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Die klinischen und histopathologischen Merkmale einer Arthropathie des Kiefergelenks 
infolge Pyrophosphat-Ablagerung bei einer 76jährigen Patientin werden beschrieben. 
Bislang finden sich lediglich drei derartige Fälle in der Literatur. Sie sind kurz wieder¬ 
gegeben, und die verschiedenen chirurgischen Massnahmen bei Vorliegen dieses nahezu 
unbekannten Prozesses werden diskutiert. Diese Arthropathieform sollte trotz ihrer 
Seltenheit in die Differentialdiagnostik der Kiefergelenkserkrankungen miteinbezogen 
werden. Zum besseren Verständnis dieser Erkrankung in der Kiefergelenksregion ist die 
Beschreibung weiterer Fälle bedeutsam. 

Adresse der Autoren: Kieferchirurgische Klinik des Universitätsspitals Zürich, 
Plattenstrasse 11,8028 Zürich 

1. Einleitung 

Die Arthropathie infolge Pyrophosphat-
Ablagerung (Pyrophosphat-Arthropa¬ 
thie) ist ebenfalls unter dem Synonym 
Chondrocalcinose (CCA) und Pseudo¬ 
gicht bekannt. Am häufigsten wird sie im 
Kniegelenksmeniskus (Lagier et al., 
1979; Aufdermaurund Lentzch, 1979) so¬ 
wie in den Zwischenwirbelscheiben (La-
gieretal., 1979) gefunden. 
Das Kiefergelenk ist dagegen extrem sel¬ 
ten betroffen: Bislang wurden nur drei 
Fälle beschrieben; die vorliegende Ar¬ 
beit fügt ein weiteres Beispiel für das 
Vorkommen im Kiefergelenkbereich bei. 

2. Eigene Kasuistik 

2.1 Klinisch-radiologisches Bild 
Die 76jährige Patientin wurde zur Abklärung 
ihrer Schmerzen im linken Kiefergelenk über¬ 
wiesen. Sie bestanden seit etwa 2 Monaten 

und verstärkten sich jeweils bei der Öffnungs¬ 
bewegung und beim Seitschub des Unterkie¬ 
fers nach links. Die Beschwerden waren unab¬ 
hängig von der Tageszeit. Palpatorisch be¬ 
stand kein Druckschmerz und keinerlei Vor¬ 
wölbung über dem linken Gelenk, jedoch eine 
vergrösserte Pfanne. Drücken auf das Kinn 
bei geöffnetem Mund löste Schmerz aus. Die 
internistische Untersuchung ergab einen aus¬ 
gezeichneten Allgemeinzustand. 
Probleme von Seiten des Stütz- und Bindege¬ 
websapparates waren nie aufgetreten. Insbe¬ 
sondere bestand eine freie Beweglichkeit aller 
Gelenke und kein Anzeichen für eine Arthro¬ 
se der grossen Gelenke oder im Wirbelsäulen¬ 
bereich. Auch andere Familienmitglieder wa¬ 
ren nach Auskunft der Patientin nicht an der¬ 
artigen Leiden erkrankt. Dies wurde durch die 
Untersuchung des 80jährigen Bruders der Pa¬ 
tientin voll bestätigt, der keinerlei Gelenkaf-
fektionen aufwies. Insbesondere waren sämt¬ 
liche Blutparameter wie Blutzucker-, Kalzi¬ 
um-, Phosphat- sowie Harnsäurewerte usw. 
bei beiden Geschwistern im Normbereich. 
Die radiologische Untersuchung (Abb. 1, 2) 
der Kiefergelenke (OPT, lineare Tomogram¬ 
me, CT) ergab einen raumfordernden Prozess 
des linken Kiefergelenkes mit medio-krania¬ 
ler Ausdehnung. Eine malignomverdächtige 
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Abb. la-c Pyrophosphat-Arthropathie bei einer 76jährigen Patientin: Die Tomogramme des 
linken Kiefergelenkes (a, b) zeigen in verschiedenen Schichten einen raumfordernden Prozess 
oberhalb und distal des Capitulum, der nach kranial einen scharfen Sklerosesaum aufweist und 
stellenweise über sehr feinkörnige, unterschiedlich dichte Areale verfügt. Das Tuberculum arti-
culare zeigt neben Deformierung eine deutlich verdichtete Knochenstruktur. Demgegenüber 
finden sich auf der linken Gelenkseite normale Strukturen (c). 
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Osteolyse konnte ausgeschlossen werden, da 
die Läsion röntgenologisch speziell nach kra¬ 
nial scharf begrenzt war. 
Über eine an der Tragusinnenseite beginnen¬ 
de, dann präaurikulär nach kranial verlänger¬ 
te Inzision wurde das Kiefergelenk darge¬ 
stellt. Es zeigte sich, dass der Prozess aus¬ 
schliesslich auf den oberen Gelenkbereich be¬ 
schränkt war; der untere Gelenkspalt musste 
nicht eröffnet werden. Die Gelenkpfanne war 
stark ausgeweitet (Abb. 3a) und das Tubercu¬ 
lum articulare bizarr verformt. Die Gelenk¬ 
pfannenregion, nicht der Discus articularis, 

