MEDIZINREPORT

GEFASSANOMALIEN

Eine interdisziplinare Herausforderung

Die Diagnostik ist umfassend und geht mit einem hohen technischen Aufwand einher.
Die Therapie besteht meist aus konservativen MaBnahmen und interventionellen radiologischen
Techniken, seltener Chirurgie oder Laserverfahren.

efidfanomalien konnen jede

Korperregion bei Kindern
und Erwachsenen betreffen, gelten
als die am schwierigsten zu behan-
delnden GefédBerkrankungen und
sind sehr selten. Daher haben die
Patienten héufig einen langen Lei-
densweg hinter sich, bevor die rich-
tige Diagnose gestellt wird. Ge-
faBanomalien liegt eine komplexe
mesenchymale Entwicklungsstérung
von Gewebe, Gliedmallen und Ge-
faBen zugrunde.

Die Patienten erleiden Schmer-
zen, Schwellungen, Entziindungen,
Thrombembolien, Vergréferungen
einzelner GliedmalBien, aber auch
schwere Blutungen und offene
Hautulzerationen bis hin zu ei-
ner vital gefdhrdenden Herzinsuffi-
zienz. Das Wissen um diese Erkran-
kungen aber wichst stindig und
auch die Therapiemdglichkeiten ha-
ben sich aufgrund neuer interven-
tioneller Techniken erweitert. Eine
Behandlung durch ein interdiszipli-
nidres Team aus Fachspezialisten ist
daher empfehlenswert.

Arterielles, vendses oder
lymphatisches GefaBsystem
Vaskuldre Anomalien sind seltene,
meist angeborene Gefédllerkrankun-
gen des arteriellen, vendsen und
lymphatischen GefdB3systems, die
jedes Organsystem betreffen kon-
nen. Diese Vielgestaltigkeit fiihrte
zur Entstehung von zahlreichen,
zum Teil unkorrekten Bezeichnun-
gen fiir diese Verdnderungen, wie
zum Beispiel Angiom, kaverndses
Héamangiom, Blutschwamm, An-
giodysplasie et cetera. Basierend
auf Vorarbeiten von Mulliken und
Glowacki (1), die eine Korrelation
zelluldrer und biologischer Merk-
male mit dem klinischen Erschei-
nungsbild vornahmen, wurde 2014
die revidierte, heute fachiibergrei-
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Klippel-Trénaunay-Syndrom des rechten Beins mit kombinierter
kapillar-vendser-lymphatischer Malformation (CLVM) und GroBwuchs
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fend angewandte Klassifikation der
Gefdflanomalien durch die ISSVA
(International Society for the Study
of Vascular Anomalies) (2) verdf-
fentlicht (Tabelle 1). Diese Klassifi-
kation unterscheidet 2 Subgruppen.

Einteilung: GefaBtumoren und
GefaBmalformationen
Gefilltumoren sind charakterisiert
durch eine echte Endothelzellproli-
feration (,,Neoplasma des Endo-
thels*). Den mit Abstand haufigsten
Vertreter von Gefdftumoren repré-
sentiert das infantile Hdmangiom.
Es wichst meist in den ersten 2 Le-
bensmonaten, bildet sich aber spon-
tan auch wieder zuriick.

Davon abzugrenzen ist die
Gruppe der selteneren angebore-
nen Gefiflmalformationen als Er-
gebnis einer fehlerhaften dysplas-
tischen GefaBreifung und -entwick-
lung. Gefdmalformationen weisen
einen normalen Endothelzellzy-
klus auf, zeigen jedoch im Gegen-
satz zum infantilen Hamangiom
weder ein relevantes endotheliales
Wachstum noch eine spontane Re-
gression.

Gefdamalformationen  konnen
nur eine GefédBart betreffen (wie ka-
pillire Malformationen/CM, vend-
se Malformationen/VM, lymphati-
sche Malformationen/LM, arterio-
vendse Malformationen/AVM) oder
Kombinationen derselben sein.
Ebenso treten Assoziationen von
GefaBBmalformationen mit anderen
Anomalien (zum Beispiel Hyper-

= plasien des Weichteilgewebes) in

Form von Syndromen auf (,,malfor-
mations associated with other ano-
malies®).

