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ZusaMMeNfassuNg

Otalgie, Otorrhoe, Tinnitus und Hörminderung zählen zu den 
häufigsten ohrbezogenen Symptomen, die zum Aufsuchen 
eines Hals-Nasen-Ohrenarztes führen. Weiterhin spielen 
Gleichgewichtsstörungen und Affektionen der Hirnnerven-
funktion für eine Konsultation eine Rolle. In großen akademi-

schen Zentren, aber auch in der HNO-ärztlichen Grundversor-
gung kommt der Erkennung von seltenen Erkrankungen des 
Mittelohres und der lateralen Schädelbasis eine zentrale Rolle 
zu, da sie häufig eine interdisziplinäre Zusammenarbeit erfor-
dern um die korrekte Diagnose zu stellen und eine adäquate 
Behandlung zu initiieren. Die folgende Arbeit gibt einerseits 
eine Übersicht über seltene Formen von osteologischen, neo-
plastischen, hämatologischen, autoimmunologischen und 
infektiologischen Erkrankungen sowie Fehlbildungen, die sich 
im Mittelohr und der lateralen Schädelbasis manifestieren kön-
nen, andererseits soll ein Überblick über internistische Erkran-
kungen gegeben werden, deren Manifestation im Mittelohr 
selten ist. 
Die Kenntnis von seltenen Erkrankungen des Mittelohrs und 
der Schädelbasis ist für die Qualitätssicherung in der Patien-
tenversorgung und insbesondere auch bei entsprechenden 
chirurgischen Maßnahmen wesentlich. Insbesondere bei un-
typischen, komplizierten und langwierigeren Krankheitsver-
läufen muss an seltene Differenzialdiagnosen gedacht werden.

abstract

Otalgia, otorrhea and hearing loss are the most common ear-
related symptoms that lead to the consultation of an otolaryn-
gologist. Furthermore, balance disorders and affections of the 
cranial nerve function may play a role in the consultation. In 
large academic centres, but also in primary care, the identifi-
cation of rare diseases of the middle ear and the lateral skull 
base is essential, as these diseases often require interdiscipli-
nary approaches to establish the correct diagnosis and to ini-
tiate safe and adequate treatments. This review provides an 
overview of rare bone, neoplastic, haematological, autoimmu-
nological and infectious disorders as well as malformations that 
may manifest in the middle ear and the lateral skull base. Know-
ledge of rare disorders is an essential factor ensuring the qua-
lity of patient care, in particular surgical procedures. Notably, 
in untypical, complicated, and prolonged disease courses, rare 
differential diagnoses need to be considered.
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1. Einleitung
Otalgie, Otorrhoe und Hörminderung zählen zu den häufigsten ohr-
bezogenen Symptomen, die zum Aufsuchen eines Hals-Nasen-Oh-
renarztes führen. Ebenso können Gleichgewichtsstörungen und 
Affektionen der Hirnnervenfunktion in der Konsultation eine Rolle 
spielen. Neben den häufigsten dafür ursächlichen Erkrankungen 
wie bspw. der akuten Otitis media können diese Symptome auch 
Hinweise auf systemische Erkrankungen sein, die sich als otologi-
sche Erstmanifestation zeigen, aber eine weiterführende internis-
tische Behandlung erfordern. Weiterhin können Hör- und Gleich-
gewichtsstörungen, Tinnitus und Ausfälle der kaudalen Hirnnerven 
auf neurologische Erkrankungsbilder hinweisen oder Erstmanifes-
tation von Tumoren und Läsionen des Schläfenbeines sein. Neben 
den häufigen Erkrankungen, in denen der Hals-Nasen-Ohrenarzt 
klinische Routine aufweist und sichere Behandlungsmöglichkeiten 
zur Verfügung hat, kommt daher sowohl in großen akademischen 
Zentren, aber auch in der Grundversorgung der Differenzierung 
von seltenen Erkrankungen des Mittelohres und der lateralen Schä-
delbasis eine zentrale Rolle zu. Seltene Erkrankungen des Mitteloh-
res und der lateralen Schädelbasis erfordern in der Regel eine in-
terdisziplinäre Zusammenarbeit, um sowohl die korrekte Diagno-
se zu stellen, als auch eine adäquate Behandlung zu initiieren. 
Hinter einer bekannten Symptomatik kann sich eine seltene Entität 
verbergen, die jedoch im Vergleich zu den häufigen Erkrankungen/
Ursachen eine andere, komplexere Abklärung bzw. weiterführen-
de Behandlung erfordert. Ein Schwerpunkt dieser Übersichtarbeit 
liegt deshalb auf seltenen osteologischen, neoplastischen, häma-
tologischen, autoimmunologischen und infektiologischen Erkran-
kungen sowie Fehlbildungen mit Manifestation im Mittelohr und 
der lateralen Schädelbasis. Weiterhin soll die Notwendigkeit der 
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interdisziplinären Zusammenarbeit aufgezeigt werden, welche ins-
besondere dann von Bedeutung ist, wenn die Erstsymptomatik 
einer Erkrankung zur Konsultation eines Hals-Nasen-Ohrenarzt 
führt, die Diagnose einer seltenen Erkrankung jedoch die Notwen-
digkeit einer weiteren Behandlung durch andere Fachdisziplinen 
nach sich zieht. Zum Beispiel können so Mittelohr und laterale Schä-
delbasis prinzipiell Manifestationsort von allen systemischen Erkran-
kungen sein, die an Knochen und Schleimhaut auftreten. ▶tab. 1 
zeigt eine Übersicht der typischen Symptomatik von Erkrankun-
gen, die sich in Mittelohr und lateraler Schädelbasis manifestieren 
können.

2. Fehlbildungen
2.1 Kleine und große Ohrfehlbildungen
Fehlbildung des Mittelohres sind häufig mit Fehlbildungen des äu-
ßeren Ohres (v. a. der Ohrmuschel) verbunden oder können im Rah-
men von Syndromen auftreten. Je nach Ausprägung und involvier-
ter Strukturen werden nach Jahrsdoerfer verschiedene Schweregra-
de unterteilt [1–3]. Die Entwicklung von Mittelohr und äußerem Ohr 
findet zu unterschiedlichen Gestationszeitpunkten statt und kann 
durch Genetik oder toxische Einwirkungen beeinflusst werden. Die 
Kombination mit Innenohrfehlbildungen ist selten, muss aber für 
die spätere Behandlung berücksichtigt werden [2, 4]. Bei der soge-
nannten „kleinen Fehlbildung“ bestehen normal weite Mittelohr-
räume, Trommelfell und Gehörgang. Betroffen sind meist die Os-
sikel wie bspw. der Stapes [5]. Weitere mögliche Veränderungen 
betreffen auch die anderen Ossikel und können durch knöcherne 
Brücken, Verwachsungen (▶abb. 1) oder Aplasien zu einer Fixation 
bzw. Unterbrechung der Kette führen [6].

Bei der „großen Ohrfehlbildung“ kommt es zu einer fehlenden 
Ausbildung des Gehörgangs. Dadurch bedingt ist eine Rückverla-
gerung des Kiefergelenks wodurch es zu einer Verlagerung des Mas-
toid nach anterior kommt. Die Folge ist eine Fehlentwicklung des 
Mittelohrraums. Betroffene verfügen über ein allenfalls rudimen-
täres Os tympanicum. Minderentwicklung von Mastoid und Gehör-
gang können den Verlauf des Nervus fazialis im Fallop’schen Kanal 
beeinflussen. Es kommt zu einer Vorverlagerung des Nerven im 
tympanalen und mastoidalen Verlauf, was zu einer Lokalisation im 
ovalen Fenster oder in der Rundfensternische führt [7]. Die Inzidenz 
der großen Ohrfehlbildung liegt zwischen 1:8’000–1:10’000 [2, 8].

Fehlbildungen des Mittelohres können auch im Rahmen von 
Fehlbildungssyndromen auftreten. In 20–30 % besteht die Fehlbil-
dung beidseitig [9], bei 7 % ist sie mit angeborenen Fehlbildungs-
komplexen assoziiert. Häufig besteht eine Kombination mit weite-
ren Fehlbildungen der ersten beiden Kiemenbögen wie bspw. einer 
Unterkieferhypoplasie, z. B. beim Symptom-Komplex der oculo-
auriculo-vertebralen Dysplasie (Goldenhar-Syndrom) [10]. Die 
symmetrisch auftretende Dysostosis mandibulofacialis (Treacher-
Collins-Syndrom) weist eine Hypoplasie des Unterkiefers und Joch-
bein, eine lateral abfallende Lidachse und Lidanomalie auf [11, 12]. 
Weiter ist die Dysostosis acrofacialis (synonym Dysostosis otoman-
dibularis, Nager-Syndrom) abzugrenzen, welche keine okulären 
Symptome aufweist. Zusätzlich kann es auch bei kraniofazialen Dy-
sostosen wie der Dysostosis craniofacialis (Crouzon-Syndrom) oder 
der Akrozephalosyndaktylie (Apert-Syndrom) sowie bei Fehlbil-
dungssyndromen mit Fehlbildungen der Wirbelsäule wie dem Klip-
pel-Feil-Syndrom oder dem Wildervanck-Syndrom zu Mittelohr-

fehlbildungen kommen. Zusätzlich werden Fälle von Fehlbildungen 
an Mittelohr und äußerem Ohr als unerwünschtes Ereignis bei Me-
dikamenteinnahme während der Schwangerschaft beschrieben, 
z. B. im Rahmen der Embryopathie bei Einnahme von Thalidomid 
(Contergan®) [13].

Die Behandlung von Fehlbildungen besteht neben kosmetischen 
Aspekten in einer chirurgischen funktionellen Rehabilitation des 
Gehörs. Diese kann konventionell audiologisch, chirurgisch oder 
kombiniert durchgeführt werden. Die Entscheidung über die the-
rapeutischen Optionen hängt vom Alter des Patienten und dem 
Schweregrad der Fehlbildung ab. Das Alter des Patienten hat einen 
Einfluss auf den Reifegrad des auditorischen Systems und damit die 
Fähigkeit, von der (bilateralen) Stimulation zu profitieren. Der Schwe-
regrad der Fehlbildung limitiert die Art der Hörrehabilitation [14]. 
Intraoperativ findet sich meist eine schlitzförmige Anlage des Mit-
telohrs mit geringer Pneumatisierung und nur rudimentären Ge-
hörknöchelchen (Hammer-Amboss-Konglomerat) [15]. Die rekon-
struktive Chirurgie ist in der Regel auf Patienten mit günstigen ana-
tomischen Bedingungen bzw. auf leichte Fälle beschränkt, in denen 
eine Gehörgangsplastik in Kombination mit einer Ossikuloplastik 
durchgeführt werden kann [14]. Aktive Mittelohrimplantate bie-
ten eine geeignete Alternative [16]. Bei besonders schwerwiegen-
den Fehlbildungen des Schläfenbeins kann das Risiko der Implan-
tation eines aktiven Mittelohrimplantats, u. a. aufgrund einer Vor-
verlagerung des Nervus fazialis im tympanomastoidalen Verlauf 
oder von begleitenden Gefäßanomalien (siehe Folgeabschnitt) 
hoch sein, sodass Knochenleitungshörsysteme zu bevorzugen sind 
[14, 15].

Klinisches Beispiel: kongenitaler Stapesfußplattendefekt
Entwicklungsbiologisch entstammen Malleus und Incus aus dem 
Knorpel des ersten Kiemenbogens, während der Stapesüberbau 
aus Knorpel des zweiten Kiemenbogens entsteht. Die Stapesfuß-
platte entsteht wie das Ringband aus der otischen Kapsel. Hierbei 
entstehen die zentrale Fußplatte sowie der Steigbügelüberbau in 
der Embryoanalentwicklung aus der Neuralleiste [17], während der 
äußere Teil der Stapesfußplatte und das Ringband mesodermalen 
Ursprungs sind. Eine Dysplasie des Innenohrs ist oft mit einer fehl-
gebildeten otischen Kapsel assoziiert, was zu einer angeborenen 
Schwäche oder Fistelbildung in der Stapesfußplatte oder im Ring-
band führen kann. Darüber hinaus können Druckschwankungen 
im Liquor zu einer Verdünnung der Stapesfußplatte oder zu Rissen 
im Ringband führen. In der Folge sind Patienten mit Innenohrdys-
plasie nach einem Trauma oder Barotrauma anfälliger für Oto- oder 
Rhinoliquorrhoe mit dem damit verbundenen Risiko für Schwindel, 
Ertaubung und rezidivierende otogene Meningitiden (▶abb. 2) 
[18–20].

2.2 Anomalien und Malformationen der großen 
Schläfenbeingefäße
Eine Vorverlagerung des Sinus sigmoideus, ein Hochstand des Bulbus 
Venae jugularis oder der Arteria carotis interna können zu Problemen 
in der chirurgischen Versorgung der kleinen und großen Ohrfehlbil-
dungen führen. Dies spielt insbesondere bei der Neuanlage eines Ge-
hörgangs, bei der Ossikuloplastik oder bei der Anlage implantierba-
rer Hörgeräte eine Rolle [1, 7, 15, 21]. Weiter kann eine nicht wie 
üblicherweise zurückgebildete Arteria stapedia (▶abb. 3) zu Kom-
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plikationen in der Chirurgie führen. In Fällen von Fehlbildung ist die 
Arteria stapedia in bis zu 1:5’000–1:10’000 Fällen vorhanden [22]. 
Eine Ligatur kann zur zentralen Minderperfusion, eine Verletzung 
zu bedrohlichen Blutungen führen [23].

