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Gutartige Tumoren
des Gesichtsschddels

Differenzialdiagnose und Management

Der Gesichtsschadel kann Ursprung fiir eine Vielzahl von Tumoren sein, die oft kaum Be-

schwerden verursachen. Deshalb ist die Differenzialdiagnose auch fir erfahrene Kliniker und

Pathologen nicht immer einfach. Bei vielen gutartigen Lasionen kann eine Exzisionsbiopsie

schon die definitive Behandlung sein. Nur wenige gutartige Tumoren erfordern grossere

chirurgische Massnahmen.
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Das zunehmende Wissen der Bevélkerung um bésar-
tige Erkrankungen im Gesichtsbereich fihrt zu Ver-
unsicherungen, sobald eine schmerzlose Schwellung
oder ein radiologischer Zufallsbefund entdeckt wird.

Lisionen und ihre Haufigkeit

Bei den gutartigen Tumoren des Gesichtsschadels
handelt es sich oft um radiologische Zufallsbefunde.
Gutartige und zahntragende (odontogene) Tumoren
des Gesichtsschadels machen nur 1% aller oralen
Biopsien aus (1). Die mit Abstand am haufigsten dia-
gnostizierte Raumforderung im Kiefer-Gesichts-Be-
reich ist die periapikale Parodontitis. Oft als Granu-
lome bezeichnet, handelt es sich um eine auf den
Knochen weitergeleitete Entziindung, ausgehend
von devitalen Zdhnen, welche in eine radikulére Zyste
Ubergehen kann. Ein gutartiger Knochentumor kann
sich auf konventionellen Réntgenbildern sehr &hnlich
darstellen. Zu den gutartigen Tumoren des Gesichts-
schadels gehodren benigne mesenchymale Tumoren
sowie 30 weitere Tumoren, welche sich direkt oder in-
direkt aus der Zahnentwicklung ableiten lassen.
Diese Tumoren werden odontogene Tumoren ge-
nannt und sind in 95 bis 99% der Falle gutartig (2).
Dazu kommt noch die Gruppe der sogenannten tu-
morvortduschenden L&sionen wie zum Beispiel die
fibrése Dysplasie. Gutartige Tumoren des Gesichts-
schadels missen gegen maligne Weichteiltumoren
mit Knochendesktruktion und primér intraossar lie-
gende maligne Lasionen abgegrenzt werden.

Unteres Gesichtsdrittel

Sofern es sich um eine klar abgrenzbare Osteolyse
handelt, welche mit Einzelzahnrontgen génzlich zur
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Darstellung kommt und klar mit der Wurzel in Rela-
tion steht, liegt der Verdacht auf eine apikale Par-
odontitis oder eine radikulére Zyste nahe. Alle ande-
ren Lasionen sowie die Osteolysen, welche durch die
zahnérztliche Behandlung (in der Regel Wurzelbe-
handlung) nicht behandelt werden kénnen, erfordern
eine Tomografie des Kiefers.

Tumoren des zahntragenden Kiefers kénnen, so-
lange sie intraossar (zentral) lokalisiert sind, zu Devi-
talisierung, Verlagerung oder erhohter Beweglichkeit
der Z&hne fihren. Schmerzen sowie eine Sensibi-
litdtsstérung im Bereich der Unterlippe bei Kontakt
des Tumors mit dem N. alveolaris inferior (Vincent-
Symptom) sind meist Zeichen einer grésseren Raum-
forderung. Eine knochenharte Auftreibung kann
palpiert werden, ebenso wie eine elastische Schleim-
hautschwellung bei submukdsem Durchbruch (Abbil-
dung 1). Ulzerationen, Nekrosen oder Blutungen der
Schleimhaut sind keine typischen Symptome gutarti-
ger Tumoren und missen schnellstmoglich im Hin-
blick auf ein Malignom abgeklart werden. Bei Kin-
dern im Wechselgebiss kann das Ausbleiben des
Zahndurchbruchs den Verdacht auf einen odonto-
genen Tumor begrinden. Bei den seltenen Tumoren
des Kiefergelenks kann eine harte préaurikulére
Schwellung und eine eingeschrénkte Mundéffnung
erstes Symptom sein. Die relativ haufigen Kieferge-
lenksschmerzen sind fast nie das Symptom eines gut-
artigen Tumors.

