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Tumoren der Speicheldrusen —
Kurzinformation

In den Speicheldriisen kénnen sich sowohl gutartige als auch bésartige Tumoren entwickeln.
Dies kommt allerdings sowohl bei Kindern als auch bei Erwachsenen sehr selten vor. In
Deutschland erkranken pro Jahr etwa zehn Kinder und Jugendliche an einem solchen Tumor.

Aus diesem Grund gibt es nicht wie bei anderen Tumoren des Kindes- und Jugendalters
Therapiestudien, in denen die beste Therapiestrategie an vielen Patienten geprift worden ist. Die
Experten des Registers fiur Seltene Tumorerkrankungen in der Padiatrie (STEP) haben jedoch mit
den folgenden Informationen die Erfahrungen zusammengefasst, die sie selbst sowie internationale
Forschergruppen gewonnen haben.

Jedes Kind ist aber anders und es ist wichtig, die Therapie individuell auf jeden einzelnen Patienten
auszurichten. Daher bietet STEP den behandelnden Kliniken eine kostenfreie Beratung in einem
Tumorboard unter Beteiligung von Experten verschiedener Fachdisziplinen an. Gerne kann sich
Ihr behandelnder Arzt an die Experten von STEP wenden: unter step@klinikumdo.de. Durch
die Meldung an das STEP-Register kdnnen Sie aulRerdem helfen, die Erfahrung bei diesen
seltenen Tumoren zu erweitern. Damit helfen Sie anderen Kindern, die in Zukunft an einer solchen
Erkrankung leiden.

Einfuhrung zu den Speicheldriisen

Die Speicheldrisen liegen im Bereich des Unterkiefers. Ihre Aufgabe ist die Bildung des Speichels.
Dieser befeuchtet die Nahrung wahrend des Kauvorganges und macht sie dadurch gleitfahig. Im
Speichel enthaltene Enzyme (so genannte Amylasen) verdauen starkehaltige Nahrung auch etwas
vor. Darliber hinaus enthalt die Speichelfliissigkeit eine antibakteriell wirksame Substanz, die zur
Inaktivierung von Erregern beitragt.


https://www.kinderkrebsinfo.de/doi/e
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Es gibt es drei grole, jeweils paarig angelegte Speicheldriisen.

Die groften Speicheldrisen sind die beiden vor den Ohren gelegenen Ohrspeicheldrisen
(Glandulae parotidea, oder kurz, Parotis). Sie werden jeweils vom Gesichtsnerv (Nervus facialis)
durchzogen, der die Gesichtsmuskulatur versorgt und damit die Mimik steuert.

Dariber hinaus gibt es die beiden Unterkieferspeicheldriisen (Glandulae submandibularis) und die
Unterzungenspeicheldrisen (Glandulae sublingualis).

Krankheitsbild: Was ist ein Speicheldriisentumor?

Speicheldrisentumoren gehen aus dem Gewebe der Speicheldrisen hervor. Die meisten Tumoren
finden sich in der Ohrspeicheldriise (Glandula parotidea), aber auch die anderen Speicheldriisen
kénnen betroffen sein.

Copyright 2023 www.kinderkrebsinfo.de
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Es gibt eine Reihe unterschiedlicher Tumoren in diesem Bereich. Gut- und bésartige Tumoren
kommen gleich haufig vor.

Der haufigste gutartige (benigne) Speicheldrisentumor ist das pleomorphe Adenom. Der
haufigste bodsartige (maligne) Tumor bei Kindern und Jugendlichen ist das so genannte
Mukoepidermoidkarzinom, gefolgt vom Azinuszellkarzinom. Diese Tumoren verhalten sich weniger
aggressiv als andere Karzinome, wie sie meist bei erwachsenen Patienten auftreten. Das bedeutet,
dass sie langsamer wachsen und seltener Absiedlungen (Metastasen) in den Lymphknoten oder
anderen Organen bilden.

Ursachen: Wodurch entsteht ein Tumor der

Speicheldrusen?

