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GEFÄSSANOMALIEN 

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

G efäßanomalien können jede 
Körperregion bei Kindern 

und Erwachsenen betreffen, gelten 
als die am schwierigsten zu behan-
delnden Gefäßerkrankungen und 
sind sehr selten. Daher haben die 
Patienten häufig einen langen Lei-
densweg hinter sich, bevor die rich-
tige Diagnose gestellt wird. Ge -
fäßanomalien liegt eine komplexe 
mesenchymale Entwicklungsstörung 
von Gewebe, Gliedmaßen und Ge-
fäßen zugrunde. 

Die Patienten erleiden Schmer-
zen, Schwellungen, Entzündungen, 
Thrombembolien, Vergrößerungen 
einzelner Gliedmaßen, aber auch 
schwere Blutungen und offene 
Hautulzerationen bis hin zu ei-
ner vital gefährdenden Herzinsuffi-
zienz. Das Wissen um diese Erkran-
kungen aber wächst ständig und 
auch die Therapiemöglichkeiten ha-
ben sich aufgrund neuer interven-
tioneller Techniken erweitert. Eine 
Behandlung durch ein interdiszipli-
näres Team aus Fachspezialisten ist 
daher empfehlenswert. 

Arterielles, venöses oder  
lymphatisches Gefäßsystem
Vaskuläre Anomalien sind seltene, 
meist angeborene Gefäßerkrankun-
gen des arteriellen, venösen und 
lymphatischen Gefäßsystems, die 
jedes Organsystem betreffen kön-
nen. Diese Vielgestaltigkeit führte 
zur Entstehung von zahlreichen, 
zum Teil unkorrekten Bezeichnun-
gen für diese Veränderungen, wie 
zum Beispiel Angiom, kavernöses 
Hämangiom, Blutschwamm, An-
giodysplasie et cetera. Basierend 
auf Vorarbeiten von Mulliken und 
Glowacki (1), die eine Korrelation 
zellulärer und biologischer Merk-
male mit dem klinischen Erschei-
nungsbild vornahmen, wurde 2014 
die revidierte, heute fachübergrei-

fend angewandte Klassifikation der 
Gefäßanomalien durch die ISSVA 
(International Society for the Study 
of Vascular Anomalies) (2) veröf-
fentlicht (Tabelle 1). Diese Klassifi-
kation unterscheidet 2 Subgruppen. 

Einteilung: Gefäßtumoren und  
Gefäßmalformationen 
Gefäßtumoren sind charakterisiert 
durch eine echte Endothelzellproli-
feration („Neoplasma des Endo -
thels“). Den mit Abstand häufigsten 
Vertreter von Gefäßtumoren reprä-
sentiert das infantile Hämangiom. 
Es wächst meist in den ersten 2 Le-
bensmonaten, bildet sich aber spon-
tan auch wieder zurück. 

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

Gefäßmalformationen können 
nur eine Gefäßart betreffen (wie ka-
pilläre Malformationen/CM, venö-
se Malformationen/VM, lymphati-
sche Malformationen/LM, arterio-
venöse Malformationen/AVM) oder 
Kombinationen derselben sein. 
Ebenso treten Assoziationen von 
Gefäßmalformationen mit anderen 
Anomalien (zum Beispiel Hyper-
plasien des Weichteilgewebes) in 
Form von Syndromen auf („malfor-
mations associated with other ano-
malies“). 

Die häufigsten Syndrome sind 
das Klippel-Trénaunay-Syndrom 
(kombinierte kapillär-lymphatisch-
venöse Malformation mit Extremi-
tätenhyperplasie) und das Parkes-

Klippel-Trénaunay-Syndrom des rechten Beins mit kombinierter 
kapillär-venöser-lymphatischer Malformation (CLVM) und Großwuchs
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Weber-Syndrom (kombinierte ka-
pillär-arteriovenöse Malformation 
mit Extremitätenhyperplasie). Ent-
sprechend ihrer Hämodynamik 
werden vaskuläre Malformationen 
gemäß ihrem Durchfluss in Slow-
flow-Malformationen (kapilläre, 
venöse, lymphatische Malformatio-
nen) und Fast-flow-Malformatio-
nen (arteriovenöse Malformatio-
nen) eingeteilt (3). 

Läsionen treten in jeglicher  
Lokalisation auf
Gefäßanomalien der Körperperi-
pherie werden meist in der Kindheit 
oder im Jugendalter klinisch auffäl-
lig, entweder spontan oder getrig-
gert durch äußere Einflüsse (hor-
monelle Stimulation nach Verlet-
zungen oder Operationen). Da diese 
Läsionen in jeglicher Lokalisation 
auftreten können, kann die klini-
sche Manifestation sehr variabel 
sein (4). Neben Hautdiskoloratio-
nen treten lokale Schmerzen mit 
progredienter, gelegentlich über-
wärmter Weichteilschwellung auf; 
bei arteriovenösen Malformatio-
nen (AVM) bestehen tastbare Pul -
sationen oder ein auskultierbares 
Schwirren. 

Gefäßanomalien zeigen gele-
gentlich aufgrund des lokalen 
Drucks in den beteiligten Gefäßen 
lagebedingte Volumenveränderun-
gen (venöse Malformationen, VM). 
Bei Einbeziehung der Haut sind sie 
als himbeerrote (CM), bläuliche 
(VM) oder rötlich-livide (AVM) 
Hautverfärbungen erkennbar. Ka-

pilläre Malformationen beschrän-
ken sich dabei nur auf die Haut. Lo-
kale Ischämie und venöse Hyper-
tension können Folgen einer lange 
bestehenden AVM sein und zu Ne-
krosen des umliegenden Weichteil-
gewebes mit Hautveränderungen 

führen. Auf diesen Ulzerationen 
kann sich eine Superinfektion auf-
lagern, die Folge sind rezidivieren-
de massive Blutungen. Bei beson-
ders ausgedehnten AVM treten kar-
diovaskuläre Beschwerden mit Ta-
chyarrhythmien bis hin zum „high-
output cardiac failure“ auf. 

Diagnose: Anamneseerhebung, 
ausführliche klinische Untersuchung 
und Ultraschall sind wichtige Maß-
nahmen für die erste Diagnosesi-
cherung. Doppler- und Farbkodier-
te Duplexsonographie sind hilfreich 
für die Beurteilung der Durchblu-
tungssituation („fast-flow“ versus 
„slow-flow“). Läsionscharakterisie-
rung und Ausdehnungsdiagnostik 
sind relevant für die Therapiepla-
nung. Hierfür ist die Durchführung 
einer MRT inklusive einer zeitlich 
möglichst hochaufgelösten, dyna-
mischen KM-gestützten MR-An-
giographie notwendig. 

Venöse und lymphatische Mal-
formationen zeigen in der MRT 

TABELLE 1

Die ISSVA-Klassifikation der Gefäßanomalien (vereinfacht)

M (Malformation); AVM (arteriovenöse Malformation); AV (arteriovenös); CVM (kapillär-venöse Malformati- 
on); CLM (kapillär-lymphatische Malformation); CLVM (kapillär-lymphatisch-venöse Malformation); CAVM 

(kapillär-arteriovenöse Malformation); CLAVM (kapillär-lymphatisch-arteriovenöse Malformation); CLOVES 
(„congenital lipomatous overgrowth vascular malformations epidermal nevus skeletal anomalies“)

Gefäßtumoren 

– Benigne
– Lokal aggressiv/

Borderline
– Maligne 

Gefäßmalformationen 

Einfach 

„slow-flow“:
– venöse M,
– lymphatische M
– kapilläre M 

„fast-flow“:
– AVM
– AV-Fistel 

Kombiniert 

– CVM
– CLM
– CLVM 

– CAVM
– CLAVM 

Assoziiert mit anderen 
Anomalien (Syndrome)

– Klippel-Trénaunay 
– Sturge-Weber
– Proteus
– andere

– Parkes-Weber
– CLOVES
– andere

TABELLE 2

Übersicht der Therapieverfahren von Gefäßmalformationen

EVOH (Ethylen-Vinylalkohol-Kopolymer); IPL (Intense Pulsed Light);  
Nd:YAG (Neodynium-dotierter Yttrium-Aluminium-Granat-Laser)

Hämo -
dynamik

Fast-flow-
 Läsionen

Slow-flow-
 Läsionen

Gefäß -
charakteri-
sierung

Arteriovenöse 
Malformation 
(AVM)

Arteriovenöse 
Fistel (AVF)

Venöse 
 Malformation 
(VM)

Lymphatische 
Malformation 
(LM)

Kapilläre 
 Malformation 
(CM)

Therapieverfahren

Embolisation: 
– transarteriell
– direkt perkutan
– transvenös

Resektion des 
 embolisierten Nidus 

Embolisation

Sklerotherapie

Lasertherapie, 
Radiofrequenzablation

Resektion 

Sklerosierung 
(v. a. makrozystische 
 Formen)

Resektion 
(v. a. mikrozystische LM) 

Medikamentöse  
Therapie

Lasertherapie

Material

EVOH, Alkohol

Chirurgie

Coils, Amplatzer  
Vascular Plugs

Polidocanol, Sodium 
 Tetradecyl Sulfat, 
 Alkohol (Gel) 

Interstitiell,  
endovaskulär

Vor allem bei 
 oberflächlicher Lage

Picibanil (OK-432),  
Alkohol, Bleomycin,  
Doxycyclin 

Abhängig von der 
 Zugänglichkeit

mTOR-Inhibitoren 
 (Sirolimus) im Einzelfall

Farbstofflaser, IPL, 
Nd:YAG
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ein charakteristisches Aussehen 
(starke Hyperintensität in der 
T2-Wichtung). VM reichern im 
Gegensatz zu LM intensiv Kon-
trastmittel innerhalb der erweiter-
ten, dysplastischen Gefäßräume 
(„pooling“) an. Die digitale Sub-
traktionsangiographie ermöglicht 
die präziseste Diagnostik von 
AVM. Das genaue Ausmaß des 
„Nidus“ (Ort der arteriovenösen 
Kurzschlüsse) einer AVM mit al-
len zuführenden erweiterten arte-
riellen Ästen („feeder“) und ab-
führenden venösen Gefäßen (Drai -
nagevenen) mit gleichzeitiger Er-
fassung der Hämodynamik kön-
nen so dargestellt werden.

Strenge Abwägung von Risiko 
und Nutzen vor Therapie
Ziel der Therapie dieser angebore-
nen Erkrankungen ist es, Beschwer-
den zu mindern, mögliche Beein-
trächtigungen von funktionellem 
Gewebe und daraus resultierende 
Komplikationen zu verhindern und 
Patienten somit zu mehr Lebens-
qualität 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-Abwägung vor je-
der interventionellen Therapie er-
forderlich. 

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

Die Mehrzahl der Gefäßmalfor-
mationen kann minimal-invasiv 
durch interventionelle Verfahren 
wie Sklerosierungsbehandlungen in 
Direktpunktionstechnik (Slow-flow-
Malformationen) und katheterge-
stützte Embolisationen (Fast-flow-
Malformationen) von transarteriell 
oder transvenös therapiert werden 
(6). Offene Resektionen, die vor al-
lem in oberflächlicher und zugäng-

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

Da Gefäßanomalien als schwie-
rigste Gefäßerkrankungen gelten, 

alle Körperregionen betreffen kön-
nen und vielgestaltige Komplika-
tionen an allen Organsystemen bei 
Kindern und Erwachsenen hervor-
rufen können, ist eine interdiszipli-
näre Diagnostik und Therapie für 
diese seltenen Erkrankungen essen-
ziell.

Interdisziplinäre Gesellschaft 
für Gefäßanomalien
 Dediziertes Wissen verschiedener 
Fachdisziplinen ist notwendig, um 
die sehr individuellen Ausprägun-
gen des Krankheitsbildes optimal 
zu behandeln (7). Aus diesem 
Grund haben sich Anfang dieses 
Jahres Spezialisten aus 11 verschie-
denen klinischen Disziplinen zur 
Deutschen interdisziplinären Ge-
sellschaft für Gefäßanomalien e. V. 
zusammengeschlossen (www.digge
fa.de). Ziel ist der Wissensaus-
tausch über Fachgrenzen hinweg 
und die Wissensverbreitung auf 
dem Gebiet der Gefäßmalformatio-
nen und vaskulären Tumoren, ein-
schließlich der Hämangiome. 

Das erste gemeinsame Projekt ist 
die Veröffentlichung einer umfas-
send angelegten medizinischen Da-
tenbank zum Thema Gefäßanoma-
lien in Form einer frei zugänglichen 
Internetenzyklopädie. Diese soll, 
dank einer großen Fachautoren-
schaft, stetig wachsen, regelmäßig 
aktualisiert werden und einen gro-
ßen Bestand fallbezogener Daten 
inklusive Fallsammlung beinhalten. 
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Infantiles Hämangiom am Nacken bei einem Säugling mit him-
beerroter Dyskoloration der Haut und einem leicht bläulich durch-
schimmernden, subkutanen Anteil.

Fortgeschrittene arteriovenöse Malfomation (AVM) des Fußes 
mit nicht abheilender Ulzeration, die zu rezidivierenden Blutungen 
führt.

Ausgedehnte lymphatische Malformation des Gesäßes und 
rechten Beins mit chylösen Lymphvesikeln an der Haut, aus denen 
Lymphflüssigkeit austritt (Lymphorrhoe).
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