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Hintergrund

Bei erstmalig auftretender Fazialisparese denkt man
zuerst an eine idiopathische Genese. Was ist jedoch die
Ursache einer viermalig rezidivierenden Fazialispare-
se? In dieser Veroffentlichung prasentieren wir den Fall
einer einseitig rezidivierenden Fazialisparese samt
kurzer Ubersicht der Differenzialdiagnosen und diag-
nostischen Vorgehensweise gemaiss der aktuellen Lite-
ratur.

Fallbericht

Anamnese

Ein 54-jahriger Patient stellte sich notfallmissig im
Akutspital wegen einer seit mehreren Stunden persis-
tierenden Fazialisparese rechts vor, welche nach einem
massigen Schmerz im Bereich des rechten Kiefer-
winkels auftrat. Weitere Hirnnervensymptome, insbe-
sondere eine Geschmacks- oder Horstérung, bestan-
den nicht.

Innerhalb eines Jahres war dies bereits die vierte Episo-
de einer rechtsseitigen Gesichtslihmung, die bisher
jedoch alle innerhalb weniger Stunden komplett regre-
dient waren. Der Patient war deshalb bei dem aktuellen
Ereignis auch nicht besorgt. Eine Vorstellung bei ei-
nem niedergelassenen Neurologen vor einem halben
Jahr mit Ultraschall der hirnversorgenden Gefiasse und
kranialem MRI nach der zweiten Episode war laut Be-
richten unauffillig.

Vorerkrankungen oder eine Dauermedikation bestan-
den keine.

Status

Der Patient prasentierte sich afebril, bewusstseinsklar
und in einem guten Allgemeinzustand. Es zeigte sich
eine komplette Fazialisparese rechts mit Plegie der
Stirnmuskulatur, inkompletten Lidschluss (4 mm) und
Plegie der perioralen Muskulatur rechts entsprechend
einer Einteilung geméss House-Brackmann-Skala Grad
VI. Eine Geschmacksstorung bestand anamnestisch
nicht. Klinische Hinweise auf eine Hyperakusis liessen
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sich in der korperlichen Untersuchung nicht finden,
Fingerreiben wurde vor den Ohren seitengleich er-
kannt. Otoskopisch schlossen wir eine Pathologie des
Gehorganges aus. Eine Raumforderung oder Lymph-
adenopathie war nicht palpabel. Der restliche neurolo-
gische und klinische Status war ebenfalls unauffillig.

Befunde und Diagnose

Das Routinelabor war unauffillig. Der Liquorbefund
war komplett normal ohne Hinweise auf einen ent-
zlindlichen Prozess (keine Schrankenstdrung, keine
intrathekale Immunglobulinsynthese, negative oligo-
klonale Banden), der Borrelia-burgdorferi-Antikdrper-
Index war nicht berechenbar, Herpes-simplex-Virus 1
und 2 (HSV1/2) sowie Varicella-Zoster-Virus (VZV) DNA
negativ.

Wir stellten aufgrund Anamnese und Klinik bei feh-
lenden Hinweisen auf eine symptomatische Ursache
die Diagnose einer rezidivierenden idiopathischen pe-
ripheren Fazialisparese.

Therapie und Verlauf

Es folgte die Gabe von Prednisolon (70 mg) fiir sieben
Tage mit Tapering innerhalb einer Woche unter Ma-
genschutz mit einem Protonenpumpeninhibitor, das
Anlegen eines Uhrglasverbandes in der Nacht und die
Gabe von kiinstlicher Tranenfliissigkeit. Wegen des fiir
eine idiopathische Fazialisparese ungewohnlich rezi-
divierenden Verlaufs erfolgte die Uberweisung zur
Mitbeurteilung an die ORL-Klinik des Zentrumsspitals.
Die Zweitbeurteilung erfolgte aus organisatorischen
Griinden erst zweieinhalb Monate spéter bei nur leicht
gebesserter Fazialisparese. Bei der klinischen Untersu-
chung fiel dann erstmals eine druckindolente 1 x 1 cm
grosse Verhdrtung am hinteren Angulus mandibulae
rechts auf. Es folgte eine kraniale MRI-Zielaufnahme
vom gesamten Verlauf des Nervus facialis (Abb. 1), so-
wie eine elektrophysiologische Untersuchung.
Neurografisch sah man eine ausgeprdgte axonale
Schadigung des Nervens bei ausgepragter Reduktion
des Muskelsummenaktionspotenziales. Im MRI ergab
sich der Verdacht auf eine Neoplasie der Glandula paro-
tis rechts, welche den Nervus facialis umgab.
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Rezidivierende, nicht idiopathische Fazialisparesen
dagegen sind sehr selten und werden in der Literatur
beim Melkersson-Rosenthal-Syndrom, bei Neuro-
sarkoidose und Tumoren (Schwannom, Parotistumor,
Cholesteatom) beschrieben [3]. Angaben zur Haufigkeit
gibt es in der Literatur keine.