Weiterhin sind Gefäßanomalien insbesondere bei der Differen-
zialdiagnose eines pulssynchronen Ohrgeräusches zu berücksich-
tigen. Es kommen u. a. Anomalien des Bulbus Venae jugularis, des 
Sinus sigmoideus, der Arteria carotis interna sowie arteriovenöse 
Fisteln und Malformationen in Frage [24]. Der Tinnitus kann aus-
kultatorisch bei den meisten Fehlbildungen auch für den Untersu-
cher hörbar sein [25]. Im Falle einer venösen Fehlbildung wird der 
Tinnitus häufiger rechts wahrgenommen, da die Größe der rech-
ten Vena jugularis in der Regel gegenüber links dominiert [26]. Ein 
hochstehender Bulbus Venae jugularis kann neben Schwindel und 
Tinnitus eine Schallleitungsschwerhörigkeit verursachen [27–29]. 
Diese entsteht entweder durch Kontakt zu den Ossikeln oder durch 
eine Invasion ins knöcherne Labyrinth, wodurch eine Drittfenster-
läsion (mit Schalleitungsschwerhörigkeit des Innenohres) entsteht 
[29, 30]. Eine aberrante Arteria carotis interna ist auf eine Fehlent-
wicklung während der Embryogenese zurückzuführen. Die Otos-
kopie zeigt eine rötliche pulsierende Masse hinter dem Trommel-
fell, die einem Paragangliom des Glomus tympanicum ähnelt. Die 
Diagnose der jeweiligen Anomalien wird durch die Kombination 
aus CT/MR-Angiografie und diagnostischer Digitaler Subtraktions-
angiografie gestellt [25], welche grundsätzlich bei jedem pulsati-
len Tinnitus indiziert ist. Die CT kann zusätzlich eine Aussage über 
die knöcherne Bedeckung der Gefäßverläufe machen [31–33]. Die 
Behandlung richtet sich nach der Ausprägung und der subjektiven 
Beeinträchtigung. Bei arterio-venösen Fisteln besteht das Risiko 
eines Apoplexes, einer Epilepsie oder einer Hirnblutung [34]. Die 
Behandlungsoptionen umfassen neben der interventionell-radio-
logischen Embolisation, der neurochirurgischen Resektion oder 
einer Radiatio eine symptomatisch medikamentöse Therapie und 
klinisch radiologischen Verlaufskontrollen [35, 36]. Bei venösen 
Fehlbildungen kann eine Ligatur erfolgen [25].

3. Erkrankungen des Knochens
3.1 Morbus Paget (Osteodystrophia deformans, 
Ostitis deformans, Paget-Syndrom)
Die Erkrankung wurde erstmals 1873 durch Czerny beschrieben 
und als „Osteitis deformans“ bezeichnet. Ihren Namen erhielt sie 
durch Sir James Paget [37, 38]. Die Ätiologie ist unbekannt, insbe-
sondere existiert bis heute keine sichere Evidenz dafür, dass die Ur-
sache der Erkrankung entzündlichen Ursprungs ist. Diskutiert wer-
den infektiologische Ursachen wie eine Syphilis-Infektion und Pa-
ramyxoviren [39], eine endokrine Dysfunktion, autoimmune 
Ursachen, vaskuläre Läsionen, entzündliche Ursachen und erbliche 
Faktoren [40]. Mehrere Genloci wurden mit dem Morbus Paget as-
soziiert. Unter anderem wurde eine Mutation im SQSTM1-Gen be-
schrieben, welches das Sequestom-1-Protein codiert [41]. Hierbei 
handelt es sich um ein Autophagosom-cargo-Protein, das andere 
Proteine zur selektiven Autophagozytose bindet. Die Erkrankung 
betrifft Männer und Frauen gleichermaßen bei einer Inzidenz bis 
3 % im Alter von 40 Jahren und nimmt mit steigender Lebensdeka-
de zu (bis 10 % bei 90-Jährigen) [42, 43]. Neben der Osteoporose 
handelt es sich beim Morbus Paget, der nur in etwa 30 % der Fälle 
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zu Lebzeiten diagnostiziert wird, um die zweithäufigste Erkrankung 
des Knochens. Eine Beteiligung des Mittelohres kommt vor, ist je-
doch insgesamt selten. Die Prävalenz einer Beteiligung des Schlä-
fenbeins beim Morbus Paget wird auf bis zu 1 % bei kaukasischen 
Erwachsenen geschätzt [44]. Beim Morbus Paget kommt es nicht 
in jedem Fall zu Deformitäten der Extremitätenknochen, so wie der 
Terminus „Osteitis deformans“ vermuten ließe. Etwa ein Drittel der 
Patienten ist beschwerdefrei. Mögliche Symptome sind Knochen-

schmerzen, Verbiegung oder Verkürzung der Beine („Säbelschei-
dentibia“) oder eine Zunahme des Kopfumfangs.

Typischerweise kommt es zu einem phasenweisen Verlauf, wel-
cher im ersten Schritt durch die Stimulation des Knochenabbaus 
(osteolytische Phase) mit vermehrter Vaskularisierung und fibrö-
sem Umbau des Knochens einhergeht. Im zweiten Schritt (ge-
mischte Phase) kommt es zu einem überschießenden Knochenan-
bau. Die dritte, osteoblastische Phase ist durch eine zunehmende 
Entvaskularisierung charakterisiert. Hierbei entsteht ein aufgetrie-

▶abb. 1 Gehörgangsatresie bei großer Ohrfehlbildung bei einem 8-jährigen Kind mit Schallleitungsschwerhörigkeit. a Intraoperative Darstellung 
des fixierten Hammer-Amboss-Komplexes (Stern). Msg: mittlere Schädelgrube; Nf: Nervus fazialis. b Ansicht auf das Stapesköpfchen (weiße Pfeil-
spitze) nach Entfernen des Hammer-Amboss-Komplexes. c Ankopplung des Floating Mass Transducers einer Vibrant Soundbridge durch einen CliP 
Coupler auf das Stapesköpfchen am mobilen Stapes.

a b

c

▶abb. 2 Kongenitaler Stapesfußplattendefekt links bei einem 20 Monate alten Jungen mit beidseitiger Schläfenbeinmalformation (Cochlea-Aplasie 
rechts, „Incomplete Partition Type I“ links). Durch ein Bagatelltrauma führte die Stapesfußplattenmalformation auf der linken Seite zur Otorhinoli-
quorrhoe und schließlich zur Diagnosestellung. a–b Elektronenmikroskopische Darstellung des kongenitalen Stapesfußplattendefektes (Pfeil). Maß-
stabsbalken: 1 mm. c–d Intraoperative Darstellung der Perforation in der Stapesfußplatte (Asterisk) mit intrathekaler Fluoreszinapplikation. c Der 
Blick auf den Stapes in situ zeigt einen fluoreszinmarkierten Liquoraustritt durch die Stapesfußplatte. d Bei der Entnahme des Stapes kommt es zum 
Liquoraustritt aus dem ovalen Fenster. hbg horizontaler Bogengang; Nf Nervus fazialis; eP Eminentia pyramidalis. Abbildung modifiziert nach [20].

a b

c d
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bener, wenig stabiler Knochen mit erhöhter Frakturneigung. Im 
Mittelohr können Mikrofrakturen bspw. die Stapesfußplatte betref-
fen (▶abb. 4a–c) [45]. Im vierten Schritt kommt es zu einem lang-
samen Umbauprozess in einen beinahe normal aussehenden La-
mellenknochen. Diese letzte Phase ist überwiegend in subklini-
schen Fällen mit Schädelbeteiligung und daher ausschließlich 
histologisch zu finden. Am häufigsten betrifft die Erkrankung Be-
cken, Femur und Tibia. Selten kommt es zu einer Beteiligung der 
Ossikel [46], welche sich bspw. durch eine Stapesfixation zeigen 
kann [47]. Die klinische Symptomatik bei Mittelohrbeteiligung ist 
gekennzeichnet durch einen unauffälligen ohrmikroskopischen Be-
fund, eine Schallleitungsschwerhörigkeit oder kombinierte Schwer-
hörigkeit und ausgefallene Stapediusreflexe [44]. Die Schallleitungs-
schwerhörigkeit wird jedoch nicht mit dem Ossikelumbau assoziiert 
[48]. Zu den möglichen Erklärungen für die Schallleitungskompo-
nente zählen neben der Beteiligung der Ossikel und des Knochens 
im Epitympanon oder ovalem Fenster [46] eine Gehörgangsveren-
gung, eine Fibrosierung des Trommelfells, Kalzifizierungen im Anu-
lus fibrosus des Trommelfells, eine Atrophie des Trommelfells, eine 
Verengung der Eustach’schen Röhre oder eine Tympanofibrose 
[48]. Histologisch sind derartige Veränderung jedoch nicht sicher 
nachweisbar [49]. Es wird ebenfalls diskutiert, dass die Hörminde-
rung durch Veränderungen in Knochendichte, Masse und Form zu 
erklären sind, welche zu einer Dämpfung der Feinmechanik in der 
Signalübertragung führen [49]. Monsell et al. beschrieben eine Kor-
relation zwischen der Knochendichte der cochleären Kapsel und 
der Luftleitungsschwelle sowie der Schallleitungskomponente 
[50, 51]. Merchant und Rosowski untersuchten acht Schläfenbeine 
von Patienten mit Morbus Paget mit Laserdopplervibrometrie. In 
3 Fällen zeigten sich dabei eine relative Hypermobilität des Umbo, 
so wie sie auch bei Dehiszenzen des superioren Bogengangs nach-
gewiesen werden konnte [27]. Weiterhin wurden multiple Mik-
rofrakturen der otischen Kapsel in allen 8 Fällen beobachtet. Folg-
lich wird angenommen, dass die akustische Energie durch die Frak-
turen im Sinne einer Drittfensterläsion von der Cochlea weggeleitet 

wird und dadurch zu einer Schallleitungsschwerhörigkeit des In-
nenohrs führt [27, 52]. Aufgrund der Schallleitungsschwerhörig-
keit besteht die Gefahr der Fehleinschätzung eines Morbus Paget 
als Otosklerose mit dem Risiko einer erfolglosen chirurgischen Be-
handlung [47].

Zur Diagnostik des Morbus Paget zählen daher neben Reintonau-
diometrie und Stapediusreflexen im Falle einer Mittelohrbeteiligung 
die Labordiagnostik, welche eine erhöhte Alkalische Phosphatase 
zeigt. Im konventionellen Röntgen lassen sich bei Frühmanifestation 
Osteolysen nachweisen. In der Computertomografie (CT) können 
sich im Schläfenbein Knochenverdickungen, eine Verlagerung der 
Arteria carotis interna, eine Erweiterung des Mastoids mit Reduktion 
der Pneumatisierung, eine Verengung des inneren Gehörgangs 
sowie, sehr selten, eine Nervenkompression zeigen [53]. Häufiger 
wird durch das Wachstum des Mastoids eine Erweiterung des inne-
ren Gehörgangs beschrieben [45, 48]. In der Szintigrafie zeigt sich 
ein vermehrter Technetium-99m-Uptake im befallenen Knochen, 
weshalb sie eine sinnvolle Ergänzung der radiologischen Abklärung 
sein kann. Gegebenenfalls kann eine Biopsie des befallenen Kno-
chens zur histologischen Sicherung beitragen.

Die Behandlung des Morbus Paget besteht in der Hemmung der 
Osteoklastenaktivität durch Bisphosphonate, wodurch die Defor-
mität verhindert werden kann. Zusätzlich kommen Analgetika zum 
Einsatz. Die weitere Behandlung ist symptomatisch durch die Be-
handlung der Frakturen (▶abb. 5), Kalziumzufuhr und Vitamin D 
sowie Physiotherapie.

Der Morbus Paget kann sich in Mittelohr und Mastoid manifes-
tieren und zu einer (am ehesten im Innenohr lokalisierten) Schall-
leitungsschwerhörigkeit führen. Eine Behandlung erfolgt jedoch 
systemisch. Bei Patienten mit Schallleitungsschwerhörigkeit und 
weiteren klinischen Hinweisen für einen Morbus Paget kann daher 
eine diagnostische Bildgebung (▶abb. 4d, e) hilfreich sein um die 
Erkrankung von der Otosklerose abzugrenzen und eine chirurgi-
sche Behandlung durch Ossikuloplastik zu verhindern, welche als 
nicht erfolgsversprechend gilt [47, 54].

3.2 Osteogenesis imperfecta
Die Osteogenesis imperfecta (OI) ist eine genetische Bindegewebs-
erkrankung, welche durch einen fragilen, frakturanfälligen Kno-
chen charakterisiert ist. Eine Genmutation eines der beiden Typ-I-
Kollagen-Gene (COL1A1 oder COL1A2) werden bei 80–90 % der Pa-
tienten beschrieben.

Die OI wird in 4 Typen entsprechend der klinischen Manifesta-
tion, radiologischen Kriterien und dem Vererbungsmuster einge-
teilt [55, 56]: Die OI Typ I wird autosomal dominant vererbt. Es han-
delt sich um die mildeste Form. Klinisch ist sie charakterisiert durch 
blaue Skleren, nicht-deformierende Frakturen und eine normale 
Körpergröße. In 50 % der Fälle kann es zu einer Hörminderung kom-
men. Bei der OI Typ II handelt es sich um die schwerste Form, die 
bereits in utero mit multiplen Frakturen einhergeht und häufig zu 
Totgeburten führt. Die OI Typ II wird entweder autosomal domi-
nant vererbt oder entsteht durch sporadische Neumutation. Die OI 
Typ III manifestiert sich mit häufigen Frakturen und progredienter 
Knochendeformierung von Kindheit an. Initial bestehen bläuliche 
Skleren, später sind sie weiß. In 50 % der Fälle besteht eine Hörmin-
derung. Zusätzlich kann es zur Kyphoskoliose, zu schwachen Ge-
lenken, einer Trichterbrust, Zahnveränderungen und zu Schaltkno-

▶abb. 3 Intraoperativer tympanoskopischer Situs einer A. stapedia 
bei einem 20-jährigen Patienten mit Schallleitungsschwerhörigkeit 
des linken Ohres. Die A. stapedia läuft unter dem vorderen Stapes-
schenkel hindurch (weiße Pfeilspitzen). Pl Processus lenticularis, Pr 
Promontorium, ct Chorda tympani, weiße Pfeilspitzen: A. stapedia.
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chen des Schädels (kleine akzessorische Knochen innerhalb einer 
Schädelnaht) kommen. Die Vererbung erfolgt autosomal dominant 
oder rezessiv. Das Vererbungsmuster der OI Typ IV ist autosomal 
dominant. Klinisch ähnelt sie der OI Typ I, geht aber mit weißen 
Skleren einher. Eine Hörminderung besteht in nur 10–30 % der Fälle.

