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Hintergrund

Vaskuläre Malformationen sind seltene
angeborene Fehlbildungen des mensch-
lichen Gefäßsystems (arterielle, venöse,
kapillare oder lymphatische Gefäße) und
zeigen ein klinisch inhomogenes Bild.
Die morphogenetischen Defekte kön-
nen durch einen genetischen Faktor, ein
pränatales unerwünschtes Ereignis oder
möglicherweise durch einen postnata-
len Auslöser zusätzlich zu einem bereits
bestehenden genetischen Defekt verur-
sacht werden [1–3]. Zur Einteilung wird
international die Klassifikation der ISSVA
(International Society for the Study of Vas-
cular Anomalies, Rev. 2018) empfohlen
[4].

Vaskuläre Malformationen der Orbita
(VMO) manifestieren sich häufig bereits
im Kindesalter durch eine periorbitale
Schwellung und zunehmenden, vorwie-
gend schmerzlosen Exophthalmus mit
Motilitätsstörungen und Bulbusverlage-
rung. Je nach Klinik und Entität besteht
die Therapie in volumenreduzierenden
Maßnahmen mit Teilresektion, Sklerosie-
rung, Embolisation, Lasertherapie und
pharmakologischer Therapie [1, 2].

Anamnese

Ein 36-jähriger männlicher Patient klag-
te über eine seit 7 Tagen zunehmende

Drucksymptomatik und Exophthalmusdes
rechten Auges. Anamnestisch war ein seit
Geburt bekanntes Lymphangiomder rech-
ten Orbita im 2. und 3. Lebensjahr opera-
tiv ex domo behandelt worden. Es ließen
sich keine auslösenden Faktoren für die
plötzliche Größenzunahme des Befundes
(Infektion, Valsalva-Manöver, Trauma o.Ä.)
feststellen.

Befunde bei Erstvorstellung

Bei vorliegender Expositionskeratopathie
erfolgte extern eine Magnetresonanzto-
mographie (MRT) mit Beschreibung ei-
ner ausgedehnten VMOmit intrakranieller
Ausdehnung. AufgrundeinerOptikuskom-
pression wurden eine laterale Kanthoto-
mie und laterale knöcherne Dekompressi-
on durchgeführt.

Der Patient wurde in unserer Klinik akut
vorgestellt. Der Visus betrug rechts Hand-
bewegungen, links 1,0. Der Augendruck
lag rechts palpatorisch bei 25mmHg,
links applanatorisch bei 15mmHg. Die
Hertel-Exophthalmometrie zeigte Werte
von rechts 35mm und links 14mm. We-
der aktiver noch passiver Lidschluss war
rechts möglich, die Motilität war subtotal
aufgehoben. Es bestand eine totale Erosio
corneaebei afferentemPupillendefizit und
erheblich gestauten epibulbären Gefäßen
mit massiver Chemosis (. Abb. 1a, b).
Fundoskopisch zeigten sich stark gestaute
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Abb. 18 a,b Erstaufnahmebefund. cDigitale Subtraktionsangiographie des Stromgebietes kranial
rechtsmitorbitalervaskulärerMalformation;diePfeilezeigenerweiterteGefäße infolgedesarteriove-
nösen Shunts.d cMRT-Befundbei Aufnahme (T1-Wichtung); diePfeile zeigendieBefundausdehnung
innerhalb derOrbita und intrakraniell

Venen, die Papille war randscharf und
vital, die Netzhaut zentral anliegend.

Mittels digitaler Subtraktionsangiogra-
phie konntenGefäßzuläufe aus derA. caro-
tis externa und interna mit Drainage über
die V. ophthalmica superior und inferior
nachgewiesen werden (. Abb. 1c). Zudem
bestand ein erheblicher lymphatischer An-
teil (. Abb. 1d).

