Thema des Monats Das Rhabdomyosarkom
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Das Rhabdomyosarkom

Die haufigste Sarkomart bei Kindern

Schltsselworter: Schwellung, Neoplasie, Aufhellung

Abb. 1 Extraorale Aufnahme mit deutlicher Vorwdlbung in
der infraorbitalen Region links.

Abb. 2 Intraorale Aufnahme des Oberkiefers mit massiver
palatinaler und bukkaler Schwellung links.

Abb.3 Das OPT zeigt eine grosse Aufhellung in der
linken Kieferhohle. Deutlich erkennbar ist die Verdrangung
von 23 in Richtung der Nasenhdhle und von 25 bis unter
den Rand der Orbita. AuBerdem ist die Verdréngung von
26 und 27 nach distal zu erkennen.

10/2013

Das Rhabdomyosarkom ist eine maligne Neo-
plasie mesenchymalen Ursprungs mit Anteilen
quergestreifter Skelettmuskulatur.

Rhabdomyosarkome treten in allen Altersgrup-
pen auf. Davon werden 50% bei Kindern unter
10 Jahren diagnostiziert und machen 6% aller
malignen Tumorerkrankungen bei Kindern aus.
Im Kopf- und Halsbereich sind Orbita und para-
nasale Sinus am héufigsten betroffen. Neben der
anatomischen Unterteilung in parameningeale
(Nasopharynx, paranasale Sinus, Fossa infratem-
poralis, Fossa pterygopalatina) oder nonpara-
meningeale (Mundhohle, Oropharynx, Parotis,
Larynx) Subtypen erfolgt eine histologische Ein-
teilung in embryonal, alveoldr, pleomorph oder
undifferenziert. Der dargestellte Patientenfall
(sechsjdhrig, maénnlich) entspricht dem am
hédufigsten betroffenen Patientengut. Eine friih-
zeitige Diagnose ist oft schwierig, da haufig nur
eine schmerzlose Schwellung besteht und meist
keine Pardsthesien, Funktionseinschrinkungen
oder systemische Beeintrdchtigungen vorliegen.
Die Entdeckung erfolgt oft zufallig; so auch hier,
als sich der Patient nach einem Sturz auf die
linke Gesichtshilfte mit nachfolgend bemerkter
Schwellung im Oberkiefer vorstellte (Abb. 1, 2).

Das Orthopantomogramm (Abb. 3) zeigt eine
massive Aufhellung in der linken Kieferhohle. Die
Darstellung des Befundes im DVT (Abb. 4) und
die histologische Untersuchung der entnomme-
nen Probebiopsie (Abb. 5a, 5b, 6) bestidtigten den
Verdacht eines embryonalen parameningealen
Rhabdomyosarkoms der linken Maxilla. In der
Regel besteht die Behandlung aus einer Radio-
und Chemotherapie, so auch im vorliegenden
Fall, gegebenenfalls mit chirurgischer Unter-
stiitzung. Aufgrund der hohen Rezidivneigung
(5-Jahres-Uberlebensrate 62.8% + 2.3%) ist eine
engmaschige Nachkontrolle unerlédsslich.
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Abb. 4 Das DVT zeigt die kndcherne Destruktion der bukkalen Kieferhohlenbegrenzung und den Befall der inferioren Nasenhohle (Ausdehnung des
Befundes: 5 cm).

Abb. 6 Chirurgische Préparation und Darstellung der Neoplasie zur Entnahme einer représentativen Biopsie.
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