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L2
} ” ie Chirurgie ist die gottliche Kunst,

welche es mit der heiligen und schonen Menschengestalt zu thun hat und iiber ihr wachsen
soll, dass das herrliche Ebenmass ihrer Bildung, wo es verletzt oder gestort worden,

wiederhergestellt werde, wie es aus der formenden Hand der Natur hervorgegangen. “

Ferdinand Gregorovius
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Zusammenfassung
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Vaskuldre = Anomalien sind durch eine Vielzahl unterschiedlicher klinischer
Erscheinungsbilder gekennzeichnet. Sie beinhalten die vaskuldren Tumore und die vaskulidren
Malformationen. Das Ziel dieser Arbeit ist es, auf die verschiedenen Klassifikationen und
unterschiedlichen Merkmale der einzelnen Krankheitsbilder einzugehen, und darzustellen,
wie bedeutsam deren Unterscheidung fiir eine addquate Therapiefindung ist. Die neue
ISSVA-Klassifikation (,,International Society for the Study of Vascular Anomalies ) hat uns
dazu motiviert, diese retrospektive Studie ins Leben zu rufen. Die Patientendaten von 1989
bis 2009 wurden ermittelt und reevaluiert. Dazu war eine Datenerhebung von 92 Patienten,
die an der Abteilung fiir Plastische, Asthetische und Rekonstruktive Chirurgie am LKH Graz
wegen einer vaskuldren Anomalie behandelt wurden, notwendig.

Besondere Aufmerksamkeit galt der Kopf-Hals-Region. Dabei wurde auf den
Konsultationsgrund, die GroéBe der Lidsion und deren Lokalisation, die diagnostischen
MaBnahmen und die Therapiemethoden eingegangen. Das Geschlechterverhiltnis minnlich
zu weiblich war insgesamt 1:2,7. Von allen Patienten waren 19,6% von einem vaskuldren
Tumor und 80,4% von einer vaskuliren Malformation betroffen. In der Gruppe der
vaskuldren Malformationen entfielen 58% auf die arteriovendsen Malformationen (AVM),
10,8% auf die kapilliren Malformationen (CM), 29,7% auf die vendsen Malformationen
(VM) und 1,4% auf die lymphatisch-vendsen Malformationen (LVM).

Bei den vaskuldren Tumoren gehorten Schwellung und Schmerzen zu den zwei héaufigsten
Vorstellungsgriinden, dicht gefolgt von Funktionseinschrinkungen. Die vaskulédren
Malformationen zeigten gleichfalls die Symptome Schwellung und Schmerzen am hiufigsten.
Danach kamen Funktionseinschrinkungen, GroBenprogredienz und Storung der Asthetik
gleich haufig vor.

Die hiufigsten Lokalisationen aller GefdStumore waren an der Hand, am Hals, an einer
Gesichtshilfte und an der Nase. Die GefdBfehlbildungen manifestierten sich am héiufigsten an
der Hand, am Arm, am Fuf} und am Bein, gefolgt vom Vorkommen an einer Gesichtshilfte,

an der Wange und an den Lippen.



Als radiologische Diagnostik kamen folgende Verfahren zur Anwendung: In 50% aller Fille
bei den vaskuldren Tumoren die Kombination aus MR-Angiographie, MRT und Sonographie.
In 16,7% setzte man die MR-Angiographie mit der MRT zur weiteren Abkldrung ein. Die
MR-Angiographie, MRT und Doppler-Sonographie sowie die MRT alleine kamen in jeweils
11% aller Fille zum Einsatz. In 5,6% verwendete man die Kombination der MR-
Angiographie und Sonographie sowie der MRT und Doppler-Sonographie als diagnostisches
Hilfsmittel. Bei allen vaskuldren Malformationen wurde am hiufigsten — in 40,5% — eine
MR-Angiographie in Kombination mit MRT sowie in 18,9% eine MR-Angiographie, MRT
und Sonographie durchgefiihrt.

Die bevorzugte Therapieart bei den vaskuldren Tumoren war in 83,3% eine Resektion in toto.
In 11% aller Fille entschied man sich fiir die Teilresektion und in 5,6% fiir die Laserung.

In der Gruppe der Gefidlifehlbildungen waren die haufigsten Behandlungsmethoden in 36,5%
eine Resektion in toto sowie in 20,3% eine Embolisation und in 13,5% eine Embolisation mit

darauffolgender Resektion in toto.