Otologische Symptome werden am häufigsten bei der OI Typ I 
beobachtet, wobei v. a. eine Hörminderung relevant ist. Dabei kann 
es sich um eine Schallleitungsschwerhörigkeit oder eine kombinier-
te Schwerhörigkeit handeln, welche zumeist auf Knochenumbau-
prozesse am Stapes zurückzuführen ist und der Otosklerose ähneln 
kann. Intraoperativ werden weiche, kalkartige Verdickungen der 
Stapesfußplatte, vaskularisierter Knochen in der ovalen Nische, be-
deckt von vaskularisiertem Periost, eine fibröse Degeneration der 
Stapesschenkel sowie eine osteoporotische Fixation der Fußplatte 
ähnlich der Otosklerose beschrieben [57–60]. Eine chirurgische 
Hörrehabilitation durch eine Stapesplastik ist möglich, gilt aber 
aufgrund des weichen porösen Knochens und dem Risiko einer 
schwimmenden Fußplatte („floating footplate“) als chirurgisch an-
spruchsvoll [57–59]. Weitere allgemeine Behandlungsansätze lie-
gen in der Behandlung der Frakturen, Orthesen, Physiotherapie 
und Bisphosphonaten als Inhibitor der Knochenresorption. Als neue 

Ansätze befinden sich Knochenmarkstransplantation [61, 62], in-
trauterine Stammzellimplantation [63], Wachstumsfaktoren [64] 
und die Antikörpertherapie [65, 66] in experimenteller Erprobung.

3.3 Fibröse Dysplasie
Erstmalig beschrieben wurde die fibröse Dysplasie durch Weil [67]. 
Es handelt sich um eine chronische, langsam progrediente Erkran-
kung die z. B. im Rahmen des Albright Syndroms mit knöchernen 
Läsionen, abnormaler Pigmentierung („Café-au-lait-Flecken“), en-
dokriner Dysfunktion und einer Pubertas praecox auftreten kann 
[68]. Histologisch ist die Erkrankung durch die Resorption von Kno-
chen und einen fibrösen Umbau in Stroma sowie durch Knochenlä-
sionen aus unreifen mesenchymalen, osteoblastischen Vorläuferzel-
len gekennzeichnet. Sie sind bedingt durch eine nicht-vererbbare 
aktivierende Mutation im Gen der α-Untereinheit des stimulatori-
schen G-Protein codierenden Gens. Folglich kommt es zur Erhöhung 
von cyclischem Adenosinmonophosphat, was u. a. über die patho-
logische Aktivierung von zahlreichen Proteinkinasen neben diversen 
anderen Effekten zu den pathologischen Knochenläsionen führt 
[69, 70].

▶abb. 4 a–c Rasterelektronenmikroskopische Darstellung einer Stapesfußplattenfraktur. Abbildung modifiziert nach [323]. a Ein Teil der Fußplatte 
ist nach unten abgeknickt, wobei sich ein Bruchspalt zeigt (Asterisk). Maßstabsbalken: 500µm. Gestrichelte Region in b abgebildet. b Ansicht auf den 
Bruchspalt (Asterisk). Maßstabsbalken: 200µm. Gestrichelte Region in c abgebildet. c Vergrößerte Ansicht des Bruchspalts. Maßstabsbalken: 50µm. 
d–e CT-morphologische Unterscheidung zwischen Morbus Paget und der Otosklerose. d Beim Morbus Paget zeigen sich Umbauprozesse innerhalb 
der Cochlea (Pfeile). e Bei der fenestralen Otosklerose zeigen sich Plaques in der Fissula ante fenestram mit einer gemischt otospongiotisch-otoskle-
rotischen Phase (Pfeil). Abbildung d–e modifiziert nach [54] (Mit freundlicher Genehmigung von S. Kösling, Institut für Radiologie, Universitätsklini-
kum Halle (Saale)).

a b c
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Symptomatisch wird die Erkrankung mit Beginn in der Kindheit. 
Man unterscheidet die monoostotische von der poliostotischen 
Form. Die poliostotische Form ist lebenslang progredient und in-
volviert üblicherweise die langen Knochen. Der Schädelknochen 
ist in über 50 % der Fälle betroffen. Die monoostotische Form ist die 
häufigere Variante und verstummt oft in der Pubertät. Sie beteiligt 
die langen Knochen, Gesichtsknochen und membranösen Kno-
chen. Eine sarkomatöse Entartung der Knochenläsionen ist mög-
lich [71–73]. Die Prävalenz liegt bei etwa 2.5 % [74]. Aufgrund der 
häufig auftretenden Knochenschmerzen und einer laborchemi-
schen Erhöhung der alkalischen Phosphatase kann das klinische 
Bild der fibrösen Dysplasie einem Hyperparathyreoidismus ähneln. 
Aus diesem Grunde wird bei Patienten mit fibröser Dysplasie häu-
fig über frustrane chirurgische Eingriffe unter dem Verdacht eines 
Nebenschilddrüsentumors berichtet [75]. Man unterscheidet die 
isolierte fibröse Dysplasie vom Hyperparathyreoidismus über die 
Labordiagnostik (Kalzium, Phosphat, alkalische Phosphatase). In 
der Labordiagnostik zeigt sich eine erhöhte alkalische Phosphata-
se die in 30 % bei der poliostotischen Form auftritt. Kalzium und 
Phosphat hingegen sind bei der fibrösen Dysplasie meist normal.

In der Literatur existieren mehr als 100 berichtete Fälle von fib-
röser Dysplasie mit Schläfenbeinbeteiligung. Hierbei handelt es 
sich in 70 % der Fälle um die monoostotische, in 23 % der Fälle um 
die polyostotische Form und 7 % traten im Rahmen des McCune-
Albright-Syndroms auf [48]. Klinisch kann es beim Befall des Schlä-
fenbeins zu einer schmerzlosen Schwellung des Mastoids, weite-
ren knöchernen Deformitäten, pathologischen Frakturen und Hirn-
nervenlähmungen kommen. Durch eine progrediente Einengung 
des äußeren Gehörgangs kann es zur Schallleitungsschwerhörig-
keit kommen. Sie ist das häufigste Symptom bei der fibrösen Dys-
plasie im Schläfenbein und wird in 80 % der Fälle mit Schläfenbein-
beteiligung berichtet. Eine Fehlinterpretation als Gehörgangsexos-
tosen ist häufig. Intraoperativ zeigt sich jedoch – anders als bei 
Exostosen – ein vaskularisierter Knochen mit spongiöser, grobkör-
niger Konsistenz. Ebenso kann die Beteiligung von Mittelohr oder 
eine Tubenobstruktion Ursache für eine Schallleitungsschwerhö-
rigkeit sein. Radiologisch zeigen sich strahlendurchgängige Areale 

mit weicher rundlicher Begrenzung sowie teils röntgendichte Area-
le (▶abb. 6).

Die allgemeine Behandlung der fibrösen Dysplasie besteht aus 
Physiotherapie und einer Behandlung der Frakturen. Die chirurgi-
sche Therapie wird nur symptomatisch oder als Biopsie zur Diag-
nosesicherung bzw. beim Verdacht auf eine Entartung eingesetzt. 
Die Gehörgangsplastik kann zur symptomatischen Behandlung der 
Schallleitungsschwerhörigkeit oder bei rezidivierenden Gehör-
gangsentzündungen sinnvoll sein. Vor einer geplanten chirurgi-
schen Abtragung von Exostosen können in der CT mit teils strah-
lendurchgängigen, teils röntgendichten Arealen Hinweise für eine 
fibröse Dysplasie aufgedeckt werden. Eine regelmäßige Nachkon-
trolle ist wegen der Gefahr einer progredienten Einengung des Fa-
zialiskanals und einem progredienten Hörverlust erforderlich.

3.4 Osteopetrose („Albers-Schönberg-Syndrom“, 
„Marmorknochenkrankheit“)
Bei der Osteopetrose kommt es zu einer stark erhöhten Knochen-
dichte [76, 77], welche durch defekte Osteoklasten und die dadurch 
bedingte abnormale Knochenresorption verursacht wird. Gleich-
zeitig bestehen eine ungestörte Osteoblasten-Aktivität und da-
durch gesteigerte Bildung von mineralisiertem Knochen und Knor-
pel. Die Prävalenz wird auf 1:20’000 geschätzt [78]. Es kommt zu 
einer fehlerhaften Resorption von kalzifiziertem Knorpel und pri-
mitivem Knochen, wodurch es zur Persistenz von mineralisiertem 
Knorpel und primitiver Knochenmatrix kommt, was die Reifung von 
Knochen verhindert. Die Erkrankung existiert als dominant vererb-
te benigne und rezessiv vererbte maligne Variante.

In der malignen Form tritt die Osteopetrose meist in der Kind-
heit in Erscheinung, ist rasch progressiv und weist eine hohe Mor-
talitätsrate auf. Ursache der malignen Osteopetrose ist in der Mehr-
zahl der Fälle eine Genmutation im TCIRG1 -Gen [78], welches eine 
Untereinheit der vakuolären Protonenpumpe kodiert. Als Folge der 
Osteopetrose kommt es zum Zurückdrängen des Knochenmarks 
und dadurch zur Anämie und Thrombozytopenie. Zusätzlich kön-
nen eine Hepatosplenomegalie, eine Infektneigung, eine Einen-
gung der Neuroforamina mit Neurodegeneration, frontaler Vor-

▶abb. 5 a Intraoperative Sicht in die Paukenhöhle bei einer 30-jährigen Patientin mit Schallleitungsschwerhörigkeit nach Hammergrifffraktur (wei-
ße Pfeilspitze). tf Trommelfell, Pr Promontorium, ct Chorda tympani. b Ansicht nach Rekonstruktion der Ossikelkette durch eine Malleostapediope-
xie (schwarze Pfeilspitze). Einschub unten rechts: Malleostapediopexie-Prothese aus Titandraht.

a b
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wölbung, Wachstumsverzögerung, Fazialisparese, Hör- und Seh-
minderung, Frakturen und mentaler Retardierung auftreten. Es 
besteht eine deutlich begrenzte Lebenserwartung (1. bis 2. Lebens-
dekade). Histologisch zeigt sich im Schläfenbein dichter, kalzifizierter 
Knochen von Labyrinth und Ossikeln [79], ein nicht pneumatisier-
tes Mastoid sowie ein fetaler Stapes (▶abb. 7). Als ohrspezifische 
Symptomatik kann es zu rezidivierender Otitis media, Paukener-
güssen, Gehörgangsstenosen und Schallleitungsschwerhörigkeit 
kommen [80, 81]. Als Therapie kommt bei der malignen Form eine 
Knochenmarktransplantation zum Einsatz [82].

Die benigne Form der Osteopetrose ist in der Regel asympto-
matisch. Betroffene Patienten haben eine normale Lebenserwar-
tung. Sie wird durch eine Genmutation im CLCN7-Gen verursacht, 
welches die α-Untereinheit des Chlorid-Transporters ClC-7 kodiert 
[76]. Die Osteopetrose kann zu einer Einengung der Hirnnerven 
durch eine Schädelverdickung führen (Nervus opticus, Nervus tri-
geminus, Nervus vestibulocochlearis und Nervus fazialis). Sponta-
ne Fazialisparesen mit Spontanerholung treten als häufiges Erst-
symptom auf. Bei Fazialisparesen im jungen Erwachsenen- oder 
Kindesalter, insbesondere bei rezidivierenden Paresen, ist daher 
zwingend an eine Bildgebung zu denken. Zusätzlich ist auf Zahn-
infektionen durch Osteomyelitis, Kieferverdickung, intrakraniellen 

Venenstau durch die Schädelverdickung und eine dadurch beding-
te Hirndruckerhöhung sowie auf eine kutane Syndaktylie, welche 
häufig zur Erstdiagnose führt, zu achten.

Eine Schwerhörigkeit kann durch die Einengung des Mittelohr-
raumes, durch knöcherne Einlagerungen in der ovalen Nische und 
eine dadurch bedingte Fixation der Gehörknöchelchen entstehen 
[83, 84]. Weiter kann die Einengung des Anulus fibrosus zum Er-
schlaffen des Trommelfells und eine Verengung der Eustachʼschen 
Röhre zum Paukenerguss als weitere Ursachen für eine Schalllei-
tungsschwerhörigkeit führen [85]. Bezüglich der im Rahmen der 
Osteopetrose auftretenden Fazialisparesen wird über einen thera-
peutischen Erfolg durch die komplette, intratemporale Fazialisde-
kompression berichtet [83, 86, 87]. Bei erhöhtem Hirndruck kann 
die dekomprimierende Kraniotomie zur Reduktion des Hirndrucks 
führen. Eine Tympanoplastik kann zur Hörverbesserung beitragen.

3.5 Langerhanszell-Histiozytose
Bei der Langerhanszell-Histiozytose handelt es sich um eine Neo-
plasie-ähnliche Erkrankung, die zu einer akuten disseminierten In-
filtration verschiedener Organsysteme führt und unbehandelt eine 
hohe Letalität hat. Hintergrund sind die Proliferation von benignen 
Histiozyten sowie die Ansammlung von pathologisch veränderten 

▶abb. 6 CT des Schädels bei einer 23-jährigen Patientin mit fibröser Dysplasie. a, b Es zeigt sich die pathognomonische fokale sklerotische milch-
glasartige Knochenexpansion mit Beteiligung der Schädelkalotte (weiße Pfeilspitzen), des Os zygomaticum, Os sphenoidale und des Schläfenbeins 
links. Der äußere Gehörgang (ägg) ist deutlich eingeengt. Der Malleus ist regelrecht konfiguriert (schwarze Pfeilspitze). Das linke Mastoid (Ma) weist 
einen fast vollständigen Verlust der Pneumatisierung auf. c Der innere Gehörgang (igg) ist normal weit. Es finden sich ein regelrecht konfigurierter 
Malleus und Incus (schwarze Pfeilspitze) in einem belüfteten Mittelohr.

a
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Langerhanszellen. Langerhanszellen sind inaktive dendritische Zel-
len im Stratum spinosum der Epidermis, die CD1a, S100-Protein 
und Langerin exprimieren [88, 89] und der Antigenpräsentation 
dienen. Langerhanszellen gehören zum mononukleär-phagozytä-
ren System. Ursache der Langerhanszell-Histiozytose ist am ehes-
ten eine Proliferation der Langerhanszellen durch eine immunolo-
gische Dysfunktion. Die Inzidenz liegt zwischen 1:200’000 und 
1:2’000’000. Es werden 3 Unterformen der Langerhanszell-Histio-
zytose unterschieden, auf die im Folgenden eingegangen werden 
soll.

