Tumore im Mund-Kiefer-Gesichtsbereich

Die Tumorentstehung ist bis heute nicht eindeutig geklärt. Faktoren sind aber

· äußere Einflüsse/Karzinogene

· individualspezifische Faktoren(immunologische Einflüsse, genetische, hormonale, alters- und geschlechtsspezifische Einflüsse)

Chemische Karzinogenese.

Die chemische Karzinogenese scheint ein Prozeß zu sein, der in mehreren Schritten abläuft. Es werden eine Initial-, eine Promotions- und eine Progressionsphase unterschieden.

· Initialphase (einmalige Applikation eines Karzinogens kann zu einer dauerhaften Alteration der DNA der Zellen über mehrere Generationen führen und zur möglichen Aktivierung von Onkogenen sowie zur Genmutation der Zellen beitragen)

· Promotionsphase (um die Promotion in Gang zu setzen, ist nach der Initialphase, die durch ein Karzinogen ausgelöst wurde, eine zweite Substanz- ein Promoter-notwendig. Initial geschädigte Zellen werden zur Proliferation angeregt. Das führt zu einer kritischen Masse geschädigter Zellen, die den Malignisierungsprozeß irreversibel macht.)

· Progressionsphase (Es wird vermutet, daß ein veränderter Metabolismus Wachstumsvorteile gegenüber normalen Zellen beschafft, so daß ein manifester Tumor auswachsen kann.)

Das Gewebe der Mundhöhle scheint resistenter zu sein als die Haut bei einem Vergleich der Effektivität von Karzinogenen. Das liegt wahrscheinlich an den protektiven Effekten des Speichels und an fehlenden Eintrittspforten wie z. B. Haarfollikel und Schweißdrüsen.

Physikalische Karzinogenese.

Ionisierende Strahlen schädigen die DNA, stahleninduzierte Doppelstrangbrüche einer linearen DNA werden wieder falsch zusammengesetzt.

Ultraviolettes Licht induziert ebenso Tumorentstehungen, was mit der Dimerentstehung von Pyrimidin zu tun haben soll.

Partikel oder Fasern, die vom Körper nicht weiter abgebaut werden können, gelten als karzinogen.

Virale Karzinogenese.

Viren übertragen ein oder mehrere Gene in die DNA einer Wirtszelle, die dauerhafte Expression dieses viralen Gens führt dazu, die Wirtszelle in einen transformierten Zustand zu halten. Die onkogenen DNA-Viren werden bisher in drei Gruppen eingeteilt:

· Papovaviren

· Adenoviren

· Herpesviren

Immunologische Tumortheorie.

Tumore

Als Tumor bezeichnen wir eine anarchistische, autonome und progressive Neubildung aus körpereigenen Zellen.

Allgemeine Symptomatik:

· Schwellung

· Bei Schmerzen kann dies auf eine weit aggressivere Läsion hindeuten

· Sensibilitätsausfall

Zur Diagnose: radiologische Untersuchnung, Biopsie

Diagnoseweg:

Anamnese                                                   gutartig               bösartig

· Schmerzen                                              ja/nein                 nein

· Beobachtungszeit                                    lang                    kurz
· Gewichtsverlust                                       nein                    möglich
generellen Befunde

· Schwellung abgegrenzt                               ja                         nein

· Schwellung                                                 ja                         nein
· Oberfläche verschieblich                              ja                         nein
· Oberfläche intakt                                         ja                         nein
· Regionale Lymphknoten                             keine                     möglich
Tumoreinteilung:

1)  nach biolog. Verhalten: benigne( mit diff. Zellen u. langsamen, lokal verdrängendem Wachstum); maligne (mit Zellkernpolymorphie, Zellatypie, Anaplasie, u. infiltrierendem, meist raschem, destruierendem Wachstum u. Metastasierung; semimaligne ( starkes, aggressives Wachstumspotential und die Neigung zum Rezidiv, histologisch wie maligner Tumor aber ohne Metastasen)

2)  histogenet. Systematik:
· epithel. Tumoren aus Ektoderm und Entoderm

a)  benigne T.: Adenom, Papillom, Polypen

b)  maligne T.: Karzinome, Basaliom
· mesenchymale T. aus dem Mesoderm

c)  benigne T.:Lipom, Fibrom, Osteom, Myom, Leiomyom,               Rabdomyom, Chondrom

d)  maligne T..Sarkom

· embryonal. Tumore aus undifferenziertem Gewebe


      Nehproblastom, Neuroblastom, Medulloblastom, Retinoblastom
      embryonales Rhabdomyosarkom, Teratom


gutartige epitheliale Tumore

· Papillom (Wucherung der epidermalen Epithelzellen mit dichtgedrängten Zellen aus der Basalzellenschicht und mit Bindegewebe. Dadurch entstehen kompakte Epithelknoten, die in verschiedenen Maßen verhornen und wölben sich als Warze nach außen vor)

· Adenome, vom Epithelgewebe endokriner und exokriner Drüsen oder Schleimhaut des Magen-Darm-Traktes ausgehendes, primär benignes Neoplasma, das maligne entarten kann.(in drüsigen Organen, z. B. Fibroadenom der Mamma)

· Polyp, primär benigner, aus der Mukosa eines Hohlorgans hervorgehender u. in das Lumen wachsender Tumor, kann einzeln, multipel oder massenhaft vorkommen

 bösartige epitheliale Tumore (Karzinom)

· Plattenepithel-Karzinom (verhornend, nicht verhornend)

· Adenokarzinome

gutartige mesenchymale Tumore

· Myom (wenn Muskelfasern vorherrschen)

             Leiomyome (glatte Muskelfasern), Rhabdomyome (quergestreift)

· Fibrom ( Tumore aus Bindegewebsfasern)

· Lipom (Fettgewebsgeschwulst)

· Chondrom ( Knorpelgewebe)

  bösartige mesenchymale Tumore

· Myosarkome (bestehen aus Muskelfasern, die sehr kernreich sind und viele Mitosen aufweisen

· Fibrosarkom (entartete Fibroblasten)

· Liposarkome (entartete Fettzellen)

· Chondrosarkome

· maligne Lymphome (Hodgkin-Lymphom, Non-Hodgkin-Lymphom)

TNM Klassifikation      

Stadieneinteilung von malignen Tumoren

T (Tumor) beschreibt die Ausdehnung des Primärtumors

N.(Nodulus) Beschreibt das Vorhandensein von regionären Lymphknotenmetastasen

M (Metastasen) beschreibt das Vorhandensein von Metastasen

pTNM bedeutet postoperative histopatholog. Klassifikation

Grading

Grading histopatholog. Differenzierung maligner Tumoren. Je höher die Gradzahl, desto undifferenzierter der Tumor, desto maligner. GX= Diff.-Grad nicht beurteilbar, G1= gut differenziert, G2= mäßig differenziert,  G3/4= schlecht differenziert)