Mittelgesicht und Schadelbasis

Auch gutartige Knochentumoren des mittleren und
oberen Gesichtsdrittels sind nicht selten ein radiolo-
gischer Zufallsbefund ohne klinische Symptome. Bei



Raumforderungen im Bereich der Na-
senhaupt- und -nebenhdhlen kénnen
Nasenobstruktion, Epistaxis, Rhinorrho,
palatinale Vorwdlbungen,
und Schwellung der Nase oder Wangen
auftreten. Neuralgiforme Beschwerden
oder Hyposensibilitdit des ersten und

Schmerzen

zweiten Trigeminusastes kdnnen bei Tu-
moren des lateralen Mittelgesichts vor-
kommen (Pietrantoni-Syndrom). Im Be-
reich der Schédelbasis werden weitere
Hirnnervenausfalle (I, 1ll, IV, V. VI) sowie
Kopf- und Gesichtsschmerzen beschrie-
ben. Tumoren mit Befall der knéchernen
Orbita oder Verdrdangung des Bulbus
fihren zu periorbitaler Schwellung,
Exophtalmus, Dystopie des Bulbus, Di-
plopie und Anisokorie. An der lateralen
Schéadelbasis kommen Schall- oder Lei-
tungsschwerhorigkeit, Schwindel und re-
troaurikulérer Schmerz dazu.

Radiologische Befunde

Mehrere typische Rontgenbefunde wur-
den beschrieben, um der Vielzahl von Tu-
moren ein radiologisches Profil zu geben.
Beispielsweise zeigt der typische Ront-
genbefund eines Ameloblastoms eine
multilokulére Osteolyse («Seifenblasen-
struktur») mit mehr oder weniger scharfen
Grenzen, gelegentlich auch einer Resorp-
tion von Zahnwurzeln oder den Einschluss
eines retinierten Zahns. Keines dieser Zei-
chen gilt allerdings als beweisend. Wur-
zelspitzenresorptionen gelten zwar als
Warnzeichen fur einen aggressiven intra-
osséren Tumor, jedoch scheint dieser Be-
fund auch Ausdruck einer lang bestehen-
den Lasion zu sein, wie es gutartige
Tumoren und auch Zysten haufig sind (3).
Bei Tumoren des zahntragenden Appa-
rats ist die Lagebeziehung zu den Zah-
nen von Bedeutung. Der Befund eines
retinierten Zahns, meistens eines Unter-
kiefermolaren, wie er beim Amelo-
blastom angetroffen werden kann, findet
sich ebenfalls bei anderen Tumoren, zum
Beispiel dem kalzifizierenden, epithelia-
len, odontogenen Tumor (Abbildung 2).
Diese retinierten Zahne sind nicht mit
Uberzdhligen Z&hnen oder zahn&hnli-
chen Gebilden zu verwechseln, welche
vom Tumor selbst gebildet werden kdn-
nen, wie typischerweise beim Verbund-
odontom. Weniger geordnete Ablage-
rungen von Schmelz, Dentin oder ihren
Vorstufen finden sich in manchen Lasio-

nen, was in der Regel mit dem Suffix
gekennzeichnet wird (z.B.
beim Odontoameloblastom oder dem

«odonto»

ameloblastischen Fibroodontom).

Wie erwartet ist das Osteom knochen-
dicht und Uberwiegend homogen,
wéhrend sich das ossifizierende Fibrom
und die fibrése Dysplasie mit unterschied-
lich ausgedehnten Verdichtungszonen
prasentieren. Rontgendichte Verschattun-
gen erlauben keine Rickschlisse auf die
Dignitét und kommen ebenfalls sehr va-
riabel beim Osteosarkom vor.