Zur Diagnostik und Therapie haben wir uns bei unse-
rem Patienten an der Leitlinie der Deutschen Gesell-
schaft fiir Neurologie «Therapie der idiopathischen Fa-
zialisparese (Bell’s palsy)» [4] orientiert, die allerdings
nicht explizit auf rezidivierende Verldufe eingeht. Ta-
belle 1 zeigt das diagnostische Vorgehen. Die Differen-
zialdiagnosen und dazugehdrigen klinischen Befunde
sind in Tabelle 2 zusammengefasst.

Die Leitlinie empfehlt eine ausfiihrliche Anamnese
und klinische Untersuchung inklusive Otoskopie (DD
Zoster oticus). Die klinische Untersuchung erlaubt die
Unterscheidung einer kompletten (Stirnmuskelparese)

oder inkompletten peripheren (CAVE: oft keine Stirn-

Abbildung 1: MRI Neurokranium: (A) Axial T2: ein hypointenser Parotistumor (1) des
rechten tiefen Parotislappen ummauert die Vena retromandibularis (*), (B, C) Koronar
T1, fettgesattigt, nach Gadolinum: vergrésserte Lymphknoten (o) im Rahmen von
Metastasen, aufgetriebener Nervus facialis (>) mit vermehrter Kontrastmittelaufnahme
im Foramen stylomastoideum im Rahmen einer perineuralen Tumorausbreitung.

muskelparese) von einer zentralen Parese.

Klinische Hinweise auf ein Melkersson-Rosenthal-Syn-
drom [5], welches sich neben rezidivierenden Fazialis-
paresen mit Gesichtsschwellung im Mundbereich
(Cheilitis granulomatosa) und Landkartenzunge (Lin-
gua plicata) manifestiert, ergaben sich bei unserem
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Nach otorhinolaryngologischer Vorstellung konnte
mittels Feinnadelbiopsie der Verdacht auf eine Spei-
cheldriisen-Neoplasie bestatigt werden. Es folgte eine
radikale Parotidektomie mit Neck dissection II-V
rechts und Rekonstruktion des Nervus facialis mit ei-
nem Interponat des Nervus auricularis magnus rechts.
Die Histologie zeigte ein High grade Speicheldriisen-
gangskarzinom mit multiplen Lymphknotenmeta-
stasen mit extranodaler Ausbreitung (pT4a LI VO pN3b
[53/68] RI [lokal] cMO). Eine adjuvante Radiotherapie
erginzte die Tumorbehandlung. Der postoperative
Verlauf gestaltete sich komplikationslos mit weiterhin
persistierender Fazialisparese sechs Monate nach Ope-
ration.

Retrospektiv war der Tumor bereits im urspriinglichen
MRI vor fast einem Jahr sichtbar.

Diskussion

Die Inzidenz einer einmaligen peripheren Fazialispa-
rese liegt bei 23-35 Fillen pro 100 000 Einwohner, mit
gleicher Verteilung zwischen den Geschlechtern [1].
Die idiopathische Fazialisparese (Bell’s palsy) ist davon
die haufigste Ursache (60-75%) und rezidiviert in ledig-
lich 1,5-7% der Falle [2]. Eine Erholung peripherer Fazia-
lisparesen innerhalb weniger Stunden, wie bei diesem
Patienten, ist sehr ungewdhnlich. Diese dauert je nach
Ursache in der Regel Wochen bis Monate.
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Patienten nicht (Tab. 3).

