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Fallschilderung fiir den
Priifungskandidaten

Bei der in @ Abb. 1 dargestellten 16-jih-
rigen Patientin besteht eine schmerzhafte
Halsschwellung rechts seit 3 Tagen. Die-
se sei 2 Wochen nach einer akuten Erkal-
tung aufgetreten. Dariiber hinaus liegt
eine Bewegungseinschrankung vor, be-
dingt durch die schmerzhafte Schwel-
lung und eine leicht erh6éhte Tempera-
tur. Die HNO-drztliche Untersuchung
zeigt bis auf eine diskrete R6tung der Ra-
chenhinterwand keine weiteren patholo-
gischen Veranderungen. Die Raumforde-
rung ist druckdolent, aber gut verschieb-
lich und noch relativ weich zu tasten. Sie
fihren daraufhin eine Ultraschalluntersu-
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chung des Halses durch und erhalten die

in @ Abb. 2 gezeigten Befunde.

1. Welche Verdachtsdiagnose dufiern Sie
aufgrund der Vorgeschichte, der Sym-
ptomatik und des von Thnen erhobe-
nen Befundes in @ Abb. 2?

2. Ist eine weitere Diagnostik bzw. Bild-
gebung notwendig bzw. zielfithrend?

3. Welche Differenzialdiagnosen sind
moglich?

4. Kennen Sie die Atiologie der Erkran-
kung? Welche Theorien der Entste-
hung sind Thnen geldufig?

5. Ist eine operative oder konservative
Therapie indiziert?

6. Falls eine Operation durchgefiihrt
wird, was ist bei diesem Krankheits-
bild besonders zu beachten?

Abb. 2 <



Verdachtsdiagnose

Die relativ akut aufgetretene schmerz-
hafte Schwellung der rechten Halsseite
spricht in der Zusammenschau aller Be-
funde fiir eine infizierte laterale Halszys-
te. Insbesondere in der Sonographie kann
eine echoarme, glatt begrenzte, sonokom-
pressible Formation am rechten Hals dar-
gestellt werden, die begrenzt wird von
der Gl. parotis, der GI. submandibula-
ris und dem M. sternocleidomastoide-
us. Die Halsgefifle befinden sich weiter
in der Tiefe des Halses, werden aber von
der Raumforderung direkt betroffen. Eine
zusitzliche Halsfistel mit einer Offnung
zur Hautoberfliche oder nach innen zur
Tonsille ist nicht erkennbar. Im Folgenden
sollen die lateralen Halszysten und Hals-
fisteln gemeinsam besprochen werden.

Differenzialdiagnose

Differenzialdiagnostisch bedeutsame
Ursachen einer Schwellung am seitlichen
Hals sind neben den lateralen Halszysten
und Halsfisteln zystische Hygrome, Der-
moidzysten, Lymphangiome, Himangio-
me, Neurofibrome, Lymphome, Terato-
me, Lipome, Epidermoide, ektopes Spei-
cheldriisen- und Schilddriisengewebe, La-
ryngozelen, eine Zwerchsackranula, ent-
ziindliche und tumorése Lymphknoten-
schwellungen, seltener auch Paraganglio-
me.

Atiologie und Embryologie der
lateralen Halszysten und -fisteln

Grundsatzlich existieren verschiedene
Theorien zur Entstehung der lateralen
Halszysten. Manche bringen diese Fehl-
bildung mit einer Veridnderung im Be-
reich der Lymphknoten in Zusammen-
hang. Wahrscheinlicher gilt die Hypothe-
se einer Fehlentwicklung des Kiemenap-
parats in der Embryonalphase.

