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Neurofibrohämangiomatöse Weichteilveränderungen mit 
pathognomonischer Unterkieferdeformität 

Einleitung 
Sailer berichtete 1973 über 2 Fälle von Unterkieferdefor¬ 
mität und Asymmetrie, bei deren Korrektur lebensbedro¬ 
hende Blutungen auftraten. Bei einem Patienten war eine 
systemische Neurofibromatose von Recklinghausen 
bereits bekannt, beim anderen wurde sie bei den Nachun¬ 
tersuchungen diagnostiziert. Beide Patienten wiesen 
histologisch vorwiegend plexiform gebaute Neurofibrome 
im Bereich der Unterkieferveränderungen auf. Die 
damals beschriebenen Unterkieferveränderungen halten 
wir pathognomonisch für Neurofibromatose im Kieferbe¬ 
reich; 5 weitere identische Fälle wurden inzwischen im 
Krankengut der Kieferchirurgischen Klinik Zürich gefun¬ 
den. Unsere insgesamt 7 Fälle sollen jenen in der Litera¬ 

tur beschriebenen gegenübergestellt werden, in der 
Absicht, die als identisch erkannten pathologischen 
Unterkieferveränderungen als für Neurofibromatose 
pathognomonisch darzustellen. 

Eigenes Patientengut und Fälle aus der 
Literatur 
In der Literatur finden sich mindestens 14 weitere Fälle, 
bei denen identische Unterkieferveränderungen radiolo¬ 
gisch dokumentiert oder näher beschrieben werden (Tab. 
1). Der erste von uns als typisch angesehene Fall von 
Unterkieferveränderung (Neurofibromatose) stammt 
wahrscheinlich von Rushton (1944); 2 weitere Fälle 

Tabelle 1 Pathognomonische UK-Deformitäten bei Neurofibromatose 

Autoren Fall Nr. Radiologische Zeichen Zahn- Weichteil-
Alter reten- Schwellung 

UK- Tiefe Kon- Ramus Angulus Korpus OK tion ex-/enoral 
Länge Incisura dylus defor- defor- defor- hypopl. 
verkürzt sem. elongiert miert miert miert 
hypopl. flach 

Rushfon1944 1. 18J. + + + + + + + + präaur. 
Impression 

Rittersma 2. 17J. + + + + + ? + ? -
u. Mitarb. 1977 3. 50 J. + + + + + ? + ? 

Sailer 1973 4. 26J. + + + + + + + + Wange und 
Hämangiom intraoral präaur. 
5. 17J. + + + + + + + + Impression 
Hämangiom subm. Schwel. 

James1975 6. 46 J. + + + + + + + + präaur. Impres¬ 
sion subm. 
Schwel. 

Freedusu. Doyle 7. 21.J. + + + - - + + intraoral 
1975 (UK/OK) 

Koblinu. Reil 1975 8.-13. + + + + + + 3mal Wange 
deform. 6mal 
Defekte 

Müllern. Slootweg 14. 7J. + + + + - + submand. 
1981 15. 47 J. ? + + Wange 

16. 6J. + + + ? ? - ? 

Sailern. Mitarb. 17. 7J. + + + + + + + + Wange 
1987 18. 15 J. + + + -+--T + + -I- Wange u. 

(UK) submand. 
19. 20J. + + + + + + + + Wange u. 

submand. 
20. 5J. + - deform. + + + + Wange 
21.8J. + + + + + + + Wange u. 

submand. 
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Fließende Übergänge beider Typen werden beschrieben. 
Trotz der Prädilektionsstellen in Mundboden, Wange, 
Gaumen und den Logen des Halses ist die Diagnostik des 
Schwannoms schwierig und kann nur durch die histologi¬ 
sche Untersuchung sicher erfolgen. Bei weitgehend uner¬ 
giebiger Röntgendiagnostik zeigt das Computertomo¬ 
gramm Lage und Ausdehnung der Neoplasie. Die Thera¬ 
pie der Wahl ist die chirurgische Entfernung. Die mikro¬ 
chirurgische Erhaltung und die Rekonstruktion wichtiger 
Nervenstrukturen, auch in unmittelbarer Nähe des 
Tumors, sollten immer angestrebt werden; sie erhöhen 
das Rezidivrisiko nicht. 