Die genaue Ursache fiir die Entwicklung eines Speicheldriisentumors ist nicht bekannt. Die meisten
Tumoren treten ,spontan® auf. Das heil3t, es gibt keine familidren genetischen Risiken. Bei den
meisten Kindern sind — anders als bei Erwachsenen — auch keine anderen Risikofaktoren bekannt.

Man weil allerdings, dass das Risiko fur diese Tumoren erhdht ist, wenn im Kindes- und
Jugendalter eine Bestrahlung in diesem Bereich durchgefiihrt werden musste, in der Regel wegen
eines anderen bdsartigen Tumors. Vereinzelt wurden Speicheldrisentumoren auch nach einer
Chemotherapie im Rahmen einer Leukdmie-Behandlung beobachtet.

4. Symptome: Welche Krankheitszeichen gibt es?

5.

Patienten mit einem Tumor der Speicheldriise verspuren oft lange Zeit keinerlei Beschwerden.
Erstes Anzeichen fiir die Erkrankung sind meist sicht- und tastbare Schwellungen, die in der Regel
nicht schmerzhaft sind. Bei einzelnen Kindern kann die Mimik gestort sein. Dann ist zum Beispiel
das Lacheln etwas ,schief* oder die Sprache undeutlich. Das deutet auf eine Schadigung des
Gesichtsnervs durch den Tumor hin.

Folgende Krankheitszeichen Symptom kénnen, vor allem in fortgeschrittenen Stadien der
Erkrankung, auftreten:

Schwellung
* Minderung des Speichelflusses, Mundtrockenheit
» Schmerzen, Missempfindungen

» Einseitige L&hmung der Gesichtsmuskulatur

Diagnose: Welche Untersuchungen werden

durchgefihrt?

Zu Beginn wird der (Kinder-)Arzt zunachst die Krankheitsgeschichte (Anamnese) erfragen und
eine korperliche Untersuchung vornehmen. Laborwerte im Blut, die einen direkten Hinweis auf
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einen Tumor der Speicheldriisen geben kénnten, gibt es nicht. Wenn der Tastbefund und/oder die
Krankheitszeichen einen Tumorverdacht im Bereich der Speicheldrisen ergeben, kann mit Hilfe
von bildgebenden Verfahren Uberprift werden, ob tatsachlich ein Tumor vorliegt.

Mittels Ultraschall (Sonographie), Magnetresonanztomographie (MRT, Schichtaufnahme des
Korpers mit Hilfe von Magnetfeldern) oder Computertomographie (CT, Schichtaufnahme des
Korpers mittels Réntgenstrahlen) lassen sich die genaue Lage eines Tumors, seine Gréf3e und
Ausbreitung sowie das Wachstumsmuster feststellen. Bei Kindern und Jugendlichen wird man
immer versuchen, auf Untersuchungen mit Réntgenstrahlung zu verzichten, so dass vor allem die
Sonographie und die Magnetresonanztomographie zum Einsatz kommen.

Die Entnahme einer Gewebeprobe ist nicht zwingend erforderlich, da ohnehin zum Beginn der
Therapie eine operative Entfernung des Tumors erfolgt.

6. Therapie: Wie erfolgt die Behandlung?

Die Behandlung eines Patienten mit Speicheldrisentumor sollte in einer kinderonkologischen
Behandlungseinrichtung in Zusammenarbeit mit einer Hals-Nasen-Ohren-Klinik erfolgen. Dort ist
das hoch qualifizierte Fachpersonal (Arzte, Fachpflegekréfte) auf die Behandlung krebskranker
Kinder spezialisiert und mit den modernsten Therapieverfahren vertraut.

Die Therapie besteht in erster Linie aus einer Operation zur Entfernung des Tumors, in manchen
Fallen erfolgt im Anschluss eine Strahlentherapie. Auferst selten wird eine Chemotherapie
eingesetzt.