	Lokalisation
	T1
	T2
	T3
	T4

	Lippe, Mundhöhle
	< 2 cm 
	>2-4cm
	>4cm
	Infiltration benachbarter Strukturen

	Oropharynx
	< 2cm
	>2-4cm
	>4cm
	Infiltration benachbarter Strukturen

	Speicheldrüsen
	< 2cm
	>2-4cm
	>4-6cm
	>6cm

	Kieferhöhlen
	Antrale Schleimhaut
	Infrastruktur, harter Gaumen, Nase
	Wange, Orbitaboden, Ethmoid, dorsale Wand der KH
	Orbitainhalt und benachbarte Strukturen

	Karzinom der Haut
	< 2cm
	>2-5cm
	>5 cm
	Invasion tiefer extradermaler Strukturen


N0 keine Anhaltspunkte für regionale Lymphknotenbeteiligung

N1 Befall eines einzelnen Lymphknotens, ipsilateral <3cm

N2a Befall eines einzelnen Lymphknotens, ipsilateral 3-6 cm

N2b Befall zahlreicher ipsilateraler Lymphknoten bis 6 cm

N2c bilateraler oder kontralateraler Befall bis 6 cm

N3 Befall eines Lymphknotens >6cm

Nx Beurteilung nicht möglich

M0 keine Anhaltspunkte für Fernmetastasen

M1 Anhaltspunkte für Fernmetastasen

Mx Beurteilung nicht möglich

Die häufigsten malignen Metastasen in der Mundhöhle stammen aus Brust-, Lungen-, Magen-, Schildrüsen- und Prostatakarzinomen.

Basaliom, Basalzellkarzinom, Basalzellepitheliom 

Semimaligner Tumor der Haut, Entstehung in basaler Zellschicht, bei ungünstigem Verlauf erhebliche Gewebszerstörung.

Ätiologie.

· UV-Licht (Wie bei dem Plattenepithelkarzinom der Lippe scheint ausgiebige Sonnenexposition ein wichtiger ursächlicher Faktor zu sein.)

· Radiotherapie

· Chronische Arsenexpostion

· Narbige Hautveränderungen

· Tätowierungen

· Chronische Entzündungen

Lokalisation.

· zu 80-90% Häufigkeit in der Kopf-Halsregion (v. a. Nase, Stirn, Wangen, Augenregion, selten in der Mundhöhle)

Alters- und Geschlechtsverteilung.

· Männer/Frauen gleich

· durchschnittlich zwischem 60. und 70. Lebensjahr

Während das BZK der Gesichtshaut eine häufige Neoplasie des höheren Lebensalters ist, sind orale BZK extrem selten. 

Das BZK wird exzidiert, Metastesen sind selten. Ein BZK erscheint besonders perinasal.

Metastasierung.

· ist sehr selten, kann aber vorkommen

Klinisches Bild.

· nodulär ulzeratives Basaliom (perlmuttartig glänzende Papel oder Knoten, der telengiektatisch verändert sein kann; mit  zunehmendem Wachstum zentrale, nabelartige Einziehung)

· pigmentiertes Basaliom (sieht aus wie oben beschriebenes nur pigmentiert, wg Mitproliferation von Melanozyten; Ähnlichkeiten mit Melanom); alle Basaliomarten außer dem sklerodermiformen Typ können in unterschiedlichem Maße pigmentiert sein

· das zystische Basaliom imponiert als zystischer, blaugrauer Knoten und kann ebenfalls eine Pigmentierung aufweisen

· Planes Basaliom : oberflächliches Basaliom (flache Plaque mit perlschnurartiger Begrenzung; Zentrum ist atrophisch, lokal verkrustet und ulzeriert; sklerodermiforme  Basaliom (infiltrierende Plaque mit narbigem Aussehen)

· Ulcus terbrans (verwildertes Basaliom; trotz ausgedehnter Maßnahmen sehr therapieresistent)

· Ulcus rodens ( flach ulzerierendes Basaliom)

Das lokale Wachstum der Basaliom ist durch irreguläre Ausläufer ins Korium entlang den Faszien, dem Periost, Perichondrium und entlang den Nervenscheiden gekennzeichnet. Die Infiltration bleibt klinisch oft okkult und führt zu ungenügender Exzision. 83-96% aller Basaliome infiltrieren aber nicht über die Subkutis hinaus.

Therapie.

· operative Entfernung (mit Schnittrandkontrolle im Paraffinschnittverfahren); Die histologischen Schnittrandkontrollen bei großen Basaliomen machen häufig ein zweizeitiges Vorgehen notwendig. Im ersten Schnitt wird der Tumor entfernt; im zweiten Schritt wird nach der Bestätigung tumorfreier Schnittränder der Defekt gedeckt.

· bei älteren und inoperablen Tumoren Strahlentherapie

· Kryotherapie

· Kürrettage mit Elektrokoagulation

Morbus Bowen (Licht-oder chemisch induzierte Präkanzerose mit höherem Malignitätsgrad, aber noch fehlendem invasivem Wachstum)

Intraepitheliales Plattenepithelkarzinom in situ, tritt auf lichtexponierten Zellen auf. Gilt als Vorläufer für PEC.

Ätiologie.

· Sonnenlicht

· Arsen

· Senfgas

· Papilloma-Virus

Alters-und Geschlechtsverteilung.

· Von der Krankheit sind vor allem Männer im mittleren bis hohen Lebensalter betroffen.

Lokalisation.

· entsteht auf sonnenexponierter, nicht-sonnenexponierter Haut-bzw. Schleimhaut

Histologie.

· wird als intraepitheliales Plattenepithelkarzinom in situ angesehen. Die Keratinozyten zeigen Atypien. Bei einer Entwicklung zum invasiven Plattenepithelkarzinom dringen neoplastische Keratinozyten in das Korium vor.

Klinisches Bild.

· lang persisitierende, linsenförmige Papeln oder kreisförmige Plaque

· hyperkeratotisch und verrukös

· Warnzeichen für Malignisierung: schnell enstehende Erosionen und Ulzerationen

· Orale Erythroplakie

Therapie.

-Exzision (chirurgisch, kryo-laserchirurgisch, Elektrokoagulation)

Prognose.

Ist gut, nur 3-5% entwicklen sich zu einem invasivem Plattenepithelkarzinom mit einer Metastasierungsrate von von 13%.

Keratoakanthom

Ätiologie.

· Interaktionen zwischen genetischer Disposition, UV-Licht, Chemikalien, Virusinfektion, Traumen, Immunsuppression

Häufigkeit.

· nur etwa ein Drittel so häufig wie Plattenepithelkarzinome der Haut

Alters- und Geschlechtsverteilung.

· Männer häufiger als Frauen, voar allem zwischen dem 50. u. 70. LJ

Lokalisation.

· überwiegend an lichtexponierten Stellen im Gesicht und an den Händen

Klinisches Bild.

