plasmazellenver- 
/~nderungen, z.B. durch eine ehronisehe Entziindung, abgegrenzt werden. 
Man sieht dabei noeh andere Zellarten: Leuko-, Lympho- und Histiocyten. 
Kam es zu einer malignen Entar tung des Retothelsarkoms, dann hat  
man Miihe, ein Sarkom anderer Art oder eine Lymphogranulomatose 
auszuseh]iegen, tIinsiehtlieh der Paraprotein~mien ist in diesem Zu- 
sammenhang die Makrog]obulin£mie WaldenstrSm zu nennen. Bei dem 
multiplen Nyelom bestehen die Sch/~delkalottenherde aus seharf be- 
grenzten Osteolysen: beim Morbus Waldenstr6m dominieren osteoporo- 
tisehe Defekte. Careinommetastasen setzen Defekte mit t{andsklerosen. 

Therapie. Man mug unterseheiden zwisehen der Behandiung eines 
solitgren extramedull/iren Plasmoeytoms und der eines ]?rozesses im 
Generalisationsstadium. Die Erwartungen, die man allgemein anf eine 
reine Bestrahlmagstherapie setzte, haben sieh insofern nieht erffillt, als 
die Wirkung zu unsieher und nieht voraussehbar ist. Die Meinnngen fiber 
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ihren Wer~ gehen daher auseinander. Verschiedene Autoren halten sie 
t rotzdem ftir die Methode der Wahl. W~sB u. Mitarb. (1962) sahen bei 
12 yon insgesamt 16 nut  bestrahlten Patienten eine 5 Jahre  anhaltende 
Symptomfreiheit .  Hinsichtlieh der Effekte moderner radiologischer 
Methoden verweisen wit auf  das Xorreferat.  Es sei nut  noeh erw/~hnt, 
dal3 T~oNAs (1965) nach Bestrahlung eines Keilbein-Gesiehtsschgdel- 
plasmoeytoms mit  Kobalt-60 eine dramatisehe Riiekbildung beidseitiger 
Augenmuskell/~hmungen erlebte (Dosis : 4000 r in 42 Sitzungen w/~hrend 
28 Tagen). Auch naeh der Bestrahlung eines Oberkieferplasmoeytoms 
mit  3751 r in 30 Sitzungen w/~hrend 19 Tagen kam es zu einer lange an- 
haltenden Symptomfreiheit .  

Wahrend friiher eine protrahiert-fraktionierte R6ntgenbestrahlung 
bei F/~llen mit  Metastasen (Gesamtdosis z.B. 7000 r in 40 Tagen) emp- 
fohlen wnrde, dfirfte heutzutage bei ausgedehnten Destruktionen mit  
Nervenausf/~llen als radiologische MaBnahme die ultraharte Bestrahlung 
als Methode der Wahl gelten. Werm es aueh nieht immer zu lange 
anhaltender Symptomfreiheit  kommt,  so stellen sich doeh Remissionen 
ein und ein, zumindest fiir eine gewisse Zeit, ertr'~glieher Zustaad. 

Auf der anderen Seite berichtete TAYLO~ (1932), dab er dureh eine 
rein operative Therapie bei 2 seiner Patienten fiir 8 Jahre  t~ezidiv- 
freiheit erzielte, wobei bei dem einen Xranken eine Oberkieferresektion 
gemaeht werden mugte. 

Am siehersten diirfte eine kombinierte operativ-radiologische Therapie 
sein. I-Iaben wit es mit  einem solit~ren extramedull~ren Plasmocytom 
zu tun, dana  trggt  man das Gehilde ab und verkoeht die Basis, etwa an 
der Nasensehleimhaut. Befindet sich das Plasmocytom in einer Neben- 
h6hle, so ist diese breit  aufzudecken und die Geschwulst im Gesunden 
zu entfernen. Die Grenzen mfissen histologiseh festgestellt werden. Was 
nieht ehirnrgiseh beseitigt werden kann, die Lage der Tumorreste ist post- 
operat iv einigermaBen bekannt,  soll der l:~adiologe bestrahlen. Besonders 
radikal muB bei Ausdehanng des Tumors in der N/~he der Sch/~delbasis 
operiert werden. Das Schieksal des Patienten entseheidet sieh, wie 
immer bei diesen Fallen, beim ersten Eingriff. Bleibt Geschwulst- 
gewebe zuriiek, dann droht nieht nur bei einem Umsehlag ins Maligne 
eine Destruktion des Knoehens mit  Einwaehsen des Tumors ins Gehirn, 
bzw. das Auftreten intrakranieller Metastasen. Hier erfordert die Nach- 
bestrahlung eine besonders enge Zusammenarbeit  mit  dem Radiologen. 

Es ist naheliegend, aueh Chemotherapeutica anzuwenden. SCHu- 
NACg~  U. Mitarb. (1962) konstatierten l~emissionen im Generalisations- 
s tadium nach Gaben yon Endoxan. Summariseh lggt sich bei Uberpriifung 
des Schrifttums sagen, dab nach einer Langzeitbehandlung mit  Endoxan 
die Progression des Plasmoeytomwaehstums gestoppt und die Para- 
proteingmiebildung hintangehalten werden konnten. Besonders die 
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Makroglobulinamie Waldenstr6m sprach auf dieses Medikament an. 
Wenn die Leakocytenzahl auf 2000/ml abgesunken war, ist aber das 
Endoxan abzusetzen. Wesentliehe Erfolge oder gar Heilungen wurden 
jedoeh nieht erzielt. 

Prognose. Der histologisehe Befund l~gt keine Rficksehliisse auf die 
Prognose zu. Im Generalisationsstadium geben die Arten der erhShten 
Globulinfraktionen tIinweise. Die Alpha-Globulin-Plasmoeytome sollea 
gef/~hrlieher als die anderen Typen, z.B. das Gamma-Plasmoeytom, sein. 

tIELMUs (1964) stellte die l~berlebensquoten bei 37 aus der Literatur 
der Jahre 1947 bis 1963 publizierten 150 F/~llen zusammen. Sie betrug 
43°/o . 12°/0 waren noch am Leben, hat ten aber Erseheinungen. 37°/0 
starben im GenerMisationsstadium. 

Man reehnet im allgemeinen bei solitaren Plasmoeytomen mit einer 
Uberlebenszeit yon 8-- 15 Jahren. Bei den generalisierten Plasmoeytomen 
sind die meisten Patienten naeh 2--3 Jahren tot. Es kann aber aueh 
sein, dab sieh der Exitus naeh Manifestierung einer Generalisierung 
sehon naeh einigen Monaten einstellt. Todesursaehe ist auBer den oben 
genannten Terminalver/~nderungen gew6hnlieh eine Kaehexie. 

Das Sarkom 

Wie bereits im Kapitel fiber das Carcinom hervorgehoben wurde, 
sind die Sarkome seltener als die epithelialen Malignome. ZAZ~GE u. Mit- 
arb. (1963) stellten unter insgesamt 258 iorimi~ren Neubildungen der 
Nase und der Nasennebenh6hlen 61 Sarkome = 23,6°/o der Gesamtzahl 
fest. Am h~ufigsten waren die tKetothel- (13), die Spinde]- (10) und die 
Rundzellsarkome (10). Der HNO-Arzt sieht jedoch diese Tumoren 
seltener als der Radiologe und der Chirurg. Betroffen sind vorwiegend 
die Gesichtsweichteile. Die Kranken gelangen deshalb in erster Linie in 
die H/~nde der genaimten Spezialisten, so dab die absolute H/~ufigkeit 
nicht aus unserem Schrifttum zu ersehen ist. 

~rie dem auch sei, die anderen Sarkomtypen bekommt man noch 
seltener zu Gesicht. 

Das Chondrosarkom 

Kt~AGH u. Mitarb. (1960) fiberprfiften die zwischen 1907 und 1957 in 
der Literatur bekannt gegebenen Chondrosarkome der Nase. Sie konnten 
insgesamt 8 F~lle ausfindig machen. 

Histologisch bestehen die Chondrosarkome aus kleinen undifferen- 
zierten, rundliehen, fusiformen oder polymorphen Zellen. Im Verlauf 
des Geschwulstwachstums werden diese Elemente allm~hlieh gr6ger, zei- 
gen ein sehaumiges Cytoplasma und produzieren eine sieh sehwaeh 
anf~rbende Substanz, welche dazu neigt, zu verkalken. Wegen ihres an 
manehen Stellen ausgesprochen infiltrierenden Waehstums und wegen 
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der Neigung hamatogen zu metastasieren, sind diese Gewachse gef/irch- 
tet. Aul~erdem wohnt ihnen die Fahigkeit, lokal zu rezidivieren, inne. 

Wie die Erfahrung lehr~, handelt es sich mitunter bei der malignen 
Form um ein bSsartig gewordenes Chondrom. 

Je  nach der Itistogenese unterscheidet man die primaren Chondro- 
sarkome, die aus nndifferenzierten Zellen des Perichondrinms nnd die 
seknndaren, welche aus Knorpclr/ickstanden hervorgingen. 

CoYAs (1965) exstirpierte ein Chondrosarkom, welches sich am 
hiateren Tefl des Septums gebildet und die Nasenatmung blockiert 
hatte. Das Gewebe war, wie fiblich bei diesen Tumoren, welch. Tro¢z 
Operation and Bestrahlung rezidivierte das Gewachs. 

Das Osteosarkom 

CH~IST]~s]~ (1925) analysierte 1000 im Memorial Hospital yon 
New York registrierte Knochentumoren. Nur 10 der osteogenen Sarkome 
hat ten ihren Sitz im Oberkiefer. Es ist daher nieht verwunderlich, dal~ 
diese Geschwfilste im Schrfftiam kaum erwahnt werden. RI~OV.R~z 
(1938) entdeckte unter seJnen eigenen 391 Fallen yon Nasen- und Nasen- 
nebenh6hlenmalignomen nur 3 Knochensarkome. KR•GH 1l. Mitarb. 
(1958), am noch eine Statistik anzuf/ihren, berichtete, dal~ yon 44 osteo- 
genen Sarkomen der Kiefer- nnd GesichCsknochen 14 auf den Oberkiefer 
entfielen. Die meisten dieser Gew£ehse hatten sekundar die Kieferh6hle 
ergriffen. 

Die Knochensarkome machen sich meistens im 2. oder 3. Lebens- 
jahrzehnt bemerkbar and befallen haufiger Manner. Kinder befinden 
sich gleichfalls unter den Betroffenen. 

Man an~erscheidet je nach der vorherrschenden Gewebskomponente 
osteo-, chondro- oder fibroplastische Typen. Im Schrffttum werden noch 
weitere Differenzierungen angegeben, worauf wir abet nicht naher ein- 
gehen k6nnen. 

L I C H ~ s T ~ r ~  (1959) will folgende Voraussetzungen erf/illt sehen, 
bevor eia Knochensarkom diagnostizier~ wird: 1. Ein sarkomatSses 
Stroma soll vorhanden sein and 2. das maligne Bindegewebe direkt 
osteoides nnd osseares Gewebe bilden. Der genannte Atttor halt das os¢eo- 
gene Sarkom fibrigens ffir die haufigste Gesehwuls~ des Knochens. 

Beziiglich der ~¢iologie sei noch hervorgehoben, dal~ immer wieder 
Traumen als Ursache beschaldigt werden. Aueh Frak~uren sollen schon 
das Sarkomwachstum ausgel6st haben. Ito~A tt. Mitarb. (1962) betraeh- 
teten bei eiaem ihrer Kranken RSntgenstrahlen als die krebsauslSsende 
ikToxe. Jahre vor der Sarkommanifestation war eine Riesenzellgeschwulst, 
die auch operafiv angegangen wurde, mit RSntgenstrahlen behandelt 
worden. Bekannt shad die Sarkome infolge Radiumschadigungen yon 
Knochen. 
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Eine besondere Gruppe yon Knoehensarkomen entwiekelten sieh auf 
dem Boden einer Pagetschen Erkranktmg. KL]~rxSiSSE~ stellte aus dem 
Schrifttum 105 F/ille yon Paget-Sarkomen zusammen (darunter 77 Man- 
ner). 22 Kranke = 20°/0 bat ten die maligne Geschwulst am Sch~del. 
Allgemein reehnet man damit, dab bei 15°/o der Patienten mat einem 
Paget eine sarkomat5se Umwandlung des Knoehens stattfindet. In 
diesem Zusammenhang sei noeh darauf hingewiesen, dab aueh bei der 
fibr6sen Dysplasie eine maligne Entar tung im Sinne eines Fibrosarkoms 
eintreten kann. Man betrachtet  die Pagetsche Erkrankung daher quasi 
als Pri~sarkomatose. Die Sarkomherde k5nnen sparer multilokuli~r in 
Erseheinung treten. 

Die K]inik des Knoehensarkoms erhalt dureh das destruktive 
Wachstum und die Ausbreitung der Gesehwulst in Weichteilen ihre 
Note. Die Kranken haben anfangs eine nicht sehr beunruhigende Wart- 
gensehwellung. Die weiehe Auftreibung nimmt abet allmi~hlieh zu and 
schmerzt. Mit der Zeit zeigen sieh die Zeichen einer Sinusitis and naeh 
einem Durehbrueh in die Nase verlegell die Geschwulstmassen die 
Atmung. Weitere Vergnderungen stellen sieh am Gaumen, am Alveolar- 
fortsatz (mit Lockerung der Z/ihne) u. a. ein. Natiirlich bleibt die Orbita 
nieht versehont. 

Die RSn~genbefunde der osteogenen Sarkome sind fast pathogno- 
miseh, wenn es zu einer lichtstrahlenartigen Knochenbildung kam: Wir 
sehen die Spieulae. Im fibrigen herrschert Destruktionen vor; denn die 
W/~nde der Sinus und der NasenhShle sind bei Patienten ira fort- 
geschrittenen Stadium verschwunden. 

