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Diagnostik und Therapie von Gefdftanomalien im Kopf-
und Halsbereich

F. ORwald, M. Engel, M. M6hlenbruch, J. Hoffmann

’ In der géngigen Klassifikation der ISSVA (International
Mund-, Kiefer-, Society for the Study of Vascular Anomalies) wird
Eﬁi’ﬁf;l ' prinzipiell zwischen vaskuldren Tumoren und
vaskuldren Malformationen unterschieden. Wahrend
vaskuldre Tumore echte proliferative Erkrankungen
darstellen, handelt es sich bei Malformationen um
angeborene Gefdftfehlbildungen mit fehlerhafter,
dysplastischer Gefafsreifung. Aufgrund der Seltenheit

von vaskuldren Anomalien sowie der unsachgemafien

Verwendung verschiedener Begrifflichkeiten kommt
es nicht selten zu Fehldiagnosen und infolgedessen
dann auch zu fehlerhaften Behandlungsansdtzen oder
Prognoseeinschatzungen [1, 2].

Der hier beschriebene Diagnostik- und Therapiealgorithmus orientiert sich mit Ausnahme der Himangiome an den
vaskuldren Fehlbildungen, welche den Hauptanteil der vaskuldren Anomalien darstellen und denen sowohl
diagnostisch wie auch therapeutisch die gréfite Bedeutung zukommt. Fiir die Diagnostik und Therapie vaskularer
Fehlbildungen hat sich ein interdisziplindres Vorgehen bewdhrt.

Unterteilung und Klassifikation

Bei vaskuldren Malformationen handelt es sich um angeborene Gefaffehlbildungen, die proportional zum
Korperwachstum an Gréf3e zunehmen und dadurch oft erst im Verlauf symptomatisch werden [3]. Eine spontane
GroRenzunahme ist auch unter Stress, nach mechanischem Trauma oder bei hormonellen Veranderungen (z. B.
Schwangerschaft, Pubertat) moglich [1]. Anhand der hamodynamischen Eigenschaften unterscheidet man zwischen
sogenannten Low-Flow- und High-Flow-Malformationen. Innerhalb der Gruppe der Low-Flow-Malformationen
unterscheidet man zwischen vendsen, lymphatischen und kapillaren Malformationen.

Bei der vendsen Malformation handelt es sich mit ca. 60-70% um die hiufigste Low-Flow-Malformation mit
tiberwiegender Lokalisation im Kopf-Hals-Bereich (60%), gefolgt von den Extremitdten und dem Rumpf. Venose
Malformationen kénnen multifokal kutan, subkutan, intramuskuldr, intraossar oder in Organen vorkommen [4].


https://www.bdc.de/category/wissen/fachgebiete/kiefer-und-gesichtschirurgie/

Die lymphatische Malformation ist die zweithdufigste Low-Flow-Malformation (12%), mit einer Hiufigkeit von

ca. 70% im Kopf-Hals-Bereich lokalisiert [4]. Man unterscheidet zwischen makrozystischen, mikrozystischen und
gemischten Formen, wobei mikrozystische lymphatische Malformationen ein infiltratives Wachstumsmuster zeigen
und somit schwierig zum umgebenden Gewebe abgrenzbar sind. Lymphatische Malformationen kdnnen multifokal
kutan, subkutan, viszeral und intraossar vorkommen [5, 6].

Bei den kapilldren Malformationen handelt es sich um eine krankhafte Erweiterung der Kapillaren. Mit einer Inzidenz
von 0,3% sei als wichtigster Vertreter der Naevus flammeus (auch Feuermal oder Portweinfleck) genannt, welcher
auch im Rahmen syndromaler Erkrankungen (Klippel-Trenaunay-Syndrom, Sturge-Weber-Syndrom) auftritt und am
haufigsten im Kopf-Halsbereich zu finden ist. Im Weiteren gehort auch der sogenannte Naevus simplex (Storchenbiss)
zu den kapillaren Malformationen, der bei ca. 40% aller Neugeborenen zu finden ist [7].