· Im proliferativen Stadium tritt zunächst eine kleine, halbkugelige Papel auf, die innerhlab von 2-4 Wochen sehr schnell bis zu einer Größe von 2cm oder mehr anwächst.

· Im reifen Stadium imponiert ein knospenförmiger, gewölbter oder beeriger, hautfarbener oder erythematöser Knoten, der zentral oft nabelartig eingezogen und keratinisiert ist.

· Das Involutionsstadium beginnt nach wenigen Monaten, und der jetzt meist keratotische und nekrotische Knoten verschwindet wieder.

· Spontanrückbildung

Therapie.

· chirurgische Entfernung

· lokale Chemotherapie mit 5- Fluorouracil

Merkelzellkarzinom

Ätiologie.

· entsteht aus den Merkelzellen/Merkelsche Tastzellen (gehört wie die Langerhansschen Zellen und den Melanozyten zu den nicht keratinozytischen Zellarten der Epidermis)

Häufigkeit.

· sehr selten, Männer und Frauen gleichmäßig

Lokalisation.

· Kopf-Halsregion

Metastasierung

· über eine regionale LK-Metastasierung  wird eine in etwa 50-60%, über eine Fernmetastasierung in 25-40% der Fälle berichtet

Klinisches Bild.

· imponiert als solitärer, rötlicher oder bräunlicher schmerzloser Knoten, der eine Größe bis zu 6 cm erreichen kann

Therapie.

· Entfernung mit Sicherheitsabstand on 1-3 cm

· Bei positiven LK-Befall: Ausräumung

Plattenepihelkarzinom der Haut/Spinozelluläres Karzinom

Ätiologie.

· sonnengeschädigte Haut

· solare Keratosen (lichtinduzierte Präkanzerosen, in der Regel durch übermäßige Sonnenlichtexposition/ bis 1cm große, scharf  begrenzte Ertheme mit leichter Schuppung (initial) oder deutlicher, fest haftender Keratose. Meist multiples Auftreten.

Alters- und Geschlechtsverteilung.

· ab dem vierten Lebensjahrzents

· Männer>Frauen

Lokalisation.

· bis zu 80 % aller Plattenepithelkarzinome der Haut treten im Gesicht auf. Bevorzugte Lokalisationen sind die  Unterlippe, gefolgt von Stirn und Schläfe, den Ohren und den Wangen

Metastasierung.

· im überwiegenden Teil in den regionären LK

· Fernmetastasen sind selten

· Mehr als 90% der Metastasen treten innerhalb der ersten zwei Jahre nach der Therapie auf.
Klinisches Bild.

· auf präexistenten Dysplasien oder de novo auf vorher unveränderter Haut, wobei diese Tumoren aggressiver wachsen.

· Die meisten Plattenepithelkarzinome entstehen auf dem Boden einer aktinischen (lichtinduzierten) Keratose. Diese imponiert als erythematöse und squamöse Effloreszenz, die Erosionen aufweist oder zu einem Cornu cutaneum (DD: seborrhoische Keratose) auswachsen kann.

· Sonderform: verruköses Karzinom, gekennzeichnet durch exophytisches, papillomatöses, langsames Wachstum.

Therapie.

· Operative Entfernung, Sicherheitsabsztand zwischen 0,5 bis 3 cm.

· Bei positivem LK-Befund, regionäre LK-Ausräumung

Prognose.

· korreliert mit der Dicke des Karzinoms. 

· Plattenepithelkarzinome, die dünner als 2mm sind, metastasieren nicht.

· Größere Karzinome (vertikal tiefe) neigen zu Rezidiven und zu regionären LK-Befall, was eine schlechtere Prognose zur Folge hat.

Plattenepithelkarzinom der Schleimhaut

Ätiologie.

· Rauchen, Alkohol

· Arbeitern  in der Baumwollindustrie und aus niedrigen sozialen Schichten

Häufigkeit.

· bei Männern mit 8 % vierthäufigster Tumor überhaupt, bei Frauen mit 4% achthäufigster.

· Mit über 90% der Fälle, sind Plattenepithelkarzinome die häufigste Tumorart ausgehehend von den Schleimhäuten.

· Das Durchschnittsalter beträgt 63 Jahre
Lokalisation.

· am häufigsten im Mundboden, gefolgt von Alveolarfortsatz, Zungenkörper, Lippen, Wangenschleimhaut, Oberkiefer-Alveolarfortsatz, weicher Gaumen, Pharynxwand, harter Gaumen

· regionäre LK: submandibulär, entlang des Sternocleidomastoideus

Histologie.

Histologisch werden unterschiedliche Formen des Plattenepithelkarzinoms differenziert.

· carcinoma in situ

· hochdifferenzierte, verruköse Plattenepithelkarzinome

· mäßig bis gut differenzierte Plattenepithelkarzinome

· schlecht differenzierte Plattenepithelkarzinome

· anaplastische Karzinome

Metastasierung.

· erfolgt primär in die regionären LK

· Fernmetastasen treten selten auf (am häufigsten werden Fernmetastasen 6-24 Monate später festgestellt)

· Die Tumoren der Zunge führen am häufigsten zu Fernmetastasen 

Zweittumoren

· werden bei 5-25% der Fälle angegeben; es handelt sich vorwiegend um Karzinome, die vor allem in den Bronchien und in der Lunge, im Magen, im Rektum und im Uterus vorkommen.

Klinisches Bild.

· exophytisches, endophytisches infiltrierendesWachstum

· Oberfläche ist häufig schmierig belgegt und der Tumor superinfiziert

· Verruköse Karzinom: meist findet sich ein unmittelbarer Bezug zu Tabakabusus, wie dem Peiferauchen oder dem Kauen von Betel. Das verruköse Karzinom wird exzidiert; Metastasen sind selten.

Therapie.

OP/OP kombiniert mit Strahlen- und/oder Chemotherapie

· OP des Primärtumors: sollte mit 1 cm Sicherheitsabstand in allen Ebenen und unter Einbeziehung der Haut und des Knochens erfolgen

· OP der regionären Hals-LK: suprahyoidale Ausräumung oder Neck dissection, die Frage  ob eine konserative oder radikale Neckdissektion durchgeführt werden soll, wird derzeit noch erörtert.

· Welche Kombination aus chirurgischer, strahlentherapeutischer und chemotherapeutischer Behandlung am besten funktioniert ist noch nicht geklärt.

Prognose.

Mit einer Fünfjahres-Überlebensrate von 40% ist  die Prognose schlecht.

Pigmentbildende Tumoren

1)Benigne pigmentbildende Tumoren

Melanozytischer Nävus

Ätiologie.

· Die Entstehung der melanozytischen Nävi wird auf karzinogene Stimuli, vor allem von UV-Licht zurückgeführt

Einteilung.

