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Mediane Nasenfisteln — Defekte
mitdiffiziler Differentialdiagnose

9

Die medianen Nasenfisteln
fallen klinisch durch rezidivie-
rende Sekretion auf. Entziin-
dungen bis hin zur Abszedie-
rung sind moglich. In seltenen
Féllen kénnen sie sich durch
das kndcherne Nasengeriist
und Nasennebenhdhlen-
system bis in den intrakra-
niellen Raum erstrecken.

Die vorliegende Kasuistik
zeigt, wie wichtig bei diesen
Fehlbildungen prézise Dia-
gnostik und differential-
diagnostische Abgrenzungen
sind.

von A. F. Grapengiesser, 0. Kaschke

ediane Nasenfistel sind seltene, meist ange-

borene Fehlbildungen durch Dislokation von
embryonalem Ektoderm. Sie treten meist in der
Mittellinie des Nasenrlickens aus, seltener im
Bereich der Nasenspitze, der Glabella oder gar
der Columella. Haufig enden die Fisteln blind;
gelegentlich erstrecken sie sich bis in den intra-
kraniellen Raum und kénnen eine offene Verbin-
dung zum Liquorraum herstellen. Sie sind mit
mehrschichtigem verhornendem Plattenepithel
ausgekleidete und besitzen Ublicherweise Haut-
anhangsgebilde.
Bei der Inspektion zeigen sich kleine sezernie-
rende Offnungen mit rezidivierender Entziindung
der Detritusansammlung, selten auch spontaner
Liquorrhoe. lhre Lange kann mittels einer Sonde
ermittelt werden. Radiologisch kann der Gang
nach Installation von Kontrastmittel dargestellt
werden; intraoperativ empfiehlt sich die Markie-
rung mit Methylenblau. Ziel der Therapie ist die
vollstdndige Entfernung der Fistel durch ovalare
Umschneidung der Offnung und Verfolgung des
Ganges in die Tiefe.

Fehler in der Embryogenese

Die Entwicklung des Gesichtsschadels erfolgt in
der 5. bis 8. Embryonalwoche. Kranial der primi-
tiven Mundhdhle stllpt sich das Ektoderm beid-
seits als Riechgrube und spéter als Riechsack
nach oben ein. Die zwei Riechgruben werden je
von einem lateralen und einem medialen Nasen-
fortsatz eingerahmt (Abbildung 1a). Zwischen
den beiden medialen Nasenfortsdtzen liegt der
unpaare mittlere Stirnnasenfortsatz mit der Area
intranasalis.
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In der weiteren Entwicklung wandern die beiden
medialen Nasenfortsétze in die Mitte des Gesichts
(Abbildung 1b), und der mittlere Nasenfortsatz
wird eingefaltet. Als Resultat riicken die beiden
medialen Nasenfortsatze aufeinander zu und for-
men eine Rinne. Eine Fehlentwicklung auf dieser
Stufe fUhrt zur typischen Spaltnase.

Nach Beriihrung der beiden Nasenfortsatze
kommt es zur Verschmelzung der beiden Epithel-
bedeckungen, die anschlieBend vollstandig
zurlickgebildet werden. Verlauft hier die Ausbil-
dung nicht regelrecht, so verbleiben im Bereich
der Anlagerungszone Epithelreste, die zur Aus-
bildung der primaren medianen Nasenfistel
fuhren. Diese beinhaltet stets Hautanhangsgebil-
de. Je nach AusmaB der Wanderung des einge-
lagerten Ektoderms in die Nasenfortséatze findet
man verschieden lange, meist extrakraniell lie-
gende, seltener auch bis intrakraniell reichende,
primére Fisteln, die jedoch nie die Dura durch-
brechen.

