Hintergrund

Tumoren und tumorartige Lasionen der
Speicheldriisen im Kindes- und jugendli-
chen Alter sind selten. Sie umfassen eine
Fille infektios-entzlindlicher und neo-
plastischer Veranderungen [1]. Infektios-
entziindliche Verdnderungen kénnen so-
wohl das Speicheldriisenparenchym (als
echte Sialadenitis) als auch insbesondere
die intraglanduldren Lymphknoten der
Glandula parotidea (als intraparotidea-
le Lymphadenopathie) betreffen. In ei-
ner umfassenden retrospektiven Analyse
von knapp 10.000 histologischen Spei-
cheldriisenpréparaten machten padiatri-
sche Fille insgesamt 4,3 % aus [2]. Dabei
entsprachen 61 % dieser pédiatrischen
Lisionen nichtneoplastischen Verande-
rungen mit Dominanz von Mukozelen
[2]. Im Folgenden werden die wichtigs-
ten Aspekte dieser seltenen Lisionen im
Einzelnen besprochen mit Fokus auf die
pathomorphologischen Aspekte.

Angeborene und friihkindliche
tumorartige Veranderungen

Angeborene Tumoren und tumorartige
Verdnderungen der Speicheldriisen sind
sehr selten. Ein Beispiel hierfiir stellt die
polyzystische dysontogenetische Erkran-
kung der Parotis dar. Diese wurde 1981
von Seifert et al. [3] beschrieben und als
eine eigenstdndige Verinderung gegen-
tiber der chronisch rezidivierenden Par-
otitis und der kongenitalen Sialektasie
gestellt. Es wird eine autosomal domi-
nante Vererbung angenommen. Die Er-
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Tumoren und tumorartige
Veranderungen der
Speicheldriisen im Kindesalter

krankung kann sich sowohl uni- als auch
bilateral manifestieren. Histomorpholo-
gisch wird die betroffene Speicheldriise
von zahlreichen unterschiedlich grofien
Zysten durchsetzt mit dazwischen lie-
gendem origindrem Speicheldriisenpa-
renchym. Die Zysten werden iiberwie-
gend von einem einreihigen flachen duk-
talen Epithel ausgekleidet ohne Atypien.
Gelegentlich zeigt das Epithel papilldre
Auffaltungen bzw. degenerative oder re-
aktive Zellverdnderungen [3].

Zu den erworbenen tumorartigen Li-
sionen der Speicheldriisen gehoren die
Ranula und die Speicheldriisenretenti-
onszysten [1]. Pidiatrische Mukozelen
machen rund 10 % aller Mukozelen der
Speicheldriisen aus mit ausschliefSlicher
Lokalisation in den kleinen Mundspei-
cheldriisen, vorwiegend in der Unterlip-
pe [2]. Histologisch zeigt sich eine von
Fibroblasten und entziindlichem Granu-
lationsgewebe ausgekleidete Pseudozyste
ohne Epithel. Das reaktive Gewebe in der
Umgebung kann diverse Formen anneh-
men und u. U. eine Reihe insbesondere
mesenchymaler Neoplasien vortauschen
(3 Abb. 1).

Der klinische Begriff ,Ranula“ wird
fir eine Mukozele verwendet, die spezi-
ell aus dem Hauptausfithrungsgang der
Glandula sublingualis und dessen Ne-
bengingen entsteht. Selten kann die Ra-
nula bereits bei der Geburt vorhanden
sein [1]. Gelegentlich kann sich die Se-
kretansammlung bis in die Halsweich-
teile ausdehnen (sog. Zwerchsackranula
[1]). Die klinische Diagnose der Ranu-
la ist in der Regel unkompliziert und

lasst sich dann sonographisch bestiti-
gen. Histologisch zeigt sich eine pseu-
dozystische Struktur ausgekleidet durch
fibrohistiozytires, ggf. schaumzellreiches
inflammatorisches Infiltrat mit variablen
Sekreteinschliissen.

Raumfordernde infektiose
Sialadenitiden im Kindesalter

Sialadenitiden, prasentieren sich unab-
héngig von der Ursache hiufig als eine
Schwellung der betroffenen Speicheldrii-
se und koénnen daher klinisch einen Tu-
mor imitieren. Sie zéhlen bei Kindern
und Jugendlichen zu den hiufigsten Spei-
cheldriisenerkrankungen [4]. Ursichlich
unterscheidet man virale (Mumps und
Zytomegalie), akute und chronische bak-
terielle sowie autoimmunologische Sial-
adenitiden [1, 4].