· Lentigo simplex/einfacher Linsenfleck (erhöhte Anzahl normaler dentritischer Melanozyten entlang dem Stratum basale im Sinne einer lentiginösen Proliferation; ist kleiner als 2-3mm, klar abgegrenzt, von gleichmäßig braun-schwarzer Farbe)

· Junktionale Nävi (gerundete Melanozyten liegen entlang oder oberhalb des Stratum basale;hell bis dunkelbraun, rund und haarlos; entsteht überwiegend in der Kindheit)

· Compound-Nävi (Melanozyten sind sowohl in der Epidermis als auch im Korium; ähnelt dem junktionalem N. ist im vergleich zu diesem aber meist erhaben)

· Intradermale Nävi ( Melanozytennester ausschließlich im Korium; besonders häufig im Gesicht; gelegentlich behaart und meist fleischfarbig bis braun)

Häufigkeit.

Bis zum Alter von 20 Jahren entwickeln Menschen weißer Hautfarbe durchschnittlich 20-30 dieser Veränderungen.

Aus dem junktionalen Nävus entsteht häufig ein Compound-Nävus, aus diesem häufig ein intradermaler Nävus.

Lokalisation.

In der Mundhöhle sehr selten.

Blauer Nävus

Ätiologie.

· entstammt wahrscheinlich der Neuralleiste

Einteilung.

· gewöhnlicher blauer Nävus

· zellulärer blauer Nävus

· maligner blauer Nävus

Klinisches Bild.

· der gewöhnliche blaue Nävus zeigt sich als dunkelroter oder schwarzer, haarloser, gewölbter Tumor, der selten größer als 5 mm ist und meist während des ganzen Lebens stabil bleibt.

· Der zelluläre blaue Nävus ist normalerweise größer(bis zu mehreren Zentimetern) und kann lokal ein aggressiveres Verhalten zeigen. 

· Der maligne blaue Nävus kann aus dem zellulären Nävus entstehen und stellt sich als blauer fester Knoten mit asymmetrischem Wachstum dar, der oberflächliche Ulzerationen aufweisen kann.

Therapie.

· Exzision bei gewöhnlichem und zellulärem blauen N.

· Der maligne blaue Nävus wird großzügig exzidiert und die regionären LK ausgeräumt

Spindelzell- bzw. Epitheloidzellnävus (Spitz-Nävus)

Ätiologie.

Nichts bekannt.

Häufigkeit.

Sehr selten.

Alters- und Geschlechtsverteilung.

Kinder vor und während der Pubertät.

Klinisches Bild.

· vorwiegend im Gesicht lokalisiert

· schnell wachsender, plötzlich auftretender Tumor

· breitbasig auf der Haut oder gestielt und von weicher oder auch harter Konsistenz

· Farbe variiert von rosa über rot bis zu braun

Therapie.

Exzision.

Kongenitaler (melanotischer) Nävus

Ätiologie.

Nichts bekannt.

Alters- und Geschlechtsverteilung.

Tritt entweder kongenital oder einige Tage nach der Geburt bei beiden Geschlechtern gleichermaßen auf.

Histologie.

Es zeigen sich Nävuszellen tief in der Haut: In den unteren zwei Dritteln des Stratum retikulare

Klinisches Bild.

· bei der Geburt meist leicht bis stark gebräunt

· im Lauf der Zeit kommt es fast immer zu einer Behaarung und eine verruköse Oberfläches

Malignisierung.

Tritt etwa in 2-6 % der Fälle auf; das Risiko der Malignisierung ist nach der Pubertät bis zum 20. LJ am größten.

Therapie.

Bei der Therapieplanung wird diskutiert, ob kleine oder mittlere  Tumoren nur beobachtet oder exzidiert werden sollen. Wegen der Gefahr der Malignisierung sollten sie aber spätestens im Vorschulalter entfernt werden.

Dysplastischer Nävus

Ätiologie.

Entweder ist es die Zwischensufe zwischen Nävus und Melanom nach Sonnenexposition oder ist es aufgrund hereditärer Komonenten entstanden.

Häufigkeit.

Bei etwa 5% der weißhäutigen Menschen

Alter- und Geschlechtsverteilung.

Überwiegend in der Pubertät bei Jungen und Mädchen gleichermaßen.

Lokalisation.

Können überall auftreten, bevorzugt in lichtexponierten Regionen

Histologisch.

Nimmt die Stellung zwischen Nävus und malignem Melanom ein.

Malignisierung.

Das Risiko der Entartung zu einem Melanom wird phänotypisch durch eine helle Hautfarbe, aber auch durch genotypische Faktoren beeinflußt ( bei bestehender Melanomanamnese besteht ein 100 % Risiko. Bei fehlender Anamnese reduziert sich das Risiko auf 10-20 %.

Therapie.

Exzision.

2)Maligne pigmentbildende Tumoren

Malignes Melanom

Ätiologie.

Zwei Haupthesen werden zur Entstehung des malignen Melanoms diskutiert:

· Erste These: der Tumor entwickelt sich von einem banalen Nävus zum dysplastischen Nävus und dann zum vollentwickeltem primären Melanom mit der Fähigkeit der Metastasierung. Diese Kaskade kann auch übersprungen werden. Nävi gelten als potentielle Melanomvorläufer.

· Zweite These: UV-Licht wird im Sinne der Karzinogenese als Initiator und als Promoter angesehen.

Einteilung.

· superfiziell spreitendes Melanom (unregelmäßige Form und Pigmentierung mit beetartiger leichter Verdickung und meist eine Randstufe; hyperkeratotisch, zentral Regressionszonen mit verminderter Pigmentierung; bei vertikalem Wachstum entwickeln sich fokale Knötchen und Papeln.)

· noduläres Melanom (primär dunkle Knötchen, häufig oberflächliche Ulzerationen, es fehlt die radiäre Wachstumsphase und hat eine schnelle Größenzunahme)DD: seborrhoische Keratose

· Lentigo-maligna-Melanom ( das Lentigo maligna als Vorstufe dieses Melanoms ist rein makulös ohne Reliefveränderung, unregelmäßig begrenzt und pigmentiert; erst nach langem Verlauf manifestiert sich ein invasives Wachstum mit blauschwarzer Knotenbildung und Ulzeration)

· Akrales lentiginöses Melanom (mukosales Melanom) (wächst zunächst rein rein makulös, unregelmäßig geformt und ungleichmäßig pigmentiert. Nach dieser radiären Phase entwickelt sich ein meist zentral gelegener Knoten mit gelegentlich verruköser oder ulzerierter Oberfläche)

Häufigkeit.

Die Morbiditätsrate für das maligne Melanom scheint abhängig vom Phänotyp zu sein. Hellhäutige, sommersproßige, blonde und rothaarige Menschen tragen ein erhöhtes Melanomrisiko. Ebenso ist das Risiko auch beim Vorhandensein multipler melanozytischer Nävi erhöht.

Alters- und Geschlechtsverteilung.

Im Kopf- und Gesichtsbereich im Durchschnitt mit 58 Jahren ( Männer mit 49 Jahren, Frauen mit 62 Jahren). Männer und Frauen sind gleich häufig betroffen.