stellte den Ursprungsort der Läsion dar. Das 
vergrösserte Gelenkpfannendach war an kei¬ 
ner Stelle penetriert. Der Prozess liess sich mit 
dem Freer-Instrument mühelos aus seinem 
Lager herauslösen. Der entstandene Hohl¬ 
raum (Abb. 3b) wurde belassen; bewusst wur¬ 
de auf eine Füllung dieses Defektes verzichtet. 
Lediglich eine Redon-Drainage wurde für 
vier Tage eingelegt. Das Resektat (Abb. 3c) 
wies eine bindegewebige Konsistenz auf und 
liess beim Schneiden eine feine Körnelung 
spüren. Der postoperative Verlauf war kom¬ 
plikationslos. Die präoperativen Beschwer-

Abb. 2 Pyrophosphat-Arthropathie: Das Computertomogramm derselben Patientin zeigt auf 
dem Transversalschnitt die Expansion des Prozesses nach kranial in die mittlere Schädelgrube, 
die von der Läsion durch eine breite, reaktive Sklerose getrennt ist. 

Abb. 3a-b Intraoperative Bilder: Deutlich ist die Erweiterung der Gelenkpfanne und eine Art 
Auswuchs von der gelenkseitigen Fläche des Tuberculum articulare (a) sichtbar; nach Exstirpa¬ 
tion der Läsion entstand ein Hohlraum (b), der bewusst belassen wurde; das Resektat war von 
bindegewebiger Konsistenz und liess beim Einschneiden eine geringe Körnelung fühlen. 
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den der Patientin waren nach der Operation 
nicht mehr vorhanden. Die Gelenkbewegun¬ 
gen waren nach fünf Wochen zur Norm zu¬ 
rückgekehrt. 
Die radiologischen Verlaufskontrollen, die 
sich über vier Jahre erstreckten (Abb. 4), zeig¬ 
ten eine restitutio ad integrum; die stark er¬ 
weiterte Gelenkpfanne hatte nach einem Jahr 
bereits Normalfiguration angenommen, wo¬ 
bei im ehemaligen Hohlraumbereich reparati¬ 
ve, noch nicht abgeschlossene Prozesse ablie¬ 
fen; vier Jahre postoperativ (Abb. 4c) war de¬ 
finitiv eine vollständige Ausheilung im Pfan¬ 
nenbereich eingetreten. Die Patientin war völ¬ 
lig beschwerdefrei; eine verminderte Kortika-
lisierung des Capitulum der betroffenen Seite 
könnte einen Hinweis für eine latente Arthro¬ 
se ohne klinische Relevanz darstellen. 