Bei den High-Flow-Malformation unterscheidet man zwischen den arteriovendsen Fisteln (AVF) und arteriovendsen
Malformationen (AVM). Wihrend bei den arteriovendsen Fisteln ein direkter arteriovendser Ubergang (,Shunt*)
besteht, ist bei den arteriovenésen Malformationen ein System aus dysplastischen Gefafsen (,Nidus*)
zwischengeschaltet. Zur klinischen Stadieneinteilung und Evaluation des Therapiebedarfs wie auch der
Therapiemdglichkeiten hat sich fiir arteriovendse Malformationen die Schobinger-Klassifikation etabliert, welche 4
Entwicklungsstadien beschreibt:

1. Ruhephase weitgehend ohne Symptome,

2. Expansionsphase mit Schwellungszunahme und Pulsation,

3. destruktive Phase mit Ulzerationen und Blutungen und

4. Dekompensationsphase mit Herzinsuffizienz und Herzversagen.

Im Gegensatz zu AV-Malformationen kénnen AV-Fisteln auch erworben sein (u. a. durch Traumata oder iatrogen bei
Punktionen) [8].

Wichtigster Vertreter der vaskuldren Tumore ist das Himangiom, wobei ein infantiles von einem kongenitalen
unterschieden wird. Das infantile Himangiom ist mit einer Inzidenz von 3-10% der hdufigste Tumor im
Kleinkindalter, welcher sich in den ersten Wochen nach Geburt manifestiert und sich durch ein typisches
Wachstumsverhalten (Proliferations-, Ruhe- und Involutionphase) auszeichnet. 40-60% der infantilen Himangiome
treten im Kopf- und Halsbereich auf und werden je nach Infiltrationstiefe in superfizielle (intrakutane), gemischte und
tiefe (subkutane) Himangiome eingeteilt. Davon abzugrenzen sind die kongenitalen Himangiome, die bei Geburt
bereits vollstandig ausgereift sind. Hierbei wird zwischen den RICH (,rapidly-involuting haemangioma*) mit
Ruckbildungstendenz und den NICH (,,non-involuting haemangioma“) ohne Riickbildungstendenz unterschieden [7,
9].

Klinische Diagnostik

Im Rahmen der Diagnosestellung spielt neben einer sorgféltigen Anamnese die klinische Untersuchung eine
wegweisende Rolle.

Kapilldre Malformationen sind gekennzeichnet durch von Geburt an bestehende, meist einseitige und scharf
begrenzte, erythematése, homogene und im Hautniveau gelegene Verdnderungen. Der Naevus simplex imponiert



mittig, meist im Bereich des Hinterkopfes oder der Stirn, als unscharf begrenzte, blassrote und symmetrische
Verdnderung [7].

Venodse Malformationen zeigen klinisch eine weiche und leicht komprimierbare Schwellung, je nach Tiefe der
Lokalisation mit dariiberliegendem, livide imponierendem und teils noduldr tastbarem Hautanteil. Bei Erh6hung des
vendsen Drucks (Veranderung der Kérperposition, bei korperlicher Belastung, bei Valsalva-Manéver) kommt es
typischerweise zu einer (schmerzhaften) Schwellungszunahme, die bei streng subkutan gelegenen Veranderungen die
Malformation klinisch erst sichtbar macht. Aufgrund des reduzierten Blutflusses kann es innerhalb vendser
Malformationen im Intervall zu schmerzhaften, von einer lokalen Entziindungsreaktion begleiteten, und im Verlauf
selbstlimitierenden Thrombosen (Thrombophlebitiden) kommen [7, 8].

Lymphatische Malformationen zeigen sich klinisch ebenfalls als weiche, komprimierbare Schwellungen. Die
dariiberliegende Haut kann normal oder braunlich verdndert, oder im Rahmen von Einblutungen auch livide
imponieren. Mikrozystische Anteile zeigen sich bei oberflichlicher Lage als aggregierte, vesikulare, teils knotig
imponierende Haut- und Schleimhautverdnderungen unterschiedlichen Kolorits. Typisch fiir die lymphatische
Malformation ist eine schmerzhafte Schwellungszunahme im Zusammenhang mit Entziindungen oder Infekten, im
Rahmen derer es auch zu Einblutungen kommen kann [4-7].