Der Kiemenapparat besteht aus 6 me-
sodermalen Kiemenbdgen oder Bran-
chialbégen, 5 entodermalen Schlundta-
schen oder Kiementaschen und 4 ekto-
dermalen Kiemenfurchen oder Schlund-

furchen. Jeder Kiemenbogen besteht aus
Arterie, Knorpelspange, Muskelelement
und Nerv. Die Schlundtaschen und die
Kiemenfurchen werden an den Kiemen-
bogengrenzen durch mesenchymfreie,
entodermale/ektodermale Epitheldupli-
katuren, sog. Verschlussmembranen, von-
einander getrennt.

Es existieren verschiedene Theorien
zur Entstehung der Fehlbildungen im Be-
reich des Kiemenapparats, wovon die bei-
den wichtigsten erldutert werden sollen:
die sog. klassische Theorie und die LIAD-
Theorie (lokale interepitheliale Adhisio-
nen) nach Otto.

Nach der klassischen Theorie entsteht
in der 5. Woche der sog. Sinus cervicalis,
eine ektodermale Hohle. Ursache ist eine
eminente Vergréflerung des 2. Kiemen-
bogens, der tiber den 3. und 4. Kiemen-
bogen hinwegwichst. Im weiteren Ver-
lauf verkleinert sich der Sinus cervicalis
zunichst zur Vesicula cervicalis, um sich
dann vollstindig zuriickzubilden. Laut
dieser Theorie entstehen laterale Halszys-
ten und Halsfisteln als Hemmungsfehl-
bildung, d. h. der Sinus cervicalis bzw. die
Vesicula cervicalis persistieren und bilden
sich nicht zuriick. Es ergeben sich hier ei-
nige Unklarheiten, z. B. muss der Ab-
schluss des Sinus cervicalis zur Vesicula
cervicalis mit anschlieflender vollstandi-
ger Riickresorption des eingeschlossenen
Epithels angezweifelt werden. Diese Un-
Kklarheiten lassen sich mit der LIAD-Theo-
rie nach Otto erkldren.

Laut Otto kommt es zu einer Riickver-
lagerung der im Sinus cervicalis einge-
schlossenen Epithelanteile an die Ober-
fliche. Die weitere Entwicklung erfolgt in
typischen Stadien. Zunéchst bilden sich
Verschlussmembranen, danach kommt
es zur Bildung von inneren und dufleren
Verbindungslamellen, die schliefSlich auf
die innere bzw. die duflere Korperober-
flache zuriickverlagert werden. Otto geht
davon aus, dass am Ort einer Verschluss-
membran bzw. einer Verbindungslamel-
le eine lokale interepitheliale Adhdsion
(LIAD) entsteht. Kommt es an dieser Stel-
le nun nicht zu einer zeitgerechten Fusion,
konnen sich Uberschussfehlbildungen in
Form von Epithelretentionen und Epithel-
proliferationen bilden.

Ubertragen auf laterale Halszysten
bzw. Halsfisteln bedeutet die LIAD-Theo-

rie, dass sich im Bereich der Verschluss-
membranen 2, 3 und 4 eine persistieren-
de LIAD ausbildet. Aufgrund des weite-
ren Wachstums kommt es zu einer Orts-
verlagerung der ektodermalen bzw. ento-
dermalen Epithelanteile. Dadurch wird
die LIAD in die Lange gezogen, es ent-
steht ein Fistelgang. Eine komplette Fistel
beruht auf einem vollstindigen Erhalt der
LIAD. Ein innerer bzw. d&uflerer Sinus ent-
steht, wenn der Fistelgang vom inneren
oder duferen Oberflachenepithelverband
abreifit. Eine Halszyste kann entstehen,
wenn der Fistelgang von beiden Oberfla-
chenepithelverbanden abreifst. Unabhén-
gig von embryologischen Fehlentwicklun-
gen konnen laterale Halsfisteln und Hals-
sinus selten auch sekundir entstehen, z. B.
infolge einer Zystenpunktion.

