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The Pathogenesis of the Calcifying Odontogenic Cyst (Gorlin-Cyst) 

Summary. Four new cases of calcifying odontogenic cyst (COC) were studied 
by light- and electronmicroscope. The ages of the patients were between 
20 and 68 years. Three cysts were located in the maxilla, the other was 
in the mandible. The history of two patients was followed up for five and 
ten years respectively. The longer the history the bigger were the cysts. 
All cysts showed histologically identical alterations of the epithelium with 
1) a pronounced cylindrical basal cell layer, 2) cells resembling stellate reticu- 
lure, and 3) ghost cells. 

So called dysplastic dentin was laid down in the connective tissue only 
in the two cases with a long history. Ultrastructurally the odontogenic epithe- 
lium of all cysts showed keratinization similar to the epidermis. Two types 
of keratinization are known to occur in the epidermis, soft keratinization 
with keratohyalin granules in ortho- and parakeratosis, and hard keratiniza- 
tion without keratohyalin granules in nails (horn). Both types of keratiniza- 
tion occur in odontogenic epithelium. The COC is an example of  hard 

keratinization. Ghost cells form prekeratin which in turn becomes horn 
and is found in areas of confluent ghost cells and in the so called dysplastic 
dentin. 

We conclude that the alteration of odontogenic epithelium in COC and 
in special odontogenic tumors is a secondary phenomenon resembling or- 
tho- and parakeratosis. 
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cells - Ultrastructure. 
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Einleitung 

Unter  dem Begriff , ,Calcifying odontogenic  cyst"  (COC) beschrieben Gorl in 
und Mitarb.  (1962) charakteristische Epithelverfinderungen in odon togenen  Cy- 
sten. Diese Sonder fo rm odon togener  Cysten (Gorlin-Cyste) ist auch als , ,Kerati- 
nizing and calcifying odontogenic  cyst"  (Gold, 1963) bekannt.  Die Klassifikation 
der COC ist noch  umstritten. WS.hrend einige Auto ren  (Bhaskar, 1977; Shafer 
et al., 1974; Shear, 1976; Klammt,  1976) die COC als Sonder form odon togener  
Cysten klassifizieren, wurde in der 1971 yon der Weltgesundhei ts-Organisat ion 
empfohlenen histologischen Klassifikation (Pindborg und Kramer,  1971) und 
auch in neueren Lehrbtichern (Pindborg,  1970; Lucas, 1976) die COC als T u m o r  
eingruppiert.  

Die Klassifikation der COC in die Gruppe  odon togener  Tumoren  erfolgte 
einmal wegen der Bildung des sogenannten dysplastischen Dentins,  zum anderen 
wegen des gemeinsamen Auftretens mit anderen odon togenen  Tumoren  (Pind- 
borg, 1970). 

Die COC ist definiert als eine nicht-neoplastische cystische Lfision, deren 
mehrschichtiges Cystenepithel aus einer prominenten  Basalzellschicht, einigen 
Schmelzpulpa-~ihnlichen Zellagen und zahlreichen Schattenzellen besteht. Die 
Schattenzellen k6nnen im Cystenepithel oder  auch im Bindegewebe des Cysten- 
balges liegen. Sogenanntes  dysplastisches Dent in  kann unmit te lbar  unter der 
Basalzellschicht im Bindegewebe abgelagert  sein (Pindborg,  1970). Die Entitfit 
der COC wird nach neueren Arbei ten (Praetorius, 1973; Altini und Farman,  
1975; Shear, 1976 ; F a r m a n  et al., 1978) in Zweifel gezogen. Die Epithelver/inde- 
rungen werden als ein Sekundfirphfinomen angesehen, da sie sowohl  in odontoge-  
nen Cysten wie auch in odon togenen  Tumoren  auftreten k6nnen. 

In der vorliegenden Studie soll die Klinik und Pa thomorpho log ie  der COC 
bei 4 Patienten analysiert  werden. Aul3erdem soll zur  Entit/it und zum sogenann- 
ten dysplastischen Dent in  der C O C  Stellung genommen werden. 

Kasuistik der klinischen Daten 

Fall 1. Bei einer 20 Jahre alten Patientin bestanden 3 Monate vor der jetzigen Behandlung diffuse 
Beschwerden im Bereich der rechten Fossa canina. Es wurde oberhalb des persistierenden Milchzah- 
nes 53 eine derbe bis knochenharte, gering druckschmerzhafte 2 x 1 cm grol3e Schwellung palpiert. 
Eine Fluktuation lag nicht vor. Auf dem R6ntgenbild (Abb. 1) sieht man apikal des persistierenden 
Milchzahnes 53 einen retinierten und verlagerten Zahn 13. Um die Krone dieses Zahnes ist eine 
scharf begrenzte Aufhellung mit eingestreuten kalkspritzerartigen Verschattungen zu erkennen. 

Die klinische Verdachtsdiagnose lautete: Follikulfire Cyste bei retiniertem Zahn 13. 

Fall  2. Bei einer 68 Jahre alten Frau bestand seit 10 Jahren eine langsam wachsende Auftreibung 
des rechten Unterkieferknochens. Extraoral imponierte eine 4 x 4 cm grol3e, derbe, gering druckdo- 
lente, paramandibulfire Schwellung. Intraoral wurde eine weiche, leicht eindrfickbare, z.T. fluktuie- 
rende Auftreibung im Bereich des Kieferwinkels gefunden. Der linke Alveolarfortsatz wurde etwa 
um 3 cm iiberragt, das Vestibulum war verstrichen. Auf dem R6ntgenbild (Abb. 2) sieht man 
im Bereich des rechten horizontalen Uuterkieferastes eine grol3e, in einer Mulde dem Unterkiefer 
aufsitzende, cystische Aufhellung mit caudal relativ scharfer und cranial unscharfer Begrenzung. 
Einige kalkspritzerartige Radioopazitfiten sind deutlich zu erkennen. 
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Abb. 1. R6ntgenbiId (Zahnfilm): Apikal des persistierenden Zahnes 53, sowie um die Krone des 
verlagerten retinierten Zahnes 13 eine scharf begrenzte Aufhellung mit eingestreuten, kalkspritzerarti- 
gen Verschattungen 

Die klinische Verdachtsdiagnose lautete: Ameloblastom. In der Tumornachschau wurde die 
Patientin 5 Jahre regelmfil3ig kontrolliert. Es ergab sich kein Anhalt  fiir ein Rezidiv. 

Fall 3. Ein 67jfihriger Patient bemerkte den zunehmend schlechteren Sitz seiner Oberkieferprothese. 
Vor der Anfertignng einer neuen Prothese wurde der Patient in unsere Klinik zur Abkl~irung 
der Schwellung gescbickt. Extraoral war eine indolente, prall-elastische Schwellung unterhalb des 
linken Jochbeinmassivs zu tasten. Intraoral fand man bei einem unbezahnten Oberkiefer eine eben- 
falls prallelastische, 3 x 3 cm grol3e Schwellung im Bereich der ehemaligen Pr/imolaren- bis Molaren- 
region sowie des Vestibulums, des linken Tubers und teilweise des linken harten Gaumens. R6ntgeno- 
logisch (Abb. 3) ergab sich eine ausgedehnte, scharf begrenzende Osteolyse im linken Oberkieferal- 
veolarfortsatz bis weit in die Kieferh6hle ragend, mit kleineren, zentral gelegenen Bezirken knochen- 
dichter Struktur. Der klinische Verdacht einer Oberkiefercyste wurde durch die pathohistologische 
Diagnose des nach sinnnasaler Cystostomie entnommenen Materials bestfitigt. Ftinf Jahre sp~iter 
bestand ein Rezidiv der Oberkiefercyste. Es wurde eine totale Kieferh6hlenrevision mit Cystenentfer- 
nung durchgeffihrt. Der Patient blieb in der Folge rezidivfrei. 
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Abb. 2, R6ntgenbil, d (Unterkieferzielaufnahme): Im Bereich des rechten horizontalen Unterkiefer- 
astes eine groBe, orale Aufhellung mit caudal relativ scharfer und cranial unscharfer Begrenzung 
sowie einigen kalkspritzerartigen Verschattungen 

Abb. 3. R6ntgenaufnahme (Oberkieferstatus X): Im Bereich des linken Oberkiefer-Alveolarfortsatzes 
eine ausgedehnte, scharf begrenzte runde Verschattung bis welt in die Kieferh6hle ragend mit 
kleineren, zentral gelegenen Bezirken knochendichter Struktur 

Fall 41. Bei einem 44jfihrigen Patienten fiel dem Zahnarzt anl~tl31ich einer R6ntgenkontrolle (Abb. 
4) eine kreisrunde, scharf begrenzte, homogene Aufhellung im Alveolarfortsatz in der Zahnbr/icke 
zwischen den Wurzeln der Zfihne 23 und 25 auf. Der klinische Befund war unauffgllig. Es wurde 
eine Cystektomie durchgefiihrt. Der Patient war bis zum heutigen Zeitpunkt rezidivfrei. 

Fi~r die Uberlassung der klinischen Daten zum Fall 4 m6chten wir Herrn Dr. Dr. V. Cordes, 
Hamburg, herzlich dauken 
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Abb. 4. R6ntgenbiId (Zahnfilm): Im Bereich einer ZahnIficke des Oberkiefer-Alveolarfortsatzes 
zwischen Eckzahn und Prfimolar eine scharf begrenzte, ovale homogene Verschattung yon Kronen- 
gr6ge 

Untersuchungsmaterial und Methodik 

Das Operationsmaterial wurde in 10%igem neutralen Formalin fixiert; einzelne Sfigeschnitte wurden 
EDTA-entkalkt (nur von Fall 2) und in Paraffin eingebettet. Ffirbemethoden: Hfimatoxylin-Eosin, 
PAS-Reaktion, Masson-Goldner. 

Ftir die elektronenmikroskopische Untersuchung konnten auger dem in Formalin fixierten 
Gewebe nur yon Fail 2 und 3 zusfitzlich kleine Gewebsst/icke intraoperativ in 2,5%igem Glutaralde- 
hyd-Cacodylatpuffergemisch (pH 7,2 bis 7,4; 300 mOsmoi) ffir 2 la immersionsfixiert werden. Nach 
mehrmaligen Spiilen mit Na-Cacodylatpuffer wurde mit 1,33%igem s-Collidingepufferten Osmiumte- 
troxyd nachfixiert. Die Einbettung erfolgte in Epon 812. 

Die Auswahl der Feinschnitte wurde an 1 lam Toluidinblau geffirbten Semidfinnschnitten durch- 
gef~hrt. Die ultrastrukturellen Untersuchungen erfolgten am Uranylacetat-Bleicitrat kontrastierten 
Feinschnitten im Philips-Elektronenmikroskop EM 300 bei einer Strahlenspannung yon 80 kV. 

Pathomorphologische Befunde 

In  a l len  v ier  u n t e r s u c h t e n  Ff i l len  h a n d e l t e  es sich u m  cys t i sche  G e b i l d e  v o n  

E rbs -  bis Paranul3gr613e. D i e  C y s t e n w / i n d e  w a r e n  wen ige  M i l l i m e t e r  d i ck  u n d  
ze ig ten  e inze lne  u m s c h r i e b e n e  in die C y s t e n l i c h t u n g  h i n e i n r a g e n d e  E p i t h e l v e r -  
d i c k u n g e n .  D i e  gr6Bte  Cys te  (mi t  de r  l f ingsten A n a m n e s e )  w a r  v o n  E i n b l u t u n g e n  
in de r  C y s t e n l i c h t u n g  u n d  C y s t e n w a n d  durchse tz t .  



Abb. 5 a-ft. Ausschnitte der Cystenwand einer COC. aMehrschichtiges Epithel wie in einer follikulfi- 
ten Cyste. Schattenzetle (S) subepithelial. Hfimatoxyfin-Eosin; 220 x~ b Prominente, zylindrische 
Basahellschicht, wen~ge Stachelzellen, fiberwiegend Schattenzellen. Schattenzellen vereinzelt auch 
im Bindegewebe. H/imatoxylin-Eosin ; 220 x.  e Cystenepitheldefekt mit Vermischung yon Cystenepi- 
thel und Bindegewebe. Solider Stachelzellverband (St). Konfluierte Schattenzellen in der Lichtung. 
H/imatoxylin-t~osin; 220x.  d Mehrschichtiges Cystenepithel mit breiter Stachelzellschicht. Obere 
rechte Bildh~ilfte : Zel]en ~ihnlich den Zellen der Schmelzpulpa. H~imatoxylin-Eosin ; 560 x 



Abb. 6 a-ft. Ausschnit te  der Cystenwand einer COC. a Rechte Bildh~lfte konfluierte Schattenzellen. 
Bildmitte: prominente Basalzelischicht. Links mehrkernige Riesenzelle im Bindegewebe. HS.matoxy- 
lin-Eosin ; 220 x .  b Semidiinnschnitt  des Cystenepithels. Zahlreiche Schattenzellen mit  Kernvacuolen 
und netzf6rmiger teils granulfirer Cytoplasmastruktur .  Toluidinblau; 690 x .  e Schattenzellen benach- 
bart der im Cystenlumen liegenden Hornmassen  (H). H/imatoxylin-Eosin; 520 x .  d Subepitheliale 
Hornmassen  (sogenanntes dysplastisches Dentin) mit eingeschlossener Schattenzelle. Azan;  640 x 



Abb. 7 a-c.  Ansschnit te der Cystenwand einer COC. a Konfluierte Schattenzellen im Cystenlumen 
and  grol3es Areal yon Hornmassen  (H) mit  einzelnen Schattenzellen. H~imatoxylin-Eosin; 120 x .  
b Epithelproliferationen im Bindegewebe des Cystenbalges. Inset: Ausschni t t  des bindegewebigen 
Hyalins benachbart  eines Epithelzapfens. H~matoxylin-Eosin;  120 x ; 720 x .  e Ameloblas tom /ihn- 
liche Epithelausl~ufer des Cystenepithels. H/imatoxylin-Eosin; 140 x 
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Pathohistologie 

Die Cysten wurden teils von einem mehrschichtigen P1attenepithel (2-3 Schichten 
wie in follikulfiren Cysten; Abb. 5a), teils von Granulationsgewebe und in 
den gr6gten Abschnitten yon einem sehr breiten Epithel mit prominenter, ver- 
sttirkt angeffirbter Basalzellschicht ausgekleidet. Die kubischen bis zylindrischen 
Basalzellen waren palisadenartig angeordnet. Die chromatindichten, lfinglich- 
ovalen Zellkerne waren radifir orientiert (Abb. 5b). Kleinere Abschnitte des 
Epithels waren wie Stachelzellen differenziert (Abb. 5c und d). Umschriebene 
Areale bestanden aus Zellformationen, die wie die Zellen der Schmelzpulpa 
sich entwickelnden Zahnes mit sternf6rmig verzweigten Zellen und vacuolig 
erweiterten Interstitium aufgebaut waren (Abb. 5d). Gr613ere Epithelabschnitte 
stellten sich nur noch schattenhaft dar (sog. ~ ghost cells"), in dem nur Kernreste 
oder Kernvacuolen und verdickte Zellmembranen zur Darstellung kamen (Abb. 
5 und 6). Die Schattenzellen ffirbten sich deutlich eosinophil. Grol3e hyaline 
Areale mit nur vereinzelt erkennbaren Schattenzellen waren vorwiegend im Cy- 
stenzentrum entwickelt (Abb. 7 a). Gelegentlich waren einzelne oder auch Grup- 
pen yon verkalkten Schattenzellen mit einer Basophilie nachweisbar (Abb. 6). 

Im Semidtinnschnitt waren in den Schattenzellen Faserstrukturen in netzarti- 
ger Anordnung oder auch granulfires Material das Charakteristikum des Cyto- 
plasma (Abb. 6). Im Basalzellverband und auch im angrenzenden Bindegewebe 
lagen Schattenzellen (Abb. 5 und 6). Im Bindegewebe waren einzelne oder meh- 
rere mehrkernige Riesenzellen vom Fremdk6rpertyp entwickelt (Abb. 6a). Zu- 
sfitzlich zu den Schattenzellen enthielt der Cystenbalg der gr6Beren Cysten vom 
Cystenepithel ins Bindegewebe proliferierte Epithelzapfen, die wegen ihres Auf- 
baues an Reste der Zahnleiste erinnerten (Ahb. 7b und c). Um gr613ere Epithel- 
zapfen lag hyalinisiertes Bindegewebe mit einem schmalen Fibroblastensaum 
in der Peripherie (Abb. 7b). Lediglich in beiden gr613eren Cysten (Cyste mit 
lfingerer Anamnesedauer) sah man benachbart von Epitheldefekten subepithelial 
im Bindegewebe eosinophile Abscheidungen (sog. dysplastisches Dentin) im 
Kontakt mit Schattenzellkomplexen der Cystenlichtung (Abb. 7a). In den eosi- 
nophilen Abscheidungen waren wenige spindelf6rmige und einzelne Schattenzel- 
len eingeschlossen (Abb. 6 und 7). In den Abscheidungen sah man herdf6rmige 
Verkalkungen. Gr613ere Abschnitte zeigten in der sttirkeren Vergr6Berung Faser- 
strukturen (Abb. 6). 

Ultrastrukturelle Befunde 

Die Basalzellen waren durch eine Basalmembran vom Bindegewebe des Cysten- 
balges getrennt. Desmosomen waren zwischen Basal-, Stachel- und den Schmelz- 
pulpa-/ihnlichen Zellen nachweisbar. Die Zellkerne waren lfinglich-oval und hat- 
ten einen kleinen Nucleolus sowie Heterochromatin in der Kernperipherie. Das 
Cytoplasma enthielt wenige Tonifibrillen, rauhes endoplasmatisches Reticulum, 
freie Ribosomen, Mitochondrien und einen kleinen Golgi-Apparat. 

Die Stachelzellen hatten schmale Intercellularrfiume und zahlreiche Desmoso- 
men. In die Desmosomen einstrahlende Tonofibrillen waren nur gering entwik- 
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Abb. 8 a and b. Ultrastruktur  der Stachelzellen in einer COC. a Stachelzellen nahe den Zellen 
/ihnlich den der Schmelzpulpa. Desmosomen  (D) und Tonofibrillen. Grol3er Golgi-Apparat  (G); 
Zellkern (K) ; weite Intercellularr/iume (/). 20 520 x .  b Stachelzelle mit  zwei Keratohyalink6rnchen,  
reichlichem Keratohyalin im Lfinge- und Querschnitt.  Zellkern (K). 9600 x 
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Abb. 9 a and b. Ultrastruktur  einiger Schattenzellen. a Schattenzellen mit einer Karyolyse (K). 
Nucleoplasma von gleicher optischer Dichte wie umgebendes Cytoplasma. 6 200 x .  b Schattenzellen 
mit  dichten Tonofilamentbfischeln im Cytoplasma (S) und zahlreichen membranbegrenzten Vesikeln. 
Inset: Ausschnit t  eines verkalkten Vesikels (Pfeil) von b. 5 820 x ; 65120 x 
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Abb. 10 a~l.  Schattenzellen im sogenannten dysplastischen Dentin. a Vesikulfire Zellmembranaufl6- 
sung. 17 950 • b Desmosomenanhfiufung und Alteration. 12150 x .  c Sogenannte , ,narrow junct ions" 
in den Hornmassen. 103 570 • d Beginnende Verkalkung in der Peripherie des feinfibrill/iren Kera- 
tins. 41 800 x 
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Abb. 11 a and b. Ausschnit te  der subepithelialen Hornmassen  (sogenanntes dysplastisches Dentin). 
a Grenzzone zwischen Bindegewebe mit FibroblastenauslS.ufer (F), Kollagen (Kg) und feinfibrill~iren 
Keratin. 14120 x .  b Zentrum der Hornmassen.  Hellere B/inder entsprechen Keratin. 48 400 x 
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kelt. Das Cytoplasma enthielt neben freien Ribosomen einen grol3en Golgi- 
Apparat und rauhes endoplasmatisches Reticulum mit cystisch erweiterten Cy- 
sternen (Abb. 8a). Die in den oberen Zellagen gelegenen Stachelzellen zeigten 
wie Keratinocyten eine Verschmelzung der netzartig angeordneten Tonofibrillen. 
Die Rfiume zwischen den Tonofibrillen enthielten feingranul/ires Material. Im 
perinuclefiren Raum sah man einzelne Vacuolen, einzelne osmiophile Granula 
und umschriebene strahlendichte Areale mit regelm/il3iger feinvesikulfirer Aufhel- 
lung (Abb. 8 b). 

Die Zellen iihnlich den Zellen der Schmelzpulpa waren dutch zipfelig ausgezo- 
gene, Desmosomen-tragende Cytoplasmaauslfiufer verbunden. Die stark erwei- 
terten Interzellulfirrfiume waren mit feingranulfirem Material und kleineren Vesi- 
keln geffillt, oder sie waren fiber gr613ere Abschnitte optisch leer. Die cytologische 
Differenzierung entsprach weitgehend der der Stachelzellen, lediglich einzelne 
Zellen enthielten Lipidtropfen, Myelinfiguren und gr613ere Vacuolen. 

Die Schattenzellen waren in Form und Gr613e sehr variationsreich. Insgesamt 
hatten sie einen gr613eren Durchmesser als die Stachel- und Basalzellen. Das 
Cytoplasma einzelner Schattenzellen war dicht mit feinfibrillfiren Material ge- 
ftillt. Zellorganellen, wie rauhes endoplasmatisches Reticulum, Mitochondrienre- 
ste und osmiophile Membranen oder Granula lagen im Verband perinukle/ir 
oder in der Zellperipherie. Das Kernplasma hatte die gleiche optische Dichte 
wie das Cytoplasma. Heterochromatin war unregelmfil3ig an der inneren Kern- 
membran verteilt (Abb. 9a). Die Zellmembranen waren dutch osmiophile Ab- 
scheidungen verdickt. Zahlreiche Schattenzellen stellten sich dunkel dar. Das 
Cytoplasma war dicht mit kurzen, weitgehend parallel orientierten Tonofibrillen- 
bfischeln geftillt. In den Zwischenrfiumen lagen optisch leere oder mit granulfirem 
Material geffillte Vesikel. Desmosomentragende Zellmembranfragmente waren 
nur vereinzelt erhalten. Herdf6rmig sah man dichte Anhfiufungen alterierter 
Desmosomen (Abb. 10b). Membranen der Stachelzellen benachbart der Schat- 
tenzellen wiesen eine vesikulfire Transformation und Abl6sung auf (Abb. 10a). 

In den Abschnitten mit konfluierten Schattenzellen waren zwei divergende 
Tonofibrillenalterationen erkennbar. Die hfiufigere Fibrillenverfinderung be- 
stand in einer Verschmelzung analog einer Keratinbildung; seltener sah man 
auch eine Fragmentation. Die Zwischenrfiume der Schattenzellen mit aggregier- 
ten Tonofibrillenbtischel enthielten alterierte Zellorganellen mit nadelartigen 
Calciumeinlagerungen (Abb. 9b). Die vollstfindig verkalkten Schattenzellen zeig- 
ten eine zonale Gliederung. Kollagen- oder andere Faserstrukturen waren nicht 
erkennbar. 

Die hyalinen, subepithelialen Abscheidungen (sogenanntes dysplastisches Den- 
tin) bestanden aus scherengitterartig verlaufenden feinfibrillgren B~indern, die 
in den peripheren Abschnitten eine gr613ere Osmiophilie aufwiesen. Die Bfinder 
waren quer-und 1/ingsgeschnitten (Abb. 11). Abschnittsweise stellten sich wellen- 
f6rmig verlaufende Zellmembransegmente dar, die in ihrer Periodik den ,,narrow 
junctions" der Keratinocyten (Abb. 10e) entsprachen. Verkalkungen waren in 
Form von Kristallisationspunkten in der osmiophilen Zone der feinfibrill/iren 
B/inder entwickelt (Abb. 10d). Kollagenfasern konnten nur in unmittelbarer 
Nachbarschaft der Fibroblasten gesehen werden (Abb. 11 a). 
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Diskussion 

Nach der uns zugSmglichen Literatur wurden in einem Zeitraum yon 17 Jahren 
(Gorlin, 1962 bis heute) etwa 86 F/ille der COC publiziert. Etwa 88,5% sind 
cystisch und nur 11,5% solide aufgebaut (Freedman et al., 1975). Im eigenen 
Untersuchungsmaterial (Institut fiir Pathologie der Universitfit Hamburg) be- 
tr/igt der Anteil der COC in der Gruppe der odontogenen Tumoren 3% und 
in der Gruppe der odontogenen Cysten nur 0.26%. 

Aus den klinischen Angaben (Lit. : Fejerskov und Krogh, 1972; Freedman, 
1975 u.a.) ist ersichtlich, dab die COC bei beiden Geschlechtern gleich hS.ufig 
vorkommt. Sie kann in jedem Lebensalter auftreten und wird ebensooft im 
Ober- wie im Unterkiefer angetroffen. In etwa 20% der Ffille war die Cyste 
extraossfir entwickelt (Gorlin et al., 1962; Fejerskov und Krogh, 1972; Freedman 
et al., 1975; Altini und Farman, 1975). 

Da die COC meist symptomlos ist, wird sie entweder zuffillig entdeckt oder 
die Patienten suchen den Arzt oder Zahnarzt wegen einer indolenten Schwellung 
mit der Bitte um Abklfirung auf. 

R6ntgenologisch stellt sich die COC als eine rundliche Radiolucenz dar. 
In etwa einem Viertel der Ffille sind zusfitzlich kleine eingestreute, kalkspritzerar- 
tige Herde vorhanden (Ferjerskov und Krogh, 1972; Freedman et al., 1975; 
U. a.). 

In einigen F/illen wurden die Cysten in direkter Nachbarschaft eines retinier- 
ten Zahnes (Altini und Farman, 1975; Gold, 1963 ; Fejerskov und Krogh, 1972; 
Freedman et al., 1975; Petri und Stumpf, 1976) oder in odontogenen Tumoren 
(Altini und Farman, 1975; Fejerskov und Krogh, 1972; Freedman et al., 1975; 
Gorlin et al., 1962; Gold, 1963 ; Osborne et al., 1974; Praetorius, 1973 ; Regezi 
et al., 1975; Sedano und Pindborg, 1975) sowie in Craniopharyngeomen (Gorlin 
et al., 1962; Praetorius, 1973; Regezi et al., 1975) gefunden. 

Die eigenen klinischen und r6ntgenologischen Befunde entsprachen den in 
der Literatur mitgeteilten Befunden zur COC. 

Die Pathohistogenese der COC ist noch ungeklS.rt (Lucas, 1976). Die Klassifi- 
kation der COC in die Gruppe der odontogenen Tumoren erfolgte unter der 
Vermutung, dab es sich bei der Bildung des sogenannten dysplastischen Dentins 
um eine Induktion odontogenen Epithels auf das Mesenchym analog der Zahn- 
entwicklung handeln k6nnte, zum anderen auch auf Grund des Vorkommens 
der COC in odontogenen Tumoren (Pindborg, 1970). 

Bereits 1932 hatte Rywkind die ffir die COC charakteristischen Epithelverfin- 
derungen in einer walnul3grol3en Unterkiefercyste beschrieben und als ,,patholo- 
gische Verhornung" interpretiert. Diese Untersuchungsbefunde wurden durch 
weitere lichtmikroskopische Untersuchungen bestfitigt (Lit.: Fejerskov und 
Krogh, 1972; Freedman etal., 1975; Lucas, 1976). Elektronenmikroskopisch 
wurde die Substruktur der Schattenzelle yon Fejerskov und Krogh (1972), Chen 
und Miller (1975) und Regezi et al. (1975) analysiert und eine weitere, die soge- 
nannte verhornte Zelle (Chen und Miller, 1975) beschrieben. 

Uber die Entstehung des sogenannten dysplastischen Dentins liegen wider- 
spriichliche histologische Untersuchungsergebnisse vor. Ultrastrukturelle Unter- 
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suchungen des sogenannten dysplastischen Dentin wurden bisher nicht publi- 
ziert. Aus den Literaturtibersichten (Fejerskov und Krogh~ 1972; Freedman 
et al., 1975) ist ersichtlich, dab das sogenannte dysplastische Dentin nur in 
25% der untersuchten FS.11e nachweisbar war. In den eigenen 4 F/illen war 
sogenanntes dysplastisches Dentin nur in den groBen Cysten (Cysten mit langer 
Anamnesedauer) ausgebildet. 

Physiologisch k6nnen zwei Verhornungstypen unterschieden werden: Die 
weiche Verhornung (Ortho- und Parakeratose) ist morphologisch durch die Bil- 
dung yon Keratohyalingranula und Tonofilamentbfischeln charakterisiert. Die 
Bildung der Tonofibrillen beginnt bereits in der hochprismatischen Basalzell- 
schicht. Keratohyalink6rnchen sind elektronenmikroskopisch schon in der Sta- 
chelzellschicht nachweisbar. Dutch eine chemische Umwandlung entstehen die 
lichtmikroskopisch in der K6rnerzellschicht sichtbaren basophilen Keratohyalin- 
granula. Mit der Bildung des Keratohyalin wird die weiche Verhornung in 
der Epidermis eingeleitet. Aus der Basalzellschicht flieBt ein kontinuier|icher 
Strom von Zellen zur OberflS.che. Zellteilungsrate, Fliel3geschwindigkeit, Verfor- 
mung und chemische Umwandlung sind rS.umlich und zeitlich streng miteinander 
koordiniert, so dab sie im Augenblick der Fixation zu einer charakteristischen 
Schichtung erstarren (Horstmann, 1974). 

Die harte Verhornung (Nagelbildung) stellt einen komplexen Vorgang der 
Zellwanderung aus dem Nagelbett dar, wobei die Nagelzellen eine vergleichbare 
Differenzierung wie bei der weichen Verhornung zeigen. Elektronenmikrosko- 
pisch besteht die Verhornung der Nagelzellen durch eine Bildung und Aggrega- 
tion yon Tonofibrillen ohne Bildung von Keratohyalingranula. Die in den Zellen 
gebildeten ,,membrane coating granules" werden in den Intercellularraum abge- 
geben und bilden eine Kittsubstanz, die dem Zusammenhalt der Hornzellen 
dient. Die dicke Zellhfille der verhornten Zellen wird durch Proteinabscheidun- 
gen an der protoplasmatischen Seite der Zellmembran gebildet. Enge Zellverkit- 
tungen vom Typ ,,narrow junctions" stellen den hfiufigsten Typ der interzellulfi- 
ren Anlagerung dar (Hashimoto, 1971). 

Die COC ist ultrastrukturell durch vier Zelltypen charakterisiert (zylindrische 
Basalzellen, Stachelzellen=Zellen 5.hnlich den Zellen der Schmelzpulpa, Schat- 
tenzellen und verhornten Zellen) die den Zellen bei der Hornbildung vergleichbar 
sind. Die Differenzierung der Stachel-, Schatten- und verhorntcn Zellen ent- 
spricht weitgehend denen bei der harten Verhornung. So 15,13t sich auch die 
Bildung und Lokalisation des dysplastischen Dentins durch eine Zellwanderung 
analog der physiologischen Nagelbildung erkl/iren (siehe Hashimoto, 1971). Die 
Schattenzellen mit dichten Tonofibrillenbtischeln und membranbegrenzten Vesi- 
keln im Cytoplasma, sowie die verdickte Zellmembran (Chen und Miller, 1975; 
Regezi et al., 1975) entsprechen den Transitionalzellen mit Pr/ikeratin der Nagel- 
bildung. Das sogenannte dysplastische Dentin reprfisentiert harte Hornmassen, 
die aus verhornten Zellen mit einer feinfibrillfiren Grundsubstanz und Zellmem- 
branen vom Typ der ,,narrow junctions" (Abb. 10) bestehen, wie sie auch 
bei der Nagelbildung beschrieben werden (Hashimoto, 1971). Innerhalb der 
Hornmassen sind einzelne Schattenzellen eingebettet (Fejerskov und Krogh, 
1972; Anneroth und Nordenram, 1975), die noch nicht vollstfindig verhornt 
sind oder eine Differenzierung wie bei der weichen Verhornung zeigen. 
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Vergleichend anatomisch und phylogenetisch entspricht die Epitheldifferen- 
zierung der COC mit der Bildung der Hornmassen (dysplastisches Dentin: Pind- 
borg und Kramer, 1971; atubulfires Dentin: Shear, 1976; Dentinoid: Gardner 
und Farquar, 1979) den Hornz/ihnen der Cyclostomen. Die Cyclostomen sind 
stammesgeschichtlich die unterste Stufe der Vertebraten, bei denen erstmals 
das Integument (mehrschichtiges Plattenepithel) zu einer echten Hornbildung 
bef~ihigt ist. Eine weitere Spezialisierung der Epidermis mit der Bildung der 
Placoidschuppe (Hautzahn) ist bei den Selachiern, Rochen und Chimfiren zu 
beobachten (Horstmann, 1974). Die Placoidschuppe zeigt eine vergleichend ana- 
tomische Verwandtschaft zu den Z~ihnen der Primaten, da die Basalzellen Ada- 
mantinprismen auf eine mesodermale Zahnanlage abscheiden. 

Verkalkungen k6nnen in den Schattenzellen und auch in den Hornmassen 
auftreten. Die Verkaklkungen in den Schattenzellen sind primfir an den Membra- 
nen der Vesikel (Vuletin et al., 1978) und in den Hornzellen in der Peripherie 
des feinfibrillfiren Keratins lokalisiert. Chen und Miller (1975) sehen in diesem 
Verkalkungstyp eine dystrophe Verkalkung. 

Nach den eigenen Untersuchungsergebnissen und den in der Literatur mitge- 
teilten Befunden zur COC handelt es sich bei den Epithelver/inderungen um 
eine harte Verhornung (Nagelbildung), wie sie auch am Haarwurzelschaft der 
Haut als Pilomatrixom (Epithelioma calcificans Malherbe) auftreten kann (Lit. : 
Lucas, 1976). Die Epithelverfinderungen in der COC mit der Bildung harter 
Hornmassen (Nagelkeratin) sind wie auch die Ortho- und Parakeratose (weiche 
Verhornung) ein sekund~ires Ph/inomen des odontogenen Epithels und keine 
Entitfit sui generis (Praetorius, 1973; Altini und Farman, 1975; Shear, 1976; 
Farman et al., 1978). 

Die COC ist demnach in die Gruppe der odontogenen Cysten einzuordnen. 
Bisher sind erst zwei Rezidive einer COC mitgeteilt worden (Gorlin et al., 1962; 
Swinson, 1976). Freedman et al. (1975) erw/ihnen einen dritten Fall aus der 
Literatur (Pullman und Seldin, 1971), der aber offensichtlich bereits von Gorlin 
et al. (1963) beschrieben wurde. In der Mehrzahl der FS.11e sind diese Cysten 
gut begrenzt, lassen sich mfihelos enucleieren und rezidivieren nicht (Petri und 
Stump, 1976; Gorlin et al., 1963). Dieses schonende operative Vorgehen wird 
von allen Autoren als Therapie der Wahl angegeben (Swinson, 1976; Lentrodt 
und Gundlach, 1978; u.a.). 
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