6.1. Chirurgische Therapie

Der entscheidende therapeutische Schritt ist die vollstindige Entfernung des Tumors. Da es bei
verbleibenden Tumorresten haufig zu einem erneuten Auftreten der Erkrankung (Rezidiv) kommen
kann, sollte nach Mdglichkeit mit einem Sicherheitsabstand operiert werden. Das bedeutet, dass
nicht nur der Tumor selbst, sondern ein angemessener Teil des angrenzenden gesunden Gewebes
herausgeschnitten werden muss. Am sichersten ist es, wenn die betroffene Speicheldriise oder der
befallene Driisenlappen komplett entfernt wird.

Befindet sich der Tumor in der Ohrspeicheldriise, muss allerdings der Gesichtsnerv geschont
werden, damit es durch die Operation nicht zu einer Lahmung der Gesichtsmuskulatur kommt.
Diese Operation kann besonders bei groReren Tumoren kompliziert sein. Daher sollte eine
Tumorentfernung immer in der Hand eines erfahrenen HNO-Chirurgen liegen, der auch Erfahrung
in der Behandlung dieser Tumoren hat. Der Gesichtsnerv wird dabei zwecks Schonung wahrend
der Operation dauerhaft Uberwacht (Neuromonitoring).

Bei einem Befall von Lymphknoten muss die Operation um die Entfernung der betroffenen
Lymphknoten und des umgebenden Gewebes erweitert werden. Diesen Eingriff bezeichnet man
als ,Neck Dissection” (Ubersetzt: Halsdissektion).
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6.2. Weitere Therapie

Bei gutartigen Tumoren (Adenomen) ist nach der Operation keine weitere Behandlung erforderlich.
Auch bei den meisten bdsartigen Speicheldrisentumoren, die im Kindes- und Jugendalter
auftreten, ist die Behandlung nach einer vollstandigen operativen Entfernung abgeschlossen. Wenn
eine komplette Tumorentfernung nicht moglich war oder wenn Metastasen vorliegen, muss uber
eine erganzende Therapie entschieden werden. Grundsatzlich kommen eine Chemo- oder eine
Strahlentherapie in Frage.

Bei lokal begrenzten Tumoren ist die Strahlentherapie wirksamer. Zu achten ist aber auf die
langfristigen Risiken einer Strahlentherapie. Nach aktueller Datenlage scheinen Kinder und
Jugendliche haufiger Komplikationen nach einer Bestrahlung zu entwickeln als Erwachsene (zum
Beispiel Wachstumsstorung des Gesichtes, Zweitkrebserkrankungen). Eine Bestrahlung sollte
deshalb nur bei sorgfaltig ausgewahlten Patienten erfolgen, also zum Beispiel dann, wenn der
Tumor nicht ausreichend operativ entfernt werden konnte oder wenn eine aggressive Form des
Tumors vorliegt.

Nur in extrem wenigen Fallen ist bei Kindern oder Jugendlichen mit Speicheldriisentumoren eine
Chemotherapie notwendig. Diese wird dann in der Regel mit der Strahlentherapie kombiniert. Da
diese nur in Ausnahmefallen erforderlich ist, sollte immer eine Beratung durch das interdisziplinare
Tumorboard fur Seltene Tumorerkrankungen erfolgen.

Hinweis: Bitte lassen Sie sich vorher beraten, gerne auch Uber das STEP-Register
(step@klinikumdo.de).

Prognose: Wie sind die Heilungschancen?

Kinder und Jugendliche mit Speicheldrisentumoren haben in der Regel eine gute Prognose. Die
meisten Patienten dieser Altersgruppe werden komplett gesund. Die Prognose hangt dabei ganz
wesentlich vom Tumortyp und vom Erfolg der Operation ab. Eine vollstandige Tumorentfernung hat
in der Regel glinstigere Heilungschancen als eine unvollstandige.

Gut zu wissen ist, dass es auch bei gutartigen Tumoren zu Rickfallen kommen kann, wenn
keine vollstandige Tumorentfernung moglich war. In diesem Fall kann an gleicher Stelle erneut ein
gutartiger Tumor auftreten. Andererseits sind bésartige Tumoren, also Speicheldriisenkarzinome,
im Kindes- und Jugendalter meist wenig bosartig (niedrigmaligne). Dieses bedeutet, dass diese
Tumoren nur sehr selten metastasieren und auch lokal weniger aggressiv wachsen.