Neurofibrom 
Tritt die typische Zellstruktur des Schwannoms am peri¬ 
pheren Nerv zurück und überwiegt die Beteiligung 
mesenchymaler Zellen des Peri- und Epineuriums, so 
sprechen wir vom Neurofibrom. Es tritt solitär oder 
generalisiert mit einigen Varianten auf und ist eindeutig 
häufiger in unserem Krankengut zu finden als das 
Schwannom. Als solitäre Neubildung ist das Neurofibrom 
gutartig und schmerzfrei langsam diffus wachsend. Der 
Tumor ist weich mit glatter Oberfläche, kann aber auch 
im Mundbereich fibromähnlich auftreten (Abb. 3). 
Die Schnittfläche zeigt keine Kapsel, ist gräulich-weiß mit 
oberflächlichen verstärkten Pigmentierungen. Das soli¬ 
täre Neurofibrom ist nicht selten Vorbote oder Teil der 
Neurofibromatose. 
Histologisch finden wir ein vergleichsweise desorganisier¬ 
tes Zellmuster mit Proliferationen aller Zellelemente des 
peripheren Nervs (vgl. Abb. 1), der den Tumor netzartig 
durchsetzt mit meist kompakterer serpentinenähnlicher 
Struktur als bei der Neurofibromatose. Zystische und 
hämorrhagische Veränderungen fehlen. 
Häufigste Lokalisation im Kopf-Hals-Bereich sind 
Zunge, Wange, Alveolarkamm und Orbita mit einem 
durchschnittlichen Auftreten im 2.-3. Lebensjahrzehnt. 
Diagnostik und Therapie sind mit der des Schwannoms 
identisch. Ein Erhalt des Ursprungsnervs ist jedoch nicht 
möglich. Aufgrund der unscharfen Begrenzung sind die 
radikale chirurgische Entfernung schwierig und ein 
Lokalrezidiv häufiger. 

Neurom 
Letztlich muß zur klinischen Abgrenzung noch das Neu¬ 
rom oder Amputationsneurom erwähnt werden, das 
eigentlich den vergeblichen Regenerationsversuch des 
proximal abgetrennten Nervenendes darstellt (Swanson 
1961). Überschreitet die reparative Proliferation von 
Schwannschen Zellen, mesodermalen Zellelementen und 
von Narbengewebe das normale Maß, so finden wir die 
posttraumatische schmerzhafte, tumorähnliche Neubil¬ 
dung des Amputationsneuroms. Da auch spontane Rück¬ 
bildungen beobachtet wurden, kann man die chirurgische 

Abb. 3 Neurofibromrezidiv am Alveolarfortsatz, Zustand nach 
mukösem Wangenschwenklappen (Voroperation alio loco) 

Entfernung von der Symptomatik abhängig machen. Die 
Abgrenzung Amputationsneurom gegen lokales Rezidiv 
eines malignen Tumors erfordert meist eine histologische 
Abklärung. 

Zusammenfassung 

Schwannom, Neurofibrom und Neurom können sich im klini¬ 
schen Erscheinungsbild und in der Lokalisation sehr ähneln. 
Eine Differentialdiagnose ist nur anhand genauer Anamnese 
und der mikroskopischen Probeuntersuchung möglich. Die über¬ 
wiegend benignen Neoplasien neigen bei radikalchirurgischer 
Entfernung nicht zum Rezidiv. Eine Erhaltung der Nervenkonti¬ 
nuität ist beim Schwannom möglich. Histiogenetisch zählt das 
Schwannom aufgrund verfeinerter Untersuchungstechniken zwi¬ 
schenzeitlich zu den ektodermalen Neubildungen, während Neu¬ 
rofibrom und Amputationsneurom mesenchymale Anteile auf¬ 
weisen. Da jedoch selten etwas endgültig bewiesen ist, wird 
bereits diskutiert, ob nicht die Zellformationen aller drei 
Tumoren von einer übergeordneten pluripotenten mesenchyma¬ 
len Zelle abstammen. Langer hätte sie dann zu Recht schon 
1970 unter die mesenchymalen Tumoren eingeordnet. 
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beschreiben Rittersma u. Mitarb. (1972), je 1 Fall James 
(1975) und Freedus u. Doyle (1975). 
Koblin u. Reil (1975) veröffentlichten 12 Fälle von Neu¬ 
rofibromatose, von denen wenigstens bei 6 identische 
Unterkieferdeformitäten wie bei unseren 7 Fällen 
beschrieben werden; 3 weitere Fälle zeigten nach Anga¬ 
ben der Autoren keine Gelenkbeteiligung. Müller u. 
Slootweg (1981) berichten über 4 Fälle von plexiformen 
Neurofibromatosen im Kieferbereich, von denen 3 radio¬ 
logisch eine tief eingezogene Incisura semilunaris aufwei¬ 
sen. Der zuletzt beschriebene Fall (Wiesenfeld u. James 
1984) zeigt zwar eine deformierte Incisura semilunaris, 
Kondylus- und Ramusveränderungen, aber der Kiefer¬ 
winkel ist noch vorhanden, wenn auch präangulär der 
Unterkieferrand eine Einziehung zeigt. Die Zähne ± 7 
und ± 8 sind retiniert wie bei den meisten von den 
übrigen Autoren beschriebenen Fällen. Alle Patienten 
weisen nahezu dieselbe Symptomatik auf (Abb. 1): 