Odontogene Tumoren

Paul Broca legte 1869 die erste Klassifi-
kation odontogener Tumore vor, welche
die Entwicklungsstufen des wachsenden
Zahns bericksichtigte. Die
Einteilung der odontogenen Tumoren
stammt von der WHO und unterteilt die
gutartigen odonotgenen Tumoren in drei

aktuelle

Gruppen: Tumoren, die aus odontoge-
nem Epithel entstehen, solche die aus
odontogenem Ektomesenchym entste-
hen und in eine Gruppe von «gemisch-
ten» Tumoren. In Anbetracht des kompli-
zierten doppelten Induktionsprozesses,
welcher zur Entwicklung des Zahns fihrt,
ist es nicht verwunderlich, dass sich an
dieser Stelle des Kérpers eine Vielzahl von
Tumoren zum Teil mit Hartsubstanzabla-
gerungen bilden kénnen (4, 5). Die Zahlen
zur Prévalenz dieser Tumoren ergeben in
verschiedenen Studien kein eindeutiges
Bild. Der keratozystische odontogene Tu-
mor (friher: Keratozyste), das multizysti-
sche Ameloblastom, die Odontome und
das odontogene Myxom stehen deutlich
im Vordergrund (6). Wenngleich die meis-
ten odontogenen Tumoren gutartig sind,
mussen an dieser Stelle zwei Tatsachen
hervorgehoben werden. Die WHO unter-
scheidet ebenfalls die malignen odonto-
genen Tumoren, wie zum Beispiel Karzi-
nome, die auf dem Boden einer
odontogenen Zyste entstanden sind,
oder das maligne Ameloblastom. Auf der
anderen Seite gilt das «<normale» Amelo-
blastom als sogenannter Borderline-Tu-
mor. Friher auch als «semimaligne» be-
zeichnet, besteht ein lokal infiltrierendes
und destruierendes Wachstum, allerdings
ohne Fernmetastasen. Je primitiver das
dentale Ursprungsgewebe ist, von wel-
chem die Lasion abstammt, desto aggres-
siver verhalt sich der Tumor.
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Abbildung 1: Submuké&ser Durchbruch
mit elastischer Schleimhautschwellung bei
einem Unterkieferameloblastom.

Abbildung 2: OPT-Aufnahme eines kalzifi-
zierenden, epithelialen, odontogenen Tu-
mors am linken Kieferwinkel. Ein seltener
odontogener Tumor mit charakteristischen
Verkalkungen der vom Tumor gebildeten
amyloidartigen Substanz und retiniertem
Zahn innerhalb der Osteolyse.

Knochenlasionen

Wahrend odontogene Tumoren nur im
zahntragenden Teil des Gesichtsscha-
dels vorkommen, kénnen die ubrigen
Knochenlésionen in unterschiedlicher
Verteilung am ganzen Viszerokranium
auftreten. Die WHO unterscheidet weiter
eine Gruppe von Knochenverdnderun-
gen, welche neben osteogenen Tumo-
ren, wie das ossifizierende Fibrom, auch
nicht neoplastische Lasionen, beispiels-
weise die fibrése Dysplasie, beinhaltet.
In dieser Gruppe findet sich auch die
zentrale riesenzellhaltige Lésion (friher:
Granulom), welche vom echten Riesen-
zelltumor abgegrenzt wird. Wahrend der
echte Riesenzelltumor den Extremitaten-
bereich betrifft, ist er im Kiefer selten. Die
zentrale riesenzellhaltige Lasion des Ge-
sichtsschéadels zeigt meist kein aggressi-
ves Wachstum und metastasiert nicht.
Faserknochen und zellreicher Zement
sind histologisch schwer voneinander zu
unterscheiden. Deshalb werden in der
neuen WHO-Klassifikation zement- und
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knochenbildende Lasionen unter der Be-
zeichnung ossifizierendes Fibrom zusam-
mengefasst (7). Sie flhren typischerweise
zu einer meist schmerzlosen Schwellung
bis hin zur Gesichtsasymmetrie, haben
eine kontinuierliche Wachstumstendenz
und neigen zu Rezidiven. Lange Zeit
wurden das ossifizierende Fibrom und
die fibrése Dysplasie des Gesichtsscha-
dels fur ein und dieselbe Lasion gehal-
ten. Bei der fibrésen Dysplasie handelt
sich aber um eine tumorvortduschende
Fehlbildung des Mesenchyms, welcher
eine Genmutation zugrunde liegt. Sie
tritt im Gesichtsbereich vorwiegend
monostisch auf und kann samtliche
Knochen des Viszero- und Neurokrani-
ums befallen. Dies kann zu deutlichen
Gesichtsasymmetrien und zum Befall von
Hirnnerven flhren.