Im Gegensatz zu Low-Flow-Malformationen ist bei High-Flow-Malformationen ein deutliches Schwirren auskultierbar
oder eine Pulsation iiber der Malformation zur tasten. Im Vergleich zu den Low-Flow-Malformationen Idsst sich meist
eine Uberwdrmung der dariiberliegenden Haut feststellen. Bei arteriovendsen Malformationen kann es im
fortgeschrittenen Stadium tiber eine Minderperfusion des umgebenden Gewebes (,,Steal-Effekt“) zu einer Ischimie
mit atrophischen und ulzerdsen Verdnderungen der dariiberliegenden Haut kommen, mit der Gefahr konsekutiver,
rezidivierender Blutungen [8, 10].

Infantile Himangiome imponieren meist als kurz nach der Geburt auftauchende, hellrote, teils erhabene Maculae mit
umgebenden Teleangiektasien, welche in den ersten Lebensmonaten an Gréf3e zunehmen. Das Gréfenausmaf reicht
von stecknadelgrofien Papeln bis zu ausgedehnten, plaque- oder beerenartigen Veranderungen [9].

Apparative Diagnostik

Zur weiterflihrenden Diagnostik eignet sich bei vaskuldren Anomalien zunédchst die farbkodierte Duplexsonografie.
Hiermit lassen sich Vaskularisierung, Flusseigenschaften, Tiefenausdehnung oder strukturelle Verdnderung (z. B.
Nachweis von Phlebolithen) bereits orientierend beurteilen [8, 9].

Fiir die weitere Charakterisierung und Therapieplanung ist bei vaskuldren Malformationen die kontrastmittelgestiitzte
MRT-Diagnostik das Mittel der Wahl. Fiir die Darstellung und Beurteilung der Ausdehnung von vendsen und
lymphatischen Malformationen eignen sich am besten die kontrastmittelverstarkten T1-gewichteten sowie T2-
gewichteten, fettsupprimierten Sequenzen. Mittels erweiterter MRT-Diagnostik mit GefdRdarstellung (MRT-
Angiografie) gelingt zusatzlich noch die Darstellung zu- und abflieRender Gefafie. Charakteristisch fiir vendse
Malformationen ist die Signalverstarkung nach Kontrastmittelgabe in den T1-gewichteten Sequenzen und der
Nachweis von Phlebolithen [4, 8, 11].



Bei Verdacht auf das Vorliegen einer arteriovendsen Malformation empfiehlt sich die zusatzliche Durchfiihrung einer
diagnostischen Angiografie zur Identifikation des Nidus, also dem Ort des arteriovendsen Kurzschlusses sowie der
zufiihrenden arteriellen Gefie (,feeder) bei gleichzeitiger Erfassung der Himodynamik. Dies ist fiir die Planung der
spateren Therapie von entscheidender Bedeutung [4, 8, 11].

Therapie

Die Therapie richtet sich zum einen nach der Diagnose, dem Alter des Patienten, der Befundausdehnung sowie der
klinischen Beschwerdesymptomatik.

Die Therapie der Wahl bei kapillairen Malformationen ist die Behandlung mittels gepulstem Farbstofflaser. In seltenen
Fdllen kann in funktionell und dsthetisch relevanter Lokalisation auch eine lokale Exzision indiziert sein. Der Naevus
simplex bedarf bei vollstandiger Riickbildungstendenz keiner Therapie [7].