Das STEP-Register hat die Daten der an das Register gemeldeten Patienten ausgewertet. Bei circa
10 % der Kinder und Jugendlichen ist es zu einem lokalen Rezidiv in der Speicheldriise oder der
Umgebung gekommen, das dann wieder operativ behandelt worden ist. Nur extrem seltene, sehr
aggressive Varianten wie das NUT-Karzinom nehmen einen bdsartigen Verlauf. Daher muss bei
dieser Tumorform von Anfang an eine sehr intensive Therapie gewahlt werden.

Bei Patienten mit einem Tumor der Ohrspeicheldriise kann es als Therapiekomplikation nach einer
Operation zu einer Verletzung des Gesichtsnervs (Nervus facialis) und infolgedessen zu einer
Lahmung der Gesichtsmuskulatur kommen. Dies geschieht in etwa 8 % der Félle; das Risiko


https://www.kinderkrebsinfo.de/doi/e
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kann durch ein wahrend der Operation erfolgendes (intraoperatives) Neuromonitoring vermindert
werden.
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Anamnese

Azinuszellkarzinom

Bestrahlung

Chemotherapie

Computertomographie

Enzym

genetisch

Karzinom

kérperliche Untersuchung
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Krankengeschichte, Entwicklung von Krankheitszeichen; im
arztlichen Anamnesegesprach mit dem Kranken werden Art,
Beginn und Verlauf der (aktuellen) Beschwerden sowie eventuelle
Risikofaktoren (z. B. Erbkrankheiten) erfragt.

bdsartiger Tumor, der aus bestimmten Drisenzellen
(Azinuszellen) der Speicheldriisen hervorgeht. Azinuszellen
finden sich in den Drisengangen verschiedener Organe, vor
allem in den Speicheldriisen der Unterkiefer, aber auch in der
Bauchspeicheldriise, der Leber und der Lunge.

kontrollierte Anwendung ionisierender (hochenergetischer)
Strahlen zur Behandlung von bdsartigen Erkrankungen

hier: Einsatz von Medikamenten (Chemotherapeutika,
Zytostatika) zur spezifischen Hemmung von Tumorzellen im
Organismus;

bildgebendes, réntgendiagnostisches Verfahren; es erzeugt
durch die computergesteuerte Auswertung einer Vielzahl
von Roéntgenaufnahmen aus verschiedenen Richtungen ein
Bild. Dadurch konnen Schichtaufnahmen von Korperteilen
(Tomogramme, Quer- oder Langsschnitte des menschlichen
Korpers) hergestellt werden.

Stoffe, meist Proteine, die biochemische Reaktionen einleiten,
beschleunigen und in eine gewilnschte Richtung ablaufen
lassen (katalysieren). Enzyme sind fir den Stoffwechsel aller
Organismen unentbehrlich. Fast alle biochemischen Vorgénge im
Organismus werden von Enzymen gesteuert (z. B. Verdauung,
Proteinbiosynthese, Zellteilung). Darlber hinaus spielen sie
auch bei der Reizaufnahme und -weitergabe sowie der
Signalweiterleitung innerhalb von Zellen eine wichtige Rolle.

die (Ebene der) Vererbung bzw. Gene betreffend; vererbt

bdsartiger Tumor, der aus entartetem Epithelgewebe (z.B. Haut,
Schleimhauten, Drisengewebe) entsteht;

wichtiger Bestandteil diagnostischer Untersuchungen; beinhaltet
u. a. das Abtasten und Abhoéren bestimmter Kérperorgane sowie
das Testen von Reflexen, um Hinweise auf die Art bzw. den
Verlauf einer Erkrankung zu erhalten.