Die Mumpsinfektion zdhlt zu den
sialotropen viralen Infekten. Sie betrifft
iiberwiegend die Parotis beidseits, kann
aber seltener (10 %) auch die Glandulae
submandibulares und sublinguales mit
betreffen. Die Diagnose erfolgt in der
Regel klinisch und serologisch. Eine
Biopsie wird in der Regel nicht vorge-
nommen. In seltenen zur histologischen
Untersuchung gelangten Fillen zeigen
die Driisen eine geringe lymphozytire
Reaktion mit minimalen degenerati-
ven Veranderungen des Azinusepithels
und metaplastischen Verdnderungen
des duktalen Epithels [2]. Die Diffe-
renzialdiagnose schliefit andere virale
Ursachen wie Epstein-Barr-Virus (EBV),
Parainfluenzaviren, Adenoviren und das



humane Herpesvirus 6 wie auch andere
Ursachen einer Speicheldriisenvergro-
Berung ein.

Bei der HIV-Erkrankung kénnen die
Speicheldriisen, insbesondere die Par-
otis, betroffen sein. Die Prévalenz der
HIV-assoziierten Speicheldriisenveran-
derungen bei Kindern variiert zwischen
11,5 und 25 % [5]. Klinisch manifestiert
sich dies entweder dhnlich einer akuten
Parotitis oder durch eine asymptoma-
tische bilaterale DriisenvergrofSerung
[6]. Sonographisch und makroskopisch
finden sich multiple lymphoepitheliale
Zysten und vergroflerte intraglandulire
Lymphknoten [5, 6]. Die Speicheldrii-
senmanifestationen konnen von einer
persistierenden generalisierten Lymph-
adenopathie begleitet vorkommen. His-
tomorphologisch entsprechen die HIV-
assoziierten Speicheldriisenldsionen ent-
weder tumorartigen benignen lympho-
epithelialen Liasionen oder einfachen
benignen lymphoepithelialen Zysten [5,
6]. Die benignen lymphoepithelialen
Lisionen bei HIV unterscheiden sich
morphologisch nicht von denen der
Autoimmunsialadenitis (Sjogren etc.).
Die Therapie der HIV-Manifestationen

in den Speicheldriisen variieren je nach
klinischem Bild von einer reinen Beob-
achtung unter medikamentoser Therapie
(ggf. Intensivierung der antiretroviralen
Kombinationstherapie) bis zu lokalen
Therapiemafinahmen und muss insbe-
sondere bei Kindern individuell beurteilt
werden [7].

Meistens unilateral prisentiert sich
die bakterielle neonatale eitrige Parotitis
direkt nach der Geburt. Ursachen sind
meistens Staphylococcus aureus, Methi-
cillin-resistenter Staphylococcus aureus
(MRSA), andere grampositive Kokken,
gramnegative Stibchen und anaerobe
Keime [1]. Die Diagnose ist klinisch
und mikrobiologisch zu bestitigten. Im
Gegensatz zu Neugeborenen sind die
eitrige Parotitis und die Parotisabszesse
bei Kindern und Heranwachsenden sehr
selten. Sie treten hdufiger bei Patienten
mit schweren Komorbidititen (zysti-
sche Fibrose, Leukdmie, HIV, Diabetes
etc.) auf. Differenzialdiagnostisch miis-
sen Abszesse von infizierten Zysten und
zystischen Tumoren abgegrenzt werden

[8].

Abb. 1 <« Mukozelen zei-
gen oft eine Beziehung zu
mukoiden Speicheldrii-
senldappchen (a). Sekret-
niederschldge sind nicht
selten fehlend oder nur
fokal mittels einer PAS-/
Alzian-Farbung nachweis-
bar (a, Kleinbild). Die hdufig
beobachtete bunte fibroin-
flammatorische mesenchy-
male Reaktion kann diver-
se Lasionen imitieren. Sie
kann bizarre Stromazellen/
Riesenzellen (b), ein peri-
zytomartiges GeféBmus-
ter (c) oder eine zelluldre
angiomatdse Proliferation
wie bei solitaren fibrosen
Tumoren oder Myofibro-
men (d) zeigen

Die obstruktive Sialadenitis im
Kindesalter

Obwohl insgesamt selten, gilt die Sia-
lolithiasis bei Kindern als die Hauptur-
sache einer obstruktiven Sialadenitis. In
der groflen Serie von Zenk et al. [9] lag
das jiingste Alter bei 3 Jahren. Bevorzugt
betroffen ist die Glandula submandibu-
laris (rund 80 %), wihrend die Parotis
in nur ca. 20 % deutlich seltener betrof-
fen war. Klinisch manifestiert sich die
Erkrankung, dhnlich der beim Erwach-
senen, durch rezidivierende Schwellun-
gen der betroffenen Speicheldriise. Die
Behandlung der kindlichen Sialolithiasis
unterscheidet sich prinzipiell nicht von
der des Erwachsenen. Es gelingt jedoch
in >90 % der Fille eine driisenerhalten-
de Therapie, wiahrend eine Entfernung
der Driise in <10 % der Betroffenen not-
wendig werden kann. Andere Ursachen
der obstruktiven Sialadenitis wie idio-
pathische Stenosen oder postradiogene
Stenosen sind bei Kindern sehr selten.
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Zusammenfassung