2.2 Histopathologisches Bild 
Histologisch fanden sich im HE-gefärbten 
Präparat intensiv violette, krümelige Verkal¬ 
kungsherde (Abb. 5); diese lagen teils solitär, 
teils konfluierend, meist ohne Reaktion des 
umgebenden Knorpelgewebes; lediglich be¬ 
stand eine geringgradige myxoide Auflocke¬ 
rung der Knorpelmatrix, die als sekundäre 
traumatische Schädigung gedeutet wurde. 
Vereinzelt fanden sich in oberflächlichen Ab¬ 
schnitten der Präparate eigenartige Fremd¬ 
körperreaktionen, charakterisiert durch An¬ 
sammlungen von Fremdkörperriesenzellen 
und Histiozyten. Die oben beschriebenen 
Kalkstrukturen wiesen im polarisierten Licht 
deutliche doppelbrechende Eigenschaften 
auf. 

3. Fallbeschreibungen aus der Literatur 

Äusser dem von uns beschriebenen Fall 
existieren drei weitere Beschreibungen in 
der Literatur. 

Fall 1, beschrieben von Pritzker et al. 
(1976): 
Es handelt sich um einen 55jährigen Pa¬ 
tienten mit einer schmerzlosen, etwa 5x5 
cm grossen Schwellung über dem rech¬ 
ten Condylus; es bestand keinerlei Bewe¬ 
gungseinschränkung des Gelenkes. 
Röntgenologisch war der Gelenkkopf 
aufgetrieben, und der Prozess dehnte 

sich im Bereich des Incisura semilunaris 
aus. Die Läsion hatte destruktiven Cha¬ 
rakter, da sie den Cortex des Conylus 
durchbrochen hatte. Wegen der gleich¬ 
zeitigen lateralen Ausdehnung in Rich¬ 
tung Glandula parotis war differential¬ 
diagnostisch ein Osteochondrom oder 
Chondrosarkom erwogen worden. 
Von einem submandibulären Schnitt aus 
wurde der rechte Ramus samt Gelenktu¬ 
mor reseziert; der Prozess war tief in das 
Parotisgewebe eingewachsen. Die Lä¬ 
sion konnte nicht in toto entfernt wer¬ 
den, so dass Reste belassen werden muss¬ 
ten. Die postoperative Röntgenuntersu¬ 
chung zeigte keinerlei Befall weiterer Ge¬ 
lenke. 
Der Patient wies einen Diabetes mellitus 
auf, der mit oralen Antidiabetika behan¬ 
delt worden war. Zum Zeitpunkt der 
Operation war die alkalische Phosphata¬ 
se gering erhöht, alle anderen Parameter 
waren prä- und postoperativ normal. 

Fall 2, beschrieben von de Vos et al. 
(1981): 
Die 51jährige Patientin klagte seit 14 
Monaten über zunehmende heftige 
Schmerzen in der linken Ohrregion. Die 
Kieferexkursionen wiesen eine geringe 
Deviation ohne Bewegungseinschrän¬ 
kung auf. Röntgenologisch fand sich 
eine radioopake Masse zwischen dem 
Tuberculum articulare und dem Gelenk¬ 
kopf. Die Blutparameter waren im 
Normbereich. Bei der Operation fand 
sich eine granuläre, kristalline Masse im 
antero-lateralen Bereich des unteren Ge¬ 
lenkspaltes; der verdickte antero-laterale 
Discusanteil wurde exzidiert. Die kondy-
läre Gelenkfläche war aufgerauht. 
Nach Sicherung der Diagnose konnten 
in fast allen grösseren Gelenken Zeichen 
von Pyrophosphatablagerungen gefun¬ 
den werden; subjektive Beschwerden be¬ 
standen jedoch nicht. 
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Abb. 4a-d Radiologischer Verlauf (lineare Tomogramme) nach chirurgischer Behandlung 
über einen Zeitraum von vier Jahren: Die pathologischen Veränderungen der präoperativen 
Situation (a) haben ein Jahr postoperativ einem Reparationsprozess (b) Platz gemacht mit nur 
unscharfer Begrenzung einer neu formierten Gelenkpfanne und einem sich rundenden Tuber¬ 
culum articulare; gleichzeitig weist das Capitulum eine fehlende Kortikalisierung auf. Drei Jah¬ 
re später (c) hat sich eine scharf begrenzte Fossa glenoidalis und ein formgerechtes Tuberculum 
articulare gebildet: das Capitulum steht zentriert in der Pfanne und zeigt wieder klarere Umris¬ 
se, allerdings ohne deutliche Kortikalisierung, wie sie vergleichsweise auf der gesunden Seite (d) 
erkennbar ist. 
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a) 