Makroskopiseh handelt es sieh beim Knoehensarkom gewShnlich um 
ein festes, grau-rStliches Gewebe. Letzteres ftillt die Kiefer- und andere 
I-IShlen des Gesichtsseh/tdels mehr oder weniger aus und greift auf die 
Nachbarsehaft fiber. Bei in das Selotum einwaehsenden Sarkomen kann 
die Schleimhaut erhalten bleiben. Daneben kennt man noch Sarkome 
mit einem brSekligen und derben Gewebe. LiNGEa (1958) vergleicht die 
Substar~z des osteoplastischen sklerosierenden Sarkoms mit dem Mark 
einer Kokosnug. 

Mikroskopiseh f~llt ein zellreiehes Gewebe mit reiehlich ko]lagener 
Grundsubstanz und sich fiberkreuzenden Faserbfindeln auf. Stellenweise 
erkennt man Verkalkungen und Verkn6eherungen. Die zitierte Spieula- 
bildung ist auf die T/~tigkeit des Periostes zurfiekzuffihren. 

Anaplasie und Atypien der Zellen weehseln. Multinucle/~re Elemente 
und Mitosen sind keine Seltenheit. Das Bindegewebe zeigt Uberggnge 
zur Osteoidbildung. 

Die Diagnose kann bei besonders buntem histologisehen Bild er- 
schwert sein. Die Struktur erinnert gelegentlieh an die eines ossifizieren- 
den Fibroms. 
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Therapie. Wiehtig ist --  eine Binsenwahrheit - -  die friihzeitige Be- 
handlung. Allem Ansehein naeh geht 6frets wer~volle Zeit dureh Fehl- 
deutung des histologischen Befundes verloren ( H A ~ I s  u. Mitarb., 1963). 

Bei Verdaeht auf  Vorliegen eines b6sartigen Knoehenprozesses sollte 
sofort der Herd probatorisch aufgedeekt und eine Probeexeision gemaeht 
werden. 

Viele Autoren betraehten die radikale Operation als die Methode der 
Wahl. Man sollte vor einer verstfimmelnden Operation nieht zurtiek- 
sehreeken. Mit einer Bestrahlung ist nieht viel zu erreiehen, wenigstens 
nieht mit  den konventionellen Methoden. Ob die moderne Supervolt- 
therapie mehr auf  diesem Gebiet leistet, wird die Zukunft  lehren (siehe 
Korreferat).  Auf jeden Fall wird man bei diesen Tumoren sich immer 
mit  dem Radiologen ins Benehmen setzen. 

Breitet sieh das Gewgehs in die Orbita aus, dann ist die Indikat ion 
zu einer Exentera~io orbitae gegeben. 

Prognose. Von 90berkieferknoehensarkomkranken,  welehe K~AcH 
u. Mitarb. (1958) behandelten und kontrollierten, lebte nach 5 Jahren  nur 
noeh einer. Von 37 Knoehensarkomen des Oberkiefers, welehe I-IAnnIS 
u. Mitarb. (1963) zusammenstellten, starben 17 innerhalb der ersten 
5 Jahre  naeh der Behandlung. 7 Kranke  lebten ]~nger. 

Die Prognose ist somit im ganzen gesehen schleeht. 

Das ghabdomyosa rkom 

Nach einer Statistik yon DITO u. Mitarb. (1963) hat ten 290/0 der 
bekannt  gewordenen Rhabdomyosarkome ihren Sitz am Kopf  oder am 
Hals. Eine Zusammenstellung der Literaturf/~lle yon RuJmX~ (1962) 1/~Bt 
erkennen, dab unter  insgesamt 100 Rhabdomyosarkomen des Kopfes 
12 im Ohr wuehsen, 3 in der Nase, 17 im Epipharynx,  6 in den Neben- 
h6hlen, 1 an der Uvula, 9 am weiehen Gaumen und 3 an den Tonsillen, 
3 an der Zunge, 9 an der Wange und im Gesieht, 3 in der Parotis, 2 in der 
Sehlgfenmuskulatur, d.h. die l~habdomyome hat ten als Prgdilektionsorte 
die Orbita, den Epipharynx und die Wange. 

BARDWIL U. Mitarb. (1964)/iberpriiften 62 eigene Falle yon Weichteil- 
sarkomen des Kopfes und Halses, 45 davon entfielen auf die ghabdomyo-  
sarkome, also ein erheblieher Prozentsatz. Gar so selten sind somit diese 
Gew~tehse nicht. 

IJber die Histogenese sind sich die Autoren weitgehend einig. Ur- 
sprung sollen versprengte Muskelzellen veto embryonMen Typ sein. 
Unklar  ist aber noch, wie die maligne Entar tung  zustande kommen 
k6nnte. Man dachte an den Einflu• humoraler Stoffe. 

Makroskopisch erkennt man rasch wachsende, rStlich gef/irbte 
Tumoren yon weicher his fester Konsistenz. Die Sehnittfl~ehe besteht 
aus einem well?lichen Gewebe. FleekenfSrmige Blutungen verleihen dem 
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Gewebe ein gesprenkeltes Muster. Auger Blutungen tragen Nekrosen 
zur Entstehung von Erweiehungen bei. 

Das Geschwulstparenchym hi~ngt in sieh zusammen, wgchst aber 
infiltrierend, obwohl der Operateur den Eindruck einer umhfillten Masse 
hat. Die t~habdomyosarkome sitzen der Unterfigche breitbasig auf, 
gelegentlich aueh einen Stiel aufweisend wie die botryoiden Sarkome 
yon Hohlorganen (Uterus). 

Je naeh der Gewebsarchitektur lassen sieh folgende Typen naeh 
I-[ol~x u. Mitarb. (1958) unterscheiden: 

1. Die klassisehe pleomorphe Variante (erster Besehreiber: STOU~, 
1946), die bei i~lteren Personen (Durchschnittsalter: 50 Jahre RvLLX~) 
auftritt. Ihre Kennzeiehen: reiehlich Spindelzellen mit Pleomorphie, 
wenig kollagenes Bindegewebe, deutliche Querstreffung der Tumorzellen. 

2. Der alveol~re Typ (RIoPELLv~ u. Mitarb., 1956), der bei jfingeren 
Patienten (Durchschnittsalter: 23 Jahre) zu beobachten ist. Die alveolgre 
Struktur beruht auf der Unterteflung der Zellhaufen dureh gefi~greiche 
Bindegewebstrabekel. Das Gewebsmuster i~hnelt dem eines Adeno- 
earcinoms. Verweehslungen mit einem getothelsarkom sind, um dies 
vorwegzunehmen, m6glich. 

3. Der embryonale Typ (SToBBE U. Mitarb., 1950), der bei den 
Kindern dominiert (Durchschnittsalter: 8,9 Jahre). Die Grundstruktur 
wird durch ]ange, schlanke Spindelzellen bestimmt, die sich parallel oder 
ineinander verflochten prasentieren. Syncytia]e Formationen kommen 
gleichfalls vor. 

Innerhalb dieser Kategorie yon Rhabdomyosarkomen grenzt man 
nochmals die reifen yon den embryonalen Varianten ab. Erstere sind an 
der deutlichen Querstreifung der Zellen, durch die Anwesenheit yon 
Riesenze]len u.a. erkenntlich. Kriterien, welche bei der embryonalen Art 
fielen. Hier herrschen eine Anaplasie der spindeligen oder rundlichen Zellen 
und eine, falls fiberhaupt vorhanden, kiimmerliche Querstreifung vor. 

Die Zellen enthalten eosinophiles Cytoplasma, relativ kleine Xerne. 
Die Zellgestalt wechselt. 

4. Der botryoide Typ erhielt seinen Namen auf Grund des Sitzes und 
der makroskopisehen Erseheinung. Sie entwiekeln sich meistens in 
Hohlorganen mit einer Innenauskleidung aus Schleimhaut. Ihr Xenn- 
zeichen ist das Vorhandensein der ,,Kambiumsehieht" nach l~ICJ~OLSO~ 
(1950). Es handelt sich um neoplastische Zellzonen, die aus mehreren 
Sehichten kurzer, spindeliger, embryonaler Zellen bestehen und parallel 
der 0berfliiehe angeordnet sind. Streffenmuster feh]en in der Regel. 

tIinsichtlieh des a]lgemeinen Verhaltens der Rhabdomyosarkome ist 
noch zu sagen, da~ kein Gesehleeht bevorzugt erkrankt. Meistens ver- 
strichen zwischen den ersten klinischen Manifestationen und der Diagnose 
der Kopfgesehwulst 3--4 Monate. 
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Des erste l~habdomyosarkom in der Nase besehrieb V~L  im Jahre 
1908. SC~ALL U. Mitarb. (1941) schilderten ein derartiges Gewgchs, 
welches vom hinteren Tefl des Septums ausgegangen war, MAI~KOWICZ 
u. Mitarb. (1959) einen Tumor in der seitliehen Nasenwand. 

AusfiihrHch gingen RVLL~X u. Mitarb. (1962) auf den Verlauf und die Befunde 
eines eigenen Falles yon t~habdomyosarkom ein. Der 3jghrige gunge bemerkte 
erstmals am linken ~asenflfigelfortsatz -- Lok~lisation und Befund entspraehen 
iibrigens denen einer Rasenvorhofeyste -- eine Schwellung. Des wainuBgrol~e, auf 
den ersten Blick abgekapselt erscheinende Gebi]de liel~ sich gut ansschglGn. Es 
handelte sigh um ein t~habdomyosarkom yore embryonalen Typ. 

Trotz postoperativer Bestrahlung ersehien bald ein Rezidiv. DiG Gesehwulst 
drang in die ~ase ein und erzeugte eine Okklusion. In der folgenden Zeit ent- 
wickelte sioh eine Metastase in der Submentalgegend. Es folgte eine Metastasierung 
bzw. eine Ausbrei~ung des Tumors in die Orbi~a. Die dadurch bedingten Vergnde- 
rungen gingen auf eine erneute Bestrahlung hin zurfick. Terminal wurden Ab- 
siedlungen in der Lunge naehgewiesen, die den Ted verursaGhten. Bei der Sektion 
stellte sigh heraus, daI~ auGh in den Nieren, in der Leber, im ]~erzen und im Skelet- 
system Tumorherde vorhanden waren. Den Tumor in der AugenhShle hatte die 
Bestrahlung besei~igt. 

Rhabdomyosarkome der NebenhShlen sehflderten: C o o P ~  (1934), 
PASTO~ u. Mitarb. (1950), McCg~G (1952), H o a x  u. Mitarb. (1958), 
1V[AI~KOWICZ u. Mitarb. (1959). Sgmtliehe Patienten waren Kinder, die 
Geschwulste in der KieferhShle lokalisiert. 

An Besehwerden bestanden Zahnschmerzen, eine Nasenokklusion 
und eine Sekretion aus der Nase entsprechend einer Sinusitis. 

Die richtige Diagnose wurde fast bei allen Fgllen erst naeh der 
Operation gestellt. 

Die RSntgenbefunde des l~habdomyosarkoms sind uncharakteri- 
stisch. Bei Erkrankung der Nase (Rv~Lix, 1962) zeigt des RSntgenbild 
eine Versehattung. Der rhinoskopisehe Aspekt wies lediglieh auf eine 
neoplastische Wueherung hin. 

Differentialdiagnose : Adenocarcinom, l~etothelsarkom. 
Wie eine ]Jbersicht fiber die Literatur vor Augen ffihrt, ist die 

Therapie undankbar, gleiehgfiltig, welche Methode zur Anwendung 
kam. Die meisten Autoren verspreehen sich yon einer l~adikaloperation 
mit naehfolgender Bestrahlung am meisten. 

BA~nwmL u. Mitarb. (1964) stellten die Behandlungsergebnisse yon 
insgesamt 45 Rhabdomyosarkomfgllen zusammen: 15 wurden nur 
operiert : 11 devon sind tot, ein Patient lebte lgnger als 1 Jahr,  hatte aber 
Symptome. 3 weitere Kranke fiberlebten 3 bzw. 8 Jahre ohne Be- 
schwerden. 

5 wurden nur bestrahlt: 3 sind tot, 2 erfreuen sieh einer Symptom- 
freiheit sei~ 1 bzw. 2 Jahren. 

Bei 2 Fgllen wurde kombiniert behandelt: 1 devon lebt nicht mehr. 
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Chemotherapeutica kamen bei 2 Pat ienten zur Anwendung, gleich- 
zeitig wurde auch bestrahlt  : Die beiden Kranken leben noch, sie hat ten 
keine Zeichen eines Tumorwachstums.  Dasselbe Ergebnis wurde durch 
die Kombinat ion einer Operation mit  einer Chemotherapie erzielt. 

Bei Metastasen in den I ta ls lymphknoten  erscheint uns nach den vor- 
]iegenden Berichten in der Li teratur  die radikale Ausri~umung mit  
Nachbestrahlung als die zweckm~Bigste Therapie. 

Von den 45 Patienten, fiber die B~ADWILL U. Mitarb. (1964) refe- 
rierten, lebten 9 ~ 200/0 ]gnger als 5 Jahre.  Die Mortalit~t betrng etwa 
78°/0 (35 F~lle). 18 ~- 51°/o der Toten erlagen innerhalb des 1. Jahres  
ihrer Erkrankung der Gesehwulst. 

Was die Metastasierung anbelangt, so ermittel ten BRADWILL U. 
Mitarb. (1964) eine Quote yon 17,7°/0 bezfiglich Absiedlungen in die 
regioni~ren Lymphknoten  und yon 580/0 in andere Organe, vor allem in 
die Lunge und in das Skeletsystem. Der embryonate Typ scheint am 
h~ufigsten Fernmetastasen zu setzen. 

Das Rhabdomyosarkom steht somit hinsichtlich seiner B6sartigkeit 
den anderen Sarkomen in nichts nach. Auf der anderen Seite gibt es 
auch Heilungen, die dauernd anhielten, mit  anderen Worten, man solite 
auch bei diesen Tumoren nichts unversucht lassen und nach Erhal t  der 
Diagnose nicht resignieren. 

