Therapie eines melanozystischen
neuroektodermalen Oberkiefertumors

Interdisziplinaritit in der Zahnarztpraxis angekommen

ahnheilkunde wird interdisziplindr,
so lautete die Uberschrift einer
Pressemitteilung der GZFA (Gesell-
schaft fiir Zahngesundheit, Funktion
und Asthetik) aus dem Jahr 2009. Zahn-
heilkunde ist interdisziplindr — das war auch
schon damals so, wenngleich die verschie-
denen Bereiche der Zahnmedizin natiirlich
unterschiedlich stark betroffen sind.

Entwicklungen rund um die Mund-Kiefer-
Gesichtschirurgie (MKG) und die Behandlung
von Tumoren aus dem Kopf-Hals-Bereich
bestatigen in diesem Bereich die Bedeutung,
die der Interdisziplinaritét verschiedener
Fachdisziplinen zufllt. Allen Bestrebungen
ist gemeinsam, dass die Tumortherapie im

Bevor aber die Spezialisten beziehungs-
weise Zentren eingreifen, spielt der nie-
dergelassene Zahnarzt eine, vielleicht die,
entscheidende Rolle. Nicht umsonst heiBit
es in der S3-Leitlinie vom Dezember 2012:
LFur die Erkennung des Mundhdhlenkar-
zinoms, die Therapiebegleitung und die
kaufunktionelle Rehabilitation kommt der
zahnérztlichen Praxis eine entscheidende
Bedeutung zu.*14

Deshalb ist in den Empfehlungen dieser
Leitlinie zur Diagnostik formuliert, dass alle
Patienten mit einer mehr als zwei Wochen
bestehenden unklaren Schieimhautver-
anderung unverziiglich zur Abklarung zu
einem Spezialisten (iberwiesen werden sol-

Abb. 1 und 2: Klinische Situation vor Probeexcision

Kopf-Hals-Bereich optimiert und sowohl
die Uberlebenschancen als auch die Le-
bensqualitit der Patienten langfristig ver-
bessert werden sollen. Beispiele dafiir gibt
es in Deutschland viele, etwa das 2011 in
Heidelberg gegriindete Zentrum fiir Tumo-
ren im Kopf-Hals-Bereich am Universitats-
Klinikum und Nationalen Zentrum fiir Tu-
morerkrankungen (NCT) oder die erfolgrei-
che Zertifizierung des bereits 2008 in
Tiibingen gegriindeten Zentrums fiir Kopf-
Hals-Tumoren (ZKHT), das als solches als
erstes Zentrum in Deutschland zertifiziert
wurde.
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len.'4 Das befrifft alle Patienten, Kinder ein-
geschlossen, auch wenn diese spontan
sicherlich nicht zum Gros der Patientenzahl
mit Neuerkrankungen in der Mundhohle
gezéhlt werden, die jdhrlich in Deutschland
registriert werden.

Wie hinldnglich bekannt ist, sehen in der
Regel die Kinderarzte aufgrund der Vor-
sorgeuntersuchungen die Kinder von der
Geburt bis zur U8 regelméasig, wéhrend der
regelméBige Besuch in der Zahnarztpraxis
fiir die meisten Kleinkinder nicht unbedingt
eine Selbstverstandlichkeit ist. Zahnérzte

sollten deshalb nicht nur ihre eigenen Pa-
tienten, die Eltern werden, sondern vor dem
Hintergrund der immer stérker werdenden
Kooperationsmoglichkeiten auch die Kin-
derérzte ihres Praxisortes fiir zahnmedizi-
nische Themen sensibilisieren. Das Modell
der Berliner Geburtskliniken hat leider noch
nicht deutschlandweit Schule gemacht,
obwohl es aus Autorensicht eine hervorra-
gende Mdglichkeit der Sensibilisierung aller
Beteiligten fiir die Bedeutung (friih-)kind-
licher Prophylaxe und die Erkennung von
Mund-Schleimhauterkrankungen bietet.

Hier wird dem traditionsreichen gelben kin-
derérztlichen Untersuchungsheft ein soge-
nannter Kinderzahnpass beigefiigt, der

gemeinsam von der Zahnérztekammer Ber-
lin und der Kassenzahnérzilichen Vereinigung
Berlin mit Unterstiitzung der Kassenarztli-
chen Vereinigung herausgegeben wird.
,Damit sollen die Eltern alles in einer Hand
haben: die Ubersicht (iber die anstehen-
den allgemeinérztlichen Untersuchungen
ebenso wie die empfohlenen Kontrolltermine
zur gesunden Entwicklung der Z&hne und
Kiefer ihres neugeborenen Kindes", so die
Herausgeber des Kinderzahnpasses.