Prom. naaalis laleraks
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Abbildung 1a: Darstellung der medialen und lateralen
Nasenwdilste in der Embryogenese (6. und 7. Woche),
nach Sadler, 1998
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_miissen Dermoide,
Epidermoide, Meningo-
(enzephaolo-)zelen, Gliome,
dysontogenetische Zysten
und Teratome abgegrenzt
werden.

Abbildung 1b: ?2??7?

Wird so ein Epithelrest inselartig abgenabelt, ent-
steht ein Dermoid, das ebenfalls stets Hautan-
hangsgebilde enthélt. Dieses kann wiederum, je
nach Ausbildung, unterschiedlich tief liegen, eine
unterschiedliche GréBe haben, manchmal perfo-
rieren und nach auBen eine sekundéare Fistel bil-
den.

In der Tiefe entsteht das knorpelige Nasenskelett
des Nasenrilickens, aus dem sich in der 9. bis 10.
Embryonalwoche die desmalen Ossa nasalia
ausbilden. Da sich das Epithelrelikt vor Bildung
des Ossa nasalia einlagert, werden die wech-
selnden Beziehungen zu den Nasenbeinen ver-
sténdlich: Das Epithel kann bedeckt oder umfait
sein und vom Nasenbein bis in das Nasenne-
benhohlensystem oder in die Schadelbasis zie-
hen.

Differentialdiagnosen

Mégliche Keimblatt-Dislokation neben den
Nasenfisteln sind Dermoide, Epidermoide, Menin-
go-(enzephalo-)zelen, Gliome, dysontogenetische
Zysten und Teratome. Die Verwechslung einer
harmlosen Variante wie der Nasenfistel mit einem
intrakraniell wachsenden Dermoid kann zu erheb-
lichen Komplikationen fiihren. Eine familiare Hau-
fung fir Dermoide und Epidermoide ist in der Lite-
ratur beschrieben.
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Dermoid: Das Dermoid ist per definitionem ein
benignes, reifes Teratom, das Abkémmlinge aller
drei Keimbatter enthalten kann — meist jedoch nur
eines oder zwei enthalt.

Es erscheint meist als Dermoidzyste, die von Epi-
dermis ausgekleidet ist, und eine mit Haaren
vermengte Masse und einen ,Kopfhocker” (mit
Zahnen, Knorpel-, Knochen- und Nervengewebe
und verschiedenen Hautanhangsgebilde) enthal-
ten kann.

Durch die Sekretion der Driisenanteile ist nicht nur
ein GroBenwachstum des Dermoids, sondern
auch eine Ruptur méglich. Diese kann entweder
klinisch unbemerkt ablaufen oder zu einer asep-
tischen Meningitis, zu Vasospasmen bis hin zum
Hirninfarkt und als Folge meningealer Verwach-
sungen zu einem Hydrozephalus oder zu syste-
mischer Streuung fiihren. Eine maligne Entartung
ist moglich. Intrakraniell erscheinen Dermoide
bevorzugt paraselldr oder als Mittellinientumor,
beispielsweise frontobasal oder im IV. Ventrikel.

Epidermoid: Epidermoide entstehen ebenfalls
aus Epidermisteilen, die in das Kérperinnere ver-
lagert sind; sie sind entweder angeboren oder
traumatisch bedingt und bilden Zysten.