Die hidufigsten Syndrome sind
das  Klippel-Trénaunay-Syndrom
(kombinierte kapilldr-lymphatisch-
vendse Malformation mit Extremi-
titenhyperplasie) und das Parkes-
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TABELLE 1

Die ISSVA-Klassifikation der GefaRanomalien (vereinfacht)

Gefamumoren GefaBmalformationen

Assoziiert mit anderen
Anomalien (Syndrome)

JSlow-flow": - Klippel-Trénaunay
- venose M, -CvM — Sturge-Weber

- Benigne - lymphatische M | - CLM - Proteus

- Lokal aggressiv/ = —kapillare M - CLVM - andere

Borderline

— Maligne fast-flow": — Parkes-Weber
-AVM - CAVM - CLOVES
- AV-Fistel - CLAVM - andere

M (Malformation); AVM (arteriovendse Malformation); AV (arteriovends); CVM (kapillar-vendse Malformati-
on); CLM (kapillér-lymphatische Malformation); CLVM (kapillar-lymphatisch-vendse Malformation); CAVM
(kapillar-arteriovendse Malformation); CLAVM (kapillar-lymphatisch-arteriovenése Malformation); CLOVES
(,congenital lipomatous overgrowth vascular malformations epidermal nevus skeletal anomalies®)

Weber-Syndrom (kombinierte ka-
pillar-arteriovendse Malformation
mit Extremitdtenhyperplasie). Ent-
sprechend ihrer Hamodynamik
werden vaskuldre Malformationen
geméf ihrem Durchfluss in Slow-
flow-Malformationen  (kapillére,
vendse, lymphatische Malformatio-
nen) und Fast-flow-Malformatio-
nen (arteriovendse Malformatio-
nen) eingeteilt (3).

Léasionen treten in jeglicher
Lokalisation auf
GefdBanomalien der Korperperi-
pherie werden meist in der Kindheit
oder im Jugendalter klinisch auffal-
lig, entweder spontan oder getrig-
gert durch &duflere Einfliisse (hor-
monelle Stimulation nach Verlet-
zungen oder Operationen). Da diese
Lésionen in jeglicher Lokalisation
auftreten konnen, kann die klini-
sche Manifestation sehr variabel
sein (4). Neben Hautdiskoloratio-
nen treten lokale Schmerzen mit
progredienter, gelegentlich iiber-
wiarmter Weichteilschwellung auf;
bei arteriovendsen Malformatio-
nen (AVM) bestehen tastbare Pul-
sationen oder ein auskultierbares
Schwirren.

Gefdflanomalien zeigen gele-
gentlich aufgrund des lokalen
Drucks in den beteiligten Gefdllen
lagebedingte Volumenverdnderun-
gen (vendse Malformationen, VM).
Bei Einbeziehung der Haut sind sie
als himbeerrote (CM), bléuliche
(VM) oder roétlich-livide (AVM)
Hautverfirbungen erkennbar. Ka-

pillire Malformationen beschrin-
ken sich dabei nur auf die Haut. Lo-
kale Ischdmie und vendse Hyper-
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fiihren. Auf diesen Ulzerationen
kann sich eine Superinfektion auf-
lagern, die Folge sind rezidivieren-
de massive Blutungen. Bei beson-
ders ausgedehnten AVM treten kar-
diovaskuldre Beschwerden mit Ta-
chyarrhythmien bis hin zum ,,high-
output cardiac failure* auf.
Diagnose: Anamneseerhebung,
ausfiihrliche klinische Untersuchung
und Ultraschall sind wichtige Maf3-
nahmen fiir die erste Diagnosesi-
cherung. Doppler- und Farbkodier-
te Duplexsonographie sind hilfreich
fiir die Beurteilung der Durchblu-
tungssituation (,,fast-flow* versus
,,slow-flow*). Lasionscharakterisie-
rung und Ausdehnungsdiagnostik
sind relevant fiir die Therapiepla-
nung. Hierfiir ist die Durchfiihrung
einer MRT inklusive einer zeitlich
moglichst hochaufgeldsten, dyna-

tension konnen Folgen einer lange
bestehenden AVM sein und zu Ne-
krosen des umliegenden Weichteil-
gewebes mit Hautverdnderungen

mischen KM-gestiitzten MR-An-
giographie notwendig.

Venose und lymphatische Mal-
formationen zeigen in der MRT

TABELLE 2

Ubersicht der Therapieverfahren von GefaRmalformationen
Hamo- GefaR- Therapieverfahren
dynamik charakteri-
sierung
Fast-flow- Arteriovendse | Embolisation: EVOH, Alkohol
Lasionen Malformation | - transarteriell
(AVM) — direkt perkutan
— transvends
Resektion des Chirurgie
embolisierten Nidus
Arteriovendse | Embolisation Coils, Amplatzer
Fistel (AVF) Vascular Plugs
Slow-flow- Vendse Sklerotherapie Polidocanol, Sodium
Lasionen Malformation Tetradecyl Sulfat,
(VM) Alkohol (Gel)
Lasertherapie, Interstitiell,
Radiofrequenzablation | endovaskular
Resektion Vor allem bei
oberflachlicher Lage
Lymphatische | Sklerosierung Picibanil (OK-432),
Malformation | (v. a. makrozystische Alkohol, Bleomycin,
(LM) Formen) Doxycyclin
Resektion Abhéngig von der
(v. a. mikrozystische LM) =~ Zuganglichkeit
Medikamentose mTOR:-Inhibitoren
Therapie (Sirolimus) im Einzelfall
Kapillare Lasertherapie Farbstofflaser, IPL,
Malformation Nd:YAG
(CM)

EVOH (Ethylen-Vinylalkohol-Kopolymer); IPL (Intense Pulsed Light);
Nd:YAG (Neodynium-dotierter Yttrium-Aluminium-Granat-Laser)
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ein charakteristisches Aussehen
(starke Hyperintensitdt in der
T2-Wichtung). VM reichern im
Gegensatz zu LM intensiv Kon-
trastmittel innerhalb der erweiter-
ten, dysplastischen Geféfriume
(,,pooling®) an. Die digitale Sub-
traktionsangiographie ermoglicht
die préziseste Diagnostik von
AVM. Das genaue Ausmaf} des
,»Nidus®“ (Ort der arteriovendsen
Kurzschliisse) einer AVM mit al-
len zufithrenden erweiterten arte-
riellen Asten (,feeder) und ab-
fiihrenden vendsen GefiaBlen (Drai-
nagevenen) mit gleichzeitiger Er-
fassung der Hamodynamik kon-
nen so dargestellt werden.

Strenge Abwiigung von Risiko
und Nutzen vor Therapie

Ziel der Therapie dieser angebore-
nen Erkrankungen ist es, Beschwer-
den zu mindern, mégliche Beein-
trichtigungen von funktionellem
Gewebe und daraus resultierende
Komplikationen zu verhindern und
Patienten somit zu mehr Lebens-
qualitét zu verhelfen. Da es bei ei-
ner inkompletten, nicht indizierten
oder falschen Therapie nicht sel-
ten zu einer Verschlechterung der
Symptome kommt, ist eine strenge
Risiko-Nutzen-Abwégung vor je-
der interventionellen Therapie er-
forderlich.

Asymptomatische Lésionen sind
im Hinblick auf kosmetische As-
pekte nur unter Vorbehalt zu thera-
pieren. Konservative Malinahmen
(z. B. in Form einer Kompressions-
therapie) stehen meist am Anfang
der Behandlung und sollten — auch
nach nachfolgender interventionel-
ler Therapie — unterstiitzend fortge-
setzt werden. Die hdmodynamische
Einteilung der GefdBmalformatio-
nen bestimmt das jeweilige Thera-
pieverfahren (5).

Die Mehrzahl der Geféafimalfor-
mationen kann minimal-invasiv
durch interventionelle Verfahren
wie Sklerosierungsbehandlungen in
Direktpunktionstechnik (Slow-flow-
Malformationen) und katheterge-
stiitzte Embolisationen (Fast-flow-
Malformationen) von transarteriell
oder transvends therapiert werden
(6). Offene Resektionen, die vor al-
lem in oberflachlicher und zugéng-
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Fortgeschrittene arteriovendse Malfomation (AVM) des FuBes
mit nicht abheilender Ulzeration, die zu rezidivierenden Blutungen

fiihrt.
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Ausgedehnte lymphatische Malformation des GesaBes und
rechten Beins mit chyldsen Lymphvesikeln an der Haut, aus denen
Lymphfliissigkeit austritt (Lymphorrhoe).

Infantiles Himangiom am Nacken bei einem Saugling mit him-
beerroter Dyskoloration der Haut und einem leicht bl&ulich durch-
schimmernden, subkutanen Anteil.

licher Lokalisation indiziert sein
konnen, sind aufgrund der Affekti-
on mehrerer Gewebeschichten, der
schwierigen Préparation (die Ge-
faBwinde sind dysplastisch und fra-
gil) und dem Blutungsrisiko (insbe-
sondere bei AVM) technisch sehr
anspruchsvoll und somit Spezialis-
ten vorbehalten (Tabelle 2).

Da Gefdflanomalien als schwie-
rigste GefaBerkrankungen gelten,

alle Korperregionen betreffen kon-
nen und vielgestaltige Komplika-
tionen an allen Organsystemen bei
Kindern und Erwachsenen hervor-
rufen konnen, ist eine interdiszipli-
nire Diagnostik und Therapie fiir
diese seltenen Erkrankungen essen-
ziell.

Interdisziplindre Gesellschaft
fiir GefiBanomalien

Dediziertes Wissen verschiedener
Fachdisziplinen ist notwendig, um
die sehr individuellen Auspragun-
gen des Krankheitsbildes optimal
zu behandeln (7). Aus diesem
Grund haben sich Anfang dieses
Jahres Spezialisten aus 11 verschie-
denen klinischen Disziplinen zur
Deutschen interdisziplindren Ge-
sellschaft fiir Gefdlanomalien e. V.
zusammengeschlossen (www.digge
fa.de). Ziel ist der Wissensaus-
tausch iiber Fachgrenzen hinweg
und die Wissensverbreitung auf
dem Gebiet der Gefdlmalformatio-
nen und vaskuldren Tumoren, ein-
schlieBlich der Himangiome.

Das erste gemeinsame Projekt ist
die Verdffentlichung einer umfas-
send angelegten medizinischen Da-
tenbank zum Thema Gefd3anoma-
lien in Form einer frei zugénglichen
Internetenzyklopddie. Diese soll,
dank einer grofen Fachautoren-
schaft, stetig wachsen, regelmiBig
aktualisiert werden und einen gro-
Ben Bestand fallbezogener Daten
inklusive Fallsammlung beinhalten.
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Eine interdisziplinare Herausforderung

Die Diagnostik ist umfassend und geht mit einem hohen technischen Aufwand einher.
Die Therapie besteht meist aus konservativen Mafnahmen und interventionellen radiologischen

Techniken, seltener Chirurgie oder Laserverfahren.

LITERATUR

1. Mulliken JB, Glowacki J: Hemangiomas and
vascular malformations of infants and chil-
dren: a classification based on endothelial
characteristics. Plast Reconstr Surg 1982;
69: 412-22.

. Wassef M, Blei F, Adams D, et al.: Vascular
Anomalies Classification: Recommenda-
tions from the International Society for the
Study of Vascular Anomalies. Pediatrics
2015; 136: €203-14.

. Hammer S, Uller W, Manger F, Fellner C,
Zeman F, Wohlgemuth WA: Time-resolved
magnetic resonance angiography (MRA) at
3.0 Tesla for evaluation of hemodynamic
characteristics of vascular malformations:
description of distinct subgroups. Eur Ra-
diol 2017; 27: 296-305.

4. Wohlgemuth WA, Wolfle K, Schuster T,
Schlimok G, Bohndorf K: Angeborene Ge-
faBmalformationen: Klassifikation, Sympto-
me, Diagnostik und Prognose. Zentralbl
Chir 2012; 137: 440-5.

. Uller Wibke, Miller-Wille René, Wohlgemuth
Walter A: Interventionelle Therapie von Ge-
faBmalformationen. Interventionelle Radio-
logie Scan 2014; 2: 53-70.

6. Wohlgemuth WA, Miiller-Wille R, Teusch VI,
et al.: The retrograde transvenous push-
through method: a novel treatment of peri-
pheral arteriovenous malformations with
dominant venous outflow. Cardiovasc Inter-
vent Radiol 2015; 38: 623-31.

. Sadick M, Dally FJ, Schénberg SO, Stroszc-
zynski C, Wohlgemuth WA: Strategies in In-
terventional Radiology: Formation of an In-
terdisciplinary Center of Vascular Anomalies
— Chances and Challenges for Effective and
Efficient Patient Management. Rofo 2017;
189: 957-66.

N

w

(2]

-~

A4

Deutsches Arzteblatt | Jg. 114 | Heft 51-52 | 25. Dezember 2017