Das Retothelsarkom 

Als erste stellten ROUL]~T (1930, 1932) - -  er sammelte 17 F~lle - -  
sowie EmLER U. KOCH (1933, 1937) das Retothelsarkom als besondere 
Form der malignen nichtepithelialen Gew~chse heraus. Zuvor bat ten 
nach G~EIFENS~V.rN (1937) bereits CIACCIO (1909), G~o~ u. RO~AN 
(1916) sowie G6Dv~z (1923) derartige Neubildungen beschrieben. In  
unserem Fach befa•ten sich sp~ter mit  diesen Tumoren:  J .  BECK (1939), 
KINDLE~ (1939), MAUnE~ (1954), K o c ~  (1965) u. a. Wenn man aueh 
nach und nach mit  den Eigenschaften der Retothelsarkome ver t rauter  
wnrde, so bereitet ihre Diagnose wegen der h/~ufig mit  ihnen vergesell- 
schafteten Entzfindung und wegen der Mannigfaltigkeit ihrer Morpho- 
logie immer noch Schwierigkeiten. 

Der Name ,,t~etothelsarkom" --  ROULET und OBEI%LI1N'G gebrauchten 
ihn fibrigens in Zusammenhang mit  Knochensarkomen - -  hat  sich ein- 
gebfirgert. Das Reticulosarkom ist mi t  ihm identisch (v. AL~ERTrNI). 

Bereits ROVZET fiel das h~ufige Vorkommen dieser Geschwu]st an 
0rganen der oberen K6rperh~lfte auf. Namentlich das Gebiet des H N 0 -  
Arztes ist hier zu nennen. Befallen werden vor allem die Tonsillen 
(400/0 der FKlle naeh G~EIr~NSTEI~), Nasenrachen und Halslymph- 
knoten (2/a der Kranken).  Weiterhin findet man die Retothelsarkome 
am Zungengrund, in Nase und Nebenh6hlen, selten in der Parotis usw. 

Arch. klin. exp. Ohr.-, Nas.- u. Kehlk.Heilk., Bd. 187 (Kongregbericht 1966) 16 
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Da sich diese Geschwiilste vom reticulo-histiocyt~ren System herleiten, 
so ist die allgemeine Ubiquiti~t versti~ndlieh; denn es kSnnen aueh axfl- 
l~re, inguinale, im Mediastinum oder Mesenterium gelegene Lymph-  
knoten erkranken. 

Unter  den Pat ienten sind s~mtliehe Altersgruppen vertreten, die 
Kranken im 6. und 7. Lebensjahrzehnt fiberwiegen. Der jfingste Tumor- 
tr~ger, der im Sehrift tum bekannt  wurde, hat te  ein Alter yon 18 Monaten, 
der ~lteste war fiber 80 Jahre  alt. 

G~WlFENST~I~ sammelte 1937 31 Fiille der Mfinchener Univ.-HNO- 
Klinik. Die M~nner waren sti~rker als die Frauen vertreten (2:1). Wir 
konnten unter  Aul~erachtlassung der yon 1937 bis 1940 behandelten 
Kranken - -  die Unterlagen gingen durch Kriegseinwirkung verloren - -  
weitere 134 F~lle yon Retothelsarkom, die ihren Sitz auf unserem Gebiet 
hatten,  ausfindig maehen. Unter  Einschlu~ der Kasuist ik yon G~W~FE~- 
STEIN w~ren dies insgesamt 165 F£11e. Darunter  befinden sich vor- 
wiegend Sarkome der Tonsillen und des Epipharynx.  Die l~etothel- 
sarkome sal~en in der KieferhShle, im Siebbein und in der Nasa. Welter- 
bin fanden wir Tumoren, welehe yore Epipharynx her sekund£r via 
Siebbein, Nasenboden, Mesopharynx oder Fltigelgaumengrube auf den 
Gesiehtssch~del iibergriffen. Darunter  dominierten jedoeh pr imer im 
Epipharynx gelegene, rezidivierende Geschwfilste. 

Unter  den 165 Retothelsarkomen unserer Klinik stellten wir 13 pri- 
m~re und 7 sekundi~re Gesiehtssch~delmalignome fest z 20 F~lle. In  
dan letzten Jahren  waren Frauen in der Mehrzahl. 

Die Retothelsarkome des Gesichtsseh£dels sind somit im Vergleieh 
zu dessert Careinomen selten. Dies kommt  aueh in der Kasuistik des 
Schrifttums zum Ausdruek. Einer der F~lle yon EIGLE~ u. KOCH (1937) 
hat te  ein KieferhShlensarkom. M A c ~ a s  (1954) Statistik enthi~lt 3 Ge- 
siehtssch/~de]retothelsarkome, die yon ZANGE U. Mitarb. (1963) 12 histo- 
logiseh gesieherte F/~lle mit  einer derart  lokalisierten Geschwulst (10 in 
der Nase, 2 in den NebenhShlen). F~A~Z (1964) schilderte den Befund 
eines 55j~hrigen Mannes mit  multilokul~ren l~etothelsarkomen. Von 
den 7 Gesehwfilsten breitete sieh eine am Gaumen aus. K o c ~  (1965) 
brachte jiingst eine eigene Kasuist ik yon 6 Fiillen, darunter  3 Tumoren 
der Nase- bzw. NebenhShlen. 

t t istogenetisch bringt man, wie bereits angedeutet, die Retothel- 
sarkome mit  Zellen des reticulo-histiocyt~tren Systems in Zusammeu- 
hang. Die Atiologie ist unbekannt.  ZA~GW (1960) denkt  an besondere 
Wirkstoffe (Viren ?) als Agens, weft bei der Behandlung yon Prim~r- 
tumoren und/oder yon Metastasen entferntere Herde I~emissionen 
zeigten, was auch G~]~I~E~STEIN beobachtete. Bemerkenswer t  ist die 
h~ufig bestehende unspezifische Begleitentzfindung. Die Anamnesen ent- 
halten 5frets I~inweise auf  friiher behandelte Sinusitiden. Die Beant-  



Klinik und Therapie der Tumoren des Gesiehtssehgdels 243 

wortung der Frage, ob nun letzteren atiologiseh eine Bedeutung zukommt, 
oder sic sieh erst wghrend des Tumorwachstums einstellen, lassen wir 
of~eI1. 

I~OULET und I~6SSI~E untersehieden folgende Gesehwulsttypen, 
v. ALBEI~TINI rubriziert die I~etothelsarkome ghnlieh: 

1. Den unreifGn Typ des Retothelsarkoms. Polygonale, sehleeht 
gegeneinander abgrenzbare, mitunter rundliche, plasmareiche Zellen 
sind netzartig oder syneytial miteinander verbunden. Ab und zu sight 
man Riesenzellen. Die Kerne der Zellen sind groB, manehmal eingedellt, 
ehromatinarm mit groBen Kernk6rperehen. Gelegentlieh fgllt eine 
Polychromasie auf. NiGht selten ist ein Kernzerfall. Die Mitosenraten 
sind h~ufig hoeh. 

2. Der reife Typ des getothelsarkoms zeigt eine gleiehm~Bige Struk- 
tur  mit relativ kleinen rundliehen Zellen. Dabei sind die Zellgrenzen 
undeutlieh. Die Zellen sitzen dem reichlieh entwickelten engmasehigen 
Silberfasernetz wig Weidenkatzehen auf. Sie werden zu alveolar angeord- 
neten Zellhaufen zusammengesehlossen. 

3. Die Misehformen setzen sieh aus beiden zuvor genanntcn Ge- 
schwulstkomponenten zusammen. 

Von besonderer Bedeutung ist hinsichtlich der histopathologisehen 
Diagnose das intraplasmatisehe argentophile Gitterfasernetz, welches 
dieht entwickelt ist. 

Das Stroma enthalt  hyper~tmisehe Gef~tBe und reiehlieh Leukoeyten. 
Die klinisehen Erseheinungen des lZetothelsarkoms im Gesichts- 

seh/~del k6nnen sehr mannigfaltig sein. Die Besehreibungen der makro- 
skopisehen Manifestation sind kontr~r. GREIFEXSTEIN meinte, dab das 
Gewaehs im allgemeinen ein wcicheres, kaum zu Nekrosen neigendes 
Gewebe zeige im Vergleich zu dem des Careinoms. Deshalb seien bei 
ersterem aueh Blutungen seltener. EIGLEI~ und KootI, auch MAIT~m~, 
teilen diese Ansieht nieht. Sie beobaehteten lZetothelsarkome mit einem 
harten Gewebe und mit Nekroscn. Im Gegensatz zu GI~EIFENSTEI~ 
sahen sic ein schnelles Waehstum. Bei den in den letzten Jahren in unse- 
rer Klinik behandelten Patienten mit einem Gesiehtsschadelretothel- 
sarkom stellten wir gleiehfalls ein rasehes Wachstnm fest. Die Anam- 
nesedauer betrug durehsehnittlich 2--3 Monate, h6ehstens 1 Jahr  bis zur 
Diagnostizierung der Gesehwulst. Es mag sein, dab die Waehstums- 
tendenz in Abh~tngigkeit vom Standort der Gesehwulst varfiert. 

Im iibrigen ist das Verhalten der Retothelsarkome unbereehenbar, 
was Primartumor und seine Metastasen anbelangen. GI~EIFENST~I~ fand 
unter den yon ihm untersuehten Tumoren Primgrtumoren mit derbem 
Gewebe, welehe Metastasen derselben Struktur sctzten. Es gab aber 
aueh Patienten mit einem Primgrtumor dieser Art, welehe Metastasen 
aus weichem Gewebe hatten. 

16" 
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Die Beschaffenheit des Met~stasengewebes verhielt sieh ebenfalls 
untersehiedlich. Durchbrach d~s Geschwulstgewebe die Lymphknoten- 
kapsel, dann konnte nicht mehr ein einzelner Knoten, sondern ein diffus 
infiltriertes Gewebe getastet werden. 

Die Retothelsarkome im Naseninnern gehen yon der Nasenseiten- 
wand und den Museheln aus. Nur selten sitzen sie zuerst am Septum. 
Ungew6hnlich ist ein primer multiples Auftreten, wie es F~A~z (1964) 
beobaehtete. AuBer dem Zungengrund, der Uvula, der Haut war der 
ganze Gaumen bei dem Kranken des zuletzt ben~nnten Autors be- 
troffen. Jener hatte aul~erdem eine Schwellung am inneren Augenwinkel. 
Die Gaumenaffektion bestand in einer derben Sehwellung mit Ulcera- 
tionen der bedeckenden Schleimhaut. Die insgesamt 7 Tumoren wurden 
als Manifestation einer Systemerkrankung, nieht als lympho- bzw. 
h~matogene Aussaat betrachtet; denn es bestanden keine weiteren 
Herde, etwa in der Lunge oder in Lymphknoten. 

Bei prim~rem Befall der Nase pr~sentiert sieh die Geschwulst als 
zerfallender Tumor bzw. als ein ProzeB unter dem Bilde einer ehronischen 
Entzfindung mit Polypenbildung, mitunter auch als atrophisehe Rhi- 
nitis. Das Tumorgewebe erscheint grau verf~rbt mit einem Eiterbelag. 
Die Kranken klagen fiber eine Behinderung der Nasenatmung mit ihren 
Folgen, eine eitrige, foetide, nicht seltea blutige Sekretion. Spontane 
Blutungen beobaehteten mehrere Autoren. Hi~ufig wurde eine Blutungs- 
neigung bei Beriihrung des Geschwulstgewebes konstatiert. 

Die Ausbreitung der Nasengesehwulst in die Umgebung erfolgt 
unterschiedlieh rasch. Ein Patient M A v ~ s ,  bei dem wegen ,,Septum- 
varieen" eine Behandlung erfolgte, bekam innerhalb 5 Tagen einen 
Exophthalmus, allem Anschein naeh lag eine Blutung ins Tumorgewebe 
zu Grunde. 

Die Retothelsarkome der KieferhShle und des Siebbeins werden in 
der Regel zuerst verkannt. Es stehen bei ihnen die Erscheinungen einer 
einfaehen ehronisehen Entzfindung anfangs im Vordergrund. Sogar naeh 
Operationen und histologischen Kontrollen des entfernten Gewebes 
wird die richtige Diagnose mitunter erst nach einiger Zeit gestellt. 
Knoehendestruktionen maehen stutzig. Bei Siebbeinsarkomen kommt 
es mit Vorliebe zu einem Durehbrueh des Tumors nach auBen am 
inneren Augenwinkel, es resultiert eine sehmerzlose Vorw61bung. 
KAeferhShlenretothelsarkome breiten sich vor allem in die Flfigel- 
gaumengrube, in die Fossa infratemporalis, in die Fossa canina aus und 
zerst6ren auch andere Gesichtssehi~delknochen. 

Die Betroffenen klagen bei den Retothelsarkomen in der Meso- 
struktur fiber Kopfschmerzen und ein Druckgeffihl, sie werden in die 
erkr~nkte Region lokalisiert. Bestand zuvor eine banale Sinusitis, dann 
gibt sich die waehsende Geschwulst mit einer ~nderung des Kopf- 
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schmerzcharakters zu erkennen. Destruktionen des Siebbeins fiihren 
nicht nut  zu Ver£nderungen des Orbitalinhaltes, sondern die Kranken 
empfinden das Schneuzen als sehmerzhaft. 

Bei Destruktionen der Kieferh6hlenvorderwand bewirkt das sich 
ausbreitende Gesehwulstgewebe eine Wangensehwellung, die bei den 
Sarkomen wegen der Begleitentz/indung raseh auftr i t t  und zu einer 

a b 

Abb.35.  a 59 j~hr. Mann  m i t  einer innerhalb  5 Wochen  aufge t re tenen  schmerzenden Wangen-  
schwellung. Re to the l sa rkom der  l inken Kieferhbhle.  I-Ieftige entztindliche Beglei t reakt ion.  Kiefer-  
hOhle r6ntgenologisch verscha t te t ,  Knochendes t ruk t ionen  nicht  sicher nachzuweisen,  b Derselbe 
Pa t i en t  wie Abb .35a .  Zusta i ld  14 Tage  spS~ter nach Ein le i tung einer St rahlentherapie  und  nach 
Ant ib io t icabehandlung.  3 IVlonate sp/iter Metas tasen  in rechte  Paro t i s .  N-ach 1[~ J a h r  t I odenme ta s t a se  

Beteiligung der Augen (LidSdem, Chemosis) f/ihren kann (siehe Abb. 35a 
und b). Der Tumor ist gew6hnlieh aueh im oberen Mnndvorhof wahr- 
zunehmen. Die Vortreibung der Wange beruht daher bei solehen Fgllen 
nieht allein auf dem Tumorgewebe, was die rasche Abnahme der Sehwel- 
lungen auf eine Antibiotieatherapie hin erkennen lgBg. 