Therapie und Verlauf

Im Rahmen des interdisziplinären Tu-
morboards wurde zunächst eine rein
interventionelle Therapiestrategie favo-
risiert. Durch mehrfache Embolisationen
konnte eine Volumenreduktion herbei-
geführt werden (Exophthalmusreduktion
von 9mm).

Zur Hornhautprotektion erfolgten
mehrfach Amnionmembrantransplan-
tationen und individualisierte Uhrglas-
verbände (. Abb. 2). Zur Anwendung
kam ein individualisierter Verband aus
steriler Folie, hergestellt aus einer Tupfer-

verpackung, da herkömmliche auf dem
Markt erhältliche Uhrglasverbände eine
zu flache Kurvatur aufweisen und damit
zu einem Kontakt zur Hornhaut geführt
hätten (.Abb. 2b, c).

Ein systemischer Off-label-Therapiever-
such mit dem selektiven Serin-/Threonin-
Kinase-mTOR-Inhibitor (Sirolimus) wurde
wegen Unverträglichkeit (Fieber, Schüttel-
frost) beendet.

Bei bestehender Inoperabilität wurde
aufgrund erneuter Volumenzunahme eine
Radiotherapie eingeleitet. Diese erfolgte
fraktioniert mit Einzeldosen von je 2Gy
(Gesamtdosis 40Gy). Hierunter ließ sich
eine suffiziente Befundstabilisierung mit
adäquater Volumenreduktion herbeifüh-
ren (Exophthalmusreduktion vonweiteren
13mm; . Abb. 3). Der Visus lag 6 Mona-
te nach der Radiatio bei 0,3 rechts. Ei-
ne temporale Kanthopexie mit marginaler
Tarsorrhaphie verbesserte den Lidschluss
(.Abb. 3c, d).

Diskussion

Angeborene Gefäßanomalienwerden der-
zeit zu den komplexesten Gefäßerkran-
kungen gezählt. Dazu gehören vaskuläre
Tumoren, die durch eine verstärkte Prolife-
ration von Endothelzellen gekennzeichnet
sind, und vaskuläre Fehlbildungen mit zu-
grunde liegenden mesenchymalen und
angiogenetischen Störungen [1, 2]. Sie
werden in Abhängigkeit von den beteilig-
ten Gefäßen in einfache oder kombinierte
Formen unterteilt. Zu den einfachen
Defekten gehören die kapillären, lym-
phatischen, venösen und arteriovenösen
Malformationen sowie die arteriovenösen
Fisteln. Bei kombinierten Ausprägungen
sind mehrere verschiedene Gefäßsysteme
betroffen [2, 3]. Nach ihrem Erschei-
nungsbild sind venöse Fehlbildungen
die häufigsten Vertreter (70%), gefolgt
von lymphatischen Fehlbildungen (12%),
arteriovenösen Fehlbildungen (8%), kom-
binierten Fehlbildungssyndromen (6%)
und kapillären Fehlbildungen (4%) [2].

Venöse Malformationen sind eine der
häufigsten benignen Raumforderungen
der Orbita beim Erwachsenen (5–7%
aller orbitalen Raumforderungen) [1].
Kombinierte venöse-lymphatische Fehl-
bildungen machen insgesamt 3–4% aller
orbitalen Läsionen aus. Sie sind in der
Regel nach der Geburt klinisch inappa-
rent. Üblicherweise weisen sie ein dem
Körperwachstum proportionales, langsa-
mes Wachstum auf und werden in der
Mehrzahl der Fälle im ersten Lebensjahr-
zehnt klinisch auffällig. Als Folge von
Infektionen und Traumata sowie Hor-
monumstellungen während der Pubertät
oder einer Schwangerschaft ist eine akute
Größenzunahme möglich. Arteriovenöse
Malformationen sind selten und bestehen
aus einem Konglomerat von arteriovenö-
sen Shunts. Die drainierenden Venen deh-
nen sich deshalb aus. Zusätzlich können
Aneurysmen der zuführenden arteriellen
Gefäße entstehen [2, 3].