Die Epidermoidzysten sind echte von Platten-
epithel und Bindegewebe umgebene Zysten,
deren Inhalt aus abgeschilferten Hornlamellen und
Zelltrimmern besteht, jedoch keine Hautan-
hangsgebilde enthélt. Sie treten bevorzugt im
Bereich des Spinalkanals und Gehirns auf und
machen etwa 1 % aller intrakraniellen Tumore aus.
Intrakranielle Epidermoide sind im Gegensatz zu
Dermoiden mittellinienfern lokalisiert — bevorzugt
infratentoriell im Kleinhirnbriickenwinkel, para-
selldr, frontal oder temporal, davon erscheinen
etwa 30 % im Kleinhirnbriickenwinkel (beispiels-
weise als primére Cholesteatome) und 10 % ex-
tradural. Im Gegensatz zu den Dermoiden und
medianen Nasenfisteln ist die Keimversprengung
der Epidermoide nicht explizit an die Nasalem-
bryogenese gebunden. Typische Austrittspunkte
im Gesicht liegen gewdhnlich entlang der Medi-
anlinie der Nase mit abnehmender Haufigkeit an
Glabella, Nasenriicken und Nasenspitze sowie
Columella. Sie liegen jedoch extrem selten in dem
Problembereich medianer Nasenfisteln (bezogen
auf die Gesamtzahl von gefundenen Epidermoid-
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zysten). Die Entstehung sekundéarer Fisteln kommt
bei weit oberflachlich gelegenen Epidermoiden
vor, ist jedoch bei tief gelegenen Epidermoiden
nicht gegeben. Maligne Entartungen sind bisher
nicht bekannt.

Meningo(-enzephalo)-zelen: Meningozelen sind
Ausstllpungen der Meningen durch eine offene
Knochenllcke. Bei zusatzlicher Inherniation von
Hirngewebe spricht man von Meningoenzepha-
lozelen. Embryogenetisch haben diese keinen
Zusammenhang mit der Entstehung der media-
nen Nasenfistel und Dermoiden.

Weitere Tumoren: Differentialdiagnostisch kom-
men bei nasalen Fisteln weitere Tumoren in
Betracht: Teratome, nasale Gliome und dysonto-
genetische Zysten sowie Mukozelen, zerebrale
Neurofibrome, Lipome, Hdmangiome, Lymphan-
giome, Neuroblastome, Rhabdomyosarkome
oder Papillome missen ausgeschlossen wer-
den. Diese tumordsen Gebilde entwickeln keine
primdren sondern ausschlieBlich sekundéare
Fisteln. Dermoide, Epidermoide und Teratome
machen etwa 2% aller kraniellen/intrakraniellen
Raumforderungen aus.

Bildgebende Verfahren

Wegen der fett- und liquoraquivalenten Dichte ist
die radiologische Darstellung und Befundung der
genannten Malformationen im CT und MRT
schwierig.

Da die Fehlbildungen nicht vaskularisiert sind,
erfolgt keine Aufnahme von Kontrastmittel. Rént-
gendichte Strukturen wie Z&hne und Knochen in
Teratomen und Dermoiden erleichtern die Diagno-
stik. Kalzifikationen sind immerhin bei 10-25 %
nachweisbar. Das langsame Wachstum fiihrt zu
typischen glatt begrenzten Knochendefekten.
MRT-Untersuchungen zeigen die beste Differen-
zierbarkeit von Weichteilstrukturen. Spezielle
Techniken wie die STIR-Sequenzen zur Fettun-
terdriickung, Applikation von Kontrastmittel (Gd-
DTPA) und die unterschiedlich betonten T1- oder
T2-Aufnahmen erleichtern die Beurteilung von
Befunden.

Chronisch eingedicktes Sekret zeigt in T1- und
T2-gewichteten Sequenzen unterschiedliche Ver-

anderungen der Signalintensitaten. In T1-beton-
ten Aufnahmen stellen sich proteinreiche Struk-
turen (Tumor, Chordom), besonders intensiv dar,
in den T2-betonten Aufnahmen protonenreiche
(z.B. Wasser, Odem, Zyste). Das Kontrastmittel
Gd-DTPA reichert sich in der Mukosa und in
Zystenwanden an. Tumore reichern dagegen
kaum Gd-DTPA an.

Lipome weisen sowohl in T1- als auch in T2-
betonten Sequenzen hohe Signalintensitaten auf,
aber nehmen wenig Kontrastmittel auf.
Zystische Strukturen weisen eine randstandige
zirkulare Kontrastmittelaufnahme im Bereich der
Zystenwand auf und werden in den T2-betonten
Sequenzen mit hoher Signalintensitat dargestellt
(AbszeB, Zyste).