1. Die Kinnmitte ist zur erkrankten Seite verschoben. 
2. Es findet sich meist eine geringe Wangen- oder en-

orale Weichteilschwellung. 
3. Die Incisura semilunaris ist tief eingezogen. 
4. Daraus resultiert eine Pseudoelongation der Proces¬ 

sus condylaris und/oder muscularis. 
5. Der R. ascendens ist deformiert oder hypoplastisch 

und weist häufig perforierende Defekte (von Bruns 
1891) auf. 

6. Der Kieferwinkel ist flach oder fehlt. 
7. Das Korpus ist hypoplastisch und/oder deformiert. 
8. Es finden sich Zahnretentionen auf der betroffenen 

Unterkieferseite. 
9. Der korrespondierende Oberkiefer- und Jochbeinbe¬ 

reich ist hypoplastisch. 
10. Auch im Oberkiefer finden sich auf der betroffenen 

Seite Zahnretentionen. 
11. Die Vorschubbewegung im betroffenen Gelenk ist 

eingeschränkt. 
12. Alle abgebildeten Patienten in der Literatur und 

unsere sämtlichen Patienten weisen einen Tiefstand 
der Ohrmuschel der betroffenen Seite auf. 

Nur bei 4 unserer 7 Patienten war die Diagnose Neurofi¬ 
bromatose bekannt aufgrund generalisierter Erschei¬ 
nung. Bei 3 der Patienten konnte die Diagnose aufgrund 
des Lokalbefundes und des pathognomonischen Rönt¬ 
genbildes gestellt werden. 
Bei allen unseren Patienten waren die Weichteilverände¬ 
rungen seit der Geburt bekannt oder traten während der 
ersten 4 Lebensjahre auf. Nur bei 2 Patienten waren die 
Weichteilveränderungen progredient. 
Lediglich die beiden erstbeschriebenen Fälle (Sailer 
1973) wiesen Hämangiome auf: Bei beiden Patienten, bei 
denen zur Korrektur der Asymmetrie eine sagittate Spal¬ 
tung des Unterkiefers (Obwegeser 1955) durchgeführt 
werden sollte, kam es zu einem Blutverlust von 7300 bzw. 
3000 ml. Die Blutung setzte sofort nach Abschieben des 
Periostes ein. Durch massive Tamponaden konnten die 
Blutungen gestoppt werden. Die Operation wurde bei 
beiden Patienten unterbrochen. Bei dem einen Patienten 
wurde sie 4 Monate später wiederholt und konnte zu 
Ende gebracht werden. Die Blutung war wiederum sehr 
stark; der Blutverlust betrug 2300ml; wiederum mußte 

Abb. 1 a u. b Pathognomonische UK-Deformität bei Neurofi¬ 
bromatose: a Unterkieferasymmetrie mit Verschiebung der 
Kinnmitte zur erkrankten rechten Seite, Weichteilschwellung 
und Tiefstand des Ohres, b Radiologisch findet sich eine tiefe 
Incisura semilunaris mit Pseudoelongation des Kondylus, Defor¬ 
mierung und Hypoplasie des Ramus und des Jochbeins, Abfla¬ 
chung des Kieferwinkels, Zahnretention in Oberkiefer und 
Unterkiefer auf der betroffenen linken Seite 

eine massive Tamponade eingelegt werden, die nach 12 
und nochmals nach weiteren 10 Tagen gewechselt wurde. 

Ergebnisse 
Der Vergleich unserer 7 und der 14 in der Literatur 
gefundenen Fälle ergibt eine sehr gute, teilweise identi¬ 
sche Übereinstimmung der vorher angeführten Sym¬ 
ptome. Vor allem die radiologischen Befunde, am besten 
auf dem Orthopantomogramm mit der gesunden Seite 
vergleichbar, sind so typisch, daß wir sie als pathognomo-
nisch ansehen. 
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Die Schwere der Weichteilveränderungen steht nicht in 
entsprechendem Verhältnis zur Unterkieferdeformität; 
die äußerlich sichtbare Schwellung der Wange kann 
unbedeutend sein; es kann auch eine präaurikuläre Pres¬ 
sion bestehen, wie sie sowohl bei einem unserer als auch 
bei weiteren Fällen in der Literatur gesehen wurde. 
Die Öffnungsbewegung war bei allen unseren Patienten 
größer als 35 mm; wegen fehlender Translationsbewe¬ 
gung kam es beim Mundöffnen zu einer Abweichung 
nach der betroffenen Seite. 
Außer den von uns beschriebenen beiden Fällen mit 
plexiformen Neurofibromen haben wir in der Literatur 
keine weiteren gefunden, bei denen Hämangiome verge¬ 
sellschaftet waren. Allerdings wurden bei keinem der 
beschriebenen Fälle ein korrektiver Eingriff am Unter¬ 
kiefer oder Angiographien durchgeführt. 