Die haufigsten infektidsen Ursache sollten ausge-
schlossen werden (Borreliose, Varizella-Zoster-Virus,
Herpes-simplex-Virus). Bei klinischem Verdacht auf
eine sekundére Fazialisparese (z.B. bei starken lokalen

Tabelle 1: Diagnostisches Vorgehen und Basistherapie bei
Fazialisparese.

Spezielle Untersuchung:

Geschmackstest

Hyperakusis

Schwellung von Zunge/Lippen (Melkersson-Rosenthal-
Syndrom)?

Zoster-Effloreszenzen im Gehorgang?

Parotisschwellung?

Frage/Suche nach Grunderkrankungen:

Diabetes mellitus

Borreliose

Herpes Zoster, Herpes simplex

maligne Erkrankung

Zusatzdiagnostik:

magnetisch evozierte Potenziale (1. oder 2. Tag)

Borrelien-Serologie

Liquordiagnostik bei Kindern und V.a. nicht-idiopathische
Genese

Basistherapie:

Korneaschutz (Uhrglasverband, Augensalbe [Dexpanthenol]
oder kiinstliche Tranenflissigkeit)

Modifiziert nach Heckmann JG et al. [4].
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Schmerzen, bilateraler Fazialisparese, lokalem vesiku-
laren Exanthem, vorbekannter Systemaffektion oder
Malignomerkrankung) und bei Kindern (hohe Anzahl
an sekundiren Ursachen, v.a. Borreliose in fast 50% der
Falle) wird eine Lumbalpunktion empfohlen [4].

Eine Bildgebung ist bei typischer Klinik einer idiopa-
thischen Fazialisparese mit akutem Beginn und Regre-
dienz innerhalb von sechs Wochen nicht notwendig [4]

(Abb. 2).

Tabelle 2: Diagnostische Hinweise und mégliche Ursachen bei Fazialisparese.

Diagnostische Hinweise Mogliche Ursachen

...auf idiopathische Fazialisparese:

Geschmacksstorung idiopathische Fazialisparese

Hyperakusis

Minderung der Tranensekretion

MEP: kanalikuléare Lasion

...auf Zoster oticus

Bléaschen im Gehdrgang Zoster oticus

neuropathische Schmerzen (CAVE: Zoster sine herpete nicht

selten)

MEP: kanalikulare Lasion

...auf radikulére Lasion

bilaterale Fazialisparese
Rickettsien, u.a.)

Borreliose, seltene Erreger (CMV, EBV,

MEP: subklinische Beteiligung der Gegenseite | Polyneuritis cranialis

MEP: prakanalikulare Lasion Fisher-Syndrom

andere Hirnnervenausfalle Meningeosis carcinomatosa

basale Meningitis

...auf tumorése Ursache:

langsame Progredienz Vestibularis-Schwannom

anhaltende Schmerzen Felsenbein-Meningeom

Horstorungen Tumoren der Schadelbasis

...auf zentrale Ursache

weitere Ausfalle Hirnstammischamie

vaskulare Risikofaktoren andere Hirnstammprozesse

...auf Parese distal des Foramen stylomastoideum

Ausfall einzelner Muskelgruppen Parotistumor

Modifiziert nach Heckmann JG et al. [4].
MEP: Magnetisch evozierte Potenziale; CMV: Zytomegalie-Virus; EBV: Ebstein-Barr-Virus.

Tabelle 3: Melkersson-Rosenthal-Syndrom.

Atiologie:

unbekannt

selten, Inzidenz 8:10000

Symptomtrias:

Cheilitis granulomatosa (Ober- und/oder Unterlippenschwellung) = Leitsymptom

Lingua plicata (Faltenzunge): in ca. 50% der Félle

rezidivierende, meist einseitige periphere Fazialislahmung: in ca. 20% der Falle;
meistens Monate/Jahre nach Lippenschwellung auftretend

Therapie:

symptomatisch

Prognose:

meistens chronisch-schubweiser Verlauf, geringe Heilungsaussichten

Modifiziert nach Bork et al. [5, 6].
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Selbstverstandlich sollte bei weiteren, tiber die Fazia-
lisparese hinausgehenden, Symptomen (z.B. Hypaku-
sis, Tinnitus, sensible Ausfélle, Doppelbilder) rezidivie-
renden Verldufen oder ausbleibender Besserung nach
sechs Wochen eine MRI-Untersuchung zur Abklarung
von Kleinhirnbriickenwinkel- oder Felsenbeinprozes-
sen, Parotis- oder Hirnstammlasionen erfolgen.
Korrekterweise wurde bei diesem Patienten auch ein
MRI nach der zweiten Episode durch den Hausarzt mit
der konkreten Fragestellung nach einer Neoplasie an-
gemeldet. Der radiologische Befund beschrieb keine
neoplastischen Verdnderungen oder sonstigen Auffal-
ligkeiten, was sich retrospektiv zum Zeitpunkt der Dia-
gnosestellung, fast ein Jahr spéter, als Fehlinterpretati-
on herausstellte.