Tumoren und tumorartige Lasionen der
Speicheldriisen im Kindesalter sind selten.
Sie umfassen eine Fiille infektids-entziind-
licher und neoplastischer Veranderungen.
Neubildungen der Speicheldriisen in dieser
Altersgruppe schlieBen sowohl gutartige
Tumoren mesenchymalen und epithelialen
histogenetischen Ursprungs als auch maligne
Neoplasien epithelialer, mesenchymaler und
hamatolymphoider Herkunft ein. Infektios-
entziindliche Verdnderungen kénnen sowohl
das Speicheldriisenparenchym (als echte
Sialadenitis) als auch insbesondere die
intraglanduldren Lymphknoten der Glandula
parotidea (als intraparotideale Lymphade-
nopathie) betreffen. Echte Sialadenitiden im
Kindesalter entsprechen einer heterogenen

Gruppe viraler (Mumps, CMV, HIV etc.),
bakterieller, autoimmuner (juveniles Sjogren-
Syndrom) und idiopathischer (chronisch
rezidivierende juvenile Parotitis) Atiologie.
Obwohl sie fiir sich genommen sehr selten
sind, stellen angiomatdse Lésionen (juvenile
kapilldre Himangiome, Lymphangiome und
GefdBmalformationen) und pleomorphe
Adenome die hédufigsten gutartigen
mesenchymalen und epithelialen Tumoren
dar. Niedrig maligne Mukoepidermoidkar-
zinome gefolgt (mit weitem Abstand) von
Azinuszellkarzinomen und adenoidzys-
tischen Karzinomen machen >80 % aller
padiatrischen Speicheldriisenkarzinome aus.
Andere Vertreter der malignen Kategorie sind
maligne Lymphome, (Rhabdomyo-)Sarkome

Pediatric salivary gland tumors and tumor-like lesions

Abstract

Salivary gland tumors and tumor-like lesions
in the pediatric population are uncommon.
They comprise a heterogeneous group of
infectious/inflammatory and neoplastic con-
ditions. Pediatric salivary neoplasms include
benign tumors of mesenchymal or epithelial
origin as well as malignancies of epithelial
(carcinomas), mesenchymal (sarcoma) or
hematolymphoid (lymphoma) derivation.
Infectious/inflammatory conditions and
hematolymphoid malignancies may represent
either genuine parenchymal pathology or
conditions involving intraglandular lymph
nodes of the parotid glands (intraglandular
lymphadenopathy and intraglandular nodal
lymphomas). Pediatric sialadenitis may be of
diverse etiologies including viral (mumps,

Mykobakterielle Infektionen

Die Glandula parotidea stellt aufgrund
des embryologisch-anatomisch beding-
ten iberhdufigen Vorkommens intra-
glanduldrer Lymphknoten eine be-
sondere Lokalisation diverser Infekte
dar. Neben der Toxoplasmose und der
Katzenkratzkrankeit sind Infektionen
durch nichttuberkulése Mykobakterien
(MOTT) die wichtigsten Ursachen einer
intraglanduldren Lymphadenopathie bei
Kindern. Letztere manifestiert sich kli-

CMV, HIV, etc.), bacterial, autoimmune (juve-
nile Sjogren syndrome) or idiopathic (chronic
recurrent juvenile sialectatic sialadenitis).
Angiomatous lesions (juvenile capillary
hemangioma, lymphangioma and vascular
malformation) and pleomorphic adenomas
represent the most common pediatric benign
mesenchymal and benign epithelial tumors,
respectively. The vast majority of salivary
gland carcinomas in children and adolescents
represent low-grade mucoepidermoid
carcinomas followed by acinic cell and
adenoid cystic carcinomas (together >80%
of carcinomas). Other malignant neoplasms
include (rhabdomyo-) sarcomas, malignant
lymphomas and very rarely sialoblastomas.
This long differential diagnosis list of etiologi-

nisch als eine Raumforderung der Parotis
und kann sonographisch eine Neoplasie
imitieren. Unter Umstdnden kann sich
die Erkrankung von den primir befal-
lenen zervikalen Lymphknoten auf die
Speicheldriise ausbreiten. Die Inzidenz
der nichttuberkulésen Mykobakterien
bei Kindern (bis 18 Jahren) in den ent-
wickelten Landern betrdgt 7,7/1 Mio.
Einwohner/Jahr und bei denen jiinger
als 4 Jahre sogar 23/1 Mio. Einwoh-
ner/Jahr [10]. Betroffene Kinder sind
in der Regel sonst gesund. Bei man-

und Sialoblastome. Diese &tiologisch und
biologisch sehr heterogeneren Entitdten

in der Differenzialdiagnostik padiatrischer
Speicheldriisenschwellungen unterstreichen
die Wichtigkeit einer exakten Diagnose, damit
eine entsprechende Therapie erméglicht wird.
Die Diagnose zahlreicher Entitdten in dieser
Altersgruppe stiitzt sich auf eine typische
klinische Anamnese, Bildgebung, serolo-
gische/mikrobiologische Untersuchungen
und, in einigen Fallen, histomorphologische
Befunde.