Zu den wichtigsten Symptomen ge-
hören Proptosis, Bulbusverschiebung, Hä-
matome oder tiefe orbitale Schmerzen.
Die Raumforderung, die Verschiebung des
Augapfels und die sichtbare konjunktiva-
le Läsion können zu erheblichen kosme-
tischen Deformierungen und damit ein-
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Abb. 28 a Lokalbefundmit Zeichen der Expositionskeratopathie.b Individueller Uhrglasverband aus sterilem, durchsichti-
gemVerpackungsmaterial (c)

Abb. 38 a,b Regression des Exophthalmus 17 Tage nachBeendigung der Radiotherapie. c,d Regression des Exophthalmus
5Monate nach Beendigung der Radiotherapie; Zustand nach Verschluss der Kanthotomie undnach erfolgter Kanthopexie.
e cMRT (T2-Wichtung)mit deutlicher Befundregression (Pfeil); Befund 8Monate nachAbschluss der Radiotherapie

hergehenden psychosozialen Problemen
führen [1, 5].

Blutungen treten bei mehr als der Hälf-
te dieser Patienten auf, können multipel
sein und zu einer Optikusneuropathie
führen [1, 5]. Paradoxerweise treten Hä-
morrhagien sowohl bei angeborenen als
auch bei erworbenen orbitalen Gefäßpa-
thologien viel häufiger bei venösen oder
venös-lymphatischen Anomalien (früher
„Lymphangiom“) mit niedrigem Druck
als bei Hochdruck- (oder Hochfluss-)Fehl-
bildungen oder Fisteln auf. Blutungen
aus orbitalen „Lymphangiomen“ begin-
nen oft in der Kindheit und scheinen
mit zunehmendem Alter seltener zu
werden – vermutlich aufgrund einer
perivaskulären Fibrose in Bereichen frü-
herer Blutungen. Sehr selten kann eine
Blutung im Erwachsenenalter aus einer
verborgenen Venenanomalie entstehen.

Spontane orbitale Blutungen (selten auch
aus normalen orbitalen Gefäßen) können
bei extremen Valsalva-Manövern (Entbin-
dung oder bei Extremsportarten, wie z. B.
Kraftsport, oder nach extremer venöser
Stauung durch schweres Erbrechen oder
Strangulation) auftreten. Des Weiteren
können die Blutungen durch ein Trauma
(z. B. Orbitafrakturen) entstehen. Sponta-
ne Blutungen sind jedoch ebenso möglich
[6].

In unserem Fall ließ sich anamnes-
tisch, klinisch oder diagnostisch keine
auslösende Ursache für die spontane Ein-
blutung mit rascher Größenzunahme des
Befundes feststellen. Die möglichen Trig-
ger wie Valsalva-Manöver oder Trauma
wurden vom Patienten verneint. Eben-
falls die langjährige oder unkontrollierte
arterielle Hypertonie oder ein Diabetes
mellitus, die zur Entstehung einer fragi-

len mikrovaskulären Architektur führen
können [6], war bei unserem Patienten
nicht vorhanden. Einnahme von oralen
Antikoagulanzien oder Thrombozytenag-
gregationshemmern wurde ebenso nicht
angegeben.

Die Therapie umfasst nichtchirurgische
Maßnahmen und chirurgische Interven-
tionen. Die nichtchirurgische Behandlung
kann die Verwendung von verschiedenen
Sklerosierungstherapeutika beinhalten.
Zu diesen zählen u. a. Natriummorrhuat,
Picibanil (OK-432), Doxycyclin, Bleomycin,
Polyvinylalkohol, Ethylen-Vinyl-Alkohol-
Copolimer, Natriumtetradecylsulfat, Essig-
säure und hypertone Salzlösung [5].