Die Therapie der vendsen und lymphatischen Malformationen orientiert sich zumeist an der Befundausdehnung, der
klinischen Beschwerdesymptomatik sowie der Lokalisation. Bei ausgedehnten vendsen Malformationen sowie
makrozystischen lymphatischen Malformationen (zystisches Hygrom) ist die transkutane Sklerosierung des Befundes
die Therapie der Wahl. Hierbei werden CT-gestiitzt Medikamente (u. a. hochprozentiger Alkohol, Polidocanol oder
Bleomycin) in die Ldsion in-stilliert, was iber eine entzlindliche Reaktion zur Vernarbung und Schrumpfung der
Malformation fiihrt. Bei ausgedehnten und/oder mehrkammerigen Befunden sind oft mehrere Therapiesitzungen
erforderlich und zu einem spdteren Zeitpunkt kann eine chirurgische Entfernung verbliebener Residuen notwendig
werden. Bei umschriebenen und gut abgrenzbaren Malformationen kann auch eine primér chirurgische Therapie
angezeigt sein (Abb. 1). Mikrozystische lymphatische Malformationen (Lymphangiome) sind einer

Sklerosierungstherapie oft nicht zugdnglich, weshalb eine chirurgische Resektion oder Reduktion oft die einzige
Therapieméglichkeit darstellt [6, 8, 10].

Abb. 1 a-d: a) Ausgedehnte lymphatische Malformation (Hygrom) cervical/fazial rechts bei 2 Monate altem Saugling
b) Intraoperativer Befund nach Tumorexstirpation c) Kontrolle 4 Monate postoperativ d) Endergebnis, 2 Jahre nach
Operation.

Bei arteriovendsen Malformationen ist zundchst eine transfemorale Embolisierung des Gefafinidus erforderlich (u. a.
mit Fliissigembolisaten (Onyx, n-BCA) oder PVA-Partikeln), um den arteriellen Zufluss zu unterbinden. Ziel der
Behandlung ist eine vollstindige Okklusion des AVM-Nidus, um Rezidive iiber die Entstehung von



Kollateralkreisldufen zu vermeiden. AnschlieRend muss eine vollstandige chirurgische Resektion der
Gefimalformation angestrebt werden, da es bei unvollstandiger Entfernung zur Stimulation und Expansion des
Restnidus kommen kann. Bei ausgedehnten Befunden mit Beteiligung der dariiberliegenden Haut kann es somit zu
grofien Defekten kommen, die eine aufwendige primare oder sekundéare Rekonstruktion erforderlich sein (Abb. 2).
Arteriovendse Fisteln werden meist mit ,,Coils“ oder ,Vascular Plugs“ verschlossen [8, 10, 12].




Abb. 2 a-e: Resektion einer arteriovendsen Malformation temporal rechts nach erfolgter Embolisation sowie
Rekonstruktion mittels mikrovaskuldr reanastomosiertem Transplantat vom anterolateralen Oberschenkel.

Da bei Himangiomen im Laufe der ersten ein bis zwei Lebensjahre eine spontane Regression eintritt, sollte aus
chirurgischer Sicht zundchst ein abwartendes Verhalten gewdhlt werden. Die Therapie von Hdmangiomen beschrankt
sich meist auf ausgedehnte Befunde mit rascher Gréfdenprogredienz oder Himangiome in kritischer Lokalisation mit
dsthetischer oder funktioneller Beeintrachtigung. Neben der lokalen Kryo- und Farbstofflasertherapie, deren
Anwendung sich auf kleinere Befunde mit geringer Tiefenausdehnung beschrankt, hat sich die friihzeitige orale und
topische Propranololtherapie als Standardverfahren bei ausgedehnteren Befunden etabliert. Die systemische
Kortisontherapie oder die interstitielle Lasertherapie (Nd:YAG-Laserbehandlung) hat mittlerweile an Bedeutung
verloren. Auf eine chirurgische Therapie wird meist nur dann zuriickgegriffen, wenn die konventionellen
Behandlungsmethoden versagen und deshalb dauerhafte funktionelle Einschrankungen drohen, zur Entfernung von
Residuen nach erfolgreicher Primdrtherapie oder im Verlauf zur dsthetischen Korrektur narbiger Veranderungen. Bei
den deutlich selteneren kongenitalen Himangiomen ohne Regressionstendenz (NICH, ,non-involuting congenital
haemangioma“) kann ebenfalls eine chirurgische Primartherapie indiziert sein [7, 9].
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