Brieht das Sarkomgewebe in die abf/ihrenden Trgnenwege ein, dann 
bekommen die Kranken eine langsam oder raseher zunehmende Sehwel- 
lung im Bereieh des Trgnensackes mit  einer Epiphora u. a. 

Werden die Zghne in Mitleidenschaft gezogen, eventuell extrahiert,  
so erseheint das Gesehwulstgewebe in der Alveole oder in deren Um- 
gebung. 

Ext rem grote  Retothelsarkome erfassen nach und naeh, wenn nieht 
reehtzeitig behandelt  wird, den ganzen Gesiehtsseh/idel, so dab der 
primgre Sitz nieht mehr zu eruieren ist. 
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Erw~hnenswer~ ist noeh die Beobachtung von KAWA~A u. Mitarb. 
(1960). Ihr  Patient  hatte zuerst einen nekrotisierenden Prozeg an der 
rechten unteren Nasenmuschel, der allm~hlieh auf die benachbarten 
Nebenh6hlen iibergriff. Nach einer radikalen Operation, R6ntgen- 
bestrahlung und Chemother~pie (Niromin) verschwand der Tumor. 
1 Jahr  spgter bekam der Kranke auf der anderen Seite ein Retothel- 
s~rkom der Nebenh6hlen, dem er naeh einer allgemeinen Aussaat erlag. 
Ob es sieh um einen zweiten metaehronen Tumor, eine Me~astase oder 
eine fiber das Epipharynxdaeh weitergewaehsene Gesehwulst handelte, 
wollen wit dahingestellt sein lassen. 

Die Erkrankung yon Doppelorganen, namentlieh der Tonsillen, 
kommt ab und zu vor. Unter  den 165 Kranken dieser Klinik fanden wit 
nut  einen Fall yon bilateralem Tonsillenretothelsarkom. Mit der Kon- 
statierung einer synehronen Erkrankung yon Doppelorganen erhebt 
sieh die Frage, ob das Reto~helsarkom eine Systemerkrankung dar- 
stelle. ZA~aE (1956) erwog den Gedanken, ob maligne Gesehwiilste des 
lymphatisehen Raehengewebes im fortgesehrittenen Stadium yon einer 
Leukamie gefolgt seien. Er  wurde zu dieser 1)berlegung dutch die yon 
GR)IF zur Diskussion gestellte Frage angeregt, ob bei der ehronischen 
Leuk/~mie eine Primgrgesehwuls~ vorhanden sei, welehe sekund/~r 
Ver/inderungen setze, welehe als Metastasen zu deuten seien. ZA~GV, fand 
bei seinen Re~othelsarkom-, abet aueh Lymphosarkompatienten keine 
Leukgmie im Ansehlug an die Tumorenffernung. Er  maehte sieh, worauf 
sehon hingewiesen wurde, aueh dar/iber Gedanken, warum mi~unter naeh 
einer Bestrahlung des Prim/~rtumors nieht behandelte Tumoren (Meta- 
stasen) kleiner werden. Die M6gliehkeit einer Systemerkrankung 
verneint ZA~GE nieht. 

Auger Betraeh~ lassen wit hier die t~etothelsarkome, bei denen 
offensiehtlieh die Ver/~nderungen prim/~r in der Orbita sagen. Gew6hnlieh 
ist bei ihnen die Naehbarsehaft (Siebbein, Nasenh6hle) miterkrankt. 
Bei jeder 0rbitagesehwulst sind daher die Nase und ihre Nebenh6hlen 
immer zu kontrollieren. 

Eine besondere Gruppe yon Retothelsarkomen stellen die Gesehwfilste 
dar, welehe vom Epipharynx her in den Gesiehtssehgdel eingewaehsen 
sind. Gew6hnlieh is~ bei solehen Kranken das Keilbein yon seinem Sinus 
her weitgehend destruiert worden. Die Symlotomatologie von seiten der 
Seh£delbasisnerven usw. ist dementspreehend vielseitig. Bedauernswert 
sind die Patienten, welehe beiderseits dureh das vordringende Gesehwulst- 
gewebe ihr Augenlieht verlieren. 

Der Durehbrueh in die tiefen Seitenregionen des Gesiehtssehadels 
kfindet sieh dutch Sensibilit/~tsst6rungen und andere Zeichen yon 
Nervenirritationen an. 0fters klagen die Betroffenen fiber heftige Hinter- 
kopfsehmerzen. Terminal wird dann noeh das Kiefergelenk in Mit- 
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leidensehaft gezogen. Seine Destruktion tuf t  zusammen mit der Infiltra- 
tion der Kaumuskulatur  einen Trismus hervor. 

Itinsiehtlieh der Allgemeinbefunde sei noeh erwghnt, dag das 
Retothelsarkom kaum Fieber und keine wesentliehen Vergnderungen 
des Blutbildes verursaeht. Im fortgesehrittenen Stadium, aueh nach 
Bestrahlungen, ist die BKS erh6ht. Es stellt sieh 6fters eine An~mie 
mit Linksversehiebung im Differentialblutbild ein. 

Die Metastasierung erfolgt in der Regel lymphogen in die region~ren 
Lymphknoten.  Sparer treten aueh in entfernteren Lymphknoten 
Metastasen auf. Die Untersuehung bei Kontrollen hat sieh daher auf den 
ganzen K6rper zu erstreeken. 

Bei der Generalisierung k6nnen zahlreiehe Organe betroffen sein. Man 
finder die Herde im Mediastinum, in der Milz, in der Leber, im Pankreas, 
in den Nieren, in den Rippen, im Sternum usw. Bei einem der Patienten 
MAUI~EXS kam es innerhalb einiger Woehen zu einer Metastasierung in 
den 6. Brustwirbel, wodureh eine Quersehnittsl/~hmung verursaeht 
wurde. Absiedlungen k6nnen somit im Generalisationsstadium in allen 
Organen vorhanden sein. 

Die Diagnose der Retothelsarkome fugt auf dem Ergebnis der histo- 
logisehen Untersuehung. Nieht selten diirfte es vorkommen, dab die 
Probeexeision wiederholt werden mul3, wenn bei klinisehem Verdaeht 
auf ein Malignom das Ergebnis ehronisehe Entztindung lautete. Er- 
sehwerend f~tllt noch ins Gewieht, dag gerade bei den Retothelsarkomen 
der Gewebseharakter yon Zone zu Zone variiert. Uberdies wandelt sieh 
die Struktur unter dem Waehstum. 

Es sei nut  in Parenthese vermerkt, dab es bei der Gewebsentnahme 
stark bluten kann. 

Die R6ntgenbefunde sind nieht typiseh. Im Vordergrund stehen 
Versehattungen. Innerhalb ~--6 Woehen gesellen sieh in der Regel aueh 
Knoehendestruktionen hinzu. Bei den grol3en Tumoren inmitten des 
Oberkiefermassivs fehlen die Trennw/~nde, vor allem zur NasenhShle 
hin. Auf dem Tomogramm sieht man die Exteriorisation des Gesehwulst- 
gewebes, die Versehattungen reiehen bis in die Orbita usw. hinein. 

Bei Bloekierung des Kieferh6hlenostiums dutch eine intranasale 
Gesehwulst kommt ab und zu eine Versehattung des Sinus dutch Reten- 
tion yon Sekret oder eine groge Sehleimhauteyste (eigene Beobaehtung) 
zustande. Mitunter zeigen die Nebenh6hlensehleimh/~ute aueh ein hoeh- 
gradiges 0dem, was als Versehattung sieh auswirkt. 

Wird eine Kieferh6hle mit  Retothelsarkomgewebe anpunktiert,  dann 
wird frisehes Blut angesaugt. 

Im Sternalpunktat lassen sieh bei einer Generalisation auBer einer 
Knoehenmarkatrophie unter Umst/~nden Sarkomzellen naehweisen. 
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Differentialdiagnostiseh sind ein lympho-epithelialer Tumor (Sc~MINK- 
KE), ein anaplastisehes Carcinom, ein Morbus Hodgkin, eventuell ein 
Granuloma gangraenescens abzugrenzen. Zu einem Aussehlug entzfind- 
licher Prozesse verhelfen Spezialf/irbungen (Silberimpr£gnationen, Giem- 
s a u .  a.) .  

Trit t  zuerst aul~en am Hals eine Metastase in Erscheinung, dann ist 
es mitunter schwierig, den Oft der Primi~rgeschwulst ausfindig zu machen. 

GREIFENSTEI~ versuchte bereits, aus dem histologischen Befund 
l~fickschlfisse auf die ad£quate Therapie zu ziehen. Diese Bemfihungen 
sind erfolg]os geblieben. Man kann dem Geschwulstgewebe nicht an- 
sehen, ob es sich strahlensensibe] oder -refrakt£r verhalten wird. MOURET 
hat sein Urteil, die Retothelsarkome wfirden langsam wachsen und spi~t 
metastasieren, bald revidieren mfissen, naehdem ihre BSsartigkeit nach 
kurzer Beobachtungszeit offenkundig geworden war. Die Retothel- 
sarkome sind so bSsartig wie die anderen Sarkome. 

Es gibt keine zuverlassige Therapie. Die yon manchen Autoren als 
besonderes Kennzeichen hervorgehobene Strahlensensibiliti~t liegt nicht 
immer vor. Viele Tumoren sprechen wohl bei der ersten Bestrahlung an, 
verschwinden aber nicht vollsti~ndig. Sparer sind die Effekte einer er- 
neuten radiologischen Behand]ung geringer. 

GREIFENSTEIN sah auf eine protrahierte R6ntgenbestrahlung hin 
vorfibergehend eine befriedigende Wirkung. Die Patienten blieben eine 
Zeitlang symptomfrei. BECK und GREIFENSTEIN r£umten aber ein, dag 
bei gegebener Indikation eine Operation mit Naehbestrahlung sicherer 
sei. EIGLEI~ und Koch  pl/idierten 1938 ffir eine sofort naeh der Diagnose 
einsetzende Bestrahlung, und zwar mit hohen Dosen. Sic hielten damals 
eine Operation, selbst eine Probeexcision, ffir riskant. Koch  (1965) ist 
sieh, nachdem seine ersten Beobaehtungen fiber diese Gesehwfilste etwa 
30 Jahre zuriickliegen, nieht fiber die beste Therapie im klaren. 

Ob sich mit der Einffihrung moderner Bestrahlungsmethoden neue 
Gesichtspunkte ergeben, darfiber ist im Korreferat nachzulesen. 

Auf jeden Fall wird man sieh zuerst mit dem Radiologen ins Benehmen 
setzen und prfifen, ob eine Vorbestrahlung mit Megavo]ttherapie oder 
eine Operation mit nachfolgender Bestrahlung erfolgversprechender sei. 
Bei der Operation ist/~uBerst radikal vorzugehen. Das Wundbet t  sollte 
histologiseh auf Tumorfreiheit kontrolliert werden. Ausl/~ufer des 
l%etothelsarkoms kSnnen sieh submukSs welt in die Umgebung aus- 
breiten und in benachbarten Weichteilen (Wange) Nester yon Tumor- 
zellen finden. 

Die Exstirpation muB daher/iuBerst radikal sein. Die Art und Dureh- 
ffihrung der Nachbestrahlung richtet sich dann naeh den bei der Opera- 
tion festgestellten anatomischen Gegebenheiten. 
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Nur bei diesem Vorgehen hat  der Kranke die Chance, fiir dauernd 
gcsund zu werden. Letzteres ist aber nur selten der Fall. Die meisten 
Kr~nken crliegen nach einigen Monaten einem Lokalrezidiv oder einer 
allgemeinen Aussaat. 

Die Prognose des l~etothelsarkoms im Bercich des Gesichtssch~dels 
ist schlecht. 

V. Sekund~re Tumoren des Gesichtssch~idels 
Entsprechcnd dem Referatenthcma betrachten wir als sckund/ire 

Tumoren des Gesichtssch~tdels diejcnigcn Gebilde, welche entweder per 
continuitatem oder per metas tasem letzteren ergriffen haben. Oft ]~[tt 
sich nicht immer im Gebiet des fJbcrganges zum Epipharynx usw. an- 
geben, ob die Ausbrcitung der Geschwulst auf  IXTahmestastasen beruhte 
oder nicht. 

Die Tumoren der Orbita stcllen t in crhebliches Kontingent,  der in 
den Gesichtssch~del cinbrechenden Neubildungen dar. Wir verweisen 
auf das Korreferat.  

H/iufig haben w i r c s  bei den prim~rcn Epipharynxmalignomen mit  
Prozcssen zu tun, welchc in das Septum~ in das Sicbbein, in die Orbita 
und in andcre R~ume in dcr Tiefe des Sch~dels vorgew~chsen sind. 
AL~EC~IT (1959) besprach diese Tumoren. Wir wissen aus Erfahrung, 
da~ bei der operativen Behandlung der I~asenrachenmalignome oft der 
Eingriff auf  den Gcsichtssch~del auszudehnen ist. Das Grenzgebict mul3 
brcit mittels Wilson-Schnittes und gleichzeitig durch einen kombinierten 
KieferhShlcn-StirnhShlen-Siebbeincingriff --  unter Umst~tnden auf 
bciden Seiten aufgcdeckt werden. Nur noch auf die Wichtigkeit der 
Elektrokoagulation muB hier hingewiescn werden. Ohne die Ver- 
kochung 1 ~  sich das in die derben pr~vertebralen Fascien eingewachsene 
Mal~gnomgewebe nicht beseitigen. In  Parenthese erw~thnen wir, dal~ es 
sp~tter zu Sequestrierungen von Wirbelteilcn kommcn kann. Selbst- 
verst~ndlich ist grunds~tzlich bei jedem der~rt lokalisierten Proze~ die 
KeilbeinhShle zu erSffnen und auszur~umen. 