3.5.1 Unifokales eosinophiles Granulom
Das eosinophile Granulom tritt üblicherweise bei jungen Erwach-
senen und Kindern auf. Es handelt sich um die mildeste Form der 
Erkrankung und führt zu solitären osteolytischen Läsionen. In der 
Regel kommt es nur zur skelettalen Beteiligung der langen Röhren-
knochen, Rippen, Wirbel, Schädel, und auch des Mastoids. Es kann 
zu kleinen Schläfenbeinläsionen mit möglicher Gehörgangs-Fiste-
lung, zu Otalgie, mastoidaler Schwellung, zu Hirnnervenlähmun-
gen durch knöcherne Läsionen am Foramen jugulare und zu Otor-
rhoe kommen. Die Behandlung liegt in der lokalen Kürettage und 
ggf. auch in einer Bestrahlung [90, 91].

3.5.2 Hand-Schüller-Christian-Syndrom
Das Hand-Schüller-Christian-Syndrom tritt bei Kindern unter dem 
5. Lebensjahr, selten auch in der 2. oder 3. Lebensdekade auf. In 
15–30 % kommt es zu einem tödlichen Ausgang. Im Gegensatz zum 
eosinophilen Granulom sind multifokale Läsionen in Knochen und 
Organen (z. B. in Leber oder Milz) mit eingelagerten Histiozyten, 
Cholesteroleinlagerungen und multinukleären Zellen üblich. Die 
extraskelettalen Manifestationen in Haut, Lymphknoten und Orga-

nen sind selten. Zu den systemischen Symptomen zählen Fieber, 
wiederkehrende Infekte der oberen Atemwege, Appetitlosigkeit 
und Lymphknotenschwellungen. Die klinische Symptomatik am 
Ohr kann das Bild einer akuten oder einer chronischen Otitis media 
imitieren. Die Diagnose wird durch eine Biopsie und den Nachweis 
der Histiozyten erbracht. Gelegentlich kommt es zur Spontanre-
gression. Die Behandlung besteht aus einer low-dose Chemothe-
rapie zur systemischen Symptomkontrolle.

3.5.3 Letterer-Siwe-Syndrom
Hierbei handelt es sich um eine disseminierte, schnell voranschrei-
tende, meist im Alter unter 3 Jahren auftretende Erkrankungsform, 
die zu einer diffusen Organbeteiligung führt. Es kann zur Hepa-
tosplenomegalie, zu Lymphknoten-Schwellungen, zur Anämie, zu 
Hautausschlag und skelettalen Läsionen (v. a. am Schädel) kom-
men. Der Krankheitsverlauf ist akut febril und geht mit einer 
schlechten Prognose und hohen Mortalitätsrate einher [92]. Die 
Behandlung besteht aus Kortikosteroiden, zytotoxischen Substan-
zen wie Methotrexat, Vincritsin und Cyclophosphamid. Weiterhin 
stehen eine Bestrahlung, Knochenmark-transplantation oder 
Stammzelltransplantation [93] zur Verfügung. Im Fall eines Über-
lebens kommt es zu bleibenden Stigmata wie Minderwuchs, Dia-
betes insipidus, Exophthalmus, Lungenfibrose und Wirbelkörper-
kompressionen. In bis zu 25 % der Fälle kommt es zu destruieren-
den Knochenläsionen mit Kalottendefekten. Diese können das 
Schläfenbein beteiligen und zu einer otologischen Symptomatik 
führen. Die Erkrankung manifestiert sich initial häufig am Ohr mit 
dem Auftreten von Granulationsgewebe, Polypen, Otorrhoe, ret-
roaurikulärer Schwellung, Schwindel, Hörminderung und gelegent-
lich einem positiven Fistelzeichen [94–101]. Aufgrund der Ähnlich-
keit zur chronischen Otitis media wird in der Literatur über häufige 
Mastoidoperationen vor der eigentlichen Diagnosestellung berich-
tet [95, 96, 102, 103]. In der CT des Schläfenbeines finden sich kno-
chendestruktive Läsionen [95, 96, 104]. Die Diagnose wird durch eine 
Biopsie aus den tiefen Abschnitten der Läsion gesichert (▶abb. 8) 
[105].

Zusammenfassend können alle Formen der Langerhanszell-His-
tiozytose zu einem entzündlichen Erkrankungsbild führen. Bei CT-
morphologisch beidseitig destruktiven Ohrerkrankungen, die mit 
erhöhter Blutsenkungsgeschwindigkeit und ohne sonstige Hinwei-
se für eine Infektion einhergehen oder bei langfristig bestehendem 
Granulationsgewebe nach einer Ohr-OP mit persistierender Otor-
rhoe und Hautläsionen oder Gehörgangsfistelungen muss deshalb 
differenzialdiagnostisch an die Langerhanszell-Histiozytose ge-
dacht werden und eine Biopsie erfolgen.

3.6 Proteus-Syndrom
Das Proteus-Syndrom verursacht einen Großwuchs von Haut, Kno-
chen, Muskeln, Fettgewebe, Blut- und Lymphgefäßen. Die Ursache 
der Erkrankung ist bisher nicht geklärt. Als mögliche Ursachen wer-
den Mutationen an den Genen AKT1, PTEN oder somatische Muta-
tionen diskutiert. Bei Geburt sind die Betroffenen meist ohne of-
fensichtliche äußere Veränderungen. Betroffene tragen ein erhöh-
tes Risiko für die Entwicklung bestimmter Tumoren wie bspw. 
einseitiger ovarieller Zystadenome, Hodentumore, Meningeome 
und Adenome der Speicheldrüsen. Die Erkrankung kann am Masto-
id zu Knochenwucherungen und dadurch ähnlich wie bei Gehör-

▶abb. 7 Osteopetrose des Schläfenbeines in einem axialen histopa-
thologischen Schläfenbeinschnitt eines 15 Monate alten Jungen. Der 
Patient litt an einer mentalen Retardierung und einer kongenitalen 
beidseitigen Taubheit. Der Stapes zeigt eine fetale Form, charakteri-
siert durch eine Verdickung der Stapesschenkel und Fußplatte. Der 
unreife Knochen besteht aus einer Kombination aus kalzifiziertem 
Knorpel und dünnen Trabekeln lamellären Knochens. Der unreife 
Knochen ist verdickt und zeigt eine erhöhte Dichte. Abbildung modi-
fiziert nach [48].
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gangsexostosen zur Gehörgangsobstruktion führen. Zur funktionel-
len Hörverbesserung kann eine chirurgische Gehörgangserweite-
rung indiziert sein. Intraoperativ zeigen sich die exostosenähnlichen 
Knochenwucherungen nicht als kompakter Knochen, sondern als 
reizlose und belüftete Mastoidzellen oder ähnlich der Konsistenz der 
fibrösen Dysplasie.

4. Erkrankungen des autoimmunologischen 
Formenkreises
4.1 Granulomatose mit Polyangiitis
Bei der Granulomatose mit Polyangiitis (ehemals Morbus Wegener) 
kommt es zum Auftreten nekrotisierender Granulome der oberen und 
unteren Atemwege, in Niere und selten auch in anderen Organen. Eine 
Manifestation im Fachgebiet der HNO kann durch rezidivierende Si-
nusitiden, Kopfschmerzen, Rhinorrhoe oder Otitis media auftreten. 
Laborchemisch lassen sich neben einer normochromen, normozytä-
ren Anämie auch eine Thrombozytose, positive Rheumafaktoren, eine 
Hyperglobulinämie (IgA) sowie Anti-Neutrophile cytoplasmatische 
Antikörper (c-ANCA) nachweisen. Des Weiteren besteht eine erhöhte 
Blutsenkungsgeschwindigkeit. Die Genese der Erkrankung ist nicht 
vollständig geklärt, wobei eine immunsystemvermittelte Störung ver-
mutet wird. Hierbei kommt es zur Gewebezerstörung infolge eines 
entzündlichen Erkrankungsbildes mit anschließender Immunreaktion 
[106]. Teil der Immunreaktion ist die Produktion von c-ANCA, welche 
einen Zellschaden durch die Interaktion von Neutrophilen und 
Schleimhautgewebe hervorrufen. Die Diagnose wird histologisch aus 
wiederholten Biopsien sowie der Kombination von Klinik und dem 
Nachweis von c-ANCA gestellt. Es zeigen sich Zellnekrosen und ent-
zündliche Granulome mit mehrzellkernigen Riesenzellen, Vaskulitiden 
und Mikroabszessen [48]. Die Erkrankung kann das Mastoid, das Mit-
telohr, das Trommelfell betreffen. Wenn die Eustach’sche Röhre be-

troffen ist, ähnelt die Symptomatik der einer akuten Otitis media mit 
Paukenerguss. Weiterhin kann es zum Auftreten von Fazialisparesen 
[107] oder sensorineuralem Hörverlust kommen [108, 109]. Das Auf-
treten im Mittelohr kann mit einer Destruktion des runden Fensters, 
des Fallop’schen Kanals und des Innenohres einhergehen [110, 111]. 
Die Therapie besteht aus Immunsuppressiva und Steroiden, welche 
zur Remission des Hörverlustes führen können [112]. Unbehandelt 
verläuft die Erkrankung in 90 % der Fälle tödlich.

In der Konsequenz ist insbesondere bei der bilateralen, rezidi-
vierenden oder protrahierten Otitis media an eine autoimmunolo-
gische Erkrankung zu denken und nach c-ANCA zu suchen. Chirur-
gische Maßnahmen sind bei der Granulomatose mit Polyangiitis 
aufgrund des Risikos von protrahierten Heilungsverläufen zurück-
haltend zu stellen [113].

4.2 Eosinophile Granulomatose mit Polyangiitis 
(Churg-Strauss-Syndrom)
Die eosinophile Granulomatose mit Polyangiitis zählt ebenfalls zu 
den Vaskulitiden. Zu den Leitsymptomen gehört eine pulmonale 
Manifestation mit schweren allergischen Asthmaanfällen. Eine Ma-
nifestation in Mittelohr und Mastoid ist selten und kann zum Bild 
einer akuten Otitis media bzw. einer Mastoiditis oder einer chro-
nisch granulierenden Otitis media führen [114, 115]. Die konven-
tionelle Behandlung mit Antibiose und Parazentese ist bei der eo-
sinophilen Granulomatose mit Polyangiitis meist frustran. Weg-
weisend ist der Nachweis von perinukleären Antikörpern (p-ANCA). 
Die Therapie besteht aus Steroiden [116].

4.3 Rezidivierende Polychondritis (Relapsing poly-
chondritis)
Die Erstbeschreibung erfolgte 1923 durch Jaksch-Wartenhorst 
[117]. Charakterisiert wir die Erkrankung durch rezidivierende Ent-
zündungsreaktionen des Knorpels. Neben Ohrmuschel und Gehör-
gang können auch das Auge, das kardiovaskuläre System, Niere und 
Nervensystem betroffen sein. Die Ursache ist nicht bekannt. Häu-
fig bestehen Assoziationen zu anderen Autoimmunerkrankungen. 
Es wird angenommen, dass es sich um eine Autoimmunreaktion 
auf Bindegewebe und Epitope handelt, welche infolge des Ausfalls 
regulierender Faktoren entsteht [118, 119]. Typisch ist eine ein- oder 
beidseitige Entzündung der Ohrmuschel, aber auch der knorpelige 
Gehörgang kann betroffen sein und so dem Bild einer Otitis externa 
diffusa ähneln [120]. Durch einen Verschluss der Eustach’schen 
Röhre kann ebenfalls das Bild einer akuten Otitis media mit Paukener-
guss entstehen. Die Diagnose erfolgt nach klinischen Kriterien und 
muss beim Auftreten von bilateralen Ohrmuschelentzündungen, 
v. a. in Kombination mit einer nicht-erosiven, seronegativen Poly-
arthritis, nasalen Knorpelentzündungen, Augenentzündungen 
(Konjunktivitis, Keratitis, Skleritis, Uveitis), Knorpelentzündungen 
des Respirationstraktes (laryngealer oder trachealer Knorpel) sowie 
einer vestibulocochleären Dysfunktion in Erwägung gezogen wer-
den [121]. Die Behandlung besteht aus der Anwendung von Im-
munsuppressiva und Steroiden.

4.4 Rheumatoide Arthritis
Bei der rheumatoiden Arthritis handelt es sich um eine chronisch 
entzündliche Autoimmunerkrankung, deren Ursache nicht voll-
ständig geklärt ist. Vermutet wird eine genetische Prädisposition, 

▶abb. 8 Langerhanszell-Histiozytose (Letterer-Siwe-Erkrankung) in 
einem axialen histopathologischen Schnitt des Schläfenbeins eines 
23 Monate alten Kindes mit bilateraler Otorrhoe. Zur Diagnose der 
Langerhanszell-Histiozytose führte die Biopsie des Gehörgangs. Die 
Histologie zeigt destruktive granulomatöse Läsionen in Mastoid und 
knöchernem Labyrinth sowie eine verdickte Dura mater. Der fehlen-
de Stapes ist als Artefakt zu werten. igg: innerer Gehörgang. Abbil-
dung modifiziert nach [48].
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die zu einer erhöhten Immunreaktion auf einen initialen Infekt auf-
tritt. Im Jahr 1989 beschrieben Hoffman et al. den Fall einer 69-jäh-
rigen Patientin mit Rheumatoider Arthritis und Befall von Mittelohr 
sowie Mastoid, welcher das klinische Bild einer chronischen Otitis 
media zeigte und in einer Fazialisparese resultierte [122]. Gussen 
et al. berichten vom Fall einer 55-jährigen Patientin mit Beteiligung 
des Hammer-Amboss-Gelenkes [123]. Histopathologisch werden 
in seltenen Fällen ein verdicktes Trommelfell und ein fibröser 
Umbau der Ossikelkette sowie eine Demineralisierung von Ham-
mer und Amboss beschrieben [124]. Folglich kann das Bild einer 
akuten Otitis media und gegebenenfalls einer Fazialisparese bei Pa-
tienten mit rheumatoider Arthritis für einen akuten Schub der 
Grunderkrankung sprechen und erfordert ein gemeinsames The-
rapiekonzept mit der Rheumatologie.

5. Neoplasien
Verschiedene Neoplasien können sich in Mittelohr und lateraler 
Schädelbasis manifestieren. Die Anamnese nach Symptomatik und 
Vorerkrankungen (z. B. pulssynchrones Ohrgeräusch, bekannte 
neoplastische Erkrankungen in der Vorgeschichte, Noxen, syndro-
male Erkrankungen) kann erste Hinweise für die Ursache liefern. 
Die Diagnose kann je nach Befund durch eine weiterführende Dia-
gnostik (z. B. radiologische Bildgebung) erhärtet und histologisch 
durch eine Biopsie gesichert werden. Die Behandlung richtet sich 
nach Entität und Symptomatik und besteht in der Regel entweder 
aus einer chirurgischen Resektion, einer medikamentösen Tumor-
therapie, Radiatio oder einer Kombinationtherapie.