Der nachfolgende klinische Fall zeigt eine
zwar seltene Neoplasie bei Kindern, ist aber



zum einen fachlich ein hochst interessan-
ter Fall, zum anderen ein hervorragendes
Beispiel fiir die Bedeutung friiher Diagnose
und Behandlung nebst Beteiligung der ver-
schiedenen Fachdisziplinen inklusive der
des erfahrenen Zahnarztes.

Fallbeispiel

Ein sechs Monate altes Médchen wurde
mit einer unklaren Raumforderung der
Oberkieferfront, die bereits vom Kinderarzt
als dringend abkldrungsbediirftig einge-
stuft wurde, in der MKG-Chirurgie vorgestellt.
Bei kurzer Anamnese imponierte im Rahmen
der Erstvorstellung eine stark aufgetriebe-
ne Oberlippe. Die intraorale Inspektion zeig-
te eine kaum mehr identifizierbare Kauleiste
und ein verstrichenes Vestibulum (Abb.
1 und 2). Die nicht-pigmentierte und nicht-ul-
zerative Schwellung zeigte sich schmerzlos
und palpatorisch als indurierte Verdnderung.

Die Untersuchung mittels Magnetreso-
nanztomographie (MRT) von Kopf/Hals in
Intubationsnarkose und nach intravendser
Gabe von Gadolinium DTPA (Kontrastmittel)
mit Anfertigung von Subtraktionsaufnahmen
zeigte zwei glatt begrenzte, in der T2-
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Abb. 3 bis 5:

Gewichtung intermedidr bis hyperintense
Raumforderungen ohne Signalverlust in der
Fettunterdriickung mit intermediérem Sig-
nalverhalten in der T1 und KM-Aufnahme
—links 2 x 1,1 x 1,6 Zentimeter (cm), rechts
2,2x1,5x2 cm —in der ventralen Maxilla
mit unmittelbaren Beziehung zu den zwei
ventralen Schneidezéhnen (Abb. 3 bis 5).
Aufgrund dieses Befunds wurde in Intuba-
tionsnarkose (ITN) eine intraorale Probe-
exzision genommen. Dazu wurde im Bereich
der Oberkiefer-Front rechts vestibuldr inzi-
diert, der submukds liegende tumordse
Prozess dargestellt und eine Probe zur
pathohistologischen Befundung gewonnen.

Der Befund ergab nach Einsendung des
Gewebes zur Diagnosesicherung an das
Knochentumor-Referenzzentrum in Basel
die Diagnose eines melanozystischen neu-
roektodermalen Tumors des Oberkiefers, auf-
grund seines Auftretens im friihkindlichen
Alter auch als Melanotic Neuroectodermal
Tumor of Infancy beschrieben. Nach Siche-
rung der Diagnose erfolgte deshalb die Tu-
morresektion im anterioren Oberkiefer: Nach
entsprechender Schnittfiihrung im Bereich
des Alveloarfortsatzes von Regio 55 bis 65
wurde ein Mukoperiostiappen gebildet (Abb. 6).

MRT-Befund préoperativ

Unter Erhalt des Nasenbodens wur-
de der Tumor reseziert (Abb. 7 und
8). Dabei ist es fiir die Prognose und
Weiterbehandlung wichtig, dass der
Tumor nicht verletzt wird und die
Abgrenzung zur Nasenhchle beste-
hen bleibt. Das war beides der Fall,
da sich der unter der Schleimhaut
liegende Tumor gut gegentiber dem
gesunden Weichgewebe abgren-
zen und separieren lieB und trotz
der Arrodierung des Alveolarkammes
in regio 54-64 noch Knochen, wenn
auch zum Teil nur papierdiinn, beste-
hen blieb. Beim anschlieBenden
Wundverschluss wurde die Schieim-
haut so in den Defekt eingelegt, dass
ein sogenanntes Grenzlager zum
Nasenboden hin entstand (Abb. 9).

Im Anschluss an die chirurgische
Therapie erfolgte die interdiszi-

plinére Weiterbehandlung. Im vor-
liegenden Fall waren dies aufgrund
der fehlenden vier Schneidezéhne und des
rechten Eckzahns im Oberkiefer (deren
Zahnkeime waren bei der Tumorresektion
mit entfernt worden) die dsthetische und
kaufunktionelle Rehabilitation sowie die in
Dreimonatsabstédnden engmaschige onko-
logische Kontrolle. Dazu wurde der Patientin
im Alter von zweieinviertel Jahren eine
Oberkieferprothese angepasst, nachdem
zuvor die OP-Narbe im OK als reizlos ein-
gestuft wurde. Das problemlose Essen und
Trinken wurde ebenso abgeklart, wie mit
dem Kinderarzt abgestimmt wurde, ob die
Sprachentwicklung regelgerecht verlief.
Diese lag vor, sodass kein Bedarf an logopé-
discher Behandlung bestand. Die rontgeno-
logische Verlaufskontrolle, beginnend mit
einem Kontroll-MRT von Kopf/Thorax 56
Tage postoperativ (Abb. 10 und 11) und
weiteren MRT im Abstand von ein bis zwei
Jahren, zeigte keinen Resttumor und bis
heute keinen Anhalt auf ein Tumorrezidiv.

