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len u. Mitarb. 1982), erscheint es erforderlich, das 
therapeutische Vorgehen zu überdenken. Die vorlie¬ 
genden Zahlen erlauben jedem Erfahrenen eine indi¬ 
viduelle Entscheidung. Nach jetzigen Kenntnissen 
sollte jedoch eine Resektion in gesunden Grenzen 
statt einer Exkochleation angestrebt werden. 

Zusammenfassung 

9 Fälle des sehr seltenen ameloblastischen Fibroms werden 
mit klinischen und histopathologischen Daten verglichen, die 
von 91 Fällen aus der Literatur bekanntgeworden sind. Wäh¬ 
rend noch Anfang der 60er Jahre die histopathologische 
Abgrenzung gegen andere Tumoren (z. B. Ameloblastom) 
im Vordergrund stand, sind in jüngeren Jahren auch klini¬ 
sche Nachuntersuchungen bekanntgeworden. Aus diesen so¬ 
wie aus den eigenen Fällen geht hervor, daß eine hohe 
Rezidivrate (bis 43,5%) und eine nicht zu vernachlässigende 
Rate maligner Entartung zum ameloblastischen Fibrosarkom 
(— 14%) die Resektion in gesunden Grenzen statt der bisher 
als Therapie der Wahl angesehenen Exkochleation anzustre¬ 
ben ist. 
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Therapeutisches Konzept beim Desmoosteoblastom und 
Periodontom mit Beschreibung einer neuen Form der Oberkiefer-
Sofortrekonstruktion 

Einleitung 
Eine gezielte Behandlung der zum Formenkreis der 
fibroosteozementalen Läsionen der Schädel- und Ge¬ 
sichtsknochen gehörenden Krankheitsbilder ist viel¬ 
fach dadurch erschwert, daß die histopathologische 
Differentialdiagnostik große Probleme aufwirft. Mit 
der Einführung zweier neuer Tumorentitäten, dem 
Desmoosteoblastom und dem Periodontom (Makek 
1983), wurde nicht nur die Diagnostik fibroosteoze-
mentaler Läsionen insgesamt verbessert, sondern 
auch ein klares kieferchirurgisches Therapiekonzept 
möglich. 

Desmoosteoblastom 
Beim Desmoosteoblastom (Makek 1983) handelt es 
sich um einen aggressiv wachsenden Tumor des Kin¬ 
des- und Jugendlichenalters zwischen 5 und 15 Jahren. 
Hauptlokalisationen sind mit 61,6% die Orbitaregion 
und die Nasennebenhöhlen und in 19,7% der Ober¬ 
kiefer, d. h., die Mittelgesichtsregion ist mit mehr als 
81% am stärksten betroffen. Nur in 7% der Fälle war 
der Tumor im Unterkiefer lokalisiert, während die 
Schädelknochen (Os parietale, Os frontale, Os tem¬ 
porale) mit insgesamt 11,7% beteiligt waren. Beide 
Geschlechter sind in gleichem Umfang betroffen. Von 

großer klinischer Bedeutung ist, daß bei ca. 56% aller 
studierten Fälle ein- bis viermal Rezidive auftraten. 
Die klinischen Symptome bestehen in Auftreibung 
der betroffenen Knochen, soweit das Schädeldach 
oder der Unterkiefer befallen sind; bei der häufigen 
Lokalisation im Orbitabereich ist die Bulbusverdrän¬ 
gung klinisches Hauptsymptom. 
Desmoosteoblastome im Oberkiefer-Alveolarfortsatz 
treiben diesen zwar auf, breiten sich aber bevorzugt in 
die Kieferhöhle aus. Zahnverdrängung und -locke-
rung sind bei entsprechender Lokalisation die Regel; 
Wurzelresorption wurde bislang nicht beobachtet. Al¬ 
le uns bekannten Fälle von Desmoosteoblastomen 
hatten einen Durchmesser von nicht unter 3 cm. 
Die radiologischen Symptome bei Desmoosteoblasto¬ 
men hängen von der Lokalisation und vom Minerali¬ 
sationsgrad des Tumors ab: Im Bereich des Unterkie¬ 
fers und des Schädeldaches scheint er radiologisch 
weniger osteoblastär und stärker osteolytisch, im Na¬ 
sennebenhöhlen- und Orbitabereich dagegen stärker 
radiodens. Im allgemeinen ist die Läsion insgesamt 
gut umschrieben, aber im Randbereich selten scharf 
begrenzt. Fast regelmäßig finden sich zystoide, unre¬ 
gelmäßig geformte Aufhellungsfiguren, die von sep¬ 
tenähnlichen und feintrabekulären Strukturen durch¬ 
zogen werden (Abb. 1). 
Die Therapie besteht im radikalen Vorgehen, da der 
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Abb. 1 Desmoosteoblastom des Oberkiefers, das zur Verlegung des Nasenganges und zur Auftreibung im Wangen- und 
Gaumenbereich geführt hat. Zystoide Aufhellungen mit feintrabekulären Strukturen sind deutlich erkennbar. Der kraniale 
Kieferhöhlenabschnitt war tumorfrei 