5.1 Neoplasien des hämatopoetischen Systems
Erkrankungen des Blutes und des hämatopoetischen Systems las-
sen sich heute in die folgenden 4 Subkategorien gruppieren 
[125, 126].
1. Myeloide Neoplasien, welche von den Progenitorzellen im 

Knochenmark ausgehen, aus denen sich üblicherweise 
Erythrozyten, Granulozyten, Monozyten und Megakaryozyten 
entwickeln. Diese sind weiter unterteilt in die akute myeloische 
Leukämie, die myeloproliferativen Neoplasien (Chronisch 
Myeloische Leukämie, Polycythaemia vera, essentielle 
Thrombozytopenie) und myelodysplastische Syndrome.

2. Lymphoide Neoplasien gehen von den Progenitorzellen der 
Lymphozyten oder reifen Lymphozyten aus. Historisch werden 
sie weiter unterteilt in lymphoide Neoplasien mit Knochen-
mark- und Blutbeteiligung (Leukämie) und in Lymphommas-
sen. Eine Abgrenzung ist jedoch nicht immer sicher möglich. 
Eine heute gängigere Klassifizierung ist die Unterteilung nach 
B-Zell, bzw. T-Zell- oder Natural-Killer-(NK)Zell-Lymphom. Das 
Hodgkin-Lymphom stellt eine weitere Unterkategorie dar und 
geht von den Keimzellen der B-Zellen aus.

3. Neoplasien mit myeloischem und lymphoidem Anteil, z. B. die 
akute Leukämie.

4. Histiozytäre/dendritische Neoplasien (z. B. histiozytäres 
Sarkom) ausgehend von den dendritischen Zellen oder 
Histiozyten.

Da die Mehrheit der Literatur, welche das Auftreten hämatologi-
scher Erkrankungen im Ohr beschreibt, vor der Veröffentlichung 

der oben zitierten Klassifikation publiziert wurde, ist hier häufig 
eine ältere Terminologie (Leukämie, Lymphom, Myelom) gebräuch-
lich.

5.1.1 Leukämie des Schläfenbeines
Die Leukämie des Schläfenbeines ist histologisch durch eine diffu-
se Infiltration, Einblutungen und Umbau des Mastoidknochens (v. a. 
der Felsenbeinspitze) durch leukämische Zellen gekennzeichnet 
(▶abb. 9) [127–130]. Trommelfell und Mukosa des Mittelohres 
können durch leukämische Infiltrate verdickt sein und ein inflamm-
atorisches Exsudat absondern. Häufig kommt es zu Sekundärinfek-
tionen.

Eine Sonderform ist das Granulozytäre Sarkom, wobei es sich 
um eine extramedulläre Ansammlung von unreifen Zellen mit my-
eloischer Differenzierung außerhalb des Knochenmarks handelt. 
Zu den Symptomen, welche in erster Linie durch Wachstum be-
dingt sind, zählen Völlegefühl, Otalgie, Otorrhoe und Fazialispare-
se. Das Bild ähnelt einer Otitis media acuta [131]. Die Diagnostik 
umfasst eine CT, welche knöcherne Destruktionen zeigen kann, 
und eine Magnetresonanztomografie (MRT), welche eine Signalan-
reicherung in den entsprechenden Läsionen nach Kontrastmittel-
gabe aufweist.

5.1.2 Myelom des Schläfenbeines
Das Myelom des Schläfenbeines entspricht dem B-Zell Non-Hodg-
kin-Lymphom (Kategorie 2) und kann alle Körperknochen, vorwie-
gend Wirbelsäule und lange Röhrenknochen, betreffen. Es tritt 
meist zwischen dem 40. und 60. Lebensjahr auf. Das Schläfenbein 
ist in der Regel erst im terminalen Stadium betroffen. Histologisch 
imponiert der Ersatz des Knochens durch Plasmazellen (Myelom-
zellen). Die Symptomatik kann ebenfalls einer akuten Otitis media 
ähneln [132], wird aber in der Regel durch die anderen Manifesta-
tionsorte überschattet.

Erkrankungen des Blutes und des hämatopoetischen Systems 
können unter Umständen zur Erstmanifestation in Mittelohr und 
Mastoid führen und durch Otorrhoe und Mastoidschwellung einer 
akuten Otitis media oder einem Hautulkus ähneln (156). Aufgrund 
des möglichen aggressiven Krankheitsverlaufes ist eine frühzeitige 
Diagnose und Initiierung einer Chemotherapie notwendig.

5.2 Maligne epitheliale Neoplasien
Maligne epitheliale Neoplasien des Ohres haben ihren Ursprung in 
60 % an der Ohrmuschel, in 28 % im Gehörgang, und in 12 % im Mit-
telohr oder Mastoid [133]. Die Inzidenz liegt zwischen 1:4’000 und 
1:20’000. Bei Auftreten im Mittelohr zeigen maligne epitheliale 
Neoplasien eine schlechtere Prognose als bei Auftreten im Gehör-
gangs oder der Ohrmuschel [133, 134]. Maligne epitheliale Neo-
plasien der Ohrmuschel sind zu 2 Dritteln Basalzellkarzinome (frü-
her als „Basaliome“ bezeichnet) und zu einem Drittel Plattenepi-
thelkarzinome (früher als „Spinaliome“ bezeichnet). Im Mittelohr 
ist die Verteilung mit 2 Dritteln Plattenepithelkarzinomen und nur 
einem Drittel Basalzellkarzinome umgekehrt. Über das Auftreten 
des malignen Melanoms im Mittelohr existieren fast ausschließlich 
Fallberichte. In 11 % der Fälle zeigt sich bei Erstdiagnose bereits eine 
lymphogene Metastasierung [133]. Das maligne Melanom zeigt 
mit einer Metastasierungsrate von etwa 50 % eine äußerst schlech-
te Prognose [135]. Zu den möglichen Symptomen zählen Otorrhoe, 
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malignen epithelialen Tumoren des Mittelohres wird eine Bestrah-
lung genannt [137–140]. Die Diagnose wird durch die Biopsie oder 
eine Exzision gesichert. Die Therapie besteht aus der chirurgischen 
Resektion. Bei Mittelohrbeteiligung muss immer auch eine subto-
tale Petrosektomie durchgeführt werden.

5.3 Glanduläre Neoplasien
Zum Leitsymptom benigner glandulärer Neoplasien zählen 
schmerzlose Schwellungen und Hörminderung, bei malignen Neo-
plasien kann es zu Otorrhoe und Nervenparesen kommen. Es wer-
den 4 Entitäten der glandulären Neoplasien nach Dehner und Chen 
unterschieden [141]. Murphy et al. beschrieben 1980 das Karzino-
id des Mittelohres [142].

5.3.1 Adenom
Adenome können von den apokrinen Drüsen des Gehörgangs, 
meist von den Ceruminaldrüsen, ausgehen. Daher wurde ehemals 
der Begriff Ceruminom verwendet. Allerdings sind auch andere 
Drüsengewebe wie die Haarfollikel oder Talgdrüsen als Ursprung 
möglich. Drüsen haben einen zweischichtigen Aufbau und beste-
hen innen aus einer oxyphilen, außen aus einer myoepithelialen 
Schicht. Daher haben Neoplasien eine pleomorphe Zellpopulation 
aus basalen myoepithelialen Zellen (welche Cytokeratin Typ 5 und 
6, S100 und das Tumorprotein p63 exprimieren) sowie aus lumina-
len ceruminösen Zellen, welche Cytokeratin Typ 7 exprimieren 
[143]. Gehen die Adenome vom Mittelohrepithel aus, zeigt sich 
lichtmikroskopisch ein durch den Tumor gebildeter Mukus im Zy-
toplasma oder im Drüsenlumen [144]. Histologisch besteht Ähn-
lichkeit zu gemischten Tumoren oder zum adenoidzystischen Kar-
zinom. Vom Karzinom ist das Adenom durch eine fehlende Kno-
chenarrosion zu unterscheiden. Klinisch zeigt sich eine Masse in 
Mittelohr oder Gehörgang, welche ein langsam progredientes 
Wachstum aufweist, welches mit einem langsamen Hörverlust as-
soziiert sein kann. Selten kann es zum Auftreten von Fazialispare-
sen [145] oder zu einem pulssynchronen Ohrgeräusch kommen 
[146].

5.3.2 Pleomorphes Adenom
Ein pleomorphes Adenom kann im Gehörgang auftreten und kli-
nisch durch eine Schwellung auffällig werden. Es kann von den Ze-
ruminaldrüsen oder in seltenen Fällen von ektopem Speicheldrü-
sengewebe ausgehen [147–152]. Mikroskopisch ist das pleomor-
phe Adenom durch ein buntes histologisches Muster mit myxoiden 
Anteilen in 90 %, pseudokartilaginösen Anteilen in 50 % und plat-
tenepithelialen Anteilen in 25 % gekennzeichnet [153].

5.3.3 Adenoidzystisches Karzinom
Beim adenoidzystischen Karzinom handelt es ich um ein vom apo-
krinen, seromuzinösen Ceruminaldrüsengewebe oder vom Speichel-
drüsengewebe ausgehendes Malignom, das im Gehörgang auftre-
ten kann. Zu den Symptomen zählen neben Schmerzen Schwellun-
gen, hervorgerufen durch ein langsames Wachstum. Das Karzinom 
neigt zu Rezidiven nach chirurgischer Entfernung und zu Fernme-
tastasen. Die Rezidivrate wird mit 41 % innerhalb eines durch-
schnittlichen Intervalls von acht Jahren angegeben [154]. Histolo-
gisch zeigt sich ein sogenanntes „Schweizer-Käse-Muster“, gekenn-
zeichnet durch Zylinder mit hohlen Zentren und mit eingelagertem 

▶abb. 9 a Akute lymphozytäre Leukämie in einem axialen histopa-
thologischen Schnitt des rechten Schläfenbeins eines 9-jährigen 
Jungen. Klinisch bestanden neben einer Otalgie ein hyperperfundier-
tes rechtes Trommelfell sowie eine teigige Mastoidschwellung. Der 
histopathologische Schnitt zeigt lymphoblastische Infiltrate, eine 
ödematöse Verdickung und Hypervaskularisation des Trommelfells 
sowie der Mittelohrmukosa. Weiterhin fand sich Pus im Cavum 
tympani. ägg: äußerer Gehörgang. Abbildung modifiziert nach [48]. 
b Axiale CT des Schläfenbeins eines 55-jährigen männlichen Erwach-
senen mit chronisch lymphatischer Leukämie der B-Zell-Reihe (B-
CLL). Es zeigen sich knöcherne Destruktionen der Schädelkalotte und 
des linken Mastoids (weiße Pfeilspitzen) mit vollständiger Verlegung 
der belüfteten Mastoidzellen. Ma Mastoid; schwarze Pfeilspitze 
Hammer-Amboss-Gelenk.

a

b

Hörminderung und Schmerzen [135]. Außerdem kann es zu einer 
Fazialisparese, Schwindel sowie zu mastoidaler Rötung oder Schwel-
lung kommen [133, 136]. Als Risikofaktor für das Auftreten von 
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azidophilem mukösen Material. Differenzialdiagnostisch ist an ein 
Basalzellkarzinom, an Ceruminome, Mukoepidermoidkarzinome 
und Adenokarzinome zu denken [155].

5.3.4 Adenokarzinome
Adenokarzinome entwickeln sich aus Drüsenatypien der Zerumi-
naldrüsen [156, 157] oder Talgdrüsen [158, 159] des äußeren Ge-
hörgangs oder Mittelohrepithel [160–162]. Differenzialdiagnos-
tisch müssen Metastasen eines Adenokarzinoms in Betracht gezo-
gen werden.

5.3.5 Karzinoid des Mittelohres
Die Erstbeschreibung erfolgte 1980 durch Murphy et al. [142]. Der 
Tumor geht von den neuroendokrinen Zellen (sogenannte Kulchits-
ky-Zellen) aus, welche in großer Zahl in Pankreas, Lunge und Gas-
trointestinaltrakt vorhanden sind und Peptidhormone synthetisie-
ren. Von einem Auftreten des Karzinoids im Mittelohr sind am häu-
figsten Erwachsene überwiegend weiblichen Geschlechts betroffen 
[163]. Zur Symptomatik zählen Schallleitungsschwerhörigkeit 
sowie eine Schwellung oder Raumforderung im Mittelohr. Es wird 
eine Rezidivrate von 22 % beschrieben. In 9 % kann es zu Metasta-
sen kommen [163]. Histologisch besteht Ähnlichkeit zum Adenom. 
Es wird diskutiert, dass es sich um den gleichen Tumor mit unter-
schiedlich ausgeprägter glandulärer und neuroendokriner Diffe-
renzierung handelt [164, 165].

5.4 Sarkome
5.4.1 Osteogenes Sarkom
Das osteogene Sarkom ist die häufigste maligne Neoplasie des Kno-
chens und tritt zu etwa 75 % bei Patienten zwischen dem 10. und 
25. Lebensjahr auf. Zum Auftreten bei Kindern kann es im Rahmen 
des Retinoblastoms, Li-Fraumeni-Syndroms, Rothmund-Thomson-
Syndroms oder Werners-Syndrom kommen [166]. Bei älteren Er-
wachsenen wird eine Assoziation mit dem Morbus Paget oder einer 
Bestrahlung beschrieben [167]. Das osteogene Sarkom geht von 
den mesenchymalen Stammzellen aus, welche zu Knochen, Binde-
gewebe oder Knorpel differenzieren können. Charakterisiert wird 
es durch ein malignes sarkomatöses Stroma mit Bildung von Os-
teoid (weicher, nicht mineralisierter Knochen) und Knochen. In 90 % 
der Fälle sind die Metaphysen der langen Röhrenknochen betrof-
fen [168]. Ein Auftreten im Schläfenbein ist sehr selten [138, 169–
176]. Die vorhandenen Fallberichte lassen eine Assoziation zur Be-
strahlung annehmen (z. B. bei Nasopharynxkarzinom oder Para-
gangliom). Die Prognose durch Bestrahlung induzierter Tumore ist 
schlecht [138]. Zu den Symptomen zählen eine umschriebene, 
langsam wachsende retroaurikuläre Schwellung von derber knö-
cherner Konsistenz, welche zur Haut verschieblich ist [174]. Gege-
benenfalls kann diese Schwellung schmerzhaft sein und mit Otor-
rhoe einhergehen [173].

5.4.2 Rhabdomyosarkom
Das Rhabdomyosarkom betrifft in der Regel Kinder. Es kann sich in 
Orbita, Mundhöhle, Nase, Pharynx oder Mittelohr manifestieren 
(▶abb. 10) [177, 178]. Meist tritt es in der ersten Lebensdekade, 
unter dem fünften Lebensjahr auf [179]. Tritt ein Befall des Mitteloh-
res auf, verläuft die Erkrankung fast immer tödlich [180, 181]. Hierbei 

ist neben einer Ausdehnung in die Mastoidspitze und die mittlere 
Schädelgrube ein Wachstum entlang des Fallop’schen Kanals und 
des inneren Gehörgangs in die hintere Schädelgrube möglich 
[182, 183]. Histologisch zeigen sich je nach Abstammung Rhabdo-
myoblasten oder quergestreifte Muskulatur und in der Immunfär-
bung muskelspezifische Proteine wie Actin, Myosin, Desmin und 
Myoglobulin. Elektronenmikroskopisch sind Myofilamente, Z-Ban-
den, Desminfilamente zu sehen. Es existieren 4 histologische Un-
tergruppierungen (embryonal, alveolär, botryoid, spindelzellig). 
Zu den Symptomen zählen eine blutige Otorrhoe, was die Gefahr 
einer Verwechslung mit einer akuten Otitis media birgt, sowie – 
meist erst im späteren Stadium – eine Fazialisparese. Die Therapie 
ist in der Regel eine Polychemotherapie, welche in zertifizierten on-
kologischen Zentren durchgeführt werden soll. Die Therapie er-
folgt nach Registrierung im Cooperative-Weichteilsarkomstudie 
(CWS)-Register „Soft Tissue Sarcoma Registry“ (SoTiSaR) und Emp-
fehlung der CWS-Studienzentrale. Nur in Ausnahmefällen und nach 
Beurteilung durch ein chirurgisches Referenzzentrum für Rhabdo-
myosarkome ist eine chirurgische Therapie indiziert. Diese muss 
unter Berücksichtigung der funktionellen Ausfälle sorgfältig indi-
ziert werden [179, 184, 185].

5.4.3 Chondrosarkom
Knorpelneoplasien machen bis zu 33 % der Knochentumore aus. 
Eine Unterscheidung zum Chondrom ist schwierig [186]. Chond-
rosarkome betreffen in der Regel Erwachsene zwischen dem 25. 
und 50. Lebensjahr. Chondrosarkome weisen ein langsames Wachs-
tum und eine gleiche Geschlechterverteilung auf. Die Klinik zeich-
net sich durch eine frühe pulmonale Metastasierung, durch ein 
schnelles Wachstum und osteolytische Läsionen als Zeichen der 
Malignität aus [187, 188]. Ein Befall des Schläfenbeines ist sehr sel-
ten und tritt am ehesten in der Mastoidspitze und im Clivus auf 
[189–191]. Zu den Symptomen zählen Diplopie, Kopfschmerzen, 
Hörminderung, Gleichgewichtsstörungen, Visusveränderungen 
sowie eine Hypästhesie der Gesichtshaut. Weiterhin ist auch ein 
Befall des Gehörgangs möglich [189, 192].

5.5 Paragangliome des Schläfenbeins (tympano-
juguläre Paragangliome)
Die Erstbeschreibung der gefäßreichen Paragangliome (früher als 
„Glomustumore“ bezeichnet; Glomus = autonomes Ganglion = Pa-
raganglion) erfolgte 1941 durch Guild [193]. Es handelt sich um 
die häufigste Neoplasie des Mittelohres [194], welche von den pa-
rasympathischen Ganglienzellen ausgeht. Es werden 2 Arten von 
Paragangliomen beschrieben, „chromaffine“ (Epinephrin-produ-
zierende) und nicht-„chromaffine“ (nicht Epinephrin-produzieren-
de) [195]. Paragangliome treten meist sporadisch auf, wenige sind 
mit einem hereditären Syndrom assoziiert, typischerweise mit der 
Multiplen endokrinen Neoplasie Typ 2, dem von-Hippel-Lindau-
Syndrom oder der Neurofibromatose Typ 1 [196, 197]. In seltenen 
Fällen kommt es zu einem multifokalen Auftreten [194, 198]. Die 
hereditären Paragangliome beruhen auf Keimbahnmutationen, 
welche den mitochondrialen Succinat-Dehydrogenase-Komplex 
betreffen. Bei den hereditären Paragangliomen kommt es häufiger 
als bei den sporadischen Paragangliomen zu einem multilokulären 
Auftreten, zur Manifestation in jüngerem Alter und zur Assoziation 
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mit neuroendokrinen Tumoren. Daher wird bei Patienten mit Pa-
ragangliomen eine genetische Diagnostik empfohlen [199]. Das 
häufigste Muster besteht aus einem Paragangliomen des Mitteloh-
res (Tumor des Glomus tympanicum im Mesotympanon) und der 
ipsilateralen Carotis-Gabel (Tumor des Glomus caroticum). Para-
gangliome treten meist im mittleren Alter auf, wobei Frauen häu-
figer betroffen sind als Männer [200]. Die Klassifikation der tympa-
no-jugulären Paragangliomen erfolgt gemäß der Fisch-Klassifika-
tion [201]. Das Paragangliom des Mittelohres (Fisch Typ A) hat 
seinen Ursprung im Glomus tympanicum und ist auf das Mittelohr 
begrenzt. Paragangliome der Fossa jugularis ossis temporalis (vom 
Glomus jugulare ausgehend) aber auch Paragangliome des Nervus 

Vagus (vom Glomus vagale ausgehend) können das Schläfenbein 
destruieren. Bei Paragangliomen Typ D nach Fisch kommt es zu 
einer intrakraniellen Ausdehnung.

Zu den Symptomen zählen eine Hörminderung in 91–100 % der 
Fälle [202, 203], pulsierende Ohrgeräusche in etwa 52 % der Fälle, 
Otalgie mit etwa 28 % sowie Schwindel in etwa 25 % der Fälle 
[202, 203]. In der klinischen Untersuchung zeigt sich klassischer-
weise eine rötliche pulsierende Masse hinter den unteren Trom-
melfellquadranten (▶Video. 1). Differenzialdiagnostisch ist an 
einen hochstehenden Bulbus der Vena jugularis, an einen abnor-
malen Verlauf der Arteria carotis interna, an ein Schwannom im Fo-
ramen jugulare, ein Plasmozytom, Meningeom oder Neurofibrom 
zu denken [204]. Paragangliome der Fossa jugularis können früh-
zeitig durch ein verdrängendes Wachstum, bzw. durch Kompressi-
on zu Läsionen der kaudalen Hirnnerven führen. Durch Einwachsen 
in die belüfteten Mastoidzellen kann eine Infiltration des infralaby-
rinthären Raumes bereits vor radiologisch sichtbaren Knochende-
struktionen erfolgen [205]. Anschließend können knöcherne Des-
truktion von Cochlea und vestibulärem Labyrinth auftreten [205]. 
Die Inzidenz des malignen Paraganglioms wird auf etwa 
1:4’000’000 Menschen geschätzt [206, 207]. Fernmetastasen im 
Rahmen maligner Paragangliome sind selten, werden jedoch in bis 
zu 4 % der Fälle beschrieben und können in Lunge, Leber oder 
Lymphknoten auftreten [208]. Ihre Gefäßversorgung beziehen Pa-
ragangliome des Mittelohres typischerweise aus der Arteria tympa-
nica inferior und aus der Arteria pharyngea ascendens. Große Tumo-
ren erhalten zusätzlich Blutzufluss aus der Arteria vertebralis [209]. 
Zur Diagnostik gehören eine MRT und eine Angiografie. In der T1-
gewichteten MRT zeigt sich typischerweise ein sogenanntes Salz-
und-Pfeffer-Muster aufgrund der unterschiedlichen Strömungsge-
schwindigkeiten innerhalb des reich vaskularisierten Tumors (▶abb. 
11) [210]. Die funktionelle nuklearmedizinische Bildgebung weist 
eine hohe Sensitivität für die Identifikation von Paragangliomen 
auf [211]. Sie ist indiziert bei Patienten unter 40 Jahren, bei positi-
ver genetischer Diagnostik, wenn eine positive Familienanamnese 
für Paragangliome vorliegt oder bei besonders großen Paragang-
liomen um ein multilokuläres Auftreten bzw. eine Metastasierung 
auszuschließen [212]. Die Therapie richtet sich u. a. nach der Tu-
morgröße, den betroffenen Strukturen, dem Alter bei Diagnose-
stellung, der Hormonexpression und weiteren Begleiterkrankun-
gen. Eine Indikation zur Operation wird in der Regel bei kleineren 
Tumoren gestellt, bei denen mit der chirurgischen Resektion ein 
Funktionserhalt angestrebt werden kann. Sie geht mit einer vorhe-
rigen Embolisation einher. Bei Inoperabilität, hohem Alter oder 
schweren Begleiterkrankungen die das Operationsrisiko und die 
postoperative Morbidität erhöhen, steht als Alternative eine Radi-
atio mit guten Langzeitergebnissen zur Verfügung [213–215]. Bei 
multilokulärem oder bei metastasiertem Wachstum kann auch eine 
Radiorezeptor Therapie indiziert sein [216].

5.6 Metastasen
In Mittelohr und Mastoid auftretende Metastasen können ihren Pri-
marius in Brust, Niere, Lunge, Magen, Larynx, Prostata, Schilddrüse, 
Cervix, Leber, Hirn oder Haut haben [217, 218]. Da Metastasen 
meist erst im späten Krankheitsverlauf auftreten sind die Sympto-
me häufig durch die Symptomatik des Primärtumors oder durch 
weitere Metastasen überschattet. Schläfenbeinmetastasten ähneln 

▶abb. 10 T2-gewichtete fettsupprimierte MRT-Aufnahmen eines 
5-jährigen Jungen mit einem embryonalen Rhabdomyosarkom des 
rechten Mastoids und Epipharynx. Es zeigt sich ein hyperintenses 
Signalverhalten des Tumors (weiße Pfeilspitzen) mit vollständiger 
Verlegung der belüfteten Mastoidzellen (Ma, a, b). Über die Felsen-
beinspitze dehnt sich der Tumor (weiße Pfeilspitzen, c, d) in den 
Epipharynx aus.

a

b

c

d
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dem Primarius histologisch, sind aber oft weniger differenziert [48]. 
Sie können osteolytische Eigenschaften besitzen oder eine Kno-
chenproliferation anregen. Meist wachsen sie zu Anfang destruie-
rend, können aber auch knochenreparierende Eigenschaften auf-
weisen (z. B. Mamma und Prostata). Am häufigsten treten Metas-
tasen des Schläfenbeines in der Felsenbeinspitze auf [217, 219]. 
Die Symptome sind abhängig vom Ort des Auftretens und von der 
Größe. Beim Befall von äußerem Gehörgang, Mittelohr, Mastoid 
und Tuba auditiva können Schallleitungsschwerhörigkeit und 
Schmerzen auftreten. Bei der meningealen Karzinomatose handelt 
es sich um eine Sonderform mit Ausbreitung in den Subarachnao-
idalraum und den inneren Gehörgang wodurch es zu einem Befall 
der Hirnnerven und Innenohr kommen kann.

5.7 Benigne Blut- und Lymphgefäßneoplasien
Hämangiome und Lymphangiome sind embryonale Tumoren. 
Lymph angiome wie auch Hämangiome des Schläfenbeins, insbe-
sondere unter Beteiligung des Mittelohrs sind äußerst selten 
[220, 221]. Die Symptomatik beim Auftreten im Mittelohr kann 

neben einer Schallleitungsschwerhörigkeit eine Lähmung des Ner-
vus fazialis umfassen [221].

5.8 Teratom

▶abb. 11 Parangangliom des Glomus tympanicum links. a, b Die kontrastmittelverstärkte T1-gewichtete MRT-Aufnahme mit Fettsuppression zeigt 
das Paragangliom (weiße Pfeilspitze), welches das Cavum tympani obliteriert. b Kontrastverstärkte T1-gewichtete MRT-Aufnahme nach Kontrastmit-
telgabe. Die Gefäße stellen sich als das pathognomonische hypointense „Salz-und-Pfeffermuster“ des Paraganglioms mit Fließunterbrechungen 
aufgrund von hoher Vaskularität dar (weiße Pfeilspitze). c In der selektiven Angiografie zeigt sich das Paragangliom als typischer „Tumor Blush“ 
(gestrichelter Kasten, vergrößerte Ansicht als Einschub unten rechts) mit Gefäßzuflüssen aus der A. pharyngea ascendens (aPha) aus dem Stromge-
biet der A. carotis externa (ace). d Coronare CT des Schläfenbeins nach erfolgter Embolisation mit Flüssigembolisat (Histoacryl; Sterne). Das Cavum 
tympani ist im hypo- und mesotympanalen Anteil durch das Paragangliom verlegt (schwarze Pfeilspitze). ägg äußerer Gehörgang; ss Sinus sigmoi-
deus.

a b

c d

▶Video. 1 Paragangliom des Mittelohres. Die Ohrmikroskopie zeigt 
eine rötliche pulsierende Masse in den unteren Trommelfellquadranten.
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Eine Behandlungsindikation besteht im Fall eines Wachstums ( >  3 
mm/Jahr [234]), bei Hirnstammkontakt oder Hirnstammkompres-
sion sowie beim Auftreten von beeinträchtigendem Schwindel. 
Weitere Behandlungsindikation bestehen bei einer Verschlechte-
rung des Hörens, des Gleichgewichts oder einer Funktionsver-
schlechterung des Nervus fazialis. Das Auftreten intralabyrinthärer 
Schwannome (intracochleär und/oder intravestibulär) hingegen ist 
deutlich seltener und wird mit bis zu 10 % der auftretenden Vesti-
bularisschwannome angegeben [52, 235–237]. Während Gleich-
gewichtsstörungen zur häufigsten Erstsymtomatik bei Vestibula-
risschwannomen des Kleinhirnbrückenwinkels gehören, sind intral-
abyrinthäre Schwannome insbesondere bei der Differenzialdiagnose 
des Hörsturzes von Bedeutung [237]. Im Falle eines transmodiolären 
oder transmakulären Wachstums stellen Sie aufgrund der notwendi-
gen Abwägung einer vollständigen Resektion gegenüber einer mög-
lichen Hörrehabilitation mit CI eine besondere Herausforderung dar 
[238].