Nicht besprochen wcrden auch die F~lle, bei denen ein Malignom 
vom Rachen oder v o n d c r  MundhShle her den Gesichtssch~del erfaBte. 
Diese Neubildungen zeigen die Tendenz, entlang der Rachenseitenwand 
nach obcn zu wachsen. M ~ D ~ I C g  (1960) erSrterte dicse Neoplasien in 
seinem Referat.  

Die Haut tumoren  rechnen nicht zu den sckundaren Gesich~ssch~tdel- 
gew~chsen. Eine Rolle spielen jedoch die Malignome des auBeren und 
mittleren Ohres, die Tumoren, welchc yon dcr periorbitalen bzw. 
paranasalen Region her in die KieferhShle oder in die Augenh5hlen 
eingewachsen sind, Schadelbasisblastome und vor allem die yon Endo- 
kranium nach caudal und nach vorn gewucherten Neubildungcn. 
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Die yore Ohr auf den Gesichtsschadel fibergreifenden Tumoren 
nehmen in der Regel den Weg fiber die Parotisloge. Wir mfissen immer 
wieder konstatieren, dab die ~Natur dieser Erkrankung, man kann fast 
sagen anfangs immer, verkannt  wird. Die Veranderung an der GehSrgangs- 
haut  -- es handelt sich in der Regel um ein verhornendes Plattenepithel- 
earcinom oder um ein Cylindrom --  halten die Untersueher ffir ein 
Ekzem oder einen Furunkel, weft der in die Tiefe vorgedrungene Krebs 
Schmerzen verursacht. ]~ei manchen unserer Patienten wurde deshalb 
eine Incision gemaeht. 

Jeder  infiltrative Prozef3 in unmittelbarer Nahe des au~eren GehSr- 
ganges, jeder isolierte Knoten innerhalb des Parotisparenehyms usw. 
mfissen immer den Verdacht auf einen bSsartigen Tumor des au~eren 
GehSrganges erwecken. 

Bei einem riesigen Mittelohrsarkom eines Jungen erlebten wir, dab 
wir bei der Operation nieht nur auf eine fast das ganze Felsenbein zer- 
stSrende Geschwulst stiel~en, sondern auch Tumorzapfen festste]len, 
welche durch die Schadelbasis in die Tiefe der Parotisloge vorgedrungen 
waren. Von hier aus hat te  das Sarkom einen Auslanfer bis in die Nahe 
der Tonsille vorgeschickt. Ein hoffnungsloser Fall! Die in Abb. 6 wieder- 
gegebene Region in der Tiefe der Ohrspeicheldrfisenloge stellt einen 
wichtigen Weg der Ausbreitung yon Ohrmalignomen dar. 

Die Diagnose ergibt sich in der Regel erst intra operationem bei den 
verkannten Fallen. Unter  der Aufdeckung des Facialisgeflechtes er- 
scheint entweder der in Lymphknoten zentrierte metastatische Herd, 
oder man erkennt, dal~ die Geschwulst per continuitatem in die Parotis 
oder die Fossa retromandibu]aris gewuchert ist. 

Der Therapeut hat  keine dankbare Aufgabe. Immer sollten diese 
Falle, wenn es vertretbar  ist, operiert werden. Man kann dureh einen 
palliativen Eingriff 1kTervenfasern beseitigen, deren earcinomatSse Infil- 
trationen sparer zu kaum beeinflu~baren Neuralgien ffihren. In der Regel 
besteht der Eingriff in einer kombinierten Kopf-Hals-Ohroperation, 
unter Umstanden unter Einsehlu~ des Unterkiefers. 

Ob eine Nachbestrahlung sinnvoll ist, mug der Radiologe ent- 
scheiden. 

Unter  den sekundaren Gesichtssehadeltumoren bereiten uns in 
diagnostiseher Itinsieht diejenigen eine erhebliehe Mfihe, welehe sich 
primar in einem besonderen Grenzgebiet ausbreiten, namentlich um die 
Orbita oder parasinuSs. Als Paradigma kSnnen wir nur einen derartigen 
Fall kurz anffihren (siehe Abb. 36 und 37). 

GewShnlich lenken Augenveranderungen erstmals die Aufmerksam- 
keit auf diese Region. Eine Sehwellung und RStung der Lider lassen an 
einen entzfindlichen Prozel~, der sparer zurfiekbleibende leichte Exoph- 
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thalmus unter Ums~/inden an eine St6rung der Schilddr/isent/itigkeit 
denken. Nimmt die Protrusio bulbi zu, dann ger/it der Kranke in die 

Abb.36.  Carc inoma sol idum der l inken Fossa  in f ra tempora l i s  m i t  :Einbruch in die Orbita .  Leichte 
Schlg£enschwellung. Ausbild_ung der  Veriinde~ungen in der  Orbi ta  innerhalb  4 Monate  

Abb.37.  R6n tgenbe fund  des Pa t i en t en  yon  Abb.36.  Es  fehlt  die Linea  innomina ta .  Arrosion dec 
kn6chernen la teralen 0 rb i t abeg renzung .  1)feil: ]Anea i n n o m i n a t a  der  gesunden  Seite 
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Maschinerie der klinischen Diagnostik. Das Angiograrnm sehliel~t einen 
endokraniellen Herd  (Keilbeinrneningeom) aus. Mit der Zeit versohlim- 
Inert sieh der Exophthalmus,  der Bulbus wird verlagert. Ers t  die Auf- 
deekung von Osteolysen gibt einen Hinweis auf den eigentliehen Sitz der 
Erkrankung (siehe Abb. 37). 

Eine eingehende R6ntgenuntersuehung fSrdert als weitere Ab- 
weiehung yon der Norm auSer ausgedehnten Knoehendestruktionen, 
Verschattungen der Orbita und eines Teiles der Nebenh6hlen zutage. 

Eine enge Zusarnrnenarbeit von Neurologe, Neuroehirurg, Ophthal- 
mologe und HNO-Arzt  fiihrt zur Klgrung des Sachverhaltes: I m  Grenz- 
gebiet befindet sieh ein offensiehtlich rnit destruktivern Waehstum ein- 
hergehender Herd. 

Bei allen ghnlieh gelagerten Fgllen wird die Diagnose sofort mit  dern 
erforderliehen Eingriff kombiniert.  Kurzurn: Dutch einen Hautsehni t t  
an der Sehlgfe gehen wir zuerst dort ein, we wir den kiirzesten Weg zurn 
Tumor verrnuten - -  urn einen solchen handelte es sieh bei dem Mann, 
dessen Befunde wit oben abbildeten - - ,  rnaehen einen Sehnellsehnitt, urn 
zu erfahren, ob das Gewebe strahlensensibel ist oder nieht. Oft stol~en 
wir bei derartigen Befunden auf Careinorne. Die Diagnose lautete bei 
dem hier kurz geschilderten Fall: solid waehsendes Carcinorn. 

Die adgquate Therapie konnte nur in einem radikalen Eingriff und 
in einer Naohbestrahlung bestehen. 

Fast  der ganze laterale Teil des Keilbeins wurde zusarnrnen rnit dern 
Knochen der seitliehen Wand der Orbita abgetragen. Dureh einen dureh 
die Geschwulst erzengten Defekt war der Tumor dureh den Keilbein- 
fliigel ~uf die Dura fortgewuehert. Sehiehtweise trugen wir die Dura 
ab, bis die harte Hirnhaut  norrnal erschien. 

Naeh einer Exenterat io orbitae resezierten wir das Joehbein, die 
Kaurnuskulatur und den grSftten Teil des Oberkiefers, der eareinornat6s 
durchgesetzt war. Oben war der Tumor  entlang des Orbitadaehes bis in 
die Stirnh6hle und das Siebbein vorgedrungen. S~trntliohe befallenen 
Knoehen und Weiehteile rnul~ten weggenommen werden. 

Der Gewebesturnpf urn den N. optieus enthielt bei einer histologisehen 
Kontrolle kein Caroinomgewebe. 

Der Mann wurde naehbestrahlt.  Er ist bis heute fiber 1 Jahr  rezidiv- 
frei, was natfirlich nieht viel besagt. 

Mit diesern Hinweis sell darauf aufmerksam gernaeht werden, dab 
bei seheinbar unklaren Orbitavergnderungen ein Prozel~ zugrunde 
liegen kann, den man therapeutiseh sinnvoll anzugehen in der Lage ist. 
Voraussetzung ist die Probeoperation. Sie hat  sieh in der Neuro-, Baueh- 
und Thoraxchirurgie durchgesetzt und sollte auch auf dern Sektor 
Gesiehtssehgdelturnoren 6fters praktiziert  werden. 
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Gefi~hrlicher und schwieriger zu behandeln sind die yon den Sch~del- 
hShlen ausgehenden Tumoren. In den einzelnen Kapiteln wurde schon 
wiederholt auf derartige Erkrankungen hingewiesen. 

Wir besprechen im Rahmen dieses Kapitels nut  noch die Meningeome. 
Es gibt zwei Zonen, yon wo die Meningeome in die vorderen Partien des 
Gesichtssch~dels einzudringen pflegen: Einmal das Dach der Nase, es 
wird gerne yon den Olfactorinsmeningeomen arrodiert oder weiter hinten 
die Sch~delbasis im Areal des Siebbeins und der StirnhShle. Ab und zu 
ragen parasagitta]e Meningeome mit ihrem unteren Umfang, die normale 
Schleimhaut vor sieh herschiebend, in die Sinus. 

~Vird wegen Kopfsehmerzen und anderer Beschwerden eine ttNO-/~rzt- 
liche Untersuchung veranlaBt, dann f/~llt vielleicht eine schwer deutbare 
Konturverwisehung und eine leiehte Verschleierung in der StirnhShle auf. 
Die Hinterwand weist einen Defekt auf, der sich als unscharf begrenzte 
Aufhellung auf dem gew6hnlichen ]Jbersichtsbild zu erkennen gibt. 

Bei der Operation erlebt der 0perateur  eine gro~e Uberraschung, 
wenn er plStzlieh konstatiert, dal~ er einen t t i rn tumor  vor sich hat. Das 
Meningeomgewebe zeichnet sich durch seine Derbheit aus. Man kann 
jenes nieht mit einem Instrument  ohne weiteres fassen und wegnehmen, 
erst mit Stanzen ist das Gewebe zu beseitigen. Durch Moreellement 
gelang es uns sehon wiederholt, zu Zeiten, ~ls die Neurochirurgie noch 
nicht so ausgebaut war wie heute, solche Meningeome vollst~ndig ab- 
zutragen und die Patienten zu heflen. Ein Problem stellt die Abdichtung 
der Sch~delbasis dar, damit nicht bei einer Rhinitis eine Meningitis droht. 
Die yon Rhinologen ausgearbeitete Plastik mit einem Galeaperiostlappen 
und einem I taut t ransplantat  dfirfte die Gefahr einer postoperativen 
Komplikation abwenden. 

Die Meningeome treten aber im Bereich des Gesichtsseh/~dels noch in 
anderen Formen auf. Unangenehm sind die Keilbeinmeningeome, welehe 
dutch den Epipharynx oder das Siebbein in den Gesichtsseh~del waehsen. 
In jeder grSl3eren Klinik dfirften derartige F/ille bekannt sein. Das 
Zentrum der Geschwulstentwicklung liegt im Keilbein. Dementspreehend 
gelangen diese F/~lle zuerst in die Hand des Neuroehirurgen. 

Bei der Craniotomie ste]lte es sich dann heraus, dab die Sch~del. 
basis nieht mehr intakt  ist und Tumorzapfen dutch die Knoehen hin- 
durch in die genannten Regionen hineinragen. 

Ha t  die Geschwulst Zeit, weitere ZerstSrungen anzuriehten, dann 
deformiert sic die Joehbeingegend (MILLS, 1961), ruff eine Protrusio 
bulbi hervor (eigene Beobaehtung), imitiert einen KieferhShlenprozel~ 
mit Trigeminusschmerzen, Sensibflit/~tsstSrungen und einer rSntgeno- 
logisch n~ehweisbaren Verschattung. 

Bei der Operation stSl~t man auf eine r5t]iehe gla.ttwandige Gesehwulst, 
welehe bei Einbrueh in die KieferhShle halbkuglig das Lumen ausffillt. 
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Das Chordom 
Ffir die Chordome ist die Lok~lisation an der Sch~delbasis (30°/0), 

in den Italswirbeln (Dens epistropheus) bzw. den pr~vertebralen I-Ials- 
weichteilen sowie in der Gegend des Kreuz-Steil~beins typisch. Der 
Gesichtssch~del wird daher gewShnlich sekund£r erfagt. Diese Gew~chse 
nehmen den Weg fiber den Epipharynx, das Siebbein, die KieferhShle, 
die seit]iche l~achenwand oder die Tonsille, wenn sie sich primer im 
Kei]bein entwickelt haben (A. HERI~MANN, 1929, 1932). Selten sind die 
zuerst in der Parotis, im Unterkiefer, in der StirnhShle oder am harten 
G~umen wachsenden Chordome. 

Dieses Verha]ten ist verst/~ndlich. Seit MOLLE~ (1858) bringt man 
diese Gew£chse mit Resten der Chorda dorsalis genetisch in Zusammen- 
hung. Im Hinblick auf die h~ufige Lokalis~tion in der Synchondrosis 
spheno-occipitalis nannte Vn~c~ow (1856) diese Tumoren Ecchondrosis 
physaliphora sphenooccipita]is. Die Bezeichnung Chordom (HuB~R, 
1918) hut sich durchgesetzt. Chordome in den Nasen- und NebenhShlen 
beobachteten: Ru]3Ascl~ow (1929), STINK U. ADAMS (1948), PASTO~E U. 
Mitarb. (1957). I{A~ISON (1961), BATSA~IS U. Mit~rb. sowie BE~DAL U. 
Mitarb. (1965). 

Die Chordome k6nnen benigne und maligne sein (A. HERt~ANN, 
1932). Es lassen sich beide Formen nicht immer sicher gegeneinander 
abgrenzen. 

Die gutartigen Chordome wachsen langsam und verursachen mit der 
Zeit Knochendestruktionen. Entsprechend dem h~ufigen prim£ren Sitz 
in der Sch£delbasis finder man auch bei den sparer auf den Gesichts- 
sch~del fibergreifenden Chordomen den Schwerpunkt der Zerst6rungen 
im Keilbein. 