Schliisselworter
Speicheldriisentumoren - Padiatrie -
Sialoblastom - Sarkom - Sialadenitis

cally and biologically highly heterogeneous
entities, their shared clinical presentation
as “salivary gland enlargement” and the
significant differences in their therapeutic
strategies and prognosis underline the
need for careful assessment to identify the
correct diagnosis. Diagnosis is mainly based
on a set of typical clinical and imaging
features, serological/microbiological findings
and, in selected cases, histomorphological
characteristics in biopsy specimens.

Keywords
Salivary gland tumors - Pediatric -
Sialoblastoma - Sarcoma - Sialadenitis

chen Kindern kommt es dann zu einer
spontanen Fistelbildung. Histomorpho-
logisch zeigt sich meistens eine konfluie-
rende eitrige oder gar kisige Nekrose
mit saumartigen histiozytdren Palisa-
den mit einer hdufigen Ahnlichkeit zu
Abszessen (B Abb. 2). Das Vorkommen
zahlreicher Riesenzellen ist ein wichtiger
Hinweis auf die Atiologie. Fiir die Dia-
gnose ist der Erregernachweis (Kultur,
mikroskopischer Nachweis sdurefester
Stdbchen und Polymerasekettenreaktion
[PCR]) notwendig. Basierend auf der



Symptomatik und der Notwendigkeit
einer prompten Behandlung variieren
die therapeutischen Optionen zwischen
der chirurgischen Exzision befallener
Lymphknoten oder einer medikamen-
tosen Behandlung. Da sich einige Fille
im Verlauf spontan zuriickbilden, gilt
auch ein abwartendes Verhalten (klini-
sche Kontrollen) als eine Option [11].
Beim mikrobiologischen Nachweis einer
Tuberkulose gilt die alleinige medika-
mentose Dreifachkombinationstherapie
als indiziert. Eine Abklirung anderer
Organe ist dabei auch angezeigt.

Andere Ursachen der
granulomatdsen Sialadenitis

Neben den oben aufgefiihrten mykobak-
teriellen Infektionen sollten auch andere
Krankheitserreger mit
dung und/oder Nekrosen in Erwagung
gezogen werden. Diese schlieflen u. a.
die Katzenkratzkrankheit (Bartonellen),
die  Kikuchi-Fujimoto-Lymphadenitis
(moglicherweise viral getriggert oder au-
toimmunologisch mit lupusdhnlichem
histologischem Bild), die Aktinomykose
und andere seltenere Infektionen wie
die Tulardmie ein. Die Aktinomykose
entsteht meistens nach stattgehabtem
Trauma oder nach Zahnbehandlung.
Die Penicillingabe gilt als die Therapie
der Wahl [1].

Die Sarkoidose (M. Boeck) stellt den
Prototyp einer bilateralen granulomato-
sen Sialadenitis dar, gilt allerdings im
Kindesalter als sehr selten. Ein isolier-
ter Befall der Speicheldriisen ist noch
seltener und bedarf bei Beschwerde-
freiheit zunichst keiner spezifischen

Granulombil-

(Kortison-)Therapie. Neben mikrobio-
logischen Untersuchungen zum Erreger-
nachweis wird bei V.a. eine infektiose
intraglanduldre Lymphadenopathie bei
Persistenz eine Biopsie notwendig, um
eine maligne Neoplasie bzw. einen su-
perinfizierten benignen Tumor sicher
auszuschlieflen.

Systemische und metabolische
Ursachen einer bilateralen
Speicheldriisenschwellung

Auch bei Kindern kénnen systemische
Erkrankungen zu einer bilateralen Spei-
cheldriisenschwellung  fithren. Durch
verbesserte Behandlungsstrategien die-
ser Erkrankungen wurden und werden
assoziierte Speicheldriisenschwellungen
immer seltener. Zu diesen systemischen
Erkrankungen zéhlen insbesondere hor-

Abb. 2 « Die intraparot-
ideale atypische Myko-
bakteriose prasentiert sich
nicht selten abszessahn-
lich (a), zeigt aber haufig
einen Saum histiozytarer
palisadenartiger Epithe-
loidzellreaktion mit Riesen-
zellen (b)

monelle Stérungen wie Hypothyreose,
Diabetes mellitus und Hypophysenfehl-
funktionen [12] sowie Erndhrungssto-
rungen wie z. B. Fettsucht, Mangelernéh-
rung, Bulimie, Hyperlipoproteindmie
und Vitaminmangelerscheinungen. An-
dere seltenere Ursachen sind z.B. eine
Schwellung der Glandula submandi-
bularis bei Mukoviszidose (zystische
Fibrose). Sonographisch und pathomor-
phologisch sind die Driisen diffus und
homogen vergroflert wie bei der Sial-
adenose, eine durch stark vergroflerte
Azinuszellen bedingte diffuse Schwel-
lung der Speicheldriisen. Die exakten
Pathomechanismen, die zu dieser dif-
fusen Vergroflerung der Speicheldriisen
fithren, bleiben bislang ungeklart.