Im Rahmen dieser Studie wurden alle Patienten ab 16 Jahren (n=86) mittels des
standardisierten ,,Dresdner Korperbildfragebogens (DKB-35) iiber die subjektive
Beurteilung des Korperbildes und iiber die Lebensqualitit befragt. 35 Patieten schickten den
ausgefiillten Fragebogen zuriick (Riicklaufquote 40,7%). Die Gruppe 1 stellte das gesamte
Patientenkollektiv dar, die Gruppe 2 jene Patienten mit vaskuldren Anomalien in der Kopf-
Hals-Region. Es konnten einige Differenzen ermittelt werden, vor allem in den Bereichen
welbstakzeptanz'® und ,,Selbstaufwertung®. Die Patienten aus Gruppe 2 zeigten in diesen

Kategorien eine negativere Einschitzung des Korperbildes.

Diese Arbeit soll unter anderem auf die enorme Bedeutung einer einheitlichen Klassifikation
und die davon abhédngige individuelle Behandlung aufmerksam machen. In der Vergangenheit
wurden leider viele Patienten fehldiagnostiziert und erhielten aufgrunddessen manches Mal
eine inaddquate Therapie. Dies soll in Zukunft durch das Einordnen der vaskuldren
Anomalien in die aktuelle ISSVA-Klassifikation, durch das FEinhalten spezifischer
Therapiealgorithmen, durch interdisziplindre Zusammenarbeit sowie regelméfige Teilnahme

an interdisziplindren Arbeitsgruppen moglichst vermieden werden.
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Abstract

Kondic M' Spendel S* Scharnagl] E*
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Vascular anomalies are characterized by a variety of clinical symptoms. They include
vascular tumors and vascular malformations. The aim of this paper is to address the different
classifications and different characteristics of the individual diseases, and to show how
important this is for finding an adequate therapy.

The new ISSV A-classification ("International Society for the Study of Vascular Anomalies")
inspired us to create this retrospective study. The patient data from 1989 to 2009 were
investigated and reevaluated. This was a collection of data from 92 patients who were treated
for a vascular anomaly at the Division of Plastic, Aesthetic and Reconstructive Surgery,
University Medical Centre Graz.

Particular attention was paid to the head and neck region. We discussed the symptoms, the
size of the lesion, the localization, the diagnostic procedures and treatment methods. The male
to female ratio was 1:2.7 overall. 19.6% of all patients had a vascular tumor and 80.4% a
vascular malformation. Of all vascular malformations there were 58% arteriovenous
malformations (AVM), 10.8% capillary malformations CM, 29.7% venous malformations
(VM) and 1.4% lymphatic-venous malformations (LVM).

In the category of vascular tumors the two most common reasons for presentation were
swelling and pain, followed closely by loss of function. The vascular malformations showed
the symptoms of swelling and pain also most frequently, further were function impairment,
increase in size and aesthetic disturbance equally common. The most common localization of
vascular tumors was in the hand, in the neck, and on the nose. The vascular malformations
were most common in the hand, arm, foot and leg, followed by the occurrence on one side of
the face, on the cheek and on the lips.

As further radiological diagnostic procedures following were used: In 50% of all cases of
vascular tumors the combination of MR-angiography, MRI and sonography, in 16.7% MR-
angiography with MRI. The MR-angiography, MRI and Doppler-sonography, and MRI alone
were used in 11% in each case. In 5.6% the combination of MR-angiography and sonography

and MRI and Doppler sonography were used as a diagnostic tool. Concerning the vascular
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malformations, in 40.5% the combination of MR-angiography and MRI and in 18.9% MR-
angiography, MRI and sonography were performed.

The preferred therapy for vascular tumors was in 83.3% total resection, in 11% partial
resection and in 5.6% laser treatment. In the group of vascular malformations the most
common methods of treatment were in 36.5% total resection, in 20.3% embolization and in

13.5% embolization with subsequent resection.

In this study, all patients 16 years of age and above (n = 86) were interviewed on the
subjective assessment of body image and quality of life using the standardized "Dresdner
body image questionnaire" (DKB-35). 35 patients returned the completed questionnaire
(response rate 40.7%). Group 1 represented the entire group of patients, group 2 those patients
with vascular anomalies in the head and neck region. There were some differences found,
especially in the areas of "self-acceptance" and "self-appreciation". The patients in group 2

showed a more negative assessment of body image in these categories.