b) 

c) 
Abb. 5a-c Histopathologische Befunde: Synovialis und mitentferntes hyalines Knorpelgewe¬ 
be ist von zahlreichen, solitären, einerseits scharf abgegrenzten, anderseits abschnittsweise auch 
konfluierenden, krümeligen Kalkherden durchsetzt (a; HE, 200x); selten findet sich eine 
Fremdkörperreaktion in Form von Fremdkörperriesenzellen und Histiozyten (b; HE, 160x). 
Im Polarisationsmikroskop wiesen die oben beschriebenen Partikel eindeutig doppelbrechende 
Eigenschaften auf (c, polarisiert, 100x). 
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Fall 3, beschrieben von Zemplenyi und 
Calcaterra (1985): 
Bei einer 51jährigen Patientin fand sich 
eine präaurikuläre Schwellung, die zu¬ 
nehmend Beschwerden in der Gelenkre¬ 
gion und eine geringe Kieferklemme ver¬ 
ursachte. Aufgrund eines Computerto¬ 
mogramms und des klinischen Befundes 
wurde eine superfizielle Parotidektomie 
ausgeführt; die histologische Untersu¬ 
chung ergab lediglich eine milde chroni¬ 
sche Entzündungsreaktion der Parotis. 
Ein Jahr später war wiederum eine 
Schwellung derselben Region vorhan¬ 
den bei progressivem Trismus. Eine har¬ 
te Masse war in der präaurikulären Re¬ 
gion tastbar. Im Bereich der Incisura se¬ 
milunaris fand sich radiologisch eine ra¬ 
dioopake Masse ohne lytische oder de-
struierende Zeichen. Von einem sub-
mandibulären Zugang her wurde eine 
weissliche, feinkörnige, feste Masse von 
7 g Gewicht entfernt. Zwei Jahre später 
musste wegen erneuter Auftreibung der 
Gelenkregion wiederum über denselben 
submandibulären Schnitt operiert wer¬ 
den, da ein Rezidiv aufgetreten war. 

4. Diskussion 

Die Pyrophosphat-Arthropathie oder 
Chondrocalcinosis articularis (Zitnän 
und Sit’aj, 1958) ist durch die metaboli¬ 
sche Ablagerung von Kalziumpyrophos-
phat-Dihydrat in den Gelenkknorpel 
charakterisiert. Diese Ablagerungen sind 
radiologisch in den grossen Gelenken als 
nahezu pathognomonisch zu bezeich¬ 
nen; es finden sich dem Gelenkknorpel 
aufgelagerte, schmale, oft unterbrochene 
Kalzifikationsstreifen sowie Verkalkun¬ 
gen der Menisken und Zwischenwirbel¬ 
scheiben. Gegenwärtig werden zwei For¬ 