Seite 10
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Leukamie

Lymphknoten

Magnetresonanztomographie

Metastase

Mukoepidermoidkarzinom

Neuromonitoring

Operation

Prognose

Roéntgenstrahlung

bdsartige Erkrankung des blutbildenden Systems und haufigste
Krebserkrankung bei Kindern und Jugendlichen (mit ca. 33%);
je nach Herkunft der bodsartigen Zellen unterscheidet man
lymphoblastische und myeloische Leukdmien. Abhangig vom
Krankheitsverlauf (schnell oder langsam) werden akute und
chronische Leukédmien unterschieden.

kleine linsen- bis bohnenférmige Organe, die zum kdrpereigenen
Abwehrsystem gehdéren und sich an vielen Stellen des
Korpers befinden; sie dienen als Filterstationen fir das
Gewebewasser (Lymphe) einer Korperregion und enthalten
Zellen des Immunsystems.

bildgebendes  Verfahren; sehr genaue, strahlenfreie
Untersuchungsmethode zur Darstellung von Strukturen im
Inneren des Korpers; mit Hilfe magnetischer Felder werden
Schnittbilder des Korpers erzeugt, die meist eine sehr
gute Beurteilung der Organe und vieler Organveranderungen
ermdglichen.

hier: Tochtergeschwulst, Tumorabsiedlung; Tumor, der durch
Verschleppung von Tumorzellen aus einem anderen Bereich
des Korpers entstanden ist; insbesondere bei bdsartigen
Geschwulsten (Krebs)

Seltener bésartiger Tumor der Speicheldrisen

Uberwachung / Kontrolle der neurophysiologischen Aktivitat von
Nerven; sie dient im Rahmen eines chirurgischen Eingriffs dem
Schutz von Nervenbahnen, die durch die Operation gefahrdet
sind. Mittels Neuromonitoring kann der Chirurg feststellen,
ob einer der Uberwachten Nerven gereizt wird. Eine solche
Reizung fuhrt zur Kontraktion des vom jeweiligen Nerv versorgten
Muskels, welche wiederum mittels Elektroden messbar ist, die
zuvor in den Muskel eingebracht werden. Die Signale kénnen
bildlich oder akustisch dargestellt werden.

chirurgischer Eingriff am oder im Koérper eines Patienten zwecks
Behandlung, seltener auch im Rahmen der Diagnostik; der
chirurgische Eingriff erfolgt mit Hilfe spezieller Instrumente, im
Allgemeinen unter Narkose.

Vorhersage, Voraussicht auf den  Krankheitsverlauf,
Heilungsaussicht

energiereiche, elektromagnetische Strahlung, entdeckt von W.
C. Rontgen 1895; Rontgenstrahlung kann Materie zum Teil

Seite 11



Strahlentherapie

Symptom
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durchdringen, so dass u. a. Einblicke in das Innere des
menschlichen Koérpers moglich werden. Da Rdntgenstrahlen
ionisierend wirken (ionisierende Strahlen), kénnen sie auch
Materie veradndern, also z. B. Zellen schadigen und gdf.
Krebs verursachen. Roéntgenstrahlen haben eine hohere
Energie als UV-Strahlen; sie entstehen durch hochenergetische
Elektronenprozesse, die technisch z. B. in Rdntgenrdhren
erzeugt werden. In der Diagnostik werden Roéntgenstrahlen
zur Untersuchung von bestimmten Koérperregionen eingesetzt.
Je nach Art des durchstrahlten Gewebes wird die Strahlung
unterschiedlich stark abgefangen (absorbiert) und auf einer
Filmplatte als zweidimensionales Bild dargestellt. Da jede
Rontgenuntersuchung mit einer gewissen Strahlenbelastung
verbunden ist, missen besonders empfindliche Korperteile
(wie Keimdrisen) geschitzt werden. Im Rahmen der
Roéntgentherapie (z. B. Strahlentherapie) wird sehr energiereiche
Roéntgenstrahlung genutzt, um Tumorzellen abzutéten.

kontrollierte Anwendung ionisierender (hochenergetischer)
Strahlen zur Behandlung von bdsartigen Erkrankungen

Krankheitszeichen

Seite 12
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