Lokalisation.

· Im Kopf-Hals-Bereich sind 12-15 % aller Melanome lokalisiert, davon 8% im Bereich der Schleimhaut.

Histologie.

Es imponieren proliferierende atypische Melanozyten. Man unterscheidet zwischen radiärem und vertikalem Wachstum.

Metastasierung.

Sie ist entscheidend durch die Tumordicke und Tiefenausdehnung geprägt; Fernmetastasen sind bei einer Tumordicke von mehr als 4 mm fast immer vorhanden.

Es treten in etwa 4% aller Melanomfälle Metastasen ohne nachweisbaren Primärtumor der Haut auf.

Als Satellitenmetastasen werden Hauttumorknoten im Umkreis von 2cm genannt. In-transit-Metastasen sind Tumorknoten, die mehr als 2 cm vom Primärtumor entfernt sind aber nicht jenseits der regionären LK liegen.

Klinisches Bild.

Biphasisches Wachstumsmuster mit einer radiären Phase und einer vertikalen Phase (Knoten wächst schneller und infiltrierend, findet Anschluß an die Blut- und Lymphgefäße)

Die Melanomstadien bestimmen die Prognose. Diese finden eine Einteilung in die Eindringtiefe nach CLARK-LEVEL und die Tumordicke nach BRESLOW.

Therapie.

Sofortige chirurgische Entfernung.

Die Schleimhautmelanome der Mundhöhle sollten bei Entfernung einen Sicherheitsabstand von 1cm haben, in der Tiefe nicht über die submukosa hinausgehen. Gleichzeitig durchgeführte Knochenresektion soll die Prognose sogar verschlechtern.

Die regionären LK werden bei klinisch negativem Befund sehr zurückhaltend beurteilt. Nur bei Männern bei einer Tumorgröße von 1,5 mm – 4mm empfohlen. Bei Tumoren der Stirn, Schläfen und Wangen sollten die oberflächlichen Parotis LKs unter Schonung des N. facialis entfernt werden.

Maligne Melanome werden überwiegend als strahlenresistent eingeschätzt.

Prognose.

Die Prognose hängt signifikant von der Eindringtiefe des Melanoms ab. Die Eindringtiefe ist mit zwei Systemen, die in zahlreichen Studien als prognostisch relevant beschrieben wurden gegliedert.

· Clark-System

· Breslow-System

Die durchschnittliche prozentuale Fünfjahresüberlebensrate variiert für das klinische und pathologisch bestimmte Stadium I zw. 55-97%, für das Stadium II zwischen 10 und 38%.

Die Prognose verschlechtert sich zunehmend bei Patienten mit Metastasen.

Nach regionärer Metastasierung treten durchschnittlich neun Monate später bei 80% der Patienten Fermetastasen auf.

Die Melanome der Mundschleimhaut haben eine schlechterePrognose als die der kutanen Melanome.

Fibrohistiozytäre Tumoren

Außer den eigentlichen Bindegewebszellen (Fibroblasten, Fibrozyten) enthält das Hautbindegewebe noch Zellen, die über oder aus dem Blut in die Dermis einwandern. Auch von ihnen können Neubildungen ausgehen.

1)Benigne fibrohistiozytäre Tumoren

Fibröses Histiozytom

Ätiologie.

Unklar, wahrscheinlich Sonnenexpostion

Häufigkeit, Alters- und Geschlechtsverteilung.

Vorwiegend Hauttumor

Histologie.

Ist ein gutartiger Tumor, der aus spindelförmigen Fibroblasten und Histiozyten aufgebaut ist.

Lokalisation.

Unterscheidung in oberflächliches und ein tiefes fibröses H.. Die oberflächlichen H. wachsen überall in der Haut und in der Subkutis. 

Klinisches Bild.

Solitärer langsam wachsender Knoten, der ein erhabenes Aussehen hat und eine Größe von wenigen Millimetern bis zu einigen Zentimetern. Er hat eine rötliche bis rötlich-braune Farbe. Die tiefliegenden H. sind meist größer als die oberflächlichen H. und ihre Farbe ist gelblich-weiß.

Generalisiertes eruptives Histiozytom 
Ist eine seltene Erkrankung der äußeren Haut und tritt bei Erwachsenen als meist symmetrische, disseminierte braun-rötliche papilläre Veränderung auf. Es kommt in der Mundhöhle nicht vor.

Juveniles Xanthogranulom 
Das J. X. imponiert als gelbe Papel mit einer Größe von einigen Millimetern bis zu 3 cm: Es können auch Ulzerationen und Blutungen der Papeln auftreten. Eine Therapie ist überlicherweise nicht notwendig, da die Veränderungen in der Regel eine Spontanregression aufweist.

Xanthome 

· verruzifiormes Xanthom. Es handelt sich um papilläre, verruköse, flache und gestielte Veränderungen. Die Farbe ist weißgrau bis rötlich und zwar in Abhänigkeit von der Keratinisierung. Die Größe schwankt zwischen wenigen Millimetern und 2 cm. Die Veränderung ist meist asymtomatisch.

· Xanthelasmen (sind meist Zeichen lokaler Störungen des Lipidstoffwechsels); sie treten häufig zwischen dem 40. Und 80. LJ bei Fauen auf; treten meist periokulär an Haut und Lidern auf; es zeigen sich hellgelbe Platten im Bereich der Augenlider,durch Cholesterinablagerungen in Speicherzellen bedingt.

2)Maligne fibrohistiozytäre Tumoren

Dermatofibrosarcoma protuberans 
Entsteht häufig am Ort eines vorangegangenen Traumas, möglicherweise aus undifferenzierten mesenchymalen Zellen, da sowohl Fibroblasten als auch Histiozyten von unterschiedlichen Autoren als Ursprungszellen diskutiert werden.

Eine Metastasierung erfolgt in 5% der Fälle hämatogen in die Lunge.

Zu Beginn imponiert der Tumor als solitäter, rot-blauer und auf Druck erblassender, fester, fibröser Knoten der Haut. Er wächst im Frühstadium langsam und schmerzlos in benachbarte Gewebe eine. Es entwickeln sich Satellitenknoten, die konfluieren können. Es bildet sich ein fibrotischer Belag. Im Spätstadium beschleunigt sich das Wachstum, und der Tumor kann ulzerieren und bluten.

Therapie ist die weite Exzision mit Sicherheitsabstand von 3 cm unter Mitnahme tiefergelegener Strukturen, wg. hoher Rezidivrate.

Atypisches Fibroxanthom.

Ätiologie: Sonnen- und Strahlenschäden

Es weist zu 1% LK-Metastasen auf, während Fernmetastasen bisher nicht beschrieben wurden.

Es handelt sich um solitäre Knoten oder Ulzera, die zumeist kleiner als 2 cm sind und gelegentlich bluten können.

Malignes Fibrohistiozytom

Tritt sehr sehr selten auf.