Teratome kodnnen im Gegensatz zu den Epider-
moiden und Dermoiden ein inhomogenes Enham-
cement nach Kontrastmittelgabe aufweisen.
Epidermoide zeigen im CT und MRT in etwa 85 %
der Félle bei hohem Cholesteringehalt eine dem
Liquor vergleichbare Densitat/Signalintensitét. Die
restlichen Epidermoide weisen einen hohen Trigly-
ceridanteil auf und stellen sich wie die im Felsen-
bein lokalisierten Cholesteatome wie Fett dar.
Dermoide zeigen aufgrund ihrer Zusammenset-
zung eine wesentlich inhomogenere Struktur.
Meningo-(enzephalo-)zelen weisen in den T2-
gewichteten Darstellungen einen signalintensiven
Liquorsaum mit Verbindung zum intrakraniellen
Liquorsystem auf.

Nasenfisteln stellen sich abh&ngig von ihrem Ful-
lungszustand &hnlich wie Zysten dar, ggf. mit
einer dunner Kontrastmittel anreichernden Wand.
Sehr dunne oder kurze Fisteln sind in ihrem Ver-
lauf, speziell in ihrem intraossaren Verlauf nicht
sicher darstellbar. Eine Auffillung mit Kontrast-
mittel kann hilfreich sein.

Dreidimensionale CT-Bilder und Rekonstruktionen
verbessern die préoperative Diagnostik. Mit der
Ligourszintigraphie kann eine Kommunikation mit
den Liquorrdumen oder der Liquorgehalt einer
Raumforderung bestimmt werden.

Operative Therapie

Die operative Therapie ist bei extraduraler Lage
der Malformationen meist unproblematisch. Die
in-toto-Entfernung speziell bei intraduralen Epi-

Befundung der genannten
Malformationen im CT
und MRT sind schwierig.
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dermoiden kann schwierig sein, da diese Hirn-
nerven und GefaBe ummauernd wachsen. Ohne
vollstdndige Resektion kann es zu weiteren
kndchernen Arrosionen, Infektionen und Rezidi-
ven kommen.

Fallbericht

Klinischer Befund

In unserer Klinik stellte sich ein 26jéhriger Patient
vor mit einer seit Geburt bekannten und rezidi-
vierend sezernierenden Nasenfistel. Diese
bestand trotz zweimaliger Operation weiter.
Zusatzlich klagte der Patient Uber eine seit zirka
neun Jahren zunehmende Behinderung der
Nasenatmung. Weitere Grunderkrankungen
waren nicht bekannt; der Patient war neurologisch
und dermatologisch unauffallig.

In der HNO-arztlichen Untersuchung zeigte sich
links paramedian an der Nasenwurzel eine medi-
ane Nasenfistel, die im Austrittsbereich vermehr-
ten Haarwuchs zeigte und bis in 15 mm Tiefe son-
dierbar war. Zum Zeitpunkt der Untersuchung
bestand keine Sekretion (Abbildung 2). Endona-
sal zeigte sich eine basale knorpelig-kndcherne
Septumleiste beidseits; das hintere Septum
erschien im Bereich der Lamina perpendicularis
verdickt, mit einer Deviation nach rechts. Beid-
seitig bestand eine Nasenmuschelhyperplasie.

Af
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Abbildung 2: Patient mit links-paramedian austretender

Nasenfistel
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Abbildung 3: Réntgenbild mit koronarem Strahlengang:
Raumforderung im Bereich der Frontobasis; gut zu
erkennen ist der Ubergang in die Nasenhaupthéhle.

Radiologische Diagnostik

In Hohe der Frontobasis zeigte sich im frontalen
Strahlengang eine bis in die Nasenhaupthéhle hin-
einragende Raumforderung von 3 x 2,5 x 2,5 cm
GroBe (Abbildung 3).