Abb. 3 A aChronisch-rezidivierende juvenile Parotitis auf beiden Seiten bei einem 6§dhrigen Jungen. Hier exemplarisch der
typische sonographische Befund der linken Glandula parotidea im Querschnitt mit wolkigen echoarmen Auflockerungen (GP
Glandula parotidea, UK Unterkiefer).Im Stadium Il nach Ussmiiller zeigt sich histologisch neben Ektasien intraparenchymatd-
ser Gange (b) eine prominente periduktale lymphofollikuldre Reaktion ohne lymphoepitheliale Lasionen (c)

Nekrotisierende Sialometa-
plasie

Die nekrotisierende Sialometaplasie tritt
seltener auch bei Kindern und Heran-
wachsenden auf. Die Erkrankung kann
sich an jeder Lokalisation manifestieren,
meisten jedoch aber am Gaumen. Kli-
nisch besteht eine schmerzlose Ulzerati-
on, die klinisch eine maligne Lasion vor-
tauschen kann [13]. Bei Kindern kann
sie auch als einfache Schwellung ohne
Nekrose imponieren. Histologisch zeigt
sich neben der akuten Nekrose mit gra-
nulierender Entziindung eine hochflori-
de proliferative Plattenepithelmetaplasie,
welche einen malignen Tumor sehr dhn-
lich erscheinen kann [13]. Speziell muss
die nekrotisierende Sialometaplasie von
einem Plattenepithelkarzinom (was al-

Abb. 4 « Dasjuve-
nile Sjogren-Syn-
drom (bei einem
10-jahrigen Jun-
gen) zeigt ein dich-
tes lymphozytares
Infiltratin der Glan-
dula sublingualis
mit Ausbildunglym-
phoepithelialer L&-
sionen. (Aus [1])

lerdings bei Kindern in den Speicheldrii-
sen praktisch nicht existent ist) und ei-
nem nekrotischen Mukoepidermoidkar-
zinom abgegrenzt werden.

Die chronisch rezidivierende
juvenile Sialadenitis

Die chronisch rezidivierende Parotitis
macht 27 % aller chronischen Sialadeni-
tiden aus [14]. Seifert [14] unterscheidet
dabei eine juvenile und eine adulte Form
mit einer Frequenz von 1:10. Wahrend
die adulte Form in der Regel einsei-
tig auftritt, werden Veridnderungen bei
der juvenilen Form in beiden Driisen
beobachtet, auch wenn keine klinisch
manifeste Bilateralitit vorliegt. Betrof-
fen bei der chronisch rezidivierenden
juvenilen Parotitis (CRJP) sind tiberwie-

gend minnliche Kinder im Alter von
4 Monaten bis 15 Jahren.
Morphologischzeigensichausgeprig-
te Gangektasien kleinerer intraparenchy-
matoser Ausfithrungsginge (@ Abb. 3a;
[14]). Vergleichbare Verinderungen fin-
den sich oft auch auf der asymptoma-
tischen kontralateralen Seite. Nach Uss-
miiller und Donath [15] verlauft die Er-
krankung tiber 3 histologische Hauptsta-
dien:
= Stadium I (initiale Entzindungs-
phase): es zeigen sich nur geringe
entziindliche Verdnderungen neben
oben beschriebenen Gangektasien;
= Stadium II fortgeschrittene lym-
phofollikuldre Entziindungsreaktion
(8 Abb. 3b, ¢);
= Stadium III (Endstadium): dies ist
sehr selten und entspricht einer
kompletten Atrophie mit Ersatz des
Parenchyms durch vermehrtes re-
aktives lymphatisches entziindliches
Infiltrat [15].

Die Pathogenese der CRJP wurde bislang
nicht ausreichend geklart und wird als
wahrscheinlich multifaktoriell betrach-
tet. Manche Autoren betrachten die
histologisch nachweisbaren lymphozy-
tiren Entziindungsinfiltrate als Ursache
der Gangschidigung. In der Folge sol-
len diese entziindlichen Veranderungen
durch eine Schwiche des umliegenden
Bindegewebes zu Gangektasien fithren.
Obwohl einige Aspekte diese Theorie



unterstiitzen, bleibt es jedoch unklar,
ob diese Veranderungen Ursache oder
Folge der Gangektasien darstellen. Eine
familidre Hdufung der CRJP wurde auch
in der Literatur dokumentiert [16].