Ents teht  ein Chordom am weichen oder harten Gaumen, dann 
brechen sie fiber den Nasenboden oder die seitliche Rachenwand in die 
mittlere Etage des Seh£dels ein. 

Die histopathologische Diagnose ist nicht immer leicht. Die fein- 
gewebliche Struktur  wechselt yon Tumor- zu Tumorzone. Je naeh der 
Beschaffenheit des bei der Probeexcision gefagten Gewebes stehen ver- 
schiedenartige Strukturen im Vordergrund. Im Schrifttum wird deshalb 
immer wieder auf die h£ufige Verkennung dieser Geschwfilste hingewiesen 
(BERDAL U. Mitarb., 1964; LINCK, 1922 u. a.). 

Die charakteristischen Zellanordnungen und Gewebe beschr£nken 
sich meistens auf kleine Areale. Zu nennen sind die groBen, mit Vacuolen 
versehenen Zellen (physaliforme Zellen), die lobar formiert unter anderen 
Elementen ]iegen. Je ~lter die Zelle, um so grSger sollen die Vacuolen 
sein. Die kleinen Vacuo]en enthalten Glykogen. Infolge der Vacuoli- 
sierung erleidet der Kern, sehr selten auch der Nucleolus, Ver~nderungen 
in der Gestalt einer hMbmondf6rmigen oder gelappten Unterteilung. 
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Mitunter /~hneln die Zellen einem Siegelring. Zahlreiche Vacuolen er- 
wecken den Eindruck eines syncytialen Gewebes. Die Zellen ordnen sich 
ferner zu unregelmaBigen B~ndern an, so dab eine Xhnlichkeit mit Epithel 
hervorgerufen wird. Die intracellul/~renVaeuolen f/~rben sich nicht selektiv. 

Auch elektronenmikroskopisch sieht man in den physaliformen 
Zellen viele B1/~schen und Vacuolen. 

Das Stroma ist nut sp~rlich vorhanden. Typisch sind Ansammlungen 
yon Schleim. Die Zellen liegen dann in einem ,,Schleimsee". Die Schleim- 
matrix um die physaliformen Zellen wird als wiehtiges diagnostisehes 
Kriterium gewerte~ (BATsAXIS U. Mitarb., 1963; D ~ L I ~  u. Mitarb., 
1952 u. a.). 

Zwecks besserer Abgrenzung gegenfiber anderen sehleimbildenden 
Gew~ehsen gebraueht man Spezialf~rbungen (Gomoris Silberimpr~gna- 
tuon, Phosphorsr~ure, H~matoxilinf~rbung usw.). Damit gelingt vor allem 
die Unterscheidung gegenfiber dem Adenocareinom bei pseudoaein~ren 
Zellformationen mi~ reiehlich Sehleimbildung. 

Die h~ufigsten Fehldiagnosen wegen Verkennung der Struktur sind: 
Schleimbildende Adenoeareinome, gutartige sehleimbildende Prozesse, 
Chondrome, Chondrosarkome, Misehtumoren, Myxome. 

Die Struktur ~ndert sich unter der Bestrahlung. Die Zellen werden 
sehm~ler, in manehen F/~llen gleichm/~Big polyedriseh. Sie wandeln sieh 
in Epithelien/~hnelnde Anordnungen urn. 

Die Symptoma~ologie wird bei Einbrueh yon der Seh/~delbasis her 
in die Nase dureh das Okklusionssyndrom bestimmt. Die Verlegung des 
Epipharynx bewirkt eine Rhinolalia clausa. Die Einengung des Nasen- 
rachens geht auBerdem mit den Erscheinungen einer Tubenstenose ein- 
her (BATsAKIS U. Mitarb., 1963; BEI~DA~ u. Mitarb., 1964). 

Eindrueksvoller sind die Symptome bei den nach Destruktion der 
Seh/~delbasis sieh in die Orbita und nach innen in das Sch~delinnere 
ausbreitenden Chordomen. Ist ersteres der Fall, dann klagen die Kran- 
ken fiber Doppelbilder infolge einer Abdueensl~hmung, fiber eine Ptosis, 
eine Sehverschleehterung u. a. 

]3ei Einbrueh in eine Seh~delh6hle pflegt das Chordom unter dem 
Periost bzw. auf der Dura vorzuwachsen und verdr~ngt dadureh Teile 
des Gehirns (Pons, Sehl~fenlappen usw.) oder Nerven (N. optieus, 
I II . - -VI.  ttirnnerv). Dementspreehend sind die neurologisehen Ausf~lle 
yon seiten des Zentralnervensystems. 

Die Angaben fiber Kopfschmerzen weehseln. W/~hrend ]3m~DAL u. 
Mi~arb. (1964) auf die Diskrepanz zwischen Sehwere der Knochen- 
destruktionen und dem Fehlen yon Kopfsehmerzen bei 5 yon ihren 
6 Patienten hinweisen, beriehteten BATSAI~IS U. Mitarb. (1963), dab 4 
yon 5 eigenen Kranken Kopfsehmerzen hatten. Daneben empfanden diese 
ein VSllegeffihl im Kopf und bemerkten einen Rieehverlust. 
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Die Diagnose stfitzt sich in erster Linie auf das Ergebnis der histolo- 
gisehen Untersuehung. Bezfiglieh der Probeexcision sei noeh vermerkt, 
dab diese iiul3erst vorsiehtig, wie bei allen derartig gelagerten Fi~llen, zu 
machen ist. BATSAXIS U. Mitarb. (1963) verloren 2 Patienten. Sie starben 
3 bzw. 9 Tage naeh der Gewebsentnahme. Die Autoren vermuten, dab 
eine Sehi~digung des Hypothalamus sehuld an dem Tode beider Kranken 
sei. Man mul3 aul3erdem bei solchen ZerstSrungen an der Schi~delbasis, 
wie sie bei den prim~ren Keilbeinehrodomen vorhanden sind, mit 
Blutungen in das Geschwulstgewebe rechnen. Dait sich diese unter 
Umst£nden fatal auswirken, ist einleuehtend; denn es t rennt  gewShnlich 
kein Knochen das Gehirn vom Blutungsherd (Hypophyse !). 

Bei der operativen Aufdeckung der Geschwulst fallen bl~ulich 
sehimmernde, cystische Massen auf. 

Eindrueksvoll sind die RSntgenbflder. Rings um die Keilbeinh6hle, 
die verschattet  ist, erkennt man bei den Clivusehordomen Knochen- 
defekte: an der Sella, am Dorsum sellae, den Proe. clinoidei usw. Die 
seitliebe Seh~tdelaufnahme sollte daher stets vorliegen. 

Auf der Sch~delbasisfibersicht stellt sieh gewShnlieh der durch das 
Chordom erzeugte Defekt unseharf dar. 

Die frontalen und sagittalen Schnitte durch den gesamten Gesiehts- 
sch~del unter Einsehlul3 des Keilbeins informieren nicht nur fiber das 
Ausmal3 der KnoehenzerstSrungen, sondern auch fiber die Lage der 
Tumorweiehteile. Verkalkungen innerhalb des Gesehwulstgewebes geben 
sich als fleekenfSrmige Schatten zu erkennen. BATSAKIS n. Mitarb. (1963) 
beobachteten bei 2 Fi~llen eine Verdr~ngung yon Knoehen. 

Das Angiogramm ist bei Keilbeinchordomen mitunter unverd~chtig. 
Die Differentialdiagnose dfirfte nicht immer leieh~ sein. AuBer den 

oben bereits genannten Erkrankungen sind noch wegen der Lokalisation 
im Keilbeinbereich Craniopharyngeome, Nasenraehenfibrome und andere 
iiberwiegend expansiv wachsende Gebilde dieser l~egion in Betracht zu 
ziehen. 

Im allgemeinen hi~lt man die Therapie nicht fiir dankbar. Eine 
Bestrahlung kann das Wachstum eines Chordoms aufhalten. BEI~DAL U. 
Mitarb. (1964) konstatierten nach einer Betatronbestrahlung bei einem 
ihrer Fi~lle zun~ehst eine auffallende Besserung (31 MeC, 3900 r Tumor- 
dosis). Als ein 8 Jahre sp~tter auftretendes Rezidiv wieder bestrahlt 
wurde, erwies sieh das Gewebe als refrakt~r. 

Die weiteren Erfahrungen von RERDAL U. Mitarb. sprechen daffir, 
dal3 man auch mit PalliativmaBnahmen, d .h .  mit einer Bestrahlung 
und/oder Operation das Leben der Kranken fiir l£ngere Zeit erhalten 
kann. Ihre 6 Patienten leben trotz jahrelangen Bestehens der Tumoren 
alle noch. Sie bekamen noch nach 8 und mehr Jahren im Anschlnl3 an 
die Erstbehandlung I~ezidive. Es ist daher nicht ratsam, in Anbetracht 
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der Lokalisation und der Ausdehnung yon Sch&delbasisehordomen mit  
Beteiligung des Gesiehtssehgdels zu resignieren, sondern man sollte je 
naeh den Gegebenheiten doeh die Tumoren operativ und radiologiseh 
behandeln, zumal doeh manehe auf eine Bestrahlung ansprechen. 

Die Prognose. Die Lebenserwartung betr~gt bei den benignen Chor- 
domen durehsehnittlich 4 Jahre.  Die Prognose quoad v i tam mug daher 
als sehleeht bezeichnet werden. 

Die malignen Chordome metastasieren h£ufig in die regionaren 
Lymphknoten  am Hals. Fernmetastasen wurden bei den malignen For- 
men mit  Beteiligung des Gesiehtssehi~dels bisher noch nieht festgestellt. 

Histologiseh sind die bSsartigen Chordome dureh eine verstgrkte 
Kern- und Zellunruhe sowie dureh das Uberwiegen kleinerer Zellelemente 
bei infiltrativem Waehstum gekennzeiehnet (LANGER, 1955). 

Die Behandlung hat  zur Aufgabe, zumindest ein Fortsehreiten des 
Prozesses aufzuhalten. Die Bestrahlung d/irfte hierftir die beste Methode 
sein. 

~q. Metastasen im Bereich des Gesichtsschiidels 

Der Schi~del z/ihlt zu den Teilen des Skelets, welehe seltener yon 
klinisch sich manifestierenden Metastasen entfernt gelegener Prim/~r- 
tumoren befallen werden. Lokalisation und Wachstumstendenzen dieser 
Absiedlungen im Gesiehtsschadel weichen im fortgesehrittenen Stadium 
kaum yon denen der Pr im£rtumoren ab. Vielleieht haben die metasta-  
tischen Gesehwtilste im Beginn ihrer Ausbreitung eigene Noten. Wir 
kennen die Besonderheiten abet  nicht, well die Kranken in dieser Phase 
des Prozesses nicht untersucht werden. 

Wie dem aueh sei, die streuenden Gew~chse sitzen in erster Linie in 
den Nieren, in der Schilddrfise, in den Bronchien, im Hoden, im Magen, 
Uterus und in anderen Organen. Wenn man systematisch das Sehrift tum 
durchforschen wtirde, k&me sicher eine ansehnliche Statistik zustande, 
namentlich bei der Verwertung der Sektionsergebnisse. 

Einen Uberblick fiber die bisher publizierten F~lle gibt die vor kurzem 
erschienene Statistik yon FI~I~DMA?¢ U. Mitarb. (1965). Sie maehten ins- 
gesamt 64 F/~lle in tier Li teratur  der Jahre  1905 bis 1962 ausfindig und 
fiigten l0 eigene (w/ihrend eines Zeitraumes yon 15 Jahren  behandelt) 
hinzu = 74 Beobachtungen. Von den 74 Tumormetastasen im Kopf  sagen 
29 im Gesichtsseh£del. Unter  den Prim/trtumoren herrschten die Carci- 
home, und zwar Hypernephrome der Nieren vor (22). Seltener wies man 
Absiedlungen yon Hodentumoren (2), Bronehusneubildungen (2), Magen- 
tumoren (2) oder Uterusgesehwtilsten nach. Wenn man die yon HOMME- 
RICH ( 1 9 5 4 ) ,  MINNIGERODE ( 1 9 6 2 )  und die eigenen F&lle noch hinzurechnet, 
so dfirften die in dem Sehrift tum bekanntgegebenen F~lle die Zahl 100 
erreichen. 

Arch. klin. exp. Ohr.-, Nas.- u. Kehlk.Heilk., Bd. 187 (Kongrel3bericht 1966) 17 
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Bevor wir auf Einzelheiten eingehen, sei noeh folgendes zur Art der 
Metastasierung in den Gesichtsschiidel angefiihrt: Die Pr/ivalenz der 
Nierenabsiedlungen kommt nicht von ungefiihr. Stark vascularisierte 
Tumoren neigen zur Metastasierung fiber den Blutweg. Dasselbe gilt 
auch ffir die Neubildungen der Schilddrfise. Die Tumorzellen nehmen 
den Weg: Hohlvenensystem-Herz-Lunge-arterielle Gefal~e des Halses in 
den Kopf. 

BATSO~ (1940, 1960) daehte an einen weiteren Modus der Tumorzell- 
verschleppung in den Gesichtsseh~del. Bei ErhShung des intrathorakalen 
Druckes (Valsalva!) resultiert fiir kurze Zeit eine Umkehr des Blut- 
stromes und ein Rfickstau bis in die pr~tvertebralen bzw. vertebralen 
Venensinus, wobei auch die Sch~delbasis erreicht wird. Der genannte 
Autor wies fiberdies nach, da6 aueh in der V. jug. int. eine retrograde 
StrSmung vorhanden sei. Wenn man bedenkt, wie mannigfaltig die Ver- 
flechtungen der Venen im Areal des Plexus pterygoideus, pharyngicus, 
aber auch um den Sinus cavernosus usw. sind, so leuchtet ein, da~ auf 
diese Weise Tumorabsiedlungen im Gesichtssch/~del zustande kommen 
kSnnten. 

Wir erSrtern zuerst die Klinik der Itypernephrommetastasen, weft 
sie im Kopf  relativ h~ufig sind. 