Laut Literatur ist die tagliche Fehlerrate radiologischer
Befunde ca. 3-4%. Im Vordergrund stehen Fehler durch
eine inkorrekte, verzogerte oder verpasste Diagnose,
ausserdem sind kognitive Bias zu beachten, um die
Fehlerrate zu reduzieren [7]. Aber auch als Kliniker soll-
te man die Moglichkeit einer radiologischen Fehldiag-
nose in Betracht ziehen und nicht an dieser im Sinne
eines «Anchoring Bias» festhalten, sodass spatestens
bei Krankheitsprogression ohne radiologisches Korre-
lat eine Zweitmeinung zu empfehlen ist. Diese wurde
sowohl beim dritten als auch vierten Rezidiv nicht ein-
geholt, weshalb erst die zweite MRT-Untersuchung am
Zentrumsspital zur korrekten Diagnose fiihrte.

Periphere Fazialisparese

- klinischer Status

- Basislabor inkl. VZV-, Borrelienserologie
- gef. Lumbalpunktion

' Hinweis auf symptomatische Ursache

1
I 1
Steroide

Diagnostik/
Therapie je nach

! Fehlende Besserung nach 6 Wochen |
1
T 1

Ursache
Behandlungsende

- erneuter klinischer Status
- Lumbalpunktion (HSV, VZV,

Borreliose)
-cMRI

Abbildung 2: Abklarungsalgorithmus der peripheren Fazialis-
parese. HSV: Herpes-simplex-Virus; VZV: Varicella-Zoster-
Virus; cMRI: kraniales Magnet-Resonanz-Imaging.
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Das hier diagnostizierte Speicheldriisengangskarzi-
nom ist ein seltener, aggressiv wachsender Tumor, der
geschdtzt in nur 1-3% bei malignen Speicheldriisen-
karzinomen diagnostiziert wird und meist die Glandu-
la parotis beféllt [8]. Meistens sind Mdnner zwischen 55
und 61 Jahren betroffen. Charakteristisch ist ein ra-
sches Wachstum, die friithe Infiltration des Nervus faci-
alis mit Fazialisparese in 40-60% der Fille und eine
frithe Fernmetastasierungsrate. Die Uberlebensrate
nach fiinfJahren betragt lediglich 50%. Wegen der Sel-
tenheit des Tumors gibt es wenig Daten beziiglich der

Das Wichtigste flir die Praxis

e 25-40% der Fazialisparesen sind nicht-idiopathischer Genese.

* Rezidivierende Fazialisparesen sind selten und bendtigen meist ein in-

terdisziplinares Vorgehen (ORL, Neurologie, Infektiologie, Onkologie).
Leitlinien decken seltene Erkrankung meistens nicht ab.

Bei atypischen Beschwerden (z.B. bei starken lokalen Schmerzen, bilate-
raler Fazialisparese, lokalem Exanthem, vorbekannter Systemerkran-
kung, Hypakusis, Tinnitus, sensiblen Ausféllen, Doppelbildern, Rezidiv)
sollte nach sekundaren Ursachen gesucht werden.

Die tagliche Fehlerrate radiologischer Befunde betragt laut Literatur ca.
3-4%. Bei einem ungewdhnlichen Krankheitsverlauf oder einer Progres-
sion der Symptome muss deshalb auch an die Moglichkeit eines Diag-

nosefehlers gedacht und eine Zweitmeinung eingeholt werden.
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optimalen Therapie, weshalb ein interdisziplindres
Vorgehen mittels Tumorboard umso wichtiger ist.
Sobald es zur tumorbedingten Fazialisparese kommt
wird generell eine radikale Parotidektomie empfohlen.
Bei Lymphknotenmetastasen ist eine Radiotherapie
indiziert.
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