Die Verdachtsdiagnose einer CRJP
stiitzt sich in der Regel auf die cha-
rakteristische klinische Anamnese (re-
kurrierende schmerzhafte Schwellungen
der betroffenen Driise). Die Bildgebung
ist dann fur die Diagnosebestitigung
maf3geblich. Hierbei sollen alternative
Ursachen einer Gangektasie wie Steine,
Stenosen, Strikturen etc. ausgeschlossen
werden. Wie oben aufgefithrt, werden
vergleichbare Gangverdnderungen in
der Bildgebung auch auf der klinisch
asymptomatischen Gegenseite festge-
stellt.

Aktuelle Therapiekonzepte der CRJP
richtensich nach der Schwere der Erkran-
kung und den Symptomen und variieren
somit von konservativen symptomorien-
tierten bzw. prophylaktischen Mafinah-
men, tiber sialendoskopisch-interventio-
nelle Applikationen bis hin zur selte-
nen kompletten Parotidektomie als ulti-
ma ratio bei anhaltenden untiberwindba-
ren Symptomen nach konservativen und
endoskopischen Mafinahmen und beim
seltenen Stadium III der Erkrankung.

Juveniles Sjogren-Syndrom

Beim Sjogren-Syndrom sind Frauen ge-
nerell wesentlich hiufiger betroffen als
Minner (w:m = 9:1), meistens im Al-
ter zwischen 40 und 50 Jahren. Das ju-
venile Sjogren-Syndrom gilt daher als
sehr selten, wobei jedoch eine Unter-
diagnose durchaus nicht ausgeschlossen
werden kann. Manifestationen auflerhalb

der Speicheldriisen (Parotis) kommenbei
Kindern wesentlich seltener als bei Er-
wachsenen vor.

Bislang wurden in der Literatur <100
padiatrische Fille im Alter <16 Jahren
(durchschnittlich 10 Jahre) beschrieben
[17]. Aufgrund der Seltenheit okuldrer
und sonstiger oraler Manifestationen
bei Kindern zeigen die klinischen Dia-
gnosekriterien fiir das juvenile Sjogren-
Syndrom eine niedrigere Sensitivitit
im Vergleich zu Erwachsenen [1, 17].
Daher sollte bei rezidivierenden Spei-
cheldriisenschwellungen bei Kindern
auch ohne entsprechende andere Sym-
ptome an die Moglichkeit eines Sjogren-
Syndroms gedacht werden (@ Abb. 4).
Histologische Befunde der kleinen Lip-
penspeicheldriisen sind hiufig negativ
fir das konventionelle Kriterion, konnen
jedoch bei niedrig angesetzten Werten
(Score >0 Fokus/4 mm?) eine hohere
Sensitivitit zeigen [1]. Wie beim Er-
wachsenen gilt eine Parotisbiopsie auch
bei Kindern als sensitiver und aussage-
kraftiger [18]. Zur Therapie des juvenilen
Sjogren-Syndroms stehen keine detail-
lierten Literaturangaben zur Verfiigung.
Daher orientiert man sich nach den
Daten des Erwachsenen.

Speicheldriisentumoren bei
Kindern und Jugendlichen

Rund 5% aller Speicheldriisentumoren
treten bei Kindern auf. Mit einem Anteil
von 1,5% aller biopsierten/resezierten
Speicheldriisenldsionen  gelten echte
Neubildungen der Speicheldriisen im
Kindesalter als selten [2]. Sie machen
jedoch insgesamt 39 % aller biopsierten/
resezierten kindlichen Speicheldriisen-

Abb. 5 < aDiese extensive
arteriovendse Malforma-
tion ersetzt die Glandula
submandibularis nahezu
komplett, mehrere weil3-
lich-runde Phlebolithen
sind zu sehen. b Beispiel
eines kavernosen Haman-
gioms der Glandula paroti-
dea mit zystischen partiell
thrombosierten GefaB3spal-
ten und residuellen Azini
dazwischen. (Aus [1])

ldsionen aus [2]. Dabei sind 68 % gut-
und 32 % bosartig. Ein sehr kleiner Teil
kindlicher Speicheldriisentumoren ma-
nifestiert sich als kongenitale Tumoren
wie z. B. das Sialoblastom [1, 2].

Gutartige nichtepitheliale Neubildun-
gen bei Kindern machen rund die Hilfte
aller gutartigen Speicheldriisentumoren
aus. Davon sind 34-60 % angiomatdse
Lasionen (@ Abb. 5). Sie kommen be-
vorzugt in der Parotis (80 %) und der
Glandula submandibularis (18 %) vor,
wihrend die kleinen Speicheldriisen ex-
trem selten (<2 %) betroffen sind [2, 19].
Histologisch unterscheiden sich sowohl
echte Himangiome (z. B. juvenile kapilla-
re Himangiome) als auch arteriovenose
Malformationen und Lymphangiome.
Wegen der unterschiedlichen Biologie
und damit auch unterschiedlichen The-
rapieoptionen ist eine exakte Klassifika-
tion dieser Lisionen fiir eine angepasste
Therapie erforderlich. Neurogene Tumo-
ren (Neurofibrome und Schwannome)
sind die haufigsten gutartigen nichtvas-
kuliren mesenchymalen Tumoren mit
dominanter Lokalisation in der Glandu-
la parotidea [2]. Obwohl konventionelle
Lipome der Speicheldriisen bei Kindern
sehr selten sind, wurden mehrere Fal-
le von Sialolipomen bzw. onkozytiren
Lipoadenomen als Sondervarianten li-
pomatdser Speicheldriisentumoren bei
Kindern beschrieben, mehrere davon
prasentierten sich als kongenitale Lésio-
nen (@ Abb. 6; [20]).

