Seltener Fall eines Malignen Triton Tumors der Nase/Nasennebenhohlen
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Einleitung: Maligne Triton Tumore (MTT) sind

sehr seltene, aggressiv wachsende Tumore.
Sie sind als maligne periphere Nerven-
scheidentumore mit rhabdomyosarkomatoser
Differenzierung klassifiziert.

Fallbeispiel: Wir prasentieren den klinischen
Fall einer 51 - jahrigen Patientin mit cT4 NO MO
MTT der Nase und Nasennebenhohle (NNH).
Die Patientin stellte sich mit einer seit wenigen
Tagen zunehmenden Schwellung und Epiphora
des rechten Auges sowie einer seit ca. 3
Wochen bestehenden rechtsseitigen Nasen-
atmungsbehinderung vor. Bei der HNO-Unter-
suchung zeigte sich ein periorbitales Odem
rechts. Der Visus und die Motilitat waren bei
der orientierenden Untersuchung regelrecht.
Die rechte untere Nasenmuschel war stark
geschwollen, der mittlere Nasengang nicht
einsehbar.
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Diagnostik: Im Staging mittels CT und MRT
der NNH zeigte sich ein ausgedehnter weich-
teildichter Prozess mit subtotaler Verlegung der
rechten Nasenhaupthohle, des rechten Sinus
maxillaris, sowie vollstandiger Verschattung der
Ethmoidalzellen, des rechten Sinus frontalis
und Durchbrechen des Septum interfrontale. Es
zeigte sich eine breite Destruktion des rechten
Orbitadachs und der medialen Orbitawand.
Zusatzlich bestand der Verdacht auf eine
Infiltration der Dura rechts frontal.

Therapie: Der Fall wurde in unserem Kopf-
Hals-Tumorboard diskutiert. Basierend auf der
bestehenden Literatur sind die Erfolgs-
aussichten der primaren Radio-Chemotherapie
gering. Daher wurde die Indikation zu einer
primar operativen Therapie durch Ilaterale
Rhinotomie, ggf. mit Exenteratio orbitae und
Duraplastik gestelit.
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Wir fahrten eine kombinierte offene und
endoskopisch-endonasal kontrollierte Tumor-
resektion durch. Der intraoperative Befund
ermoglichte eine Resektion des Tumors mit
Sicherheitsabstand unter Erhalt der Dura,
Resektion der Periorbita und angrenzendem
Fettgewebe, jedoch Erhalt des verbliebenen
Orbitainhalts. Die Augenfunktion war nach
anfanglichen Doppelbildern im weiteren Verlauf
regelrecht. Im Anschluss erfolgte eine IMRT-
Bestrahlung mit 66 Gy ohne Chemotherapie.

Die Patientin ist seit Januar 2014 in unserer
regelmalligen Tumornachsorge ohne loko-
regionares Rezidiv. Sie entwickelte ein vom MTT
unabhangiges Mamma-CA (B-Klassifikation B5b).

Zusammenfassung: Maligne Triton Tumore sind
besonders im Kopf-Hals-Bereich extrem seltene
Tumore. Aufgrund des fehlenden Ansprechens
des Tumors auf eine Radiatio und/oder
Chemotherapie sollte eine radikale operative
Therapie des Tumors im Vordergrund stehen.
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