Ist ein Weichteiltumor des höheren Lebensalters. In der Mundhöhle und im Gesicht ist der Tumor zu etwa 3% vertreten. Es imponiert als meist schnell zunehmende schmerzlose Schwellung. Der Tumor kann klinisch kaum faßbar entlang von Faszien und Muskelfasern wachsen. Gelegentlich treten begleitend Fieber, eine Leukozytose und Neutrophilie oder Eosinophilie auf. In etwa 30-40% der Fälle neigen die malignen fibrösen Histiozytome zur Metastasierung. Die Fünf-Jahres Überlebensrate beträgt etwa 40%.

Bindegewebstumoren

1)Benigne Bindegewebstumoren

Fibrom 

(Tumorartige Veränderungen entstehen durch mechanische Irritationen, wie bei chronischem Druck durch den Prothesenrand oder chronischen entzündlichen Reizen am Gingivalrand.

Symmetrische Tuberfibrome scheinen hereditären Ursprungs.)

Kommt als Fibroma durum oder Fibroma molle in häufig gestielter Form vor.

Ist eigentlich kein  Bindegewebstumor, sondern eher eine fibröse Hyperplasie, wird auch als fibroepithelialer Polyp bezeichnet. Therapie: Exzision

Riesenzellfibrom

Etwa 50% aller fibrösen Läsionen der Mundhöhle werden als Riesenzellfibrom eingeordnet; es handelt sich um asymmetrische, kleine, papilläre oder gestielte Veränderungen, deren Größe meist kleiner als 0,5 cm ist.

Keloid 
Überschießende Bindegewebs-bzw. Kollagenneubildung meist nach Verletzung oder auch spontan. Dispositionsfaktoren: Alter (Kinder), Lokalisation (Oberkörper), Art der Verletzun (Verbrennung) und Hautfarbe (schwarz). Keloide können durch Infektionen, wie sie bei Akne oder Furunkulomatose sowie nach Pockenimpfungen auftreten entstehen. Sie manifestieren sich als gut umschriebene , häufig mit multiplen Ausläufern in die Umgebung versehene, derbe, erhabene Hautveränderungen. Gerötete, wulstartige oder flächenhaft-plattenartige Verdickung der Haut mit intaktem Epithel. Aufgrund der geringen Elastizität werden sie häufig als unangenehm und schmerzhaft empfunden.

Histologisch dick gepackte Kollagenfasern in wirbelartiger oder knotiger Anordnung.

Adulte/Infantile progressive Fibromatose

Sehr selten,keine

Gingivale Fibromatose 

Ist eine autosomal-dominant vererbte Erkrankung, die häufig mehrere Familienmitglieder betrifft und über mehrere Generationen vorhanden sein kann.

Es handelt sich um eine langsam zunehmende Schwellung der Gingiva, die zu Eß, Sprach- und sogar Atembeschwerden führen kann.

Histologisch ist das Bindegewebe dicht, es liegen reichlich Kollagenfasern, aber nur wenige Fibroblasten vor.

2)Maligne Bindegewebstumoren

Fibrosarkom 
Alters- und Geschlechtserteilung.

· zwischen dem 40. Und 50 LJ, Frauen häufiger als Männer

Metastasierung.

Erfolgt fast auschließlich hämatogen, vor allem in die Lunge.

Klinisches Bild.

Die Fibrosarkome gehen meist von tiefliegenden Strukturen wie Muskelfaszien, Sehnen und Aponeurosen aus. Sie verursachen keine typischen Symtome und wachsen langsam. Die Bedeckung der Haut oder Schleimhaut ist meist intakt.

Therapie.

Radikale OP. Der Nutzen einer Radiotherapie ist noch umstritten, während die initiale Chemotherapie bei hochdifferenzierten Fibrosarkomen nutzbringend zu sein scheint.

Prognose.

Die Fünfjahres-Überlebensrate wird mit bis zu 70%, nach neueren Untersuchungen aber mit nur 39% angegeben.

Fettgewebstumoren

1)Benigne Fettgewebstumoren

Lipom

Das Lipom ist der häufigste mesenchymale Tumor. Im jugendlichen Alter treten die Lipome selten auf; eine zunehmende Inzidenz  wird ab dem 40. LJ beobachtet. Es wird zwischen dem oberflächlichem und dem tiefliegendem Lipom unterschieden. Die Konsistenz ist weich und er lassen sich gut gegen die Umgebung verschieben.

Lipome unterscheiden sich meist nicht vom umgebenden Fettgewebe. Erst der Nachweis der fibrösen Kapsel erlaubt die Unterscheidung.

Spindelzellipom

Pleomorphes Lipom

Stellen sich ähnlich dar wie normale Lipome; sie wachsen langsam über mehrere Jahre. Histologisch wird das pleomorphe Lipom aufgrund der atypischen Lipoblasten häufig mit einem gut differenzierten Liposarkom verwechselt. Es zeigen sich atypische pleomorphe mononukleäre Zellen mit hypochromen Zellkernen. Therapie ist die weite Exzision, wg. der Gefahr der Lokalrezidive.

Myxolipom

Angiolipom

Chondrolipom

Symmetrische Lipomatose (Morbus Madelung)

Diese Erkrankung zeigt sich als symmetrische, überwiegend im Halsbereich lokalisierte Fettansammlung, die über mehrere Jahre kontinuierlich zunimmt. Das Fettgewebe lagert sich sowohl in der Subkutis als auch in den tieferen Gewebeschichten ab. Bei einer massiven Einlagerung im Hals kann es zur Dysphagie, zum Stridor und zur Atmungsbehinderung kommen. Ätiologisch ist das Auftreten noch nicht geklärt, allerdings werden hypothalamisch und hypophysiale Defekte sowie ein Verlust der sympathischen Innervation für das Auftreten verantwortlich gemacht. Exzessiver Alkoholgenuß, Lebererkrankungen, Diabetes mellitus werden mit dieser Erkrankung im Zusammenhang diskutikert.

2)Maligne Fettgewebstumoren

Liposarkom 

Liposarkome stellen den größten Anteil der Weichteilsarkome im Erwachsenenalter dar.

Auftreten hauptsächlich zwischen dem 50. Und 60. LJ. Selten kommen sie im Mund-und Gesichtsbereich vor. Histogenetisch entwickeln sich Liposarkome aus pluripotenten Mesenchymzellen, die unterschiedliche Differenzierungen durchmachen können. Entsprechend dieser, gibt es eine Klassifikation.

Klinisches Bild.

L. liegen selten oberflächlich, sondern meist in den tieferen Schichten der Mukulatur und der Faszien. Ihre Konsistenz ist meist fester als die der Lipome und ihre Größe ist im Mund-Gesichtsbereich kaum größer als 5 cm.

Metastasierung erfolgt vorwiegend hämatogen.

Therapie ist die radikale lokale Operation, die weit im Gesunden durchgeführt werden muß, wg. der Gefahr des Früh- und Spätrezidivs.