Epitheliale Speicheldriisen-
tumoren

Epitheliale Speicheldriisentumoren sind
bei Kindern und Jugendlichen selten. In



einer unselektierten sehr grofien Studie
aus dem Armed Forces Institute of Pa-
thology (AFIP, Washington D.C.) ma-
chen sie 22 % aller Speicheldriisenveran-
derungen und 57 % aller kindlichen Neu-
bildungen der Speicheldriisen aus [2].
Ihr Anteil im Hamburger Speicheldrii-
senregister betrug nur 2,5 % aller Spei-
cheldriisentumoren [21]. Knapp mehrals
die Hilfte der gutartigen Neubildungen
sind epithelialen Ursprungs (>90 % da-
von pleomorphe Adenome [2, 21]).

Gutartige epitheliale Tumoren

Bei einer retrospektiven Analyse des
Hamburger Speicheldriisenregisters (n =
549 kindliche Tumoren/Resektate) be-
trug der Adenomanteil 12 % [22]. Die
tiberwiegenden Adenome (71 %) stell-
ten pleomorphe Adenome dar, beim
Rest handelte es sich um diverse andere
gutartige Tumorvarianten wie Warthin-
Tumoren, Onkozytome, Basalzelladeno-
me und invertierte duktale Papillome.
Das kindliche pleomorphe Adenom
macht insgesamt 1,4 % aller pleomor-
phen Speicheldriisenadenomeaus [2]. Es
tritt iberwiegend in der Glandula paroti-

Abb. 6 « Sialolipome zei-
gen eine hamartomartige
knotenbildende Mischung
aus Fettgewebe und nor-
malem Parenchym (a) mit
haufiger Talgdriisenmeta-
plasie des Gangepithels (b).
Onkozytdre Varianten (c, d)
zeigen zusatzlich (oder nur)
eine variable Mischung aus
onkozytoméahnlichen Area-
len und Fettgewebszellen

Abb. 7 « Pddiatrische Mu-
koepidermoidkarzinome
sind haufig niedrig mali-
gne/dominant zystisch (a)
und kénnen aufgrund der
Dominanz von Becher-
zellen (b) eine gutartige
Lasion vortauschen. Eine

CRTC1-MAML2-Translokation

wird bei den allermeisten
Mukoepidermoidkarzino-
men nachgewiesen

dea (85 %), gelegentlich aber auch in der
Glandula submandibularis (11,7 %) und
in der Glandula sublingualis (3,2 %) bzw.
in den kleinen Speicheldriisen auf. In
manchen Studien scheint es eine leichte
Ubervertretung von pleomorphen Ade-
nomen der Submandibularis (18 %) und
der kleinen Speicheldriisen (18 %) zu
geben [2]. Die meisten pleomorphen
Adenome wurden im Alter zwischen
11 und 18 Jahren diagnostiziert. Das
Durchschnittsalter liegt bei 10 Jahren
[23]. Die therapeutischen Strategien die-
ser Tumoren unterscheiden sich nicht
wesentlich von denen beim Erwachse-
nen. Jedoch liegen keine ausreichenden



Daten zur partiellen Parotidektomie
oder einer extrakapsuliren Dissektion
bei Kindern vor.

Maligne epitheliale Speichel-
driisentumoren (Karzinome)