men, die primäre und die sekundäre 
Chondrocalcinose unterschieden. Das¬ 
selbe Krankheitsbild wurde von McCar¬ 
ty et al. (1962) als Pseudogicht bezeich¬ 
net, da gichtartige Attacken in den gros¬ 
sen Gelenken auftreten können. Nach 
Zitnän und Sit’aj (1976) umfasst die pri¬ 
märe CCA die hereditäre (familiäre) 
Form (Reginato et al., 1970; von der 
Korst et al., 1974; Gaucher et al., 1977) 
sowie die sporadische, solitär nur ein 
Gelenk befallende Form. 
Als sekundäre Calcinose wird jene Form 
von Pyrophosphat-Arthropathie be¬ 
zeichnet, die vergesellschaftet ist mit be¬ 
kannten metabolischen oder endokrinen 
Erkrankungen: Bei Hyperparathyreoi¬ 
dismus ist eine Chondrocalcinose in 5 
bis 15% der Fälle beschrieben (Aitken et 
al., 1964; Bywaters et al., 1963). Andere 
Begleiterkrankungenkönnen Hämochro¬ 
matose, Hämosiderose, Hypophosphat¬ 
ämie und Hypothyreoidismus (McCarty, 
1979) sein. Bei etwa 5% aller Patienten 
mit Chondrocalcinose findet sich simul¬ 
tan eine Gicht (Moskowitz und Garcia, 
1973). 
Bei drei der beschriebenen Patienten 
muss eine primäre Form von Chondro¬ 
calcinose angenommen werden, die bei 
zwei Fällen (Fall 3 und eigener Fall) soli¬ 
tär im Kiefergelenk, bei Fall 2 später 
auch in den übrigen Gelenken gefunden 
wurde. Nach Alexander et al. (1982) wei¬ 
sen 2,8% aller Patienten mit Chondrocal¬ 
cinose einen Diabetes mellitus auf. Dies 
traf auf einen der Patienten (Fall 1) zu. 
Hierbei könnte es sich um eine sekundä¬ 
re Form von Chondrocalcinose gehan¬ 
delt haben, bei der ebenfalls solitäres 
Vorkommen von Pyrophosphatablage¬ 
rungen beschrieben wird (Zitnän et al., 
1982). 
Es ist wohl der Seltenheit der Chondro¬ 
calcinose des Kiefergelenks zuzuschrei¬ 
ben, dass in einem der Fälle (Fall 3) zu-
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nächst eine Parotidektomie durchgeführt 
wurde, die zwar die präaurikuläre Vor¬ 
wölbung beseitigte, aber nicht die Läsion 
selbst. Diese wurde erst nach weiterer 
Vergrösserung und nach Fortschreiten 
des Trismus erkannt. Die Vorwölbung 
der Parotisregion und das Eindringen 
der zunehmenden Ablagerungen in das 
Parotisgewebe haben zur Bezeichnung 
«Parotis-Pseudotumor» (Zemplenyi und 
Calcaterra, 1985) geführt. 
Eine exakte klinische, gnathologische 
und radiologische Untersuchung durch 
den Zahnarzt oder Kieferchirurgen soll¬ 
te differentialdiagnostisch den Ur¬ 
sprungsort der Läsion im Gelenkbereich 
lokalisieren können. 
Ein weiterer in der Literatur beschriebe¬ 
ner Fall (Good und Upton, 1982) ist nicht 
mit Sicherheit als Pyrophosphat-Arthro¬ 
pathie des Kiefergelenks zu bezeichnen; 
es konnte zwar aus der Handgelenksge¬ 
gend Flüssigkeit aspiriert werden, die 
doppelbrechende Kristalle aufwies, 
doch wurde das linke Kiefergelenk, das 
geschwollen und schmerzhaft war, bei 
diesem Patienten, der zudem einen mas¬ 
siven Bruxismus zeigte, nicht exploriert 
oder punktiert; auf die Gabe von Indo¬ 
methacin verschwand die gesamte 
Symptomatik innerhalb weniger Stun¬ 
den. Die Röntgenbilder beider Kieferge¬ 
lenke wiesen eine deutliche Arthrose auf; 
Chondrocalcinose wurde radiologisch 
zwar in den Knie- und Handgelenken 
nachgewiesen, jedoch nicht in den 
Kiefergelenken. Die Kiefergelenksar¬ 
throse beidseits bei massivem nächtli¬ 
chem Bruxismus kann durchaus zu 
Schmerz, Schwellung und Bewegungs¬ 
einschränkung führen. Eine Pyrophos¬ 
phat-Arthropathie des linken Kieferge¬ 
lenkes scheint zwar möglich, ist aber 
nicht bewiesen; ein Punktat des Gelen¬ 
kes mit Kristallfunden wäre beweisend 
gewesen. 