Anhand mehrerer Fälle konnte ein po-
sitiver Effekt einer systemischen Off-label-
Therapie mit Rapamycin (Sirolimus) auf
ausgedehnte lymphatische Malformatio-
nen gezeigt werden.
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Rapamycin ist ein spezifischer Inhibi-
tor des „mammalian target of rapamycin“
(mTOR), einer Serin/Threonin-Kinase, die
ein wichtiger Faktor bei der Regulierung
der Angiogenese, Zellwachstum und -pro-
liferation ist. Es konnte nachgewiesenwer-
den, dass die Behandlung mit Sirolimus
das Potenzial hat, die Symptome zu ver-
bessern, Schmerzen zu lindern und lym-
phatische Malformationen zu verkleinern.
Jedoch wurden auch unerwünschte Ne-
benwirkungen beschrieben (u. a. toxische
Wirkungen auf Blut/Knochenmark, assozi-
ierte Infektionen der Atemwege, Hyperli-
pidämie und Neutropenie) [7].

Die operative Behandlung der Gefäß-
anomalienumfasstdiekonventionelleChi-
rurgie und endovaskuläre Interventionen
mit demZiel einer vollständigenResektion
oder Blockade des Nidus. Allerdings wer-
den Rezidivraten nach der Resektion von
bis zu 80% berichtet [8]. Eine unvollstän-
dige Behandlung kann aggressives Nach-
wachsen induzieren und somit die weitere
Behandlung erschweren [3].

Bei unserem Patienten handelte es sich
um eine kombinierte VMO mit einem er-
heblichenlymphatischenAnteil.Zusätzlich
lagen Aneurysmen der zuführenden arte-
riellen Gefäße vor. Daher wurde eine rein
interventionelle Therapiestrategie primär
favorisiert. Eine minimal-invasive Behand-
lungmittels Bleomycin-Sklerosierungwur-
de erwogen, jedoch aufgrund hirnnaher
zystischer Tumoranteile mit einem erhöh-
ten Blutungsrisiko nicht durchgeführt. Da
eine permanente und ausreichende Be-
fundbesserung durch erneute Devaskula-
risation nicht zu erwarten war, wurde eine
Radiatio eingeleitet.

Aufgrund der Expositionskeratopathie
erfolgten Nachbeobachtungsintervalle im
4-wöchigen Rhythmus. Bei jeder Kontroll-
untersuchung wurden folgende Befunde
erhoben: Visus, Lidmotorik mit Lidschluss,
Hornhautsensibilität, Bulbusmotilität, Exo-
phthalmometrie,Tensio,Vorderabschnitts-
undFundusbefund.Additivwurdeeineop-
tischeKohärenztomographiedes vorderen
Augenabschnittes durchgeführt. Bei stabi-
ler Hornhautoberfläche wurden die Inter-
valle im weiteren Verlauf auf 3 Monate
verlängert. Nach Abschluss der Radiothe-
rapie wurde eine cMRT durchgeführt, die
eine deutliche Regredienz des Befundes
zeigte (. Abb. 3e).

Die stereotaktische Strahlentherapie
wird mit guter Wirksamkeit zur Therapie
der kavernösen venösen Malformation der
Orbitaspitze angewendet [9]. In wenigen
Fallberichten bei arteriovenösen Malfor-
mationen im Kopf-Hals-Bereich wurde
bei unvollständiger Embolisation eine Ra-
diotherapie angeschlossen. Hier wurden
ebenso positive Effekte mit deutlicher Ver-
ringerung der Größe des Nidus, Schmerz-
sowie Blutungsreduktion beschrieben [10,
11].

Fazit für die Praxis

4 VMO stellen eine potenziell zur Erblin-
dung führende Krankheit dar und erfor-
dern ein interdisziplinäres multimodales
Management.

4 Expositionskeratopathie undOptikusneu-
ropathie sind die wichtigsten visusbedro-
henden Komplikationen.

4 Die endovaskuläre Therapie mit oder oh-
ne chirurgische Resektion ist die häufigste
berichtete Behandlung.

4 Eine kombinierte Anwendung von Embo-
lisation und additiver Radiatio kann eine
Befundstabilisierung bei VMO bewirken.
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