Das typische Manifestationsalter fiir
die meist einseitig auftretende laterale
Halszyste liegt in der 2. und 3. Lebensde-
kade. Dabei sind die lateralen Halsfisteln
meistens bereits zur Geburt vorhanden,
wobei sie selten sofort, meist erst nach ei-
nigen Jahren zu Beschwerden fiihren, die
den Patienten dann veranlassen, den Arzt
aufzusuchen. Eine genetische Pradisposi-
tion oder ein Zusammenhang mit ande-
ren Fehlbildungen besteht nicht.

Diagnostik

Sinn aller diagnostischen MafSnahmen ist
es, moglichst sicher die richtige Diagnose
zu stellen. Dies ist bei den Fehlbildungen
des Halses besonders wichtig, da eine fal-
sche Diagnose mit daraus resultierender
falscher oder ungeniigender Behandlung
den Therapieerfolg erheblich gefahrdet.
Zusitzlich zu einer ausfiihrlichen Anam-
nese und der Untersuchung ist die Sono-
graphie bei lateralen Halszysten die Bild-
gebung der Wahl. Eine Abgrenzung gegen
Nachbarorgane und Gefaf3strukturen ist
i. d. R. sehr gut moglich. Insbesondere die
Farbdopplersonographie kann hier auch
zu der Differenzierung zwischen einer
Zyste und einer soliden Raumforderung
beitragen. Im Fall einer Zyste ist regel-
miflig nur die Durchblutung im Rand-
bereich der Lision sichtbar, wahrend bei
soliden echoarmen Tumoren hiufig eine
Binnendurchblutung nachgewiesen wer-
den kann. Wichtig ist hierbei die Einstel-
lung des Farbdopplers auf niedrige Fluss-



geschwindigkeiten, um diese Binnenge-
fafle auch wirklich darstellen zu kénnen
(niedrige PRE, Pulsrepetitionsfrequenz).

In Ausnahmefillen kénnen die Com-
putertomographie (CT) oder die Mag-
netresonanztomographie (MRT) die So-
nographie erginzen, z. B. wenn Antei-
le der Zyste oder Fistel atypisch oder pa-
rapharyngeal lokalisiert sind, oder wenn
es darum geht, eventuelle Fistel6ffnun-
gen oder Gangreste in der Fossa tonsil-
laris oder im Sinus piriformis zu entde-
cken. Eine Punktion oder Grobnadelbiop-
sie kann zur Abkldrung der Dignitat und
dariiber hinaus auch zur akuten Entlas-
tung bzw. Schmerzlinderung bei Patien-
ten mit groflen Zysten fithren. Viele Au-
toren sind der Auffassung, dass der Ein-
satz eines bildgebenden Verfahrens zur
Bestimmung der Ausdehnung und Dar-
stellung der Beziehung zu den Nachbar-
strukturen sowie zur Diagnosesicherung
auf jeden Fall notwendig ist. Bei lateralen
Fisteln kann die praoperative Darstellung
des Fistelgangs mittels Rontgenkontrast-
mittel oder eine endoskopische Untersu-
chung zur Auffindung der inneren Fistel-
offnung indiziert sein.

Therapie

Die Therapie der Wahl bei lateralen Hals-
zysten und -fisteln ist die komplette ope-
rative Exstirpation nach Abheilung der
akuten Entziindung. Eine sofortige Indi-
kation zur Operation ist lediglich bei ent-
ziindlich bedingten Komplikationen, wie
z. B. der Ausbildung einer Halsphlegmo-
ne oder der Gefdhrdung der Luftwege, ge-
geben, wobei hier haufig auch eine Punk-
tion oder Inzision ausreicht. Ein wichtiges
Argument fiir eine moglichst frithzeitige
Operation bei Halszysten ist die poten-
zielle Gefahr einer malignen Entartung
bzw. die Verwechslung mit einer zystisch
verdnderten Halsmetastase.

In einer eigenen Studie hierzu lag die
Diagnose einer malignen Raumforderung
bei der praoperativen Verdachtsdiagnose
einer lateralen Halszyste bei 2% (4 Patien-
ten). Nach histologischer Aufarbeitung
bestand bei 1% der Untersuchten nach
der Exstirpation schliefllich der Verdacht
auf eine zystisch verdnderte Lymphnoten-
metastase, hier wurde dann ein Primartu-
mor in den Tonsillen gefunden. Bei 2 wei-

teren Patienten war nur die maligne Ver-
dnderung in der Zyste nachweisbar. Somit
ist die Frage, ob primér maligne Halszys-
ten existieren oder ob es sich um Metas-
tasen bei unklarem Primértumor handelt,
weiter in der Diskussion. Bei Sduglingen,
Kleinkindern oder Patienten ohne Be-
schwerden kann der Operationszeitpunkt
auch prolongiert werden, bis Beschwer-
den auftreten. Dies gilt insbesondere bei
der lateralen Halsfistel.

Beziiglich des Ausmafles der Ope-
ration propagiert die Mehrzahl der Au-
toren in der Literatur, dass ein optima-
ler Therapieerfolg nur dann moglich ist,
wenn nicht nur die Zyste bzw. Fistel re-
seziert wird, sondern auch moglicher-
weise mitbetroffene Strukturen wie die
Tonsillen. Deshalb wird empfohlen, den
Eingriff normalerweise mit einer Ton-
sillektomie zu kombinieren, es sei denn,
sie wird von dem Patienten abgelehnt
oder war bereits frither erfolgt. Intrao-
perativ ist bei jeder Zyste zu priifen, ob
nicht auch ein Fistelgang in der Umge-
bung vorhanden ist, der dann gewo6hn-
lich Richtung Tonsillenloge verlauft. La-
teralen Halsfisteln, die meist anterior des
M. sternocleidomastoideus nach extern
enden, miissen akribisch verfolgt wer-
den. Eine intraoperative Markierung
mit Farbstoffen kann gelegentlich hilf-
reich sein. Hier kann man deren Ver-
lauf oft durch die Bifurkation der A. ca-
rotis in Richtung der Tonsillenloge er-
kennen. Oftmals ist dann auch eine sog.
Pull-through-Technik im chirurgischen
Vorgehen notwendig, um den Fistelgang
zusammen mit der Tonsille in toto ent-
fernen zu konnen. Auch Fistel6ffnungen
kranial der GI. submandibularis bzw.
oberhalb des Hyoids kommen vor.

Komplikationen und Rezidivrate

Je nach Grof3e und Lage der Zyste bzw.
Fistel kann es natiirlich zu den typischen
Komplikationen der Nachblutung (Ton-
sille!) sowie der Bildung von Infektionen
und Seromen kommen. Auch Paresen
der Hirnnerven werden selten beschrie-
ben (VII, IX, X, XI und XII) und sind ggf.
auch nur als temporér auftretend in der
Literatur erwahnt. Auch ein (voriiberge-
hendes) Horner-Syndrom kann eintre-
ten. Lebensbedrohliche und sogar letale

Komplikationen sind méoglich, aber ext-
rem selten.

Die Rezidivraten in der Literatur betra-
gen i. d. R. zwischen 0 und 5%. Bei latera-
len Halsfisteln wird iiber eine erhohte Re-
zidivgefahr in bis zu 8,6% gegeniiber 4%
bei lateralen Halszysten berichtet. Insbe-
sondere bei lateralen Halsfisteln scheint
die Tonsillektomie einen positiven Ein-
fluss in Bezug auf die Entwicklung eines
Rezidivs zu haben, auch wenn es hierzu
aktuell keine prospektive Studie gibt.

Der aktuelle Fall tangiert die nachfolgenden Fra-
gen aus der Fragensammlung (HNO, Band 56, Heft
9,5.925-926):5.1.12,5.1.13,5.2.1,5.2.4,5.2.5,5.2.6,
5.2.7,5.2.9,5.2.10,5.3.3.
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