Aufgrund der Untersuchungen von Lust 
et al. (1981) wissen wir, dass bei Patien¬ 
ten mit hereditärer Calciumphosphat¬ 
ablagerung anorganisches Pyrophosphat 
produziert und akkumuliert wird. Ishi¬ 
kawa (1985) stellte fest, dass Pyrophos¬ 
phat als Nebenprodukt bei der Proteo-
glycansynthese in Chondrozyten intra¬ 
zellulär anfällt. Wenn die Zellmembran 
reisst, gelangt Pyrophosphat in den Ex¬ 
trazellularraum und kann zusammen mit 
Zelldebris Anlass zur Kristallbildung 
(Dieppe und Calvert, 1983) und damit 
Entzündungserscheinungen geben. 
Im Unterschied zur Gicht sind Kalzium¬ 
pyrophosphatkristalle in Grösse und 
Form variabler. Meist liegen sie in Form 
von Prismen vor, die wie schiefwinklige 
Parallelogramme aussehen. Kristallo-
graphisch sind weiterhin monokline und 
trikline Formen unterscheidbar, die im 
polarisierten Licht positiv doppelbre¬ 
chend sind und sich klar von Uratkristal-
len bei Gicht unterscheiden. 
Was die grossen Gelenke betrifft, kann 
eine Chondrocalcinose durch das Auf¬ 
finden von Pyrophosphatkristallen in 
Synovial-Flüssigkeit und/oder durch 
charakteristische radiologische Gelenk¬ 
veränderungen erkannt werden. Dage¬ 
gen scheint die Diagnose der Pyrophos¬ 
phatarthropathie des Kiefergelenks we¬ 
sentlich komplizierter gelagert. In allen 
vier beschriebenen Fällen wurde die 
Diagnose histopathologisch gestellt. Die 
radiologischen Befunde variierten stark, 
und die Therapie reichte von einfacher 
Exstirpation (eigener Fall) über Resek¬ 
tion des Ramus samt Condylus bis zur 
Parotidektomie. Arthritische Schmerz¬ 
schübe im Sinne einer Gicht sind bei kei¬ 
nem der vier nachgewiesenen Fälle auf¬ 
getreten. 
Wir empfehlen die konservative Exstir¬ 
pation der Läsion unter möglichster 
Schonung des Gelenkes. In Anbetracht 
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der geringen Kenntnisse der Pyrophos¬ 
phat-Arthropathie des Kiefergelenks ist 
die Veröffentlichung weiterer Fallberich¬ 
te von Bedeutung. 

Resume 

Arthropathie due ä des depots de pyrophos¬ 
phate, simulant une tumeur de l’articulation 
temporo-mandibulaire 

Les manifestations cliniques et l’analyse his-
topathologique d’une arthropathie temporo-
mandibulaire due ä des depots de pyrophos¬ 
phate, decouverte chez une patiente ägee de 
76 ans, sont presentees. Les 3 cas de cette af¬ 
fection dejä publies sont revus en insistant sur 
le traitement chirurgical propose. 
Ce type d’arthropathie doit entrer dans le diag¬ 
nostic differentiel des differentes affections de 
l’articulation temporo-mandibulaire. La pu¬ 
blication d’autres cas permettra sans doute de 
mieux comprendre cette affection dans cette 
localisation particuliere. L.J.B. 

Summary 

Pyrophosphate arthropathy as a tumor 
mimicking lesion of the TMJ 

The clinical and histopathological features of 
a pyrophosphate arthropathy (CCA) of the 
TMJ in a 76-year-old female are reported. 
Three previously published cases are briefly 
described and the different ways of surgical 
treatment of this widely unknown lesion dis¬ 
cussed. It is suggested that the differential di¬ 
agnosis of TMJ processes should include pyr¬ 
ophosphate depositions. Additional reports 
of CCA cases with involvement of the TMJ 
are necessary to gain further knowledge of the 
disease in this special location. 
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