Auch die onkologisch durchgefiihrten Kon-
trollsonographien der letzten Jahre zeig-
ten keine Auffélligkeiten beziiglich der
Lymphknoten und insbesondere keinen
Hinweis auf ein Tumorrezidiv. Somit liegt
nun mit einem Beobachtungszeitraum von
knapp sechs Jahren eine relativ lange post-
operative Verlaufskontrolle vor. Aktuell
ist die Patientin in kieferorthopédischer

und prothetischer Behandlung (Abb. 12 [>
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[> und 13). AuBerdem wird im interdisziplind-

ren Kolloguium derzeit erwogen, die Trans-
plantation von zwei Oberkieferprdmolaren
nach Hart- und Weichgewebsaugmentation
des Oberkieferfrontzahndefekts zum gege-
benen Zeitpunkt durchzufiihren.

Diskussion

Der melanozystische neuroektodermale
Tumor bei Kindern (Melanotic Neuroecto-
dermal Tumor of Infancy, im Folgenden auch
MNTI genannt) ist ein duBerst seltener, gut-
artiger, aher rasch wachsender Tumor neu-
roektodermalen Ursprungs35.9, der 1918
erstmals von Krompecher beschrieben wur-
de.6 Knapp 93 Prozent der MNTIs treten in
der Kopf-/Halsregion bei Kindern wahrend
des ersten Lebensjahres auf. Die Mehrzahl
ist lokalisiert auf den Oberkiefer, betroffen
sein kdnnen aber auch (in prozentual abstei-
gender Reihe) Schadel, Unterkiefer und Ge-
hirn.4.11.15 Es gibt auch Berichte (iber das
Aufireten des Tumors auBerhalb dieser
Regionen wie bspw. im Bereich der Schulter,
Uterus ecetera.2 Noch seltener tritt der
Tumor auch bei Erwachsenen auf, dann aller-
dings ohne Beteiligung der Mundhdhle.”
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Abb. 6 bis 9: Klinische Situation infraoperativ

Klinisch erscheint der MNTI als eine aus-
gedehnte tumordse Raumforderung, die oft
die Schneidezéhne auseinandertreibt be-
ziehungsweise die dort gelegenen Zahn-
keime verdrangt.7.¢ Im vorliegenden Fall
waren aufgrund der AusmaBe des Tumors
die Keime der permanenten Inzisivi und
des rechten Eckzahns betroffen, sodass
der Patientin heute diese Zéhne fehlen
(Abb. 12 und 13). Der MNTI ist, nomen est
omen, ein pigmentierter Tumor, denn die
Tumorzellen produzieren Melanin. Es kann
allerdings vorkommen, dass — wie bei der
hier vorgestellten Patientin — die Pig-
mentierung aufgrund der iiberdeckenden
Gewebeschichten klinisch nicht sichtbar
wird.8.9,10

Wie Babu Bangi und Avinash Tejasvi2 auf-
grund der ihnen vorliegenden Literatur
zusammenfassten, ist die bildgebende
Diagnostik mittels MRT und Gadolinium,
wie sie auch im vorliegenden Fall durch-
gefiihrt wurde, die optimalste radiologische
Darstellung. Im MRT zeigt sich dann eine
hypodense Raumforderung in einer hete-
rogenen, gut umschriebenen Lésion (in T1-
und T2-Gewichtung).

Die offensichtlichsten klinischen Kennzeichen
des MNTI sind sein schnelles, destruktives
und ausgedehntes Wachstum sowie die
entsprechende Auswirkung auf das umge-
bende Gewebe.” Magliocca et al.9 berich-
teten iiber Tumoren groBeren Ausmafes
mit Gesichtsasymmetrie oder Lippenin-
suffizienz, die Schwierigkeiten in der
Ernédhrung verursachte. Zusammen mit dem
charakteristischen Aufireten im ersten
Lebensjahr deuten diese klinischen Symp-
tome bereits auf die Diagnose hin, die selbst-
verstindlich pathohistologisch abgeklart
werden muss.?