Nicht odontogene mesenchymale
Tumoren

Osteome sind benigne, hamartomartige
Tumoren aus reifem Knochen. Sie entste-
hen meistens auf der Deckplatte von
Membran- oder Bindegewebeknochen
und werden an den Innenflachen der Na-
sennebenhohlen sowie auch periostal
oder endostal an Ober- und Unterkiefer
entdeckt.
am Unterkiefer ist der Condylus oder der

Typische Prédilektionsstelle

Processus coronoideus (Abbildung 3).

Osteome treten in allen Altersgruppen
auf und werden von den sehr haufigen
Tori mandiublares und palatini sowie den
bukkalen Exostosen abgegrenzt. Chon-
drome sind am Gesichtsschadel hinge-
gen eine Seltenheit. Das Osteochon-
drom gehort zu den héufigsten Lésionen
der langen und flachen Knochen. Da der
Unterkiefer als einziger Knochen sein
Langenwachstum aus einer enchondra-
len Ossifikation herleitet, befallt das
Osteochondrom am  Gesichtsschadel
fast ausschliesslich das Kieferképfchen.
Von den Osteoidosteomen und Osteo-
blastomen werden eigentlich nur letztere
im Gesichtsschadel angetroffen, bevor-
zugt am Unterkiefer. Die sonst typischen
Symptome wie nachtlicher Schmerz und
Linderung durch Salicylate fehlen oft.

liche Untersuchung erfolgen. Die erhal-
tene Vitalitdt von Zdhnen, welche an eine
Osteolyse angrenzen, sollte aufmerksam
machen. In diesem Fall soll mit einer wei-
teren Diagnostik nicht zugewartet werden.
Da die Klinik bei gutartigen Tumoren des
Gesichtsschédels unspezifisch ist, gehort
eine Bildgebung zum ersten diagnosti-
schen Schritt. Bei der Auswahl des Rént-
genverfahrens bieten sich neben der
Feinschicht-CT mit oder ohne Kontrast-
und der
MRI-Untersuchung folgende effiziente

mittel kostenaufwendigen
apparative Méglichkeiten an: Die kon-
ventionelle Tomografie in Form einer
Orthopantomografie (OPT) bietet im Be-
reich des Gesichtsschadels immer noch
Bilder mit hohem Informationsgehalt
und sollte bei allen Lasionen im zahntra-
genden Bereich, vor allem im Unterkiefer,
zum Einsatz kommen. Im Mittelgesicht,
wo in allen konventionellen Rontgenauf-
nahmen mit Uberlagerungseffekten zu
rechnen ist, kann eine digitale Volumen-
tomografie (DVT) das CT ersetzten. Be-
zlglich der Strahlenexposition liegt die
DVT deutlich unter der einer konventio-
nellen Spiral-CT. Sowohl OPT wie DVT
haben den Nachteil, dass sie ohne Kon-
trastmittel durchgefihrt werden. Trotz-
dem wird die Differenzialdiagnose so
weit eingegrenzt, dass eine Probe- oder
Exzisionsbiopsie durchgefihrt werden
kann, welche in den meisten Fallen un-
verzichtbar ist. Diese Strategie ist im
Bereich des zahntragenden Gesichts-
schadels sinnvoll und umsetzbar, weil
chirurgische Zugange, welche Uber die
Mundhohle angelegt werden, Explora-
tionen des Unterkiefers von Kinn bis zum
aufsteigenden Ast und des Oberkiefers
bis zum Infraorbitalrand sowie der Kiefer-
hohle ermdglichen. Raumforderungen
des oberen Gesichtsdrittels, welche nicht
endonasal oder endoskopisch einsehbar
beziehungsweise biopsierbar sind, erfor-
dern oft zusatzlich ein MRl und/oder eine
Kontrastmittel-CT. Der Ausschluss odon-
togener Differenzialdiagnosen in diesem
Bereich und die aufwendigen chirurgi-
schen Zugénge rechtfertigen diese kos-
tenintensiven Untersuchungen.

