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Unklare parapharyngeale
Raumforderung

Falldarstellung
Anamnese und klinischer Befund

Ein 20-jéhriger Patient stellte sich mit ei-
ner seit 3 Monaten bestehenden derben
indolenten Schwellung links zervikal in
unserer Klinik vor. Anamnestisch bestand
keine B-Symptomatik. Bei der ambulanten
Spiegeluntersuchung zeigte sich eine Vor-
wolbung der lateralen Wand des linken
Oro- und Hypopharynx, die Schleimhéu-
te zeigten eine unauffillige Oberfliche,
das Gaumensegel war regelrecht und die
Stimmlippen beidseits symmetrisch mo-
bil. Bei der palpatorischen Untersuchung
des Halses zeigte sich eine derbe, indo-
lente und gut verschiebliche Schwellung
in der Regio II-1II links zervikal. Klinisch
ergab sich kein Nachweis von Hirnner-
venparesen.

Diagnostik

Bei der B-Bild- und Dopplersonographie
zeigte sich eine ovale, scharf begrenz-
te, regelmiflige, echoarme, inhomo-
gene Raumforderung ohne Perfusion (et-
wa 69x42x72 mm). Bei der Magnetreso-

nanztomographie (MRT) der Halsweich-
teile zeigte sich im Bereich der Parapha-
ryngealregion links eine grofle, insge-
samt glatt begrenzte, kriftig Kontrastmit-
tel aufnehmende, homogen erscheinende
Raumforderung, die bereits einen recht
deutlich verdrdngenden Effekt auf den
groflen Halsgefdflen nach anterior auf-
wies (B Abb. 1, 2). Die Raumforderung
hatte eine maximale kraniokaudale Aus-
dehnung von 8,5 cm, einen Querdurch-
messer von etwa 4,1 cm und dorsoventral
eine Groflenausdehnung von 6,4 cm. Der
Pharynx zeigte sich deutlich nach rechts
verschoben. Es konnten kein infiltratives
Wachstum oder pathologisch vergrofSerte
Lymphknoten im untersuchten Bereich
festgestellt werden.

Therapie

Die Raumforderung wurde iiber einen
transzervikalen Zugang entfernt. Nach
Darstellung der linken Halsgefafscheide
zeigte sich, dass die beschriebene Raum-
forderung medial der Karotisbifurkation
gelegen und sehr eng mit dem N. vagus
verbunden war, von dem sie jedoch abge-
16st werden konnte (8 Abb. 3, 4).



Abb. 1 A Axiale MRT-Aufnahme der Kopf-Hals-Region (T2-Wichtung). Abb. 2 A Koronare MRT-Aufnahme (T2-Wichtung)
Die Raumforderung zeigt sich homogen und den Pharynxschlauch kompri-
mierend

Abb. 3 A Intraoperativer Situs des linken Halses mit bereits exstirpiertem Abb. 4 A Exstirpierte Raumforderung
Tumor



Diagnose: Ganglioneurom

Histologie

Histologisch ergab sich eine Tumorforma-
tion, auf deren glatter Schnittflache sich
teilweise lamelliert geschichtete hellbrau-
ne Infiltrate zeigten. Zur Ergénzung der
histopathologischen Untersuchung wur-
den immunhistochemische Farbungen
durchgefiihrt. Dabei zeigte sich eine Po-
sitivitdt fiir S100 und eine Positivitét der
ganglionédren Zellen fiir Neurofilament
(8 Abb. 5, Pfeile). Die Proliferations-
fraktion ,,MIB 1“ (,,mindbomb homolog
1%) betrug 1-2%. Die histopathologische
Untersuchung ergab die Diagnose eines
Ganglioneuroms.

Verlauf

Im postoperativen Verlauf zeigte sich eine
tempordre Minderbeweglichkeit der lin-
ken Stimmlippe, ein Kulissenphdanomen
mit Abweichung des Gaumensegels nach
rechts und eine Zungenabweichung nach
links. Diese Hirnnervenparesen bildeten
sich nach 3 Wochen vollstindig zuriick.
Obwohl sich die Raumforderung vom lin-
ken Truncus sympathicus ableitete, lag ein
Horner-Syndrom postoperativ nicht vor.

Diskussion

Ganglioneurome sind seltene, langsam
wachsende, gutartige Tumoren, die vor-
wiegend vom zentralen oder peripheren
autonomen Nervensystem, meistens
vom sympathischen Grenzstrang ausge-

hen. Die am héufigsten betroffenen ana-
tomischen Regionen sind das posteriore
Mediastinum (60-80%), die Abdomi-
nalhohle (10-15%, v. a. Glandulae supra-
renales, Retroperitoneum, sympathische
Becken-, Sakral- und Kokzygealganglien,
Corpora paraaortica) und die zervikale
Region. Seltene Lokalisationen umfassen
das Mittelohr, die parapharyngeale Re-
gion, die Haut, die Orbita, die Harnblase
und den Gastrointestinaltrakt. Die Kopf-
und Halsweichteile sind nur in 1-5% der
bisher in der Literatur beschriebenen Fl-
le betroffen [1].