Hypernephrommetastasen im Gesichtsschiidel 

Auf die Problematik der eigentlichen ~ierentumoren gehen wir hier 
nicht ein. Typisch fiir die Hypernephrome in der Niere sind bekanntlich 
umschriebene, neoplastische Wucherungen aus einem weichen, hirn- 
artigen, oft buttergelben Gewebe. Die Herde kontrastieren scharf 
gegeniiber dem normalen Nierengewebe. 

Das Gewebe der Sehi~delmetastasen ist ~hnlich beschaffen. Allem 
Anschein nach haften die Mikrometastasen zuerst in den Weichteilen 
bzw. in der Schleimhaut, yon wo sie sich erst sekundi~r auf den Knochen 
ausbreiten, und seltener primi~r intraosse~r. 

~ be r  Absiedlungen in der ~ase berichteten bisher : P ~ ¥ s I ~ G  (1909), 
STO~ATJt (1913), AnnOWSMIT~ (1916), VAn DVYS~ u. Mitarb. (1922), 
ATKr~S (1924), OPP~O~n~ (1931), BAnMWAT~ (1931), HAMB~nGE~ 
(1943), BIENDAnA (1951), AC~A~ (1955), GA~RET~ (1959), R~VTE~ 
(1960), E~ROT~ U. Mitarb. (1961:3  F~lle), SELLST~5~ (1962), En- 
WA~DS (1964), F~IEnMA~ u. Mitarb. (1965). 

Sitz der Metastasen waren die seitliche Nasenwand und die Muscheln 
sowie das Septum. 

Kardinalsymptom der Hypernephrommetastasen ist allgemein die 
rezidivierende, oft abundante Epistaxis. 

Eindrficklich weisen wir auf die starke Blutungsneigung vieler Hyper- 
nephrommetastasen hin. Besonders nach Eingriffen often in Operations- 
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hShlen liegende Tumorzapfen neigen zu betr~chtliehen t t~morrhagien 
(siehe Abb. 38). 

Man mul~ gew~trtig sein, dal3 bei der geringsten Ber/ihrung sofort 
Blut aus der Geschwulst herausquillt. Wit  erlebten es, dal3 bei aller 
Vorsieht das Wegnehmen einer auf  der Tumoroberfl~che lest haftenden 
Verbandsgaze eine abundante Blutung hervorrief. Die Verh~ltnisse sind 
sonst ~hnlieh denen der Glomustumoren. 

Die intranasalen Metastasen - -  um zum Thema zurfickzukehren - -  
wSlben anfangs die in takt  bleibende Schleimhaut vor. Die Geschwulst 

if: i i 
ii!ii! 

A b b .  38. ] = l y p e r n e p h r o m m e t a s t a s e  i m  l i n k e n  G e s i c h t s s c h g d e L  t~ez id iv  i n  de r  A u g e n h o h l e  

kann gelegentlich die Gestalt eines Polypen annehmen, namentlieh bei 
Sitz an den Nasenmuscheln. H a t  das Gesehwulstparenchym die Mucosa 
durchbroehen, dann sieht der Untersucher bei der t~hinoskopie fleisohige 
Massen (EDWARDS, 1964). 

Das R6ntgenbild lgl3t bei den Nasenmetastasen lediglieh eine Ver- 
schattung der NasenhShle erkennen. 

Die Diagnose stellt der Pathologe. Die eminente hTeigung zu Blutun- 
gen kann beim Erfahrenen den Verdaeht auf  eine Hypernephrom- 
metastase erwecken. Wichtig ist eine genaue Anamnese. Stets sollte 
naoh Erhal t  des histologischen Befundes nach friiheren Nierenerkrankun- 
gen oder -operationen gefragt werden, falls zuvor nichts in dieser t t in- 
sicht ge£ul3ert wurde. Letzteres kann vorkommen,  weil sich die Metasta- 
sen - -  die solit/iren iiberwiegen - -  noch l&ngere Zeit naeh einer lqieren- 
behandlung bemerkbar  machen kSnnen. Der Kranke  denkt nicht an einen 
Zusammenhang mit  der Grunderkrankung. Aber auch sonst zeichnet 
sich die I typernephromerkrankung durch einen chronischen Verlauf aus. 
Metastasen t re ten naeh VouT]s (1961) iibrigens nur bei 17--41°/0 der 
F~lle auf. Die Latenz der klinischen Manifestation einer Absiedlung naeh 
einer Nephrektomie kann bis zu 7 oder 9 Jahren  betragen. 

17" 
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Die Feinstruktur der Metastasen stimmt weitgehend mat der des 
Prim~rtumors fiberein. Typisch sind die hellen, pflanzen~hnlichen 
eytologisehen Elemente mit dem dunklen seharf konturierten Kern, der 
teils zentral, teils peripher in der Zelle liegt (siehe Abb. 39). 

Abb.39. 5~ikrofotogramm. HE, 320fach. Typische, pflanzen~hnliche Zellen eines Itypernephroms. 
Sehr blutreiches Gewebe 

Der Aufbau des eigentlichen Hypernephromgewebes in der Niere 
variier~ allerdings. Naeh KAUF~A~ lassen sich folgende Zelltypen 
unterscheiden : 

1. Grol~e, plasmareiche Zellen mit dichtem, oft granuliertem Cyto- 
plasma. Der Formenreichtum ist charakteristisch und eine ~hnlichkeit 
der Zellen mit den ,,wasserhe]len" Elementen feh]t. Es fiillt bei dieser 
Variante eine Polymorphie auf. 

2. Gro~e helle Ze]len mit homogenem, eosinophilem Cytoplasma. 
3. Besonders helle Zellen. 
4. Helle Zellen sind neben granulierten oder dunklen nachweisbar. 
5. Intermedi~re Varianten mit Ubergi~ngen zu hellen und dunklen 

Ze]len. 
Die t typernephromzellen enthalten reiehlich Glykogen, Cholestearin 

und Phosphorlipoide, die durch Spezialfi~rbungen zu erkennen sind. 
Die einzelnen Tumorareale unterscheiden sieh erheblieh hinsiehtlieh 

ihrer Morphologie. Der Pathologe sieht daher verschiedene Bilder, j e nach- 
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dem, aus weleher Zone das Gewebe s tammt.  Dieses Verhalten ersehwert die 
Diagnose des Hypernephroms selbst, aber aueh der Metastase im Kopf. 

I s t  die Kl£rung des Saehverhaltes so welt gediehen, daB man einiger- 
maBen tiber die Natur  des Prozesses im Gesiehtssehitdel Beseheid weig, 
dann besteht die n£ehste Aufgabe in der Fahndung naeh dem Primgr- 
herd. Wiehtig ist der Naehweis einer H/tmaturie. Da aber nut  bei 500/0 
der F£11e dieses Symptom vorhanden sein soll, so mug laufend der Urin 
kontrolliert werden. Verdgehtig sind ferner: Fieber, eine ErhShung der 
BKS, abnorme Werte der Elektrophorese mit  einer Vermehrung der 
Alpha- und der Betaglobuline nnd eine Hyperealegmie bei Neigung zur 
Hypophosphat~mie.  

Aussehlaggebend ftir die Diagnose des zugrunde liegenden Prozesses 
sind die IZesultate des intraven6sen Pyelogramms und eventuell einer 
Arteriographie. 

Die Metastasen in den Nebenh6hlen sind seltener als die intranasalen. 
Vielleieht h~ngt dies mit  der starken Vaseularisation der Nasenmuseheln 
und der Nasensehleimhaut zusammen. 

Bei den bisher publizierten Fgllen zerst6rten die Metastasen vor allem 
das Siebbein, aneh die Kiefer- und die Stirnh6hle. Folgende Autoren be- 
riehteten tiber Nebenh6hlenmetastasen: ALBI~ECHT (1905: StirnhShle), 
v a n  DIIvsE u. Mitarb. (1922 : StirnhShle und Siebbein), EsA~ (1926 : Kiefer - 
hShle), v. EICKE~ (1934 : Siebbein). CAt~EVALE-RlCCI (1936 : KieferhThle), 
FI~IEDM~a~ U. Mitarb. (1964:2 F~lle yon Kieferh6hlenmetastasen). Dazu 
kommen 4 eigene Beobaehtungen: Stirnbein mit  Beteiligung der Orbita, 
der StirnhShle und des Siebbeins; 1 Siebbeinherd sowie 1 Fall mit  pri- 
mgrem Oberkiefertumor, der sekund~r die obere Etage ergriff (siehe 
Abb. 38) und eine Hypernephrommetastase ,  welehe sieh zuerst mit  einer 
Sehwellung des Orbitainhaltes bemerkbar  maehte, in Wirkliehkeit abet  
yon einer Absiedlung im lateralen Augenh6hlenbereieh ausging und 
spgter den gr6Bten Teil der lateralen Par~ie des oberen Gesiehtssehgdels 
ergriff (siehe Abb. 9). 

Besehrgnkt sieh die Metastase auf die Kieferh6hle, dann besteht 
nur eine Epistaxis. Naeh Exteriorisation der Gesehwulst bekommen die 
Kranken eine Wangensehwellung, eine Protrusio bulbi mit  Verlagerungen 
des Augapfels und beiEinbrueh in die Fltigelgaumengrube eine Sehwe!lung 
an der Sehl~fe. Sehmerzen deuten auf die Beteiligung yon Trigeminus- 
fasern hin. 

Das Hypernephromgewebe drang bei dem Patienten mit  dem Sieb- 
beingew~ehs am inneren Augenwinkel his unter  die H a u t  vor. 

Bei derartig fortgesehrittenen Fgllen erkennt man auf dem R6ntgen- 
bild auger Versehattungen Destruktionen der Knoehen. Die Konturen  
16sen sieh allm~hlieh auf, weil das Hypernephromgewebe den Knoehen 
durehsetzt. 
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Da die Hypernephrommetas tasen in der Rege] solit~r auftreten, so 
sollte auf  jeden Fail durch eine radikale Ausrgumung eine Hei]ung an- 
gestrebt werden. 

Wie bereits erwahnt wurde, blutet  das Tumorgewebe erheblieh. Es 
empfiehlt sich daher, vor der Operation eine An~mie zu behandeln. Fiir 
den Eingriff selbst sind mehrere Blutkonserven bereitzuste]len. Die 
Kautelen entsprechen denen, die bei der Exst irpat ion eines Glomustumors 
erforderlich sind. 

Das Hypernephromgewebe wgchst stellenweise verdr~ngend, an 
anderen Part ien infiltrierend. In  Hohlr~umen sender die Geschwulst 
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Abb. 40. l~egistrierung des Blutdruckes w'~hrend der Exstirpation ~,on Hypernephromgewebe. Sofort 
nach Angehen des Geschwulstgewebes kommt es zu einer abundanten :Blutung mit Absinken des 

Blutdruckes 

Zapfen mit  relativ fester Oberfl~che vor. In  der Umgebung erkennt man 
zahlreiehe, s tark erweiterte Gef&13e. Sie bluten derart,  dai3 man nicht 
sagen kann, ob es sich um Venen oder Arterien handelt. 

Die Blutungsneigung zwingt zur breiten Aufdeckung der Gesehwulst. 
Am zweckm£i3igsten sind wieder die Zugangsoperationen nach MouI~E 
oder ZANGE. Nur bei eng umgrenzten Prozessen kann man naeh CALD- 
WELL-Luc vorgehen. 

Sofort naeh Abtragung der ~ui~eren Zone strSmt alas Blut  in das 
Operationsgebiet. Trotz laufenden Blutersatzes neigt der Blutdruck dazu, 
raseh abzusinken. Bei derartigen F~llen bew~hrt sieh die laufende Kon- 
trolle der Blutdruckwerte (siehe Abb. 40). I s t  ein kritiseher Wef t  erreicht, 
dann muB die Operation so lange unterbrochen werden, bis sich der 
Pat ient  wieder etwas erholt hat. Man kann den Blutverlust hintanhalten, 
indem Operateur und Assistenten Tupfer  auf das blutende Gewebe 
drtieken. Nach und nach gelingt es, das zerfliel~liehe, gelbliche Gewebe 
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zu beseitigen. Nicht selten wird man die Tumorreste erst in einer zweiten 
Sitzung wegnehmen k6nnen, weil der Blutverlust  zu groB war. 

Ein Problem stellt die Betreuung der Patienten mit  fortgesehrittenen 
Rezidiven dar. Wie immer bei derartigen Fallen drohen die Gefahren 
einer Erblindung und eines Tumoreinbruehes in das Seh/~delinnere, wenn 
die obere Etage erkrankte, unter Umst~tnden naeh einer Exenterat io 
orbitae (siehe Abb. 38). 

Ungehemmt waehst das weiehe Gewebe naeh allen Riehtungen vor, 
darunter  in die Fossa infratemporalis, in die Nase, in den Epipharynx 
und naeh unten naeh Destruktion des Proe. alveolaris in die Mundh6hle. 
Die braun-r6tliehen Zapfen zeigen eine gummiartige Konsistenz und 
h~tngen lest am Kiefer. Es besteht im letzteren Falle die Gefahr einer 
Blutung, wenn dar Kranke auf das Tumorgewebe beigt. 

Eigentiimlieherweise bleibt der Allgemeinzustand bei den l~ezidiven 
trotz der langen Erkrankungsdauer  und der erheblichen Ausdehnung 
des Prozasses langere Zeit relativ gut. 

Erst  wann die Gesehwulst intrakraniell sieh ausbreitet, stellen sieh 
ernstere Zeiehen ein. Einmal k6nnen naeh einer Exanterat io orbitae 
die Kranken erblinden, wenn das I-Iypernephromgewebe entlang der 
Seh/~delbasis die andere Seite erreiehte und die Sehbahn seh/~digte. 
Pupillenver~nderungen ktinden zusammen mit  einem Naehlassen der 
Sehkraft diese Komplikat ion an. 

Bedenklieh sind immer permanente Kopfsehmerzen, Sehwindel- 
gefiihle, eine eerebrale Verlangsamung, eine Anderung dar Pers6nliehkeit. 
Depressionen weehseln mit  euphorisehen Stimmungen einander ab. 
Somnolenz und tempor/~re Bewugtseinstrfibungen gehen allm/~hlieh in 
ein yon L/~hmungen begleitetes Stadium fiber. Der Kranke stirbt 
sehlieBlieh naeh einem mehrere Tage dauernden tiefen Korea. Die Ge- 
sehwulst war in das Gehirn eingebroehen. Bei dam Kranken,  dessen 
Angiogramm auf Abb.9 wiedargegeben ist, bat ten dig Tumormassen 
dutch die Orbita und die Fossa infratemporalis hindureh das Gehirn 
erfagt. Die Angiographie gibt bei derartigen F/~llen wiehtige tIinweise. 