The aim of this paper is to draw attention to the enormous importance of a unified
classification and the individual treatment. In the past, unfortunately, many patients were
misdiagnosed and were given some time an inadequate therapy due to this fact. This should
be avoided in the future by using the current ISSVA-classification, by adhering to specific
treatment algorithms, by interdisciplinary cooperation and regular participation in

interdisciplinary working groups.

viii



Abkiirzungsverzeichnis

ISSVA

IH

CH
RICH
NICH
KHE
TA
AVF
AM
AVM
CM
CLM
CLVM
CVM
GVM
LM
LVM
PWS
VM
BRBN
CMTC
HHT
KMP
KTS
SWS
VEGF
bFGF
GLUT1

International Society for the Study of Vascular Anomalies,

Internationale Gesellschaft zum Studium vaskuldrer Anomalien

infantiles Himangiom

kongenitales Himangiom

schnell involutierendes kongenitales Himangiom

nicht-involutierendes kongenitales Himangiom

kaposiformes Hamangioendotheliom
Tufted Angioma

arteriovenose Fistel

arterielle Malformation

arteriovendse Malformation

kapillare Malformation
kapillar-lymphatische Malformation
kapillar-lyphatisch-venose Malformation
kapillar-ventse Malformation
glomuvendse Malformation
lymphatische Malformation
lymphatisch-vendse Malformation
Port-Wine-Stain

vendse Malformation
Blue-Rubber-Bleb-Naevus-Syndrom

Cutis marmorata teleangiectatica congenita
hereditdre himorrhagische Teleangiektasie
Kasabach-Merrit-Phdnomen
Klippel-Trénaunay-Syndrom
Sturge-Weber-Syndrom

Vascular Endothelial Growth Factor, vaskulidrer endothelialer Wachstumsfaktor

Basic Fibroblast Growth Factor, grundsétzlicher Fibroblastenwachstumsfaktor

Glukose-Transporter-1-Protein

X



Inhaltsverzeichnis

1.

Einleitung

1.1. Klassifikation und Terminologie vaskuldrer Anomalien

1.2. Vaskulidre Tumore

1.2.1.
1.2.2.
1.2.3.
1.2.4.
1.2.5.
1.2.6.
1.2.7.
1.2.8.
1.2.9.

Pathogenese

Klinische Merkmale

Infantiles Himangiom

Kongenitale Himangiome

Kutane und viszerale Himangiomatose
»Tufted Angioma*

Kaposiformes Himangioendotheliom
Héamangioperizytom

Differentialdiagnosen

1.3. Vaskulire Malformationen

1.3.1.
1.3.2.
1.3.3.
1.34.
1.3.5.
1.3.6.
1.3.7.

Pathogenese

Kapillare Malformationen
Venose Malformationen
Lymphatische Malformationen
Arterielle Malformationen
Arteriovendse Malformationen

Arteriovenose Fisteln

1.4. Mit vaskulidren Anomalien assoziierte Syndrome

1.5. Diagnostik

1.5.1.
1.5.2.
1.5.3.
1.54.
1.5.5.
1.5.6.
1.5.7.

Konventionelles Rontgen
Doppler-Ultraschall
Computertomographie
Magnetresonanztomographie
Phlebographie
Konventionelle Angiographie

Szintigraphie

1.6. Therapie

1.6.1.
1.6.2.
1.6.3.

Lasertherapie
Sklerosierung/ Embolisation

Medikamenttse Therapie

—_— 00 N NN NN W=

13
14
14
14
16
16
17
19
21
22
23
25
26
33
33
33
34
34
35
35
35
36
36
37
38



1.6.4.
1.6.5.
1.6.6.
1.6.7.
1.6.8.
1.6.9.

Magnesiumspickung
Kryotherapie

Chirurgische Therapie
Behandlung der Ulcerationen
Vaskulédre Tumore

Vaskulidre Malformationen

1.7. Psychologische Aspekte

A T A T o B

Anhang

Ergebnisse

Diskussion

Material und Methodik

Schlusswort
Literaturverzeichnis
Abbildungsverzeichnis

Tabellenverzeichnis

10. Danksagungen

11. Curriculum vitae

39
40
40
40
41
42
46
48
49
67
72
73
82
85
86
88
89

X1



1. Einleitung

Die im Jahre 1992 gegriindete ,Internationale Gesellschaft zum Studium vaskulirer
Anomalien* (ISSVA) hat es sich zur Aufgabe gemacht, eine neue Klassifikation fiir vaskulire
Anomalien hervorzubringen. Zahlreiche Nomenklaturen stellten bis dato immer wieder ein
gro3es Hindernis zur interdisziplindren Kommunikation dar.