Selten soll eine Assoziation des Tumors
mit syndromalen Erkrankungen wie der
Neurofibromatose Typ 1, dem Beckwith-
Wiedemann-Syndrom, dem M. Hirsch-
sprung oder dem DiGeorge-Syndrom be-
stehen. Das zervikale Ganglioneurom lei-
tet sich von reifen atypischen Ganglienzel-
len, Schwann-Zellen und einem variablen
Anteil kollagener Bindegewebsfasern des
Truncus sympathicus ab. Der Tumor kann
entweder sporadisch oder durch Ausrei-
fung aus den unreiferen Ganglioneuro-
blastomen oder Neuroblastomen entste-
hen [2]. In der Mehrheit der Fille wird die
Erkrankung vor dem 10. Lebensjahr dia-
gnostiziert, kann aber in allen Altersgrup-
pen auftreten. Das Verhéltnis von Frauen
zu Ménnern betrégt 3:1 [1].

Die Patienten stellen sich oftmals zur
weiteren Abklarung einer meist asympto-
matischen zervikalen Raumforderung vor.
Unter Verdrangung benachbarter Struktu-
ren kénnen die Tumoren eine Dysphagie

Abb. 5 € Ganglio-
neurom-Histologie.
Perikarya der ganglio-
ndren Zellen mit Positi-
vitat fur Neurofilament
(Pfeile)



oder Dyspnoe verursachen, wobei neuro-
logische Symptome in Form von Nerven-
reiz- oder Ausfallerscheinungen (progre-
diende Dysphonie usw.) auftreten kon-
nen. Aufgrund ihres Ursprungs im Trun-
cus sympathicus kann ein Horner-Syn-
drom vorkommen. Eine Hormonpro-
duktion durch die Ganglioneurome kann
zur arteriellen Hypertonie, Schweifaus-
briichen, Diarrho, Virilisation und Mya-
sthenia gravis fithren [3].

Diese Tumoren gehoren zu einer Fami-
lie von Neoplasmen, die eine grofSe Aus-
wahl an Differenzierung aufweisen, die
vom Neuroblastom bis hin zum Ganglio-
neurom reicht [4]. Histomorphologisch
bestehen die Ganglioneurome typischer-
weise aus einer Mischung von reifen Gan-
glienzellen, haufig in Gruppen gelagert
und mehrkernig, mit einer Komponen-
te von spindelférmigen Zellen, die den
Schwann-Zellen entsprechen. Diese Kom-
ponenten kénnen in einer fibromyxoiden
oder fibrilldren Matrix eingebettet sein.
In manchen Fillen sind lymphozytire In-

filtrate zu erkennen [5]. Immunhistoche-
misch zeigt sich eine Positivitét fiir S100
und Neurofilament, ferner ist auch eine
Expression der neurogenen Marker NSE
(neuronspezifische Serum-Enolase) und
Synaptophysin moglich.

Die parapharyngealen Ganglioneu-
rome stellen keine spezifische Sonomor-
phologie dar, wobei sie oftmals das Bild
einer fusiformen, scharf begrenzten und
echoarmen Raumforderung ergeben. In
der MRT zeigt der Tumor einen signal-
armen bis intermedidren Signalcharakter
in der T1-Wichtung und einen interme-
didren bis signalreichen Charakter in der
T2-Wichtung [6]. Bei der nativen Com-
putertomographie des Halses imponie-
ren die Ganglioneurome homogen und
scharf begrenzt mit lokal verdrangendem
Wachstum. Die Therapie der Wahl ist die
vollstindige operative Entfernung unter
Schonung der Umgebungsstrukturen. Je
nach Sitz und Ausdehnung des Tumors
kann es postoperativ zu Hirnnervenaus-
fallen kommen.

Fazit fiir die Praxis

Ganglioneurome stellen seltene, lang-
sam wachsende, gutartige Tumoren dar.
Meistens gehen sie vom sympathischen
Grenzstrang aus. Nur selten treten sie an
Kopf und Hals auf, am haufigsten im pos-
terioren Mediastinum. Histologisch fin-
den sich in Ganglioneuromen typischer-
weise reife Ganglienzellen und spindel-
formige Zellen. In der Computertomo-
graphie sind die Ganglioneurome homo-
gen und scharf begrenzt. Therapeuti-
sches Ziel ist die vollstandige operative
Entfernung dieser Raumforderung.
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