Tumor wegen seines lokal aggressiven Wachstums zu 
Rezidiven neigt. Von großer Bedeutung ist, daß der 
den Tumor oft schalenförmig umgebende Knochen 
mitentfernt wird, auch wenn klinisch abschnittsweise 
der Eindruck besteht, man könne den Tumor ausschä¬ 
len. Im Unterkiefer bedeutet dies meist die Resektion 
und Sofortrekonstruktion mit autologem (Obwegeser 
1960, 1966, Sailer 1964) oder homologem Knochen¬ 
material, wie beispielsweise lyophilisierten Kiefertei¬ 
len (Sailer 1980a, b). 
Im Oberkieferbereich ist meist eine Teilresektion er¬ 
forderlich. Da im Unterschied zu Malignomen nur die 
Weichteile entfernt werden müssen, die mit dem Tu¬ 
mor unmittelbar in Kontakt sind, ist eine sofortige 
Oberkieferrekonstruktion möglich. Eine neue Varian¬ 
te für die Rekonstruktion des Oberkiefers soll in 
diesem Zusammenhang beschrieben werden. Nach 
erfolgter Halbseitenresektion des zahntragenden 
Oberkieferanteils findet sich häufig noch eine relativ 
ausgedehnte Restkieferhöhle kranialwärts. Erfolgt 
keine Rekonstruktion, so muß die Kieferhöhlen¬ 
schleimhaut sorgfältig entfernt und die Resektions¬ 
höhle der freien Epithelisierung überlassen oder mit 
Spalthaut abgedeckt werden. Ein Oberkieferdefekt 
stellt aber besonders für einen jungen Patienten eine 
große Belastung dar. Ist jedoch eine Rekonstruktion 
im üblichen Sinne geplant, so muß die Sinusschleim¬ 
haut ebenfalls entfernt und nach nasalem Schleim¬ 
hautverschluß der gesamte Hohlraum wie bei Sekun¬ 
därrekonstruktionen mit Knochentransplantaten (Ob¬ 
wegeser 1973) gefüllt werden, bevor der orale Ver¬ 
schluß erfolgen kann. Bei dieser Art der Oberkiefer¬ 
rekonstruktion sind sehr große Mengen autologen 
Knochens erforderlich. Nachteile dieses Vorgehens 
sind: 

1. die Verwendung kostbaren autologen Knochens in 
großen Mengen mit den entsprechenden Proble¬ 
men am Entnahmeort; 

2. der Verlust dieses Materials im Falle eines Rezi¬ 
divs; 

3. die Zerstörung einer an sich gesunden Restkiefer¬ 
höhle. 

Abb. 2 Oberkiefersofortrekonstruktion mit Erhaltung des 
kranialen Kieferhöhlenbereichs: Ein gestielter Wangenfett¬ 
lappen (F), der mit dem rekonstruierten nasalen Blatt (n) aus 
Septumschleimhaut und Nasenmuschelmukosa vernäht 
wird, begrenzt die Restkieferhöhle (S) nach kaudal; diese ist 
zum Nasengang gefenstert (f). Der Alveolarfortsatz und das 
Gaumendach sind mit lyophilisierten Knorpeltransplantaten 
(K) rekonstruiert, die als Dauerersatz oder als Platzhalter für 
eine spätere Knochenersatzplastik fungieren können 

Zur Vermeidung der kurz geschilderten Problematik 
schlagen wir folgendes Vorgehen vor (Abb. 2): 
1. Belassen der kranial bestehenden Restkieferhöhle 

und möglichst breite Fensterung derselben zur 
Nase; 

2. Mobilisation eines gestielten Wangenfettlappens 
nach Periostinzision im früheren Wangenleistenbe¬ 
reich und vorsichtigem Hervorziehen des Fettge¬ 
webes in einer Größe von ca. 4 x 6 x 1 cm (Abb. 
3a); 
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Abb. 3a u. b Intraoperative Aufnahmen: a) Der Wangenfettlappen (F) ist mobilisiert und in den Oberkieferdefekt hineinge¬ 
zogen; er begrenzt die Restkieferhöhle nach kaudal, b) Der untere Oberkieferanteil wurde mit lyophilisiertem Knorpel (K) 
rekonstruiert 

3. Fixation des gestielten Fettlappens am zuvor gebil¬ 
deten nasalen Blatt aus Muschel- und Septum¬ 
schleimhaut; hierdurch ist die Restkieferhöhle 
nach kaudal durch Fettgewebe begrenzt; 

4. definitive oder provisorische Rekonstruktion des 
Oberkiefers mit lyophilisiertem Knorpel, der am 
Alveolarfortsatz und, falls vorhanden, am Proces¬ 
sus pterygoideus oder seinen kranialen Resten fi¬ 
xiert wird (Abb. 3b); selbstverständlich ist auch die 
Verwendung autologen Knochens möglich, der bei 
diesem Vorgehen nur in kleiner Menge erforder¬ 
lich ist; 

5. Verschluß der oralen Weichteile. 
Bei Desmoosteoblastomen mit Lokalisation im Schä¬ 
deldachbereich sind eine Kraniotomie und die Entfer¬ 
nung des betroffenen Areals indiziert; bei jenen in der 
Orbitaregion kommen die bekannten Zugänge und 
Methoden der kraniofazialen Chirurgie (Tessier u. 
Mitarb. 1967, Jackson u. Hide 1981, Obwegeser 
1985) zum Zuge. 

Periodontom 
Das Periodontom (Makek 1983) ist ein langsam wach¬ 
sender Tumor, der ausschließlich die zahntragenden 
Abschnitte der Kiefer befällt. Frauen sind häufiger 
betroffen als Männer. Der Unterkiefer ist ca. 6mal 
häufiger erkrankt als der Oberkiefer. Im Unterschied 
zum Desmoosteoblastom tritt das Periodontom meist 
im 3.-5. Lebensjahrzehnt auf. 
Die klinische Symptomatik besteht in einer fast immer 
indolenten Auftreibung des Kiefers; auch eine Zu¬ 
fallsentdeckung findet sich in unserem Krankengut. 
Das radiologische Bild (Abb. 4) zeigt im frühen Ent¬ 
wicklungsstadium einen zystoiden, gut abgegrenzten 
Tumor mit scharfem Randsaum, ähnlich einer Zyste 
oder einem zystischen Ameloblastom. Häufig beste¬ 
hen polyzystoide Aufhellungen. Die Wurzeln können 
auseinandergedrängt sein und weisen meist Resorp¬ 
tionen auf. Bei längerem Bestehen kommt es zuneh¬ 
mend zur Mineralisation: Neben punktförmigen Ver¬ 
kalkungen finden sich auch spongiös aufgebaute 

Abb. 4 Typisches, radiologisch als polyzystoide Läsion mit 
scharfer Begrenzung imponierendes Periodontom. Der Tu¬ 
mor wurde ausgeschält und die Defekte mit Bankknorpel¬ 
spongiosa gefüllt 

Klümpchen. In keinem Fall von Periodontomen wur¬ 
de ein Rezidiv gesehen, wenn der Tumor konservativ 
behandelt wurde. Das therapeutische Vorgehen be¬ 
steht daher in der alleinigen Ausschälung, soweit dies 
aus Stabilitätsgründen möglich ist. 

Zusammenfassung 

Symptomatik und Verlauf beim Desmoosteoblastom und 
beim Periodontom sowie therapeutische Konsequenzen wer¬ 
den vorgestellt. Die hohe Rezidivfreudigkeit des Desmo-
osteoblastoms von 56% erfordert ein radikales chirurgisches 
Vorgehen. In diesem Zusammenhang wird eine neue Varian¬ 
te für die Sofortrekonstruktion des Oberkiefers beschrieben. 
Das Therapiekonzept beim Periodontom beschränkt sich 
demgegenüber auf ein konservativ-chirurgisches Vorgehen. 
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Christopher Mohr, Dietrich Schettler, Ulrich Schmidt, Essen 

Intraossäres, desmoplastisches Fibrom im Kieferbereich -
Demonstration einer ungewöhnlichen Verlaufsform 