Zur besseren Darstellung der knéchernen Scha-
delbasis wurde ein CT der Nasennebenhdhlen
veranlaBt. Dieses beschrieb ebenfalls den weich-
teildichten raumfordernden und knochendestru-
ierenden ProzeB im vorderen Bereich der Riech-
rinne, der von dort aus in den intrakraniellen
Raum, in die Stirn- und Siebbeinzellen vordrang
(Abbildung 4). Vom Dichtewert entsprach der
Inhalt am ehesten kolloidahnlichem Material.

In der MRT-Untersuchung wurde eine 6 mm
lange Fistel in Hohe der Lamina perpendicularis
beschrieben, die nach links paramedian zum Os
nasale und zu den Ethmoidzellen zog. Kontrast-
mittel wurde nicht angereichert. Differentialdia-
gnostisch wurde ein Lipom erwogen. Zusétzlich
stellte sich auffalliger intrakranieller Befund rechts
temporal von etwa 15 mm GroéBe dar — entspre-
chend einer Parenchymldsion oder eine Gliom.



Abbildung 4: CT der Nasennebenhdéhlen mit Darstellung
des Tumors intrakraniell, in der Stirnhéhle sowie den
Siebbeinzellen.

In einem neurochirurgischen Konsil wurde eine
Mukozele oder ein Meningeom in die Differential-
diagnose einbezogen.

Operation

Nachdem radiologisch neben der Nasenfistel
eine zystische intrakranielle Raumforderung mit
am ehesten kolloidhaltigem Material nachgewie-
sen wurde, wurde unter Berticksichtigung der o.g.
Differentialdiagnosen eine gemeinsame HNO-
und neurochirurgische Extirpation mit Defekt-
deckung geplant. Zun&chst erfolgte der trans-
frontale Zugang durch den Interhemisphéaren-
spalt mit Darstellung einer subduralen zystischen
Raumforderung und deren Entfernung nach
Durchtrennung der Dura. Die Wundhéhle zeigte
eine Verbindung zum endonasalen Raum und
wurde mit Bauchfett obliteriert.

Von HNO-é&rztlicher Seite wurde der Fistelaus-
gang ovalar umschnitten, der Fistelgang in seinem
Verlauf subkutan verfolgt und nach seinem Eintritt
in das Os nasale abgesetzt. Uber den transsep-
talen Zugang erfolgte die kraniale Osteotomie der
Lamina Perpendicularis und die Eréffnung eines
Hohlraumes, der endoskopisch nachweisbar eine
Verbindung zum intrakraniellen Raum aufwies.
AbschlieBend wurde die Wundhdhle mit Bauchfett

und gecrashtem Septumknorpel aufgefllt.

In der feingeweblichen Untersuchung wurde eine
primére Nasenfistel mit Epidermis und Hautan-
hangsgebilden beschrieben, sowie eine echte
Dermoidzyste mit Knochen, Knorpel und reichlich
Cholesterinkristallen.

Fazit

Mediane Fisteln entstehen in der Regel durch
Fehlentwicklungen im 2. Embryonalmonat.
Inselartige Epithelreste kdnnen sich — mit oder
ohne Fistel — zu Dermoiden, Epidermoidzysten
und weiteren Tumoren entwickeln. Dermoide
und primére Nasenfisteln kénnen parallel vor-
liegen. Die differentialdiagnostische Bewer-
tung der radiologischen Untersuchung ist oft
schwierig; Vorteile bietet hier das MRT. Gele-
gentlich bestehen Verbindungen der Fisteln in
den intrakraniellen Raum; dies macht eine
interdisziplindre Zusammenarbeit mit Neuro-
chirurgen notwendig.
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Verbindungen der Fisteln in
den-intrakraniellen Raum
erfordern eine interdisziplin-
are Zusammenarbeit mir
Neurochirurgen.
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