Diagnostik
Bei Verdacht auf eine zystische oder ent-
ziindliche Lasion im Bereich des zahn-
tragenden Knochens sollte eine zahnarzt-

Therapie
Mit Kenntnis der Diagnose muss in Ab-
héngigkeit der Prognose und der Lokali-
sation Uber eine chirurgische Therapie
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Abbildung 3: Charakteristisches Bild eines
Osteoms im axialen CT unmittelbar vor
dem linken Kiefergelenk.

Abbildung 4: Fibrése Dysplasie mit mon-
ostitischem Befall im Bereich der linken
Kieferhohle im koronalen CT.

entschieden werden. Bei Osteomen,
welche klinisch und radiologisch wenig
differenzialdiagnostische ~ Schwierigkei-
ten bereiten, soll eine Abtragung nur
dann in Erwdgung gezogen werden,
wenn die Tumoren kosmetisch stérend
sind oder zu funktionellen Einbussen
fuhren. Eine sorgfaltige Kirettage oder
Enukleation reicht bei vielen gutartigen
Tumoren, zum Beispiel den Odontomen,
aus. Andere Tumoren, wie zum Beispiel
das Amelobalstom, erfordern eine Exzi-
sion im Gesunden, da sie lokal aggressiv
wachsen und/oder eine hohe Rezidivrate
haben. Dabei muss der anspruchsvollen
Chirurgie des Gesichtsschadels Rech-
nung getragen werden. Eine zu spar-
same Resektion kann zu Rezidiven
fihren, welche mit einer schlechteren
Prognose und zum Teil mutilierenden
Zweiteingriffen verbunden sein kann. Am
Beispiel der fibrésen Dysplasie (Abbil-
dung 4) wird die Problematik der Be-
handlung am besten sichtbar. Mit Ab-
schluss der Pubertdt wurde in diesen



Féllen kein weiteres Wachstum der L3-
sion beobachtet. Dennoch kénnen diese
Lasionen sémtliche Knochen des Ge-
sichtsschadels inklusive empfindlicher
Strukturen wie Orbita und Schédelbasis
betreffen (8). Es wird ein moglichst kon-
servatives Vorgehen mit «modellieren-
der» Chirurgie des befallenen Knochens
gefordert. Die Chirurgie grosser Lasio-
nen der Schéadelbasis gehort zu den an-
spruchsvollsten Eingriffen Gberhaupt. Es
gibt jedoch auch Félle von Rezidiven
nach chirurgischen Eingriffen mit ver-
starkter Wachstumstendenz. A
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Merksdtze

A Gutartige Tumoren des Gesichtsscha-
dels sind selten und stellen oft einen
Zufallsbefund mit nur wenigen Sympto-
men dar.

A Eine Besonderheit sind die odonto-
genen Tumoren, welche sich von zahn-
bildenden Geweben ableiten:
Wenngleich die meisten gutartig sind,
zeigen einige ein lokal invasives Wachs-
tum. Ausserdem gibt es seltene bdsar-
tige Varianten.

A Ziel der Differenzialdiagnostik ist die
sichere Abgrenzung gegen bosartige
Neoplasien.

A Die Behandlungsstrategien reichen von
der klinischen Uberwachung bis zur
komplexen Schadelbasischirurgie.

Die Therapieplanung setzt die genaue
Kenntnis der Dignitat, Entwicklung und
Lokalisation einer Lasion voraus.

2]



