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Aggressive infantile Fibromatose des Unterkiefers
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Einleitung

In der Literatur werden infantile Fibromatosen der Gesichtsknochen nur vereinzelt angegeben. Der klinische und radiologische Befund
ist nicht spezifisch und die histopathologische Einordnung ist oft schwierig. Eine Metastasierung erfolgt nicht, jedoch kann das lokal
invasive Wachstum bei nicht radikaler Entfernung zu haufigen Rezidiven fiihren [1].

Material und Methode

Ein 4jahriger Junge wurde wegen einer seit drei Wochen bestehenden schmerzlosen Schwellung der linken Gesichtshélfte in unserer

Klinik vorgestellt. Der klinische Befund ergab eine imponierende Auftreibung der Mandibula im linken Kieferwinkel, das radiologische Bild
zeigte ausgedehnte zystische Destruktionen (Abb.1-3).
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Der Tumor wurde unter weitgehendem Erhalt gesunder anatomischer Strukturen entfernt. Der histologische Befund (Abb.4) wurde
gemeinsam mit dem klinischen und radiologischen Befund ausgewertet und filihrte zur Diagnose der aggressiven infantilen Fibromatose.
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Abb. 4

Nach einem Kontrollzeitraum von sechs Monaten wurde der Verdacht auf einem Rezidiv gestellt (Abb.5).
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Abb. 5

Die erneute Bildgebung mit CT ergab eine Tumorausdehnung, welche ohne vitale Gefahrdung des Kindes einen operativen Eingriff
unmoglich machte (Abb.6).

Abb. 6

Es wurde eine Palliativoperation zur Tumorverkleinerung durchgefiihrt (Abb.7) und das Kind anschlieBend entsprechend dem
Studienprotokoll der kooperativen Studie fiir Weichteilsarkome (CWS) mit Methotrexat und Vinblastin behandelt.

Abb. 7

Nach Abschluss der Chemotherapie wurde eine partielle Remission festgestellt. Der Junge ist nach einem Beobachtungszeitraum von 10
Monaten beschwerdefrei und die Entwicklung sowohl der knéchernen als auch der weichgewebigen Strukturen ungestort. Eine
Tumorentfernung ist nach weiterem Chemotherapiezyklen geplant.

Diskussion

Die Seltenheit der infantilen Fibromatose, seine unspezifischen Symptome und die umfassenden histopathologischen Untersuchungen
erschweren die Diagnosestellung. Eine radikale Tumorentfernung ist aufgrund der Rezidivfreudigkeit anzustreben, die Durchfiihrung bei
fehlender Metastasierung fallt jedoch angesichts des meist jungen Alters der Patienten schwer [2]. Der groBtmédgliche Erhalt intakter
anatomischer Strukturen ist anzustreben, um die weitere Entwicklung der Kinder so gering wie mdglich zu beeinflussen. Bei
ausgedehnten Tumoren sollten alternative Behandlungsmdglichkeiten der Vorzug gegeben werden [3].
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Einfiihrung

In der Literatur werden infantile Fibromatosen der
Gesichtsknochen nur vereinzell angegeben. Der klinische
und radiologische Befund ist nicht spezifisch und die
histopathologische Einordnung ist oft schwierig. Eine
Metastasierung erfolgt nichf, jedoch kann das lokal
invasive Wachstum bei nicht radikaler Entemung zu
haufigen Rezidiven fahren [1].

Fallbeschreibung

Ein 4 jahriger Junge wurde wegen einer seit drei Wochen
bestehenden schmerzlosen  Schwellung  der  linken
Gesichishélfte in unserer Kiinik vorgestelit. Der klinische
Befund ergab eine imponierende Auftreibung  der
Mandibula im linken Kieferwinkel, das radiologischen Bild
zeigte ausgedehnte rystische Destruktionen (Abb.1-3).
Der Tumor wurde unter weitgehendem Erhalt gesunder
anatomischer Strukturen entfernl. Der histologische
Befund (Abb 4) wurde gemeinsam mit dem klinischen und
radiclogischen  Befund  ausgeweret und fihrte zur
Diagnose der aggressiven infantilen Fibromatose. MNach
einem Kontrollzeitraum von sechs Monaten wurde der
Verdacht auf eine Rezidiv gestellt {(Abb5). Die emeute
Bildgebung mit CT ergab eine Tumorausdehnung, welche
ohne wvitale Gefdhrdung des Kindes einen operstiven
Eingriff unmglich machte (Abb.B). Es wurde eine
Falliativoperation zur Tumorverkleinerung durchgefiihrt
(Abb.T) und das Kind anschiiefend entsprechend dem
Studienprotokoll der kooperativen Studie for Welchieil-
sarkoma  (CWS) mit Methofrexat und  Vinblastin
behandelt. Nach Abschluss der Chemotherapie wurde
eine partielle Remission festgestelt. Der Junge ist nach
einem  Beobachtungszeitraum wvon 10 Monaten
beschwerdefrei und  die  Entwicklung sowohl der
kndchemen als auch der weichgewabigen Strukiuren
ungestort, Eine  Tumorentfernung ist nach weiterem
Chemotherapizyklen geplant.

Die Selenheil der infantile  Fibromatose, seine
unspezifischen Symptome wnd die umfassenden
histapathologischen  Untersuchungen  erschweren  die
Diagnosestellung. Eine radikale Tumorentfernung st
aufgrund  der Rezidivireudigkeil  anzustreben, die
Durehfithrung bei fehlender Metastasierung fallt jedoch
angesichts des meist jungen Alters der Patienten schwer

[2]. Der griBtmagliche Erhalt intakter anatomischer
Strukturen ist anzustreben, um die weitere Entwickiung
der Kinder so gering wie méglich zu beeinflussen. Bei
ausgedehnien Tumoren saltten altarmative
Behandlungsmoglichkeiten der Vorzug gegeben werden
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