Einleitung \ 
Das desmoplastischX Fibrom ist ein seltener, benigner 
Knochentumor der auferund seines invasiven Wachs¬ 
tums besonders im Kiererbereich gelegentlich aggres¬ 
sive Verlaufsformen zeigtVjAFFE 1958, Hinds u. Kent 
1969, Cunningham u. Smith 1975, Summers u. Matz 
1976). \ 
Die bisher beschriebenen 121 l?älle von desmoplasti-
schen Fibromen im gesamten Skelett lassen noch viele 
Fragen hinsichtlich der Pathogenese und der mögli¬ 
cherweise prädisponierenden Faktoren offen. Es soll 
daher der Fall eines ausgedehnten de^moplastischen 
Fibroms im Unterkiefer bei gleichzeitig\bestehender 
ossärer Destruktion der Schädelbasis\dargestellt 
werden. \ 

Fallbericht \ 
Ein 48jähriger Patient begab sich wegen DauerkoW-
schmerzen in Behandlung. Bei der klinischen Unter» 
suchung fielen eine Auftreibung des Unterkiefervesti-
bulums links sowie eine seit Jahren bestehende Pro-
trusio bulbi links auf. Röntgenologisch zeigte sich eine 
unscharf begrenzte Radioluzenz von der Unterkiefer¬ 
mitte bis zum Collum mandibulae links. Bei erhalte¬ 
ner Sensibilität des N. mandibularis war der Mandibu¬ 
larkanal links etwa 2 cm nach kranial verlagert (Abb. 
la). Die Kortikalis erschien sehr dünn und in der 
Molarenregion stellenweise aufgelöst (Abb. 1b). Das 
Knochenszintigramm erbrachte Aktivitätsanreiche¬ 
rungen im gesamten linken Unterkiefer und im Be¬ 
reich der mittleren Schädelbasis links. 
Zur Eingrenzung des Prozesses an der Schädelbasis 
wurden computertomographische und NMR-Untersu-
chungen angeschlossen. Besonders in den T2-gewich-
teten NMR-Bildern stellte sich dabei eine Raumforde¬ 
rung im Bereich der Schädelbasis dar, die die Ventral¬ 
verlagerung der linken Orbita mit Protrusio bulbi 
erklärte (Abb. 1c u. d). Bei einer tiefen Probeentnah¬ 
me im linken Unterkiefer fand sich eine von derbem, 
grauweißem Gewebe ausgefüllte Knochenhöhle. Hi¬ 

stologisch wurde die vorläufige Diagnose einer fibrö¬ 
sen Dysplasie gestellt. 6 Wochen später war die Ent¬ 
nahmestelle bereits vollständig mit Tumorgewebe aus¬ 
gefüllt, so daß unter der klinischen Verdachtsdiagnose 
eines Fibrosarkoms der Entschluß zur Unterkieferre¬ 
sektion gefaßt wurde. Das Tumorgewebe reichte von 
Regio 41 bis in den Muskelfortsatz links. Lingual und 
kaudal war die Kortikalis von Tumorgewebe durch¬ 
wachsen. Der Patient ist heute, 9 Monate postopera¬ 
tiv, rezidivfrei. 

Histologie 
Während in der Tumorperipherie feine, neugebildete 
Knochenbälkchen erkennbar waren, zeigte sich zen¬ 
tral ein äußerst festes Gewebe mit reichlich kollage¬ 
nen Fasern. Dazwischen lagen spärliche, fibroblasten¬ 
ähnliche Zellen mit uniformer Kernmorphologie. 
Zellatypien und Mitosen fanden sich nicht (Abb. le). 
Die histologische Diagnose lautete desmoplastisches 
Fibrom. 
Zur Abklärung der Gewebedignität im Schädelbasis-
'bereich wurde eine Probe aus der Keilbeinhöhle ent-
nqmmen, bei der sich kein Tumorgewebe sichern ließ. 

Diskussion 
Bis heute wurden nur 40 desmoplastische Fibrome im 
Kieferbereich beschrieben, von denen 35 im Unter¬ 
kiefer una. 5 im Oberkiefer lokalisiert waren. Über 
75% dieser \Tumoren traten im Alter unter 30 Jahren 
auf, wobei eine Geschlechtsdisposition nicht ermittelt 
werden konnte\GRAUDAL 1984). Obwohl eine niedri¬ 
ge Mitoserate, Ätmut an Tumorzellen und nie beob¬ 
achtete Metastasierung für die Benignität dieses Tu¬ 
mors sprechen, führt sein invasives Wachstum im 
Kieferbereich in mehrmals 50% der Fälle zu einer 
Penetration in die Weichgewebe (Fisher u. Philipsen 
1976). Die häufigsten Synwtome sind dementspre¬ 
chend Schwellung, Trismus,'Schmerz und pathologi¬ 
sche Frakturen. Dieser häufige'Weichgewebeeinbruch 
macht unserer Meinung nach, besonders angesichts 