I m  Terminalstadium stellen die therapeutisehen Bemfihungen nur 
noeh Pal l ia t ivmagnahmen dar. Die Elektrokoagulation leistet nieht nur 
bei den Operationen in einer frfiheren Phase der Erkrankung,  sondern 
vor allem bei der Behandlung der l~ezidive Beaehtliehes. Das Gewebe 
1/~gt sieh sukzessive verkoehen, wo man as nieht mit  der elektrisehen 
Sehlinge abtragen kann. Gew6hnlieh dauert es 3- -6  Monate, bis die 
Rezidive wieder so groB sind, dab etwas unternommen werden mug. 

Lunge und Skelet sind ab und zu zu r6ntgen, nm reehtzeitig Lungen- 
metastasen zu erkennen. 

Viele Radiologen lehnen eine Bestrahlnng der t Iypernephrom- 
metastasen ab. Andere verspreehen sieh einen Erfolg yon radiologisehen 
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Magnahmen. OeeIKO~Eg (1931) meint, man kSnnte im AnsehluB naeh 
einer Operation unter Umstgnden dutch eine Bestrahlung die I-Ieilung 
f6rdern. Allein gentige sie als Therapie nieht. Ob nun ein t typernephrom- 
herd im Kopf  bestrahlt werden soll oder nieht, liegt letzten Endes im 
Ermessen des Radiologen. 

Die Prognose der Hypernephrommetastasen im Sehgdel ist quoad 
sanationem sehleeht, wenn es nieht gelingt, auf Anhieb den Herd restlos 
auszurgumen. Dieses Ziel sollte auf jeden Fall angestrebt werden, wei] 
die Metastasen in der l~egel solitgr auftreten, zumal wenn eine Nephrek- 
tomie den Streuherd bereits anssehaltete. OrPlKO~I~ (1931) gab die 
Operafionsmortalitgt der Hypernephromsehgdelmetastasen mit etwa 
200/0 an. 50--600/0 der Fglle starben an gezidiven. Bei 20--300/0 der 
Kranken darf mit einer Dauerheilung gereehnet werden. Allem Ansehein 
naeh bestehen aueh beim Itypernephrom gewisse Korrelationen zwisehen 
Primgrherd und Metastase; denn JENKINS (1959) beobaehtete bei einem 
Kranken mit zahlreiehen Lungenherden, dag sieh 8 Jahre naeh der 
Nephrektomie die pulmonalen Metastasen bis auf einen Knoten zuriiek- 
gebildet hatten. 

Metastasen de8 Schilddri~senadenom8 im Gesichtssch~idel 

Kliniseh verhalten sich die Metastasen eines Sehilddrfisenadenoms 
im Schgdel ghnlich wie die eines Hypernephroms. Dies ist verstgndlieh; 
denn der Modus der Me~astasierung dfirfte ~hnlieh sein. Man bringt die 
Absiedlungen mit Einbrfichen der Gesehwfilste in die Gefgge in Zusam- 
menhang. Bekannt sind die intravasalen Zapfen der }Iypernephrome, 
die bis in das tIerz vorwaehsen kSnnen. Aueh bei den Adenomen der 
Thyreoidea stellte man Gefggeinbrfiehe lest. 

Die Meinungen fiber die Dignit~t der metastasierenden Sehild- 
drfisenadenome gehen ansmnander. Man vermutet,  dag es sieh bm ihnen 
um ein Carcinom handle. Andere Forscher betraehten den Prozeg als 
eine Erkrankung sui generis. Die Anhgnger der Careinomtheorie meinen, 
dab man bm eingehender Durchmnsterung des ganzen Sehilddrfisen- 
gewebes schlieglieh doeh noch den streuenden Krebsherd ausfindig 
machen k6nnte. 

Wir verf/igen fiber 4 eigene Fglle, wo im Kopf  eine Adenom- 
metastase saG. Das Gesehwulstgewebe hatte jeweils das Stirnbein, den 
Unterkiefer, den Oberkiefer und das Sehlgfenbein zerstSrt. 

Bei der Patientin mit der Absiedlung in der Maxilla bestanden 
anfangs nnr im Bereieh der Kieferh6hle Vergnderungen. Unter dem 
Verdaeht auf ein Malignom war operiert worden; der Sinus maxillaris 
zeigte Versehattungen und Knoehendestruktionen. Spgter stellten sieh 
immer wieder Rezidive ein. Das Gesehwulstgewebe drang in den Alveo- 
larfortsatz ein, erfagte die ganze obere Etage und wueherte sehliel31ieh 
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nach {Jbergreifen auf die Fossa infratemporalis und den Epipharynx 
aueh im Schgdelinnern rings um die Orbita. 
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Das Ausmag der Destruktionen, welehe sieh nieht nur auf die 
Sehgdelbasis erstreokten, ist der Abb. 41 b zu enLnehmen (siehe Abb. 41 a 
nnd b). 



266 K. UNG~REC~T: 

Ekla tant  war bei allen Patienten die Diskrepanz zwischen dem 
Volumen der Geschwulst und dem ertri~glichen Allgemeinzustand. 

Die Diagnose fnl~t allein auf  der histologischen Untersuchung. Man 
wird nur dann an eine Adenommetastase denken, wenn es zu einer 
generalisierten Aussaat kam und bei einem anderen Herd das typische 
Schilddrfisengewebe nachgewiesen wurde. 

Man erkennt Follikel mit  regelm~Big gebauten Epithelien und einem 
mit  Eosin sich anf~rbenden Inhalt .  Kennzeichen der Maligniti~t fehlen 
bei dem typischen metastasierenden Schilddriisenadenom. 

RSntgenbefunde usw. verhelfen nicht zur Diagnose. Die Destruk- 
tionen im Oberkiefer sind uncharakteristisch. An der Stirn hat te  das 
Adenom auger einem ziemlich scharf begrenzten, in sich gesprenkelten 
Defekt eine Spiculabildung ausgelSst. 

Die Angiographie ist aufschluGreich, weft das Tumorgewebe gut 
dnrchblutet  zu sein pfiegt. AuGer der Verdr~ngung grSl~erer Gefi~Ge 
sehen wit eine dezente Anf~rbung des Geschwulstparenchyms. Dieser 
Befund erlang~ bei intrakranieller Ausbreitung eine besondere Be- 
deutung. 

I m  fibrigen hat  sich die Untersuchung auf die Schilddrfise und auf 
den iibrigen Organismus zu erstrecken. 

Die Therapie kann nur in einer Ausri~umung der Metastase bestehen. 
Es gilt fiir diese Geschwulstart dasselbe, was im vorausgegangenen Ab- 
schnitt  besprochen wurde. 

Auf lunge Sicht mug die Prognose als schlecht bezeichnet werden. 
Der Verlauf ist zwar chronisch. Der Tod beruht in der l~egel auf  einem in 
das Gehirn einwachsendes Lokalrezidiv oder auf  einer generalisierten 
Metastasierung, wobei die Lunge und das Skeletsystem in erster Linie 
betroffen sind. 

Metastasen yon Hodengeschwi~lsten 

GAI~t~ETT (1959) berichtete yon der Absiedlnng einer ttodengeschwulst 
in die ~Tase. Bei einem 2. Fall sag die Metastase in der KieferhShle. Einen 
weiteren Beitrag zu diesem Thema lieferte MINNIGERODE (1962). Nach 
Exst irpat ion eines Seminoms entwickelte sich in der KieferhShle des 
Betroffenen ein destruktiver ProzeG, der auch eine Wangenschwel]ung 
und Veri~nderungen des Orbitainhaltes verursachte. 

Histologisch bestand das Gewebe aus gro•en rnnden Zellen mit  ent- 
sprechenden Kernen. Die Polymorphie best~tigte auch von seiten des 
Gewebes die BSsartigkeit des Prozesses. Es sei noeh erw~hnt, dub die 
Seminome im Gegensatz zu anderen Hodengew~chsen auch zu einer 
]ymphogenen Aussaat neigen. 
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Die Diagnose kann nur dureh eine histologisehe Untersuehung des 
Gesehwulstgewebes gesiehert werden. Die Anamnese diirfte allerdings 
einen Fingerzeig geben, wenn eine Hodenoperation vorausging und naeh 
einem Interval l  irgendwo eine Ver/tndernng sieh bemerkbar  maeht,  wird 
natiirlieh ein Kausalzusammenhang naheliegend sein. Eine wiehtige 
Erg/tnzungsuntersuehung ist die Reaktion naeh Asehheim-Zondek; ihr 
positives Resultat  beruht anf der Aussehfittnng yon Gonadotropin. 

Differentialdiagnose : Careinom. 
Therapie : Bestrahlung. 

Metastasen eines Mammacarcinoms 

NAhuM u. Mitarb. (1963) sammelten aus dem Sehrift tum 44 F~lle, 
bei denen sieh metastatisehe Gesehwiilste in den Nebenh6hlen fanden. 
8 dieser Patientinnen hat ten als Pr im£rtumor  ein Mammacareinom. 
Betroffen waren auch die Stirn und das Keflbein. 

Die genannten Autoren erl£utern n~her die Befunde eines eigenen 
Falles, wo das Careinom den Oberkiefer befallen und erhebliehe Zer- 
st6rungen angeriehtet hatte.  Auf den Ernst  der Erkrankung liegen ein 
Ery them und 0dem der Gesiehtshaut, Hyperaesthesien und das R6ntgen- 
bild mit  den Destruktionen sehlieBen. Bei der Operation erkannten die 
Autoren ein auf  den ersten B]iek harmlos aussehendes polyp6ses Gewebe. 
Bei der mikroskopisehen Kontrolle entpuppte  sich der Herd als wenig 
differenzierter epithelialer Tumor. Dieses Carcinom breitete sieh stellen- 
weise aueh submukSs aus. 

Weitere einsehl£gige F~lle gaben BLAKE U. Mitarb. (1960) und 
HUSSA~EK (1954) bekannt.  

Metastasen eines Magen- ocler Lungentumors 

Ins t rukt iv  bezfiglich der richtigen Diagnose eines metastatischen 
Prozesses im Gesichtssch~del ist ein Fall von HoM.~nlCtI (1954). Ein 
Mann zeigte nach einer Hodengesehwulstexstirpation einen deformieren- 
den und destruktiven Prozeg im linken Mittelgesieht. Das bei verschie- 
denen Anl/~ssen gewonnene Gewebe, darunter  aus einer Oberschenkel- 
metastase,  hat te  die Feinstruktur  eines Sarkoms. Es bestand bis zum 
Tode der Verdacht auf eine Hodengeschwnlstmetastase, bis sich bei der 
Sektion herausstellte, dab der Mann ein Lymphosarkom des Magens 
hatte.  

GAnneTT u. Mitarb. (t960) behandelten 2 Kranke mit  Absiedlungen 
eines Bronchialcarcinoms in den Gesichtsschgdel. 

Ex t rem selten sind, um damit  zu sehliegen Metastasierungen eines 
Pankreascarcinoms (I-IoM~ERICtI, 1954), Leiomyosarkoms des Uterus 
(FRIED~A~ U. Mitarb., 1964), eines Sympathiconeuroblastoms oder an- 
derer Gewgchse in den Schgdel. 
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VII .  Die Metastasierung der Tumoren  des Gesichtsschiidels 

IJber die Haufigkeit der Metastasierung der Gesichtsschadeltumoren 
liegen verschiedene Untersuchungsresultate vor. ZANGE U. Mitarb. 
(1963) stellten bei 320 Malignomen der inneren Nase und der Neben- 
h6hlen anlaglieh der Erstuntersuchung bei 57 Fallen = 17,8°/o der 
Gesamtzahl regionare und 14 = 4,4O/o entfernte Metastasen fest. Von 
ersteren wurden 50 behandelt  und 11 = 22O/o ffir l£nger als 5 Jahre  
symptomfrei.  

Anders liegen die Verhaltnisse bei einer Beteiligung der Orbita und 
des ZNS : Von 258 Kranken hat ten 125 Metastasen ~ 48,4o/0 . Durch eine 
Behandlung verloren 27 = 26,2O/o fiir langer als 5 Jahre  ihre Symptome. 

Bei primarer Mitbeteiligung der Fliigelgaumengrube hat ten yon 
199 Kranken 59 = 29,60/0 Absiedlungen. Von 55 Behandelten wiesen 11 = 
20,00/0 5 Jahre  sparer keine Erseheinungen auf. 

Wie man diesen Zahlen entnehmen kann, spielt die Metastasierung bei 
den Malignomen des Gesichtssehadels eine beaehtliehe Rolle. 

Als Faustregel lagt sieh bez/iglieh der Tumoren im Mund- und 
Raehengebiet aufstellen: Je  tiefer in der Region die Gewaehse sitzen, 
am so hanfiger die Metastasierung. Uns will seheinen, dab dies aueh anf 
die Oberflaehe, d .h .  die Gesiehtsweiehteile bezogen werden kann, 
namentlieh auf die Parotisloge: Je  naher dem Integument ,  um so mehr 
muB mit  Absiedlungen in der unmittelbaren Naehbarsehaft,  in den regio- 
naren Lymphknoten  und in entfernten Organen gereehnet werden. 

Aufdie Symptomatologie und dieTherapie gingenW. B ~ c ~ g  ( 1963) und 
WUST~OW (1965) naher ein. Wit  verweisen auf die Werke dieser Autoren. 

AbsehlieBend maehen wit nut  noeh auf die Belastung der Pat ienten 
dureh einen kombinierten Kopf-Halseingriff aufmerksam, zumal, wenn 
aueh noeh plastisehe Magnahmen erforderlieh sind. Man sollte sieh immer 
iiberlegen, ob es nieht zweekmagiger ware, bei sehr ausgedehnten Pro- 
zessen zweizeitig zu operieren. 
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