Diskussion 
Die von uns beschriebenen Unterkieferdeformitäten wur¬ 
den bislang nicht als Neurofibromatose pathognomonisch 
erkannt. Es besteht kein Zweifel, daß sie häufiger vor¬ 
kommen als beschrieben, da viele der Fälle in der Litera¬ 
tur mit neurofibromatösen Weichteilveränderungen im 
Gesicht keine exakte oder gar keine Röntgenuntersu¬ 
chung mit der Fragestellung nach Unterkieferdeformie¬ 
rungen aufweisen. Operative Korrekturen bei Neurofi¬ 
bromatosen im Gesicht beschränken sich zumeist auf die 
Weichteile. Hierbei wurden wiederholt massive Blutun¬ 
gen oder postoperative Hämatome beschrieben (McMa¬ 
ster 1972, Adekeyeu. Mitarb. 1984). 
Es ist zuwenig bekannt, daß plexiforme Neurofibrome 
mit Gefäßanomalien aller Art vergesellschaftet sein kön¬ 
nen. Beschrieben sind Aneurismen und arteriovenöse 
Shunts. Mikuz u. Propst (1972) berichten sogar über 
einen Todesfall nach Spontanblutung aus einem derarti¬ 
gen Shunt im Thorax-Bereich. Berggren u. Mitarb. 
(1976) veröffentlichten 2 Fälle von Hämangioneurofibro-
men der Gesichtsweichteile. Röntgenbilder der Kieferre¬ 
gion wurden nicht gezeigt. Arteriogramme beider Patien¬ 
ten zeigten keine schwerwiegenden Gefäßveränderun¬ 
gen, lediglich eine erweiterte A. maxillaris bei einem von 
beiden. 
Die Literatur enthält keine Fälle von Neurofibromatosen 
in Verbindung mit Hämangiomen wie von uns beschrie¬ 
ben (Sailer 1973). Landing u. Farber (1956) weisen 
entgegen der geringen Zahl von Arbeiten über Häman¬ 
gioneurofibrome im allgemeinen und der Kieferregion im 
besonderen darauf hin, daß Hämangiome häufig mit 
Neurofibromatose vergesellschaftet seien. 
Für den Chirurgen ist es von größter Wichtigkeit, präope¬ 
rativ zu wissen, ob eine Neurofibromatose der Kiefer-
Gesichts-Region mit Gefäßanomalien verbunden ist. Wir 
schlagen daher bei Eingriffen grundsätzlich, in Überein¬ 
stimmung mit Littlewood u. Stilwell (1983), bei den 

Korrekturen neurofibromatöser Veränderungen der 
Kiefer-Gesichts-Region präoperative angiographische 
Untersuchungen vor. 
Wegen der großen klinisch-chirurgischen Relevanz plä¬ 
dieren wir gleichzeitig dafür, plexiforme Neurofibrome in 
zwei Kategorien, nämlich solche mit und solche ohne 
Gefäßmißbildungen, einzuteilen. 

Zusammenfassung 

Nach 2 früher beschriebenen Fällen von plexiformer Neurofibro¬ 
matose in der Kiefer-Gesichts-Region mit identischen Unterkie¬ 
ferdeformierungen berichten wir über 5 weitere gleichartige 
Fälle aus der Kieferchirurgischen Klinik Zürich. Wir betrachten 
diese Unterkieferdeformierungen mit tief eingezogener Incisura 
semilunaris und Pseudoelongation des Condylus und Processus 
muscularis sowie mit Hypoplasie des Ramus, Abflachung des 
Angulus und Zahnretentionen als für Neurofibromatose patho¬ 
gnomonisch. Wegen möglicher Gefäßmißbildungen bei Neurofi¬ 
bromatose schlagen wir eine klinisch-chirurgisch relevante 
Unterscheidung in Läsionen mit und ohne Gefäßanomalien vor. 
Wir plädieren daher für eine präoperative angiographische 
Untersuchung bei operativen Korrekturen neurofibromatöser 
Veränderungen der Kiefer-Gesichts-Region. 
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