Maligne epitheliale Tumoren (Speichel-
driisenkarzinome) sind selten bei Kin-
dern und Jugendlichen. Sie machten
ein Drittel aller epithelialen kindlichen
Tumoren und 65 % aller kindlichen Spei-
cheldriisenmalignome aus [2, 21]. Die
meisten treten um das 14. Lebensjahr
auf, bevorzugt in der Glandula paroti-
dea mit einer leichten Pridilektion fiir
Midchen [24]. Obwohl prinzipiell alle
histologischen WHO-Subtypen wie im
Erwachsenenalter vorkommen kénnen
[25], machen Mukoepidermoidkarzino-
me >50 % aller Speicheldriisenkarzinome
aus (B Abb. 7), gefolgt (mit weitem Ab-
stand) von Azinuszellkarzinomen und
adenoidzystischen Karzinomen [2, 21].
Diese 3 histologischen Subtypen ma-
chen zusammen 80-90 % aller malignen
epithelialen Speicheldriisentumoren bei
Kindern und Jugendlichen aus. In einer
von Cunningham et al. [26] analysierten
Serie von 241 malignen Kopf-Hals-Tu-
moren bei Kindern machten Speichel-
driisenkarzinome lediglich 2,5% aus.
Eine groflere neuere Studie aus China
(n = 119) zeigte eine vergleichbare Ver-
teilung der verschiedenen histologischen
Subtypen [23].Im Gegensatz zu Speichel-
driisentumoren beim Erwachsenen zeigt
sich eine inverse Malignititsfrequenz un-
ter den verschiedenen Speicheldriisen,
sodass der gutartige Anteil bei 48 % fiir
Parotis-, bei 66 % fir Submandibularis-
und bei 100 % fiir Sublingualistumoren
lag [27, 28].

Therapie und Prognose von Speichel-
driisenkarzinomen unterscheiden sich
nicht wesentlich von denen der Speichel-
driisenkarzinome bei Erwachsenen bei
gleicher Histologie, Graduierung und
TNM-Stadien. Jedoch ist bei Kindern
eine Strahlentherapie nur im Ausnah-
mefall und nach kritischer Uberpriifung
der Indikation zu empfehlen, da die
Rate an lokalen Komplikationen und die
Entwicklung von Spitmalignomen bei
Kindern signifikant hoher sind als bei
Erwachsenen.

Epitheliale ~Speicheldriisenmaligno-
me bei Kindern unter 10 Jahren sind
ausgesprochen selten. Dazu zédhlt haupt-
sichlich das Sialoblastom, welches in
der Regel perinatal, vorwiegend in der
Glandula parotidea und der Glandula
submandibularis, auftritt. Sialoblasto-
me leiten sich aus der embryonalen
Speicheldriisenanlage ab mit dann ent-
sprechender heterogener Differenzie-
rung. Seit der Erstbeschreibung in 1966
wurden bislang <70 Fille in der Weltli-
teratur dokumentiert [29, 30]. Obwohl
keine familidre Basis gegeben ist, treten
manche Sialoblastome mit Hamartomen
oder Hepatoblastomen vergesellschaf-
tet auf. Die vollstindige chirurgische
Resektion stellt die Therapie der Wahl
beim Sialoblastom dar. Sialoblastome
sprechen in der Regel sehr gut auf eine
Chemotherapie an. Meistens wird ein
Protokoll dhnlich den Rhabdomyosar-
komen eingesetzt (z.B. Ifosfamid, Vin-
cristin, D-Actinomycin, Doxorubicin
[31]). Eine Bestrahlung wird aufgrund
der in diesem Alter assoziierten Neben-
wirkungen auf das Knochenwachstum
und einer moglichen Karzinogenese eher
zuriickhaltend betrachtet. Lokalrezidive
treten bei rund 40 % der Fille auf.

Maligne nichtepitheliale Speicheldrii-
sentumoren sind ausgesprochen selten.
In der oben zitierten sehr grofien AFIP-
Serie machten sie 0,2% aller Speichel-
driisenverdnderungen, 4 % aller pddia-
trischen Speicheldriisenpréparate, 10 %
aller kindlichen Speicheldriisenneubil-
dungen und 31 % aller kindlichen malig-
nen Speicheldriisenneoplasien aus [2].
Dabei waren hiamatologische Neoplasien
(Lymphome) und Sarkome relativ gleich
vertreten. Kindliche Rhabdomyosarko-
me gelten als die hiufigsten malignen
mesenchymalen Neoplasien auch in
dieser Lokalisation. In die SEER-Daten-
bank (Surveillance, Epidemiology, and
End Results) betrug der Anteil pddia-
trischer Rhabdomyosarkome 8 % aller
Speicheldriisenmalignome [27].

Fazit fiir die Praxis

== Speicheldriisenveranderungen bei
Kindern sind selten und umfassen
eine sehr heterogene Gruppe mit
signifikant unterschiedlichen The-

rapieoptionen. Dies erfordert eine
exakte pra-therapeutische Diagnose.

== Die Diagnose beruht haufig auf um-
fassenden klinisch/anamnestischen,
serologisch/bakteriologischen und/
oder histopathologischen Untersu-
chungen.

== |nfektios/entziindliche Ursachen
tiberwiegen bei kindlichen Speichel-
driisenraumforderungen.

== Manche spezifische Veranderungen
der Speicheldriisen wie die chronisch
rezidivierende juvenile Parotitis und
das Sialoblastom treten ausschlief3-
lich als padiatrische Lasionen auf.

== Niedrig maligne Mukoepider-
moidkarzinome machen die aller-
meisten padiatrischen Speichel-
driisenkarzinome aus, gefolgt mit
weitem Abstand von Azinuszell- und
adenoidzystischen Karzinomen.
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