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Teratom der Schädelbasis bei einem Neugeborenen
Verlaufsbeschreibung einer interdisziplinären Behandlung
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Einleitung

Zervikofaziale Teratome sind mit einer Inzidenz von einer Erkrankung auf 20.000 bis 40.000 Lebendgeburten seltene Neoplasien (1, 2).
Weltweit sind weniger als 200 Fälle dokumentiert. 5% aller Teratome bei Neugeborenen finden sich im Kopf- und Halsbereich. Beide
Geschlechter sind gleichermaßen betroffen. Die Erkrankung führt häufig zu einer Verlegung der oberen Luftwege und der Speiseröhre.
In einem Drittel der Fälle besteht ein Hydramnion, da der Fetus das Fruchtwasser nicht schlucken kann (3). Unbehandelt führt die
Erkrankung in 80% der Fälle zum Tode des Kindes (4).

 

Fallbeschreibung

Innerhalb der ersten Lebenswoche kam es bei einem neugeborenen Mädchen zu einer bedrohlichen Verengung der oberen Atemwege.
Ursache hierfür war ein extrem schnell wachsender Tumor. Trotz eingeleiteter Chemotherapie war das Wachstum weiter progredient.
Bei zunehmendem Stridor wurde die Indikation zur operativen Entfernung gestellt. Bei primär unklarer Histologie erfolgte im Alter von 6
Monaten die radikale Resektion des Tumors. Die Ausdehnung und Lage des Tumors erforderte eine subtile Operationstechnik unter
Schonung von Nerven, Gefäßen und funktionellen Strukturen. Als Zugang wurde ein lateraler, transmandibulärer Zugang zum
retromaxillären Raum und zur Schädelbasis gewählt. Nach Freistellung der großen Halsgefäße und des N. facialis erfolgte zunächst die
temporäre Resektion des aufsteigenden Unterkieferastes. Nach Darstellung der Raumforderung im Bereich der Schädelbasis wurde der
Tumor in toto reseziert. Der Unterkiefer wurde replantiert und mit Mikroplatten stabilisiert. Die endgültige histopathologische
Untersuchung zeigte ein unreifes Teratom ohne maligne Anteile.
Die kleine Patientin ist nunmehr seit 5 Jahren klinisch und radiologisch tumorfrei. Im Laufe der Entwicklung des Kindes traten
Wachstumsstörungen im Bereich des Unterkiefers auf, die erfolgreich mit einer Distraktionsbehandlung ausgeglichen werden konnten.
Trotz der zahlreichen operativen Interventionen sind keine funktionellen Einbußen zu beobachten.

Fig. 1-3: Im Alter von 6 Monaten zeigte sich in der bildgebenden
Diagnostik ein ausgedehnter Prozeß im Bereich der Schädelbasis mit
intrakranieller Beteiligung.
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Fig. 4-7: Nach praeaurikulärer Schnittführung mit Ausdehnung nach temporal und
submandibulär erfolgte nach temporärer Exartikulation des aufsteigenden Unterkieferastes
die Darstellung des Tumors im Bereich der Schädelbasis. Nach Tumorresektion
Osteosynthese des proximalen Segmentes mit Mikroplatten.

Fig. 8-11: Position des Unterkiefers vor Osteodistraktion, während und nach der
Distraktionsbehandlung.

 

Diskussion

In der Literatur werden nur wenige Fälle von Teratomen an der Schädelbasis beschrieben (5, 2). Das Hauptproblem des zervikofazialen
Teratoms stellt die Verlegung der Luftwege dar. Hierdurch sterben viele Neugeborene direkt postnatal. Spätschäden werden zumeist
auf eine perinatale Hypoxie zurückgeführt. Eine frühzeitige Resektion der Neoplasie reduziert die Folgeschäden und vermindert die
Wahrscheinlichkeit einer malignen Transformation (5, 6). Auch bei vorhandenen Metastasen ist eine chirurgische Sanierung sinnvoll und
erfolgversprechend. Metastasen haben keinen meßbaren Einfluß auf die Überlebensrate (6).
In der Literatur gibt es Empfehlungen für eine Chemotherapie oder Radiatio bei disseminiertem Befall oder verbliebenem Tumorgewebe
an der Schädelbasis (7).

 

Schlussbetrachtung

Eine optimale interdisziplinäre Koordination ist die Voraussetzung für eine erfolgreiche Therapie des Teratoms der Schädelbasis. Der
chirurgischen Tumorreduktion kommt initial eine große Bedeutung zu. Die operativ bedingten Wachstumsstörungen lassen sich durch
moderne Verfahren wie die Distraktionsosteogenese weitgehend kompensieren.
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