5.9.2 Meningeom
Meningeome treten meist sporadisch auf, können aber auch bei 
familiären Syndromen wie bspw. der Neurofibromatose Typ II auf-
treten. Sie machen mit 3 % bis 10 % die zweithäufigste Entität von 
Kleinhirnbrückenwinkel-Tumoren aus [239]. Die meisten Menin-
geome sind gutartig und langsam wachsend. Nur etwa 1 % der Me-
ningeome im Kleinhirnbrückenwinkel werden symptomatisch. Me-
ningeome unterscheiden sich in Pathogenese und radiologischen 
Merkmalen vom Vestibularisschwannomen [240, 241], sind aber 
hinsichtlich der klinischen Präsentation und der audiovestibulären 
Untersuchung kaum zu unterscheiden [224, 239].

5.9.3 Epidermoidzyste
Epidermoidzysten umfassen etwa 5 % der Kleinhirnbrückenwinkel-
Tumoren. Sie entwickeln sich aus während der Embryogenese ver-
sprengten ektodermalen Einschlüssen. Die Zyste ist mit Plattenepi-
thel ausgekleidet und mit Lamellen aus abgeschilferten Horn-
hauttrümmern gefüllt. Die meisten Epidermoidzysten sind gutartig. 
Selten wird über Plattenepithelkarzinome, die aus Epidermoidzys-
ten entstehen, berichtet [242, 243]. Epidermoidzysten weisen im 
Vergleich zu Vestibularisschwannomen eine höhere Rate an Betei-
ligungen des Nervus fazialis und Nervus trigeminus auf. Weitere 
wegweisende Symptome, die zur Differenzialdiagnose beitragen, 
können hemifaziale Spasmen, Gesichtshypästhesien oder Neural-
gien sein [224, 239]. Zudem ist eine Unterscheidung anhand der 
radiologischen Bildgebung möglich [241].

6. Infektiologische Erkrankungen
6.1 Tuberkulose
Bei der Ohrmanifestation der Tuberkulose kommt es typischerwei-
se zum Auftreten von multiplen Trommelfellperforationen, welche 
beidseitig auftreten können. In bis zu 3 % weltweit ist die akute Oti-
tis media durch Tuberkulose bedingt [244]. Eine Assoziation zwi-
schen der Reaktivierung von Tuberkulose und dem HI-Virus wird 
angenommen [245]. Die Erkrankung beginnt meist mit einer öde-
matösen Schwellung des Trommelfells und einer Infiltration durch 
Riesenzellen. Charakteristisch ist die Formation von Tuberkeln aus 
epitheloiden Zellen, lymphoiden Zellen und Langerhanszellen. Als 

Beim Teratom handelt es sich um Gewebe ektodermalen, meso-
dermalen und endodermalen Ursprungs ohne Funktion und klare 
Struktur mit einem Auftreten an dafür nicht vorgesehenen Lokali-
sationen. Üblicherweise sind Ovarien, Testes, Retroperitoneum 
oder Mediastinum betroffen. Ein Auftreten an der Schädelbasis und 
selten auch im Schläfenbein ist beschrieben [48, 222, 223].

5.9 Raumforderungen des inneren Gehörganges, des 
Innenohres, des Kleinhirnbrückenwinkels und der 
Pyramidenspitze
Tumoren des Kleinhirnbrückenwinkels machen rund 10 % aller int-
rakraniellen Tumoren aus. Nahezu 90 % aller Kleinhirnbrückenwin-
kel-Tumoren sind Vestibularisschwannome und Meningeome. An-
dere Kleinhirnbrückenwinkel-Tumoren umfassen Epidermoidzys-
ten, Arachnoidalzysten, Lipome, Schwannome anderer Hirnnerven, 
Metastasen, vaskuläre Läsionen (z. B. Paragangliome oder Häman-
giome) und Cholesterolgranulome [224–226]. Kleinhirnbrücken-
winkel-Tumoren werden symptomatisch indem sie eine Kompres-
sion der neurovaskulären Strukturen verursachen. Zu den typischen 
Manifestationen gehören ein unilateraler Hörverlust, Schwindel 
und Tinnitus. In Abhängigkeit von Größe und Dignität können sie 
zusätzlich zu Gesichtsschmerzen, einer Fazialisparese, Stimmband-
lähmung, Dysphagie, Diplopie oder einer Hirnstammkompression 
führen [224].

5.9.1 Vestibularisschwannom
Das Vestibularisschwannom ist ein gutartiger Tumor, der seinen 
Ursprung an der Nervenscheide einer der beiden Vestibularnerven 
oder in seltenen Fällen am Nervus cochlearis haben kann [227]. 
Durch die sogenannte Fünf-Rezeptor-Diagnostik, bestehend aus 
einer Stimulation der 3 Bogengänge durch einen Video-Kopfim-
puls-Test bzw. die kalorische Stimulation der lateralen Bogengän-
ge sowie der Ableitung von okulären und zervikal vestibulär evo-
zierten myogenen Potenzialen, lässt sich der Ursprungsnerv des 
Vestibularisschwannoms bestimmen [228]. Zur weiteren Funk-
tionsdiagnostik gehört eine subjektive (Reintonaudiogramm, Sprach-
audiogramm) und objektive (Hirnstammaudiometrie, otoakustische 
Emissionen) Hörmessung. Bei einer Asymmetrie im Reintonaudio-
gramm von  ≥ 20 dB in 2 benachbarten Frequenzen oder unilatera-
lem Tinnitus bzw. von einer Asymmetrie ≥ 15 dB in 2 benachbarten 
Frequenzen zwischen 2 und 8 kHz wird eine Bildgebung durch eine 
Kontrastmittel-MRT empfohlen [229]. Letztere, hochauflösende 
radiologische Bildgebung ermöglicht eine frühe Detektion bereits 
bei kleiner Tumorgröße (▶abb. 12). Vestibularisschwannome um-
fassen 80 % der Tumoren im Kleinhirnbrückenwinkel und sind damit 
die am häufigsten auftretende Tumorentität in der hinteren Schä-
delgrube beim Erwachsenen [230]. Zu den Behandlungsoptionen 
zählen die Chirurgie, die Observation (insbesondere kleiner, bzw. 
größenstationärer Tumore) und die Radiatio. Die Therapieentschei-
dung erfolgt individualisiert und interdisziplinär: Bei asymptoma-
tischen oder symptomarmen Vestibularisschwannomen besteht 
des Behandlungskonzept in der Regel in regelmäßigen Bildge-
bungs-Kontrollen nach festgelegten Kontrollintervallen zusammen 
mit klinischen Verlaufskontrollen („Wait and control“, „Wait and 
scan“, „Wait and test and scan“, „Watchful waiting“) [231]. In der 
Literatur werden Wachstumsraten zwischen 1–2 mm pro Jahr bis 
hin zu Wachstumsraten von 17 mm pro Jahr angegeben [232, 233]. 
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Folge entstehen Ulzerationen und purulente Exsudate, gefolgt von 
einer Knochenresorption. Die Behandlung erfolgt im frühen Stadi-
um antibiotisch oder chirurgisch [246]. Häufig erfolgt unter dem 
klinischen Bild einer rezidivierenden oder nach Chirurgie persistie-
renden Mastoiditis die chirurgische Behandlung und die mikrobio-
logische Diagnose folgt erst postoperativ [247]. Insbesondere bei 
einer prolongierten Otitis media und/oder multiplen Trommelfell-
perforationen muss eine Tuberkulose gesucht werden, welche über 
den mikrobiologischen Nachweis von säurefesten Stäbchen aus 
Ohrabstrich oder Gewebebiospie diagnostiziert wird.

6.2 Otosyphilis
Die Syphilis (Lues) wird durch das Bakterium Treponema pallidum ver-
ursacht, kann kongenital oder erworben auftreten und kann als Teil 
einer Neurosyphilis das audiovestibuläre System betreffen. Die Inzi-
denz eines Hörverlust, welcher jedoch meistens das Innenohr betrifft, 
liegt bei der Syphilis zwischen 18 % und 90 % [248]. Insbesondere im-
munsupprimierte Patienten mit einer HIV-Infektion sind gefährdet für 
das Auftreten einer Otosyphillis [249]. Neben der typischen Meningo-
Neuro-Labyrinthitis kann es auch zu einer Osteitis des Schläfenbeines 
kommen. Diese kann auch die Ossikelkette betreffen [250]. Zur Be-
handlung werden Antibiotika und Steroide eingesetzt.

6.3 Otitis externa necroticans
Bei der Otitis externa necroticans handelt es sich um eine aggres-
sive Osteomyelitis des Schläfenbeines und der Schädelbasis. Ur-
sprung ist in der Regel der knöcherne Anteil des äußeren Gehör-
gangs. Der verbreitetste Keim ist Pseudomonas aeruginosa, aber 
auch eine Pilzbesiedelung spielt eine zunehmend große Rolle und 
kann die Therapieentscheidung beeinflussen [251, 252]. Die Er-
krankung betrifft typischerweise ältere Erwachsene, wobei der Dia-
betes mellitus als wichtiger Risikofaktor gilt [253–255]. Histologisch 
kommt es zu einer Umwandlung des Knochens in Granulationsgewe-
be mit Einschmelzung des Mastoid- und Schläfenbeinknochens. Die 
Ausbreitung erfolgt vorwiegend entlang kompakten Knochens 
[256, 257]. Unbehandelt breitet sich die Erkrankung aus und kann zu 
teils lebensbedrohlichen Komplikationen wie Mastoiditis, Hirnnerven-
paresen, Phlebitiden oder Thrombosen des Sinus Sigmoideus oder der 
Vena jugularis interna, zur Sepsis sowie zur Osteomyelitis der Schädel-
basis führen. Deshalb sind bei prolongiertem Verlauf einer Otitis ex-
terna mit aufgeweichtem Gehörgangsknochen und bei Patienten mit 
Diabetes mellitus eine Bildgebung durch CT sowie eine Biopsie indiziert. 
Die Behandlung besteht neben einer topischen antiseptischen und 
antibiotischen Behandlung aus einer systemischen Antibiose, die  
abstrichgerecht für mindestens 4–6 Wochen und gegebenenfalls 
um antifugale Medikamente erweitert erfolgen sollte [258]. Bei  
ausbleibender Besserung unter konservativer Therapie kann eine 
chirurgische Behandlung notwendig werden [255]. Eine weitere The-
rapiealternative stellt die hyperbare Sauerstofftherapie dar [259].

6.4 Cholera
Die Familie der Vibrionen weist mehr als 200 Serogruppen auf. Die 
häufigsten sind die Cholera-Toxin produzierenden Serogruppen O1 
und O139, die eine epidemische Cholera mit anschließenden 
Durchfallerkrankungen verursachen [260, 261]. Eine zweite Grup-
pe ist durch selbstlimitierende mildere gastrointestinale Infektio-
nen gekennzeichnet, die mit extraintestinalen Infektionen wie Sep-

▶abb. 12 Lokalisationen des Vestibularisschwannoms. a Stark 
T2-gewichtete MRT-Aufnahme eines 56-jährigen Patienten mit 
intrameatalem Vestibularisschwannom der rechten Seite (weiße 
Pfeilspitze). b Stark T2-gewichtete MRT-Aufnahme eines 68-jährigen 
Patienten mit intra- und extrameatalem Vestibularisschwannom der 
rechten Seite (weiße Pfeilspitze) mit zystoidem Anteil (Stern), wel-
cher Hirnstammkontakt hat. c Stark T2-gewichtete MRT-Aufnahme 
eines 49-jährigen Patienten mit intracochleärem Schwannom mit 
transmodiolärem Wachstum der rechten Seite (weiße Pfeilspitze) 
(gestrichelter Kasten, vergrößerte Ansicht als Einschub unten mit-
tig). d T1-gewichtete MRT-Aufnahme nach Kontrastmittelgabe eines 
49-jährigen Patienten mit intravestibulärem Schwannom im linken 
Vestibulum mit Übergang in den horizontalen Bogengang (weiße 
Pfeilspitze), gestrichelter Kasten, vergrößerte Ansicht als Einschub 
unten mittig. co: Cochlea; igg: innerer Gehörgang.

a

b

c

d
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tikämie, Wundinfektion, Haut- und Weichteilinfektionen, Peritoni-
tis, Meningitis, Cholangitis und Ohrinfektionen assoziiert sein kann 
[262, 263]. Die Erregerübertragung erfolgt in erster Linie über nicht 
oder unzureichend gefiltertes Trinkwasser und kontaminierte Le-
bensmittel. In der Literatur wird über einige wenige Fälle von Otitis 
media oder Otitis externa berichtet, die durch Vibrio cholerae non-
O1/O139 verursacht wurden [263]. Als Risikofaktor gilt das Baden 
in Schwimmbad, stehendem Gewässer oder in der Ostsee [263].

Zusammenfassend ist insbesondere bei prolongierten Entzün-
dungen von Gehörgang und Mittelohr eine mikrobiologische Un-
tersuchung durch einen Abstrich und/oder eine Gewebebiopsie 
obligat und schließlich wegweisend für seltene Erreger.

7 Varia
7.1 Pneumatozele des Schläfenbeins
Hierbei handelt es sich um eine an Größe zunehmende zystische 
Höhle, welche mit Luft gefüllt ist und über die Grenzen des Schläfen-
beines hinaus mit der retroaurikulären Haut oder den extraduralen 
Schädelräumen in Verbindung stehen kann. Als Ursachen werden 
Infektionen oder Traumata angenommen [264]. Die Symptomatik 
kann aus Kopfschmerzen und Schwindel bestehen [265]. Eine Sym-
ptomzunahme durch Valsalva-Manöver kann hinweisend für das Vor-
liegen einer Pneumatozele sein. Die Diagnose wird in der CT des 
Schläfenbeines durch das Vorliegen von Septierungen innerhalb der 
Pneumatozele gestellt [266]. Die Therapie besteht in der sorgfälti-
gen Ausräumung und Verschluss der belüfteten Mastoidzellen [267].