Zusätzlich wird auch eine Strahlentherapie empfohlen (wg. der hohen Rezidivgefahr)

Prognose ist nach fünf Jahren bei schlecht differenzierten Tumoren 20 %, bei gut differenzierten bis zu 70%.

Muskuläre Tumoren

1)Benigne muskuläre Tumoren

Leiomyom/glatt 
Drei Arten des Leiomyoms als Tumor der glatten Muskulatur können unterschieden werden:

· kutanes Leiomyom 

· Angiomyom (Anhäufung dickwandiger Blutgefäße, die mit Muskelfaserbündel verflochten sind)

· Leiomyoblastom

Es handelt sich meist um kleine Tumoren, die in der Haut häufig multipel vorkommen. Die Farbe variiert von grau-weiß bis rot-bläulich in Abhängigkeit vom Grad der Vaskularisation. Häufig sind mit dem Tumor Schmerzen verbunden.

Rhabdomyom/quer

Zwei Arten des R. als Veränderung der quergestreiften Muskulatur werden unterschieden:

· adultes Rhabdomyom

· fetales Rhabdomyom

Es handelt sich meist um solitäre, z. T. aber auch multifokale, rundliche Tumoren, die aufgrund ihrer Größe Verdrängungssymtome im Bereich der Zunge und des Pharynx hervorrufen. Die Anamnese geht meist über einen längeren Zeitraum.

Die therapie besteht wegen eies pseudoinfiltrativen Wachstums in der großzügigen operativen Entfernung. Rezidive sind nur selten beschrieben worden.

2)Maligne muskuläre Tumoren

Leiomyosarkom 

Im Gegensatz zum Leiomyom ist das primäre Leiomyosarkom eine solitäre Läsion; multiple oberflächliche Läsionen sollten an eine metastasiertes abdominelles Leiomyosarkom denken lassen. Es betrifft etwa 7% aller Weichteilsarkome und tritt zwischen dem fünften und siebten LJZ auf. Im Gesicht und in der Mundhöhle ist es erst wenige Male beschrieben worden.

Therapie: radikalchirurgische Entfernung mit einem Sicherheitsabstand von 3-5cm. Die Rezidirate wird über 40% angegeben. Die Fünf-Jahres-Überlebensrate wird zwischen 0 und 90% angeben.

Rhabdomyosarkom 

Ätiologie.

R. entstehen vornehmlich aus primitiven mesenchymalen Zellen und nicht aus differenziertem Muskelgewebe.

Häufigkeit, Alters- und Geschlechtsverteilung.

Mit fast 20 % ist dieser Tumor das häufigste Weichteilsarkom des Kindes und Jugendalters. R. manifestieren sich fast ausschließlich während der ersten zwei LJZ;

Lokalisation.

Etwa 44% aller R. kommen in der Kopf-Halsregion vor, wovon bis zu 20% in der Mundhöhle auftreten

Metastasierung.

Ist häufig und erfolgt zu zwei Dritteln in die Lunge, hoher Anteil an LK-Metastasen.

Klinisches Bild.

Schnell wachsender, infiltirierender und destruierender Tumor, der häufig auch knöcherne Strukturen mit einbeziehen.

Theapie.

Kleine, gut operable Tumoren werden radikal-chirurgisch entfernt. Da die Tumoren aber häufig eine kritische Größe überschritten haben, wird eine Polychemotherapie und Bestrahlung mit z. T. guten Ansprechraten durchgeführt.

Prognose ist unterschiedlich.

Vaskuläre Tumoren

1)Benigne vaskuläre Tumoren

Vaskuläre Ektasien 

Naevus flammeus/vinosus

Ist möglicherweise autosomal-dominat vererblich. Es zeigt eine lokalisierte Dialatation präformierter Gefäße der Haut. Bei fast der Hälfte der Neugeborenen. Während des ersten Lebensjahres verliert sich der Nävus flammeus wieder. Eventuell verbliebene Veränderungen können später entfernt werden.

Naevus araneus (Spider-Nävus)

Ist eine meist kleine Gefäßveränderung bei Schwangerschaften, Lebererkrankungen und Hyperthyreodismus.

Kleiner roter Punkt mit spinnenartigen Ausläufern.

Hämangiome

sind knäuelartige Gefäßbildungen oder multiple Gefäßerweiterungen. Man unterscheidet kapilläre und kavernöse. Sie sind meist angeboren. Am meisten betroffen ist die Lippe. Ausgedehnte H. können zu bedrohlichen Blutungen führen. Die Beurteilung und 

Therapie gehört in die Hand des Spezialisten. Naevus flammeus zählt zu den Hämangiomen.

Juveniles kapilläres Hämangiom/Säuglingshämangiom

· Es entsteht im Säuglingsalter bei etwa einem von 200 Kindern

· Lokalisiert in der Haut des Gesichts und der Mukosa der Mundhöhle

· Makuläres Erythem, das nach einigen Wochen tastbar wird. Es zeigt sich dann als roter bis purpurroter Tumor mit weicher und z. T. knotiger und auch ulzerierender Oberfläche.

· Während der ersten sechs Monate besteht ein schnelles Wachstum, das bis zum ersten LJZ anhalten kann

· Es kommt in 75% der Fälle zu einer Spontanremission

Therapie.

Bei kleinen Veränderungen kann eine abwartende Haltung eingenommen werden, größere, funktionell und ästhetisch beeinträchtigende Läsionen sollten therapiert werden.

· primäre Exzision mit plastischer Deckung

· Laserarten (Farbstoff, Argon, YAG, CO2)

· Krychirurgische Technik

Erworbenes Büschelangiom

Erythematöse kleine Maculae und Papelnder Haut, schwach rot

Kavernöses Hämangiom

Histologisch zeigen sich weit dilatierte Blutgefäße, die mit abgeflachtem Endothel ausgekleidet sind.

Klinsiches Bild.

Unterschieden werden die kavernösen Hämangiome von den kapillären Hämangiomen dadurch, daß sie weniger umschrieben, größer und invasiver wachsen. Ihre Farbe ist eher blau , die Konsistenz sehr weich. Durch die starke Gefäßdilatation ist die Oberfläche meist irregulär. Sie zeigen keinerlei Tendenz zur Spontanregression und können sogar lokal destruierend wachsen.

Therapie.

Chirurgisch eventuell verbunden mit endovaskulärer Embolisation, intraläsionärer Applikation sklerosierender Substanzen oder kryochirurgische Maßnahmen

Arteriovenöses Hämangiom

Treten als solitäre blaue oder rote Papeln unter anderem submukös, an den Lippen oder in der perioralen Haut auf. Die Schwellung ist weich und kann nach einem Trauma expandieren. Für die Therapie ist die high-flow und die low flow Variante zu beachten. High flow sollten vor der OP mit der superselektiven Angiographie embolisiert werden, um den intraoperativen Blutfluß gering zu halten. Low-flow wird nur operiert.

