Spatfolgen der Radiochemotherapie bei einem embryonalen
Rhabdomyosarkom der Fossa pterygopalatina
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Einleitung:

Als maligner Weichteiltumor entwickelt sich das Rhabdomyosarkom (RMS) aus den Zellen der
guergestreiften Muskulatur. Bei den unter 15-Jahrigen wird die Jahresinzidenz auf 1:224.000 geschatzt.
Der Median des Diagnosealters liegt bei 5 Jahren [1, 2].

Das Rhabdomyosarkom kann Uberall im Kdrper entstehen, auch an Stellen, in denen keine quergestreifte
Muskulatur vorhanden ist. Kopf- und Halsbereich sind zu 40% betroffen, davon die Orbitae und die
paranasalen Sinus am haufigsten.

Die derzeit geltende histologische Subklassifikation unterscheidet beim RMS zwischen embryonal
(Varianten: botryoid, spindelzellig) und alveolar (Varianten: solid-alveolar und alveolar), die anatomische
Unterteilung erfolgt in parameningeale (Nasopharynx, paranasale Sinus, Fossa infratemporalis, Fossa
pterygopalatina) oder nonparameningeale (Mundhéhle, Oropharynx, Parotis, Larynx) Subtypen [3, 4].
Ursache und Entstehung sind bis heute weitgehend unbekannt. Die Reihenfolge und die Durchfihrung der
einzelnen Therapiearten hangt von den Tumor- und Patientenbedingten Risikofaktoren ab.

Die Intention dieses Fallberichtes ist es, die Fehlentwicklungen fazialer und oraler Strukturen nach einer
Kombinationstherapie (chirurgische Intervention, Radio- und Chemotherapie) bei einem

Rhabdomyosarkom im Kopf-Halsbereich darzustellen.

Fallbericht:

Bei einer heute 15-jahrigen Patientin wurde im Alter von 3 Jahren ein Rhabdomyosarkom in der rechten
Fossa pterygopalatina mit intrakranieller Ausbreitungstendenz diagnostiziert und durch Exzision mit
anschlieBender Radiatio (Gesamtdosis: 45 Gy) und Polychemotherapie erfolgreich behandelt.

In der Folge kam es zu einer vollstandigen Anasthesie im Versorgungsgebiet des N. trigeminus rechts und
einem Visusverlust des rechten Auges. Das Schadelwachstum entwickelte sich im Seitenvergleich auf der
bestrahlten rechten Seite geringer. Da alle Z&hne einen Lockerungsgrad II-Ill aufweisen, ist die Ingestion
erschwert (Abb. 1-3).
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In der Panoramaschichtaufnahme zeigen sich neben multiplen Nichtanlagen rudimentér entwickelte Apices
bei den Dentes permanentes. Die Capites mandibulae und Processi coronoidei erscheinen degeneriert
und abgeflacht (Abb. 4-5). Die Patientin klagt iber Schmerzen im Bereich der Kiefergelenke und der

Kaumuskulatur.

Abb. 4: 15-jahrige Patientin,
Orthopantomogramm

Abb. 5: 15-jahrige Patientin,
Lateralansicht Caput
mandibulae rechts

Im Rahmen der kieferorthopadischen Vorstellung wurde eine
Fernrdntgenseitenaufnahme angefertigt (Abb. 6) und eine Angle-
Klasse Il diagnostiziert.

Wegen der nicht vorhersagbaren ossaren Regeneration wurde in der
Mund-Kiefer-Gesichtschirurgischen Beratung eine bimaxillare
Umstellungsosteotomie abgelehnt.

Als therapeutisches Ziel wiinscht sich die Patientin neben der im
Vordergrund stehenden funktionellen auch eine asthetische
Verbesserung.

Die aktuelle Therapiestrategie umfasst die Extraktion aller Z&éhne mit

anschlieBender Interimsprothetik zur Neubestimmung der

Vertikaldistanz. Die endgultige prothetische Rehabilitation soll tber Abb. 6: 15

-jahrige Patientin,

einen Implantat-vermittelten kombiniert festsitzend- FRS

herausnehmbaren Zahnersatz erfolgen.

Zusammenfassung:

Da Rhabdomyosarkome in sensiblen Korperregionen (u. a. Kopf-Hals-Bereich) lokalisiert sind, ist die
Behandlung multidisziplindr und anspruchsvoll. Das Therapieziel ist die Heilung bei gleichzeitiger
Inkaufnahme méglichst geringer Nebenwirkungen.

Die unerwiinschten Wirkungen einer Strahlentherapie am gesunden Gewebe werden nach der
international vereinheitlichten Klassifizierung von RTOG (Radiation Therapy Oncology Group) und der
EORTC (European Organization for Research and Treatment of Cancer) in friihe und spate Strahlenfolgen
unterteilt [5, 6].

Zu den frihen Strahlenfolgen z&hlen die Mukositis, die radiogene Sialadenitis und Geschmacks— bzw.
Sensibilitatsstérungen.

Zu den spaten Strahlenfolgen zéhlen die Retardierung des Knochenwachstums und die Stérung der
Zahnentwicklung.

Aus den Einzelfeldbestrahlungen resultieren zudem Asymmetrien der Gesichtsschadelentwicklung bis hin
zur Hemiatrophia faciei [7].

Die Prognose von Implantaten nach Strahlentherapie ergibt nach systematischer Literaturrecherche 5-
Jahres-Uberlebensraten zwischen 75 und 92% [8].

In drei aktuellen Publikationen wird eine erfolgreiche Implantat-vermittelte Therapie bei Patienten mit

embryonalem Rhabdomyosarkom beschrieben [9,10,11].
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