Einleitung

Die Osteopetrose ist eine in der Mehrzahl der Falle genetisch
determinierte  Erkrankung, welche durch eine erheblich
verminderte  Funktion von  knochenabbauenden  Zellen
(Osteoklasten) verursacht wird. Durch die standige Anh&ufung
von Knochengewebe ist die Mikroarchitektur der kndchernen
Strukturen stark beeintrachtigt, wodurch die mechanische
Stabilitdt gemindert wird und es haufiger zu Knochenbriichen
kommt. Es werden autosomal dominant und autosomal rezessiv
vererbte Varianten unterschieden, deren Krankheitsverlaufe sich
in Krankheitsbeginn, Manifestation und klinischem Verlauf deutlich
unterscheiden.

Fallbeschreibung

Wir berichten Uber einen 58-jahrigen Patienten, bei dem es im
Rahmen einer bereits bestehenden Osteopetrose zu einer
massiven Osteomyelitis im Bereich des Ober- und Unterkiefers
mit Abszedierungen und Fistelungen nach extraoral kam.
Betroffen waren grol3e Teile des Ober- und Unterkiefers mit

Abb. 1: Panorsmaschichtaufnahme mit ausgedehnten knéchernen
Defekten im Unterkiefer und Mittelgesichtsbereich rechts

Abb. 2 und 3: Sequesterbildung im Unterkieferbereich (CT und DVT); die
Unterkieferkontinuitét ist basal noch erhalten

Abb. 4: knécherne Defekte des
Jochbeinkomplexes mit Sequester

Abb 5: Sandwichwirbelkdrper der
HWS mit deutlicher Randsklerosierung
und verschmélertem Markraum

Beteiligung beider Jochbeine (Abb. 1-4). Ebenfalls war eine
phlegmonodse Beteiligung aller umgebenden Weichteile erkennbar. Es
zeigten sich hierbei auch die typischen Zeichen der autosomal

dominant vererbten Osteopetrose im Bereich der
Gesichtsschadelknochen sowie der Halswirbelsaule
(~Sandwichwirbel®, Abb. 5). Die operative Sanierung  durch

Entfernung des erkrankten Gewebes gestaltete sich aufgrund der
Ausdehnung schwierig. Die reduzierte Heilungstendenz der ossaren
Strukturen fuhrte zu einem langwierigen Heilungsverlauf (Abb. 6-9).

Schlussfolgerung

Eine Osteopetrose ist eine sehr seltene Erkrankung. bei der es
unter anderem auch im Gesichtsbereich zu einer ausgedehnten
Zerstorung ossarer Strukturen kommen kann. Das Wissen um die
Pathogenese der Grunderkrankung ist aber eine wichtige
Voraussetzung fur die Auswahl geeigneter diagnostischer
Untersuchungsverfahren sowie die Planung und Durchfiihrung
erfolgreicher operativer Schritte.

Abb. 6a: intraoperative Situation
rechter Unterkiefer: ein riesiger
Sequester im noch schalenférmig
erhaltenen Unterkiefer

Abb. 6b: Knochensequester einschlief3lich
der Zahne 46 und 47 nach Entnahme

Abb. 7: Defektsituation im Bereich des
rechten Oberkiefers und Mittelgesichtes
bis zum Orbitaboden nach Entfernung
des nekrotischen Knochens

Abb. 8: Defektsituation im Oberkiefer
und Mittelgesicht links

Abb. 9: DVT nach Abheilung der
begleitenden  Weichteilentziindungen:
extreme Defektsituation im Unterkiefer
und Mittelgesichtsbereich
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