Epitheloides Hämangiom

Seltene Variante des Hämangioms

Intramuskuläres Hämangiom

Intravaskuläre Angiomatose

Lymphangiome 

sind konnatale Hamartome der Lymphgefäße. Tiefe kavernöse und oberflächliche mehr zystoide L. sind zu unterscheiden. Orale Lymphangiome finden sich meist an Zunge, Mundboden und im Vestibuluum. Klinisch erscheinen sie als Froschlaichähnliche, glasig durchscheinende Bläschen mit klarem hämorrhargischen Inhalt. Nach Verletzung besteht die Gefahr der Sekundärinfektion. Froschlaichzunge

Zystisches Lymphangiom/Hygrom

Atiologie.

· fetale Fehlbildung

· obstruktive Veränderungen (durch Operationen, Bestrahlung, Infektion oder anderes)

Häufigkeit, Alters- und Geschlechtsverteilung.

· tritt sehr selten auf und manifestiert sich von Geburt bis ins 6.LJZ

Klinisches Bild.

· große, uni- oder multizystische Masse, die das oberfläche Weichgewebe betrifft

Therapie.

· operative Entfernung

· Aspiration (führt aber zu Rezidiven)

Prognose.

· Mortalitätsrate liegt bei etwa 5%.

Lymphangioma circumscriptum

Kann entweder spontan oder sekundär nach OP oder Radiatio entstehen und ist eine Sonderform des zystischen L.

Klinisches Bild.

Es finden sich multiple, farblose, warzenähnliche Knoten die kleinere oder größere Haut- oder Zungenareale bedecken können.

2)Maligne vaskuläre Tumoren

Hämangioepitheliom

Liegt meist als kleiner Tumor in der Subkutis oder in der Muskulatur. Metastasen treten bei etwa 30% aller Tumoren auf (in Lunge, Leber, Knochen, regionären LK)

Therapie.

· radikale lokale Operation eventuell mit Ausräumung der LK

Prognose.

· Fünf-Jahres-Überlebensrate 85%

Angiosarkom 

Sehr selten. Das Klinische Bild ist variabel und läßt nicht immer die vaskuläre Natur des Tumors erkennen. Im überwiegenden Teil der Fälle stellt sih das Angiosarkom als prellungsähnliche Makula mit unscharf begrenzten Randzonen und teilweiser Verhärtung. Metastasierung in Lunge, Leber, Milz, regionäre LK

Therapie.

Radikale OP mit Nachbestrahlung

Prognose.

Fünf-Jahres-Überlebensrate: 12%

Kaposi-Sarkome 
Ätiologie.

Ist nicht ganz geklärt. Drei Faktoren scheinen eine besondere Bedeutung zu haben:

· Veränderung des Gefäßsystems

· Schwächung des Immunsystems

· Lokale Faktoren wie Zytokinen

Es wird unterschieden:

· HIV-assoziiertes epidemisches Kaposi-Sarkom (bedarf normalerweise keiner Therapie)

· Klassisches Kaposi-Sarkom (sehr selten, betroffen sind meistens Männer aus Südosteuropa; die Behandlung beschränkt sich meist auf eine Exzision oder Bestrahlung der Läsion)

· Endemisches Kaposi-Sarkom (Klinisch werden eine lokale, eine lokal-aggressive und eine disseminierte Form unterschieden. Während die lokale Form zur Spontanremission neigt und praktisch keiner Therapie bedarf, werden die lokal agressive und disseminierte Form chemotherapeutisch behandelt)

· Immunsuppressions-assoziiertes Kaposi-Sarkom (die Unterbrechung der immunsuppressiven Behandlung führt zur partiellen und kompletten Remission dieser Kaposi-Sarkome)

Neurogene Tumoren

1)Benigne neurogen Tumoren

Neurom 
Neurome können nach OPs, Traumen, Infektionen oder durch Ischämien an Nerven auftreten

Häufigkeit und Lokalisation.

Treten bevorzugt im Bereich des N. mandibularis nach WSR, UK-Frakturen und sagittalen Osteotomien auf

Histologie.

N. zeigen eine ziellose Proliferation von Nervenbündeln zusammen mit Axonen, Myelinscheiden, Shwannschen Zellen und Fibroblasten

Klinisches Bild.

Fester Knoten von grau-weißer Farbe, Symtome sind Parästhesien bis hin zu schweren paroxysmalen dauernden Schmerzen, besonders bei Druckbelastung

Therapie.

Exzision und Neueinbettung des Restnervs außerhalb des alten Narbengewebes

Solitäres Neurom der Haut

Lokalisiert sind die solitären Neurome fast ausschließlich in der Gesichtshaut.

Es handelt sich um einen langsam wachsenden, schmerzlosen Knoten der Haut mit einer meist über zehnjährigen Anamnese. Der Knoten ist meist nicht größer als 1cm Durchmesser, wird fast immer von einer intakten Epidermis ohne Pigmentveränderung bedeckt.

Neuromuskuläres Hamartom 

Neurilemmom (Schwannom)

Degeneratives Neurilemmom

Solitäres Neurofibrom 

Klinisches Bild.

Das solitäre Neurofibrom imponiert als gutartige, schmerzfreie, langsam wachsende, diffuse Schwellung mit meist weicher und glatter Oberfläche. Eine maligne Transformation ist extrem selten.

Neurofibromatose/Morbus Recklinghausen

Autosomal-dominant erbliche Erkrankung

Genotypisch und Phänotypisch werden zwei Formen der Neurofibromatose unterschieden:

· klassische Neurofibromatose (von Recklinghausen) am Chromsom 17

· zentrale Neurofibromatose am Chromosom 22

im Rahmen der Neurofibromatose kann praktisches jedes Organ in den Krankheitsprozeß miteinbezogen sein. Alle Strukturen der Mundhöhle und des Gesichtes können mitbeteiligt sein.

Klinisches Bild.

Café-au-lait-Flecken, multiple Neurofibrome der Haut, Schleimhaut, des Knochens und des Gastrointestinaltraktes.

Imponiert mit häufig großflächigen Neurofibromen, die die umgebenden Strukturen infiltrieren und zu Knochenveränderungen führen.

2)Maligne neurogene Tumoren

Malignes Schwannom

In der Mundhöhle un im Gesicht tritt das maligne Schwannom selten auf.

Klinisches Bild.

Es handelt sich meist um große, unförmig wachsende Tumoren in der Nähe eines Nerven oder innerhalb einer Neurofibromatose.

Prognose.

Schlecht (Fünfjahres... 15-30%)

Malignes peripheres Neuroepitheliom (Askin-Tumor)

Klinisches Bild.

Es handelt sich um einen agressiv und schnell wachsenden Tumor, der meist in der Nähe eines Neren auftritt und mit entsprechender neurologischer Symptomatik verbunden ist.

Fraglich bleibt, ob eine Therapie den Verlauf der Erkrankung überhaupt beeinflussen kann.