7.2 Otogene primäre Mukozele des Mastoids
Mukozelen sind langsam wachsende Zysten, die durch Aufblähung 
eines Hohlorgans oder eines Hohlraums mit Schleim entstehen. 
Mukozelen zeigen Anzeichen einer chronisch sterilen Infektion und 
haben die Fähigkeit, eine knöcherne Remodellierung oder Reab-
sorption zu bewirken. Mukozelen können primär oder sekundär 
nach einer chronischen Entzündung, einem Trauma, einer Narbe 
von einer früheren Operation oder nach Strahlentherapie sowie sel-
tener auch nach Neoplasien auftreten [268–270]. Ihr Auftreten im 
Mastoid (▶abb. 13) ist sehr selten, wobei in der Literatur fast aus-
schließlich Fallberichte existieren [271–279]. Im Falle von knöcher-
nen Erosionen und Destruktionen am Mukozelenrand kann es zu 
intra- und extrakraniellen Komplikationen kommen [280]. Zur Be-
handlung der Mukozelen gehört die Marsupialisation, bei der diese 
über natürliche Drainagewege abgeleitet wird, während die 
Schleimhaut geschont wird. Bei Mukozelen im Mastoid ist eine chi-
rurgische Behandlung indiziert, da sie sich mit dem Risiko für In-
fektionen und intra- bzw. extrakranielle Komplikationen ausdeh-
nen können [280]. Eine geeignete chirurgische Behandlung kann 
die vollständige Entfernung der Läsion durch Mastoidektomie sein 
um das Risiko eines Rezidivs zu verringern [280].

7.3 Otogener Pneumocephalus
Der otogene Pneumocephalus ist gekennzeichnet durch Luft wel-
che durch einen Duradefekt nach intrakraniell in den Subarachno-
idalraum, das Hirnparenchym oder die Ventrikelräume vordringt. 
Zu den Symptomen zählen Kopfschmerzen, Otorrhoe, Meningis-
mus und Schwindel [281]. Als mögliche Ursachen werden Trauma-
ta, Komplikationen der Ohrchirurgie, die Otitis media oder ein Cho-

lesteatom beschrieben [282]. Bei einer Genese durch Traumata 
gehen sie häufig mit einer Liquorfistel einher. Bei einer Verursa-
chung durch die Otitis media oder ein Cholesteatom kann es zur 
Komplikation eines intrakraniellen Abszesses kommen. Die Thera-
pie besteht aus einer Kombination aus Druckentlastung und De-
fektverschluss. Beim postoperativen Spannungspneumocephalus 
ist eine sofortige Nadelaspiration durchzuführen. Bei persitieren-
dem Pneumocephalus ist die Revisionschirurgie mit Defektver-
schluss indiziert [282].

7.4 Spontane (Meningo-)Enzephalozele
Ein ausgedünntes Tegmen tympani gilt als Risikofaktor für die Ent-
stehung von spontanen Enzephalozelen, welche mit Liquorlecks 
einhergehen können. Mehrere Mechanismen kommen für die Aus-
dünnung, bzw. Arrosion des Tegmen tympani in Frage. Hierzu zäh-
len u. a. angeborene Defekte, chronische Mittelohrerkrankungen, in-
trakranielle Hypertonie, Traumata und Adipositas [283–285]. Die 
Symptomatik spontaner Enzephalozelen kann aus Schallleitungs-
schwerhörigkeit, Schwindel, Oto-Liquorrrhoe oder Völlegefühl des 
Ohres bestehen [285–287]. Die Diagnose wird durch die Kombinati-
on aus CT und MRT und ggf. zusätzlich durch den Nachweis von β2-
Transferrin oder β-Trace-Protein gestellt [20]. In der klinischen Unter-
suchung kann sich ein Paukenerguss zeigen. Eine Behandlungsindi-
kation besteht insbesondere im Falle eines Liquorlecks. Die Therapie 
besteht aus einem chirurgischen Verschluss des Defekts mit Verstär-
kung von Dura und Tegmen tympani und kann je nach Größe des De-
fekts über einen transmastoidalen Zugang zur mittleren Schädelgru-
be, einen transtemporalen Zugang („middle-cranial-fossa-approach“) 
oder durch einen kombinierten Zugangsweg erfolgen [286, 287].

7.5 Ektopes Hirngewebe
Eine weitere seltene Differenzialdiagnose für Weichgewebe im Mit-
telohr stellt das Auftreten von ektopem Hirngewebe dar. Einzelne 
Fallberichte existieren über eine Manifestation u. a. in der Nase, der 
Zunge oder Orbita [288–290]. Auch eine Manifestation im Masto-
id wird beschrieben [291–294]. Die Histopathologie erbringt den 
Nachweis von Hirngewebe. Eine Unterscheidung zwischen Enze-
phalozele und ektopem Hirngewebe erfolgt radiologisch bzw. kli-
nisch, intraoperativ durch eine intakte Dura [294–296].

7.6 Idiopathisches oder spontanes Hämatotympanon
Es handelt sich um ein nicht vollständig verstandenes Krankheits-
bild, welches als Variante der akuten Otitis media interpretiert wird 
[297]. Klinisch zeigt sich ein schwarzblaues Trommelfell. Die Fär-
bung des hämolysierten Blutes resultiert aus wiederkehrenden Blu-
tungen im Mittelohr, kombiniert mit einer Abflussstörung durch 
die Eustach’sche Röhre [297]. Als Ursache der Blutung werden Cho-
lesterolgranulome angenommen, welche a. e. Folge einer Otitis 
media sind [48]. Eine chirurgische Ausräumung der Granulome mit 
Paukendrainage wird als wirksame Therapie beschrieben [298, 299].

7.7 Gorham-Stout-Syndrom
Das Gorham-Stout-Syndrom ist eine spontane, ausgeprägte Osteo-
lyse. Zugrunde liegt eine lokale Proliferation kleiner Blut- und 
Lymphgefäße, mit anschließender progredienter Zerstörung und 
Resorption des Knochens. Die Symptome sind abhängig von der 
Lokalisation der Manifestation. Das häufigste Symptom sind lokale 
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Schmerzen. Bei einem Befall des Schläfenbeins kann es zur Ertau-
bung kommen [300]. Die Diagnose wird unter Ausschluss der Dif-
ferenzialdiagnosen anhand der klinischen, radiologischen und histo-
logischen Befunde gestellt [300, 301]. Die Behandlungsoptionen um-
fassen u. a. eine Strahlentherapie, Bisphosphonate und Interferon-α2b 
[302]. Eine chirurgische Intervention an der Otobasis kann bspw. durch 
Liquorrhoe oder durch eine medulläre Kompression erforderlich wer-
den [303].

7.8 Cholesteringranulom
Das Cholesteringranulom ist eine Entzündungsreaktion mit Fremd-
körper-Riesenzellen auf Blutabbauprodukte und stellt sich klinisch 
als eine Zyste mit einer dicken faserigen Auskleidung dar, die mit 
bräunlich-gelber Flüssigkeit gefüllt ist. Es kann in Mittelohr, Mast-
oid und Felsenbeinspitze auftreten und gilt mit einem Anteil von 
40 % als die häufigste gutartige Läsion der Felsenbeinspitze [304]. 
Ein Auftreten in Mastoid und Mittelohr wird bei unklarer Inzidenz 
als wesentlich seltener angegeben [304]. Eine schlechte Pneuma-
tisierung oder Blutungen im Mastoid gelten als prädisponierende 
Faktoren [305]. Cholesteringranulome in Mittelohr und lateraler 
Schädelbasis sind häufig asymptomatisch, können aber bei zuneh-
mender Größe zu Cephalgien, Hörminderung oder Hirnnervenaus-
fällen führen [306]. In der MRT zeigt sich eine hohe Signalintensi-
tät in der T1- und T2- Wichtung. Die CT kann für Aussagen über die 
Verdrängung knöcherner Strukturen bzw. knöcherne Destruktio-
nen herangezogen werden [304]. Die Therapie besteht entweder 
in regelmäßigen Verlaufskontrollen oder in symptomatischen Fäl-
len in der chirurgischen Resektion [307–309].

7.9 Riesenzellgranulom
Das Riesenzellgranulom ist ein reaktiver Prozess ausgelöst durch 
ein Trauma oder eine Entzündung [310, 311]. Es handelt sich um 
eine seltene knöcherne Läsion des Kopfes- und Halses, die sich 
überwiegend in Maxilla und Mandibula manifestiert. Die Beschrei-
bung einer Manifestation im Mastoid ist selten und besteht aus-
schließlich aus Fallberichten [312, 313]. Die Symptomatik hängt 
von den beteiligten Strukturen ab und kann u. a. Schallleitungs-
schwerhörigkeit, Tinnitus, Schwindel, lokale Schwellungen oder 

eine Schwäche des Nervus fazialis umfassen [314]. Die Behand-
lungsoptionen bestehen aus der Kürettage, der chirurgischen Ex-
zision und der Strahlentherapie [315, 316]. Eine vollständige chir-
urgische Exzision ist aufgrund der Rezidivraten bei unvollständiger 
Resektion anzustreben [317].
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faZIt
Seltene Erkrankungen von Mittelohr und lateraler Schädel-
basis können in ihrer Symptomatik den gängigen Erkrankun-
gen der Hals-Nasen-Ohrenheilkunde ähneln, wodurch das 
Risiko einer verzögerten Diagnose besteht. Bei einer Otitis 
media, welche nicht auf eine antibiotische Behandlung 
anspricht, muss zum Ausschluss von seltenen Infektionen 
ein Abstrich, insbesondere auch auf Mykobakterien erfolgen 
[318]. Insbesondere bei pulmonalem Befall und gleichzeiti-
ger Otorrhoe oder aber bei multiplen Trommelfellperforatio-
nen sollte an eine Ohrmanifestation der Tuberkulose 
gedacht werden. Weiterhin können die Begleiterkrankungen 
des Patienten wegweisend sein. So muss insbesondere bei 
immunsupprimierten Patienten mit HIV-Infektion auch an 
seltene Keime wie die Otosyphillis gedacht werden und das 
Risiko einer Otitis externa necroticans bei älteren Patienten 
mit Diabetes mellitus bedacht werden. Insbesondere bei 
langwierigen, rezidivierenden oder bilateralen Otitiden muss 
an ein autoimmunologisches Geschehen gedacht werden, 
z. B. an eine Granulomatose mit Polyangiitis.
Zusätzlich ist bei Mittelohr- und Mastoiderkrankungen ohne 
Ansprechen auf eine Antibiose eine Biopsie zum Ausschluss 
von Malignomen oder Erkrankungen des hämatopoetischen 
Systems sowie des autoimmunologischen Formenkreises 
obligat. Ergänzt wird sie durch eine entsprechende 
Serologie. Insbesondere bei CT-morphologisch nachweisba-

ren beidseitig destruktiven Ohrerkrankungen, die mit 
erhöhter Blutsenkungsgeschwindigkeit und ohne sonstige 
Hinweise für eine Infektion einhergehen oder bei langfristig 
bestehendem Granulationsgewebe nach einer tympanomas-
toidalen Operation mit persistierender Otorrhoe und Hautlä-
sionen, ist an systemische Ursachen wie bspw. an eine 
Histiozytose oder eine Vaskulitis zu denken.
Asymmetrische Hör- oder Gleichgewichtsbefunde oder 
Ausfälle der kaudalen Hirnnerven können auf neurologische 
Erkrankungsbilder hinweisen oder Erstmanifestation von 
Neoplasien und Läsio nen des Schläfenbeines sein. Ein 
einseitiger Tinnitus bspw. kann  
in 1–5 % der Fälle als Erstsymptom beim Vestibularisschwan-
nom auftreten und ein pulssynchrones Ohrgeräusch kann 
auf ein Paragangliom oder eine Gefäßanomalie hinweisen. 
Diese Symptome sollten deshalb auch ohne auffällige 
Trommelfellbefunde obligat radiologisch abgeklärt werden.
Bei Raumforderungen in der Felsenbeinspitze muss 
differenzial diagnostisch auch an Fernmetastasen und seltene 
Knochen- oder Knorpeltumore gedacht werden. Die 
Bildgebung der Wahl besteht deshalb in der Regel zunächst 
aus einer hochauflösenden CT des Schläfenbeins. Zur 
weiteren Diagnostik kann eine MRT ergänzt werden. Eine 
Ausnahme stellt z. B. das Vestibularisschwannom dar, bei 
dem die initiale Bildgebung aus einer Kontrastmittel-MRT 
bestehen sollte. Eine Biopsie kann über verschiedene 
Zugangswege erfolgen und sichert die Diagnose [319]. 
Wichtig ist hierbei eine enge interdisziplinäre Zusammenarbeit 
und konkrete Fragestellungen mit Schilderung der klinischen 
Symptomatik, z. B. für die untersuchenden Histopathologen, 
Humangenetiker oder Molekularpathologen.
Vor jeder Operation ist eine ausführliche Diagnostik 
erforderlich. Insbesondere wenn Hinweise für Fehlbildungen 
bestehen, ist zwingend eine Bildgebung zu ergänzen, um 
anatomische Varianten des Schläfenbeins zu erkennen und 
so operativen Komplikatio nen wie Blutungen, Liquorfisteln 
oder Verletzungen des Nervus fazialis zu vermeiden.
Für die Qualitätssicherung in der Patientenversorgung und 
insbesondere auch bei chirurgischen Maßnahmen ist die 
Kenntnis seltener Erkrankungen ein wesentlicher Bestandteil 
und muss für die Beurteilung komplizierter langwieriger 
Krankheitsverläufe verfügbar sein. Hierbei spielt neben der 
Sensibilisierung der Mediziner auf seltene Differenzialdiag-
nosen eine Erfassung von Patientendaten in dafür vorgese-
hen Registern eine Rolle. Diese ermöglichen durch eine 
kumulative Datenspeicherung die Durchführung von 
Studien, welche über Fallberichte hinausgehen. Durch dieses 
wachsende Krankheitsverständnis kann eine Optimierung 
der Behandlungsoptionen erreicht werden [320–322]. Nur 
durch eine sorgfältige Erhebung und Dokumentation aller 
dafür erforderlichen diagnostischen Kriterien wie Anamnese, 
klinischen Befunden, Bildgebung, Labor sowie Ergebnisse 
mikrobiologischer, histologischer und mit wachsender 
Bedeutung molekularpathologischer und genetischer 
Untersuchungen kann hierbei eine vollständige Diagnose 
gestellt werden und die adäquate Behandlung initiiert werden.
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