Die Behandlung umfasst nach Auffassung
vieler Autoren die chirurgische Excision der
Lésion von intraoral und die Entfernung der
beteiligten Zahnkeime'3, wie es auch bei
der hier vorgestellten Patientin der Fall war.
Allerdings gibt es, wie Kruse-Losler et al.?
berichteten, auch kontroverse Ansichien
tiber das notwendige Ausmal der chirur-
gischen Therapie, insbesondere hinsichtlich
des Lymphknoten-Managements. Der MNTI
ist ein gutartiger Tumor, allerdings wird die
Rezidivrate mit durchschnittlich 15 Prozent,
die Rate der bosartigen Entartung mit rund



6,5 Prozent angegeben18,15; andere Quellen
sprechen gar von mehr als der dreifachen
Rezidivrate als oben angegeben.12

Als Grund fiir Rezidive werden die unvoll-
sténdige Tumorentfernung und die Zell-
streuung durch Tumorverletzung wahrend
der OP angegeben.8.11 Deshalb und natiir-
lich ebenso aufgrund des so jungen Alters
der Patienten ist eine sorgfltige und lang-
fristige Verlaufskontrolle unablassig®, wie
sie auch bei der hier vorgestellten Patientin
mit den oben genannten Kontrollen eng-
maschig durchgefiihrt wurde. Zusétzlich
wird die nachfolgende Rehabilitation durch
den Verlust der Zahnkeime der bleibenden
Zdhne erschwert.® Der Ersatz der fehlen-
den Zahne durch Implantate ist, wie hin-
langlich bekannt, in diesem Alter nicht mag-
lich, sodass wie bei der hier vorgestellten
Patientin zun&chst prothetisch und kiefer-
orthopédisch behandelt wird.

Das initiale Ziel der KFO war die Einglie-
derung einer Kinderprothese als Platzhalter,
AnschlieBend muss zur definitiven Versor-
gung (iber eine Rekonstruktion mit autolo-
gem Gewebe nachgedacht werden, gege-
benenfalls muss nach primarer Weichteil-
augmentation eine

Abb. 10 und 11:

MRT-Befund postoperativ

Hartgewebsaugmentation und je nach Er-
gebnis sogar (iber eine anschlieBende Dis-
traktion nachgedacht werden, sodass aus-
reichend Gewebe fiir eine Transplantation
von eigenen Zahnen in die Front mdglich ist.

Die friihzeitige Diagnose wie Behandlung
senken das Risiko von Komplikationen und
Metastasenbildung.5 Allerdings kénnen,
wie es Magliocca K et al.9 treffend formu-
lierten, die bei so jungen Patienten erforder-
liche ITN fir die bildgebende Diagnostik
und die Probebiopsie die Zeitspanne bis
zur endgiittigen Diagnose verzdgern, sodass
hier auf eine enge Zusammenarbeit mit
den Anésthesisten geachtet werden soll-
te. In der Regel stellt dies heute in groBen
Zentren kein Problem dar. Leichte zeitliche
VerzGgerungen kénnen im Bestreben, eine
eindeutige pathohistologische Diagnose zu
finden, bei der Aufarbeitung auftreten. In
jedem Fall ist bei einer solchen Tumorentitét
die Einbeziehung des Knochentumor-Re-
ferenzzentrums in Basel indiziert, um nach
Kiarung der definitiven Diagnose die rich-
tige Therapie zu initiieren.

Fazit

—  Der hier am Patientenfall vor-
_ gestellte melanozystische
neuroektodermale Tumor
bei Kindern ist ein seltener,
benigner Tumor. Dennoch
sind aufgrund seiner Re-
zidivraten und der malig-
nen Entartungsmaglich-
keiten eine duBerst sorg-
féltige und engmaschi-
ge Verlaufskontrolle un-
ablassig. Die friihzeitige
Diagnose wie Behandlung
senken das Risiko von Kom-
plikationen und Metasta-
senbildung.

In dem dargestellten Fall
kann deshalb inzwischen
auf einen knapp sechs-
jahrigen postoperativen
Verlaufskontrollzeitraum
mit blanden Befunden
zuriickgeblickt werden.
Der Fall prasentiert auch
die notwendige Interdiszipli-
naritat im Management der Behandlung
und Verlaufskontrolle,

Abb. 12 und 13: Aktueller Réntgenberfund
der heute sechsjahrigen Patientin

Fotos: Dr. Dr. Martini, Universitatsklinik Bonn,
Klinik fiir Mund-, Kiefer- . Plastische Gesichtschirurgie

Dem niedergelassenen Zahnarzt kommt
mdglicherweise eine entscheidende Rolle
fiir den Zeitpunkt der Diagnose sowie fiir
die Weiterbehandlung nach der chirurgi-
schen Therapie in Zusammenarbeit mit den
anderen Fachdisziplinen zu — ein Beispiel
dafiir, dass die Interdisziplinaritét auch in der
Praxis angekommen ist und den Praxisalltag
zusétzlich interessant gestaltet.
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