Vaskuldre Anomalien werden in vaskuldre Tumore (GefifStumore) und vaskulédre
Malformationen (GefiaBfehlbildungen) eingeteilt. Diese unterscheiden sich voneinander durch
das klinische Erscheinungsbild, den radiologischen und histopathologischen Befund, sowie
durch das biologische Verhalten. Weiters kann man sie durch immunhistochemische Marker
voneinander differenzieren. [1,2,38]

Die Nachsilbe ,,-om* (Hamangiom) bedeutet ,,Proliferation eines Tumors* und wurde daher
irrtiimlich bei der Bezeichnung vaskuldrer Malformationen angewandt. Gefd3tumore wachsen
hauptsichlich durch eine endotheliale Hyperplasie. Im Gegensatz dazu weisen vaskuldre
Malformationen ein sich ruhig verhaltendes Endothel auf und werden als lokalisierte Defekte
vaskuldrer Morphogenese definiert. Diese Defekte beruhen mit allerhochster
Wahrscheinlichkeit auf gestorten Regulationsmechanismen in der Embryo- und
Vaskulogenese. Die vaskuldren Tumore konnen sich zuriickbilden oder persistieren.
GefilBfehlbildungen bilden sich jedoch nie zuriick und haben meist wihrend der Kindheit ein
konstantes Wachstum. Einige verschlimmern sich mit der Zeit. [1,2]

Zusitzlich besteht noch eine auf Himodynamik und Fehlbildungsart beruhende Unterteilung
der vaskuldren Malformationen. Vaskuldre Malformationen sind entweder ,,slow-flow*-
(langsamer Blutfluss) oder ,fast-flow*“-Malformationen (schneller Blutfluss). Die ,,slow-
flow*-Malformationen werden wiederum in kapillire, vendse und lymphatische
Malformationen, und die ,fast-flow*“-Malformationen in arterielle und arteriovendse
Malformationen sowie arteriovendse Fisteln eingeteilt. Zu den gemischten Malformationen
gehoren die kapilldr-vendsen, kapilldr-lymphatischen,  kapilldr-lymphatisch-vendsen,
lymphatisch-venosen,  kapilldr-arteriovendsen und  die  lymphatisch-arteriovendsen
Malformationen. [1,46] Malformationen mit einer arteriellen Komponente sind rheologisch
schnellflieBend, alle anderen sind durch eine niedrige Blutflussgeschwindigkeit
gekennzeichnet. [2]

In immunhistochemischer Hinsicht ist zu erwihnen, dass die zelluldren Proliferationsmarker,
wie das zelluldre Antigen, die Typ-IV-Kollagenase, der VEGF (vaskulédrer endothelialer
Wachstumsfaktor) sowie der bFGF (grundsitzlicher Fibroblastenwachstumsfaktor) in
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proliferierenden Himangiomen, nicht aber in vaskulidren Malformationen, erhoht sind.

Seit man herausgefunden hat, dass die endothelialen Zellen der infantilen Himangiome die
immunhistochemischen Marker GLUT1 (Glukose-Transporter-1-Protein), Merosin, Lewis-Y-
Antigen und Fcy-Rezeptor-II exprimieren, und sich selbiges Ergebnis in plazentaren
MikrogefdBen prasentiert hatte, geht man nun von der Annahme aus, dass die endothelialen
Zellen der Hamangiome ihren Ursprung in der Plazenta haben oder dass endotheliale Zellen
in Himangiomen und jene in der Plazenta einen immaturen Phinotyp teilen. Die erwédhnten
Marker kamen in vaskuldren Malformationen nicht vor. [1,66]

Zur Verwirrung fithren kann ein groBes Hdmangiom mit Shunts zwischen arteriellen
Zufliissen und drainierenden Venen — es kann irrtimlicherweise auf eine arteriovendse
Malformation schlieBen lassen. Vaskulire Malformationen konnen eine endotheliale
Hyperplasie aufweisen, die durch Gerinnung, Ischimie, Embolisation, partielle Resektion
oder hormonelle Veridnderungen verursacht werden kann. In seltenen Féllen kommen beide
Arten der vaskuldren Anomalien bei einem Patienten vor. [2]

In 90% der Fille kann durch eine genaue Anamnese und durch den physikalischen Status
darauf geschlossen werden, ob es sich um einen vaskuldren Tumor oder eine vaskulire
Malformation handelt. Leider gestaltete sich die Diagnosestellung in der Vergangenheit
aufgrund verwirrender und unklarer Einteilungen als schwierig. Untersuchungen bestétigen,
dass im Schnitt nach zehn Jahren und einigen invasiven und nicht invasiven Untersuchungen
beim Betroffenen die richtige Diagnose gestellt wird. [7,24,41]

In etwa 50% aller Fille bilden sich die Hamangiome komplett zuriick. Es wurde jedoch
beobachtet, dass sich einige involutierte H@dmangiome in ein auffilliges fibros-fettiges
Residuum umwandeln.

Es war lange Zeit unklar, ob in einigen vaskuldren Malformationen, die eine klare
Verschlechterungstendenz aufweisen, eine richtige Angiogenese stattfindet. Aktuelle
Forschungen haben dargelegt, dass unter den vaskuldren Malformationen lymphatische oder
lymphatisch-vendse, sowie arteriovendse Malformationen eindeutig von angiogenetischen
Faktoren abhidngen. Dabei handelt es sich konkret um die hochmolekulargewichtigen
Matrixmetalloproteinasen und um das bFGF. Weiters wurden bei einigen Formen der
vaskuldren Malformationen genetische Defekte festgestellt. [1]

Die Termini ,angeboren“ und , erworben sollten bei der Beschreibung vaskulirer
Anomalien mit Vorsicht verwendet werden. ,,Angeboren“ trifft auf jene vaskuldren Lisionen
zu, die bei Geburt an voll ausgebildet sind. ,, Erworben “ wird oft fiir Lasionen verwendet, die

ein Jahr postnatal auftreten. Diese Bezeichnung ist fiir jene vaskuldren Anomalien
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unangebracht, die bei Geburt schon vorhanden, aber nicht klinisch manifest sind. [2]

Das sich rasend schnell weiterentwickelnde Gebiet der vaskuldren Anomalien erfordert ein
interdisziplindres Vorgehen. Da meist das grofite menschliche Organ, die Haut, betroffen ist,
suchen die Patienten zuallererst den plastischen Chirurgen oder Dermatologen auf. Der
Pidiater stellt auch oft die erste Anlaufstation fiir den Patienten dar, da sich ein Grofiteil der

vaskuldren Anomalien bereits im Neugeborenen- oder Kleinkindalter prisentiert. [2]

1.1.Klassifikation und Terminologie vaskuldrer Anomalien

Die Nomenklatur stellt seit jeher eines der groen Probleme dar. Es werden immer noch die
gleichen Bezeichnungen fiir verschiedene Anomalien verwendet. Dies unterstreicht die
Bedeutung einer allgemeingiiltigen Klassifikation. Die Differenzierung zwischen vaskulédren
Tumoren und vaskuldren Malformationen ist von enormer Wichtigkeit, zumal sie sich auch in

therapeutischer Hinsicht voneinander unterscheiden.

19. Jahrhundert

Jahrhundertelang lebte man in dem Irrglauben, dass miitterliches Fehlverhalten, wie negative
Emotionen oder eine unangemessene Erndhrungsumstellung wihrend der Schwangerschaft
die Ursache fiir ein sogenanntes Feuermal oder Muttermal wire. So entstand der lateinische
Fachausdruck ,,naevus maternus®. [2] Virchow machte als erster den Versuch, die vaskulidren
Anomalien histopathologisch zu kategorisieren. Er teilte sie in das Angioma simplex,

Angioma cavernosum und Angioma racemosum ein. [4,5,26,36,53]

20. Jahrhundert

Im 20. Jahrhundert wurden u.a. von Lister und Kasabach zahlreiche verschiedene
Klassifikationen herausgebracht, die immer wieder fiir Verwirrung sorgten. Diese
Unklarheiten tauchten auf, da man sich nicht mit wissenschaftlichen Erkenntnissen aus der
Histologie und Pathophysiologie auseinandergesetzt hatte. Erst Mulliken und Glowacki
beriicksichtigten dies und stellten den Versuch an, die zelluliren Merkmale der vaskuldren
Liasionen im Sdugligs- und Kleinkindalter mit der klinischen Manifestation in Zusammenhang

zu bringen. [36,53]

Die biologische Klassifikation nach Glowacki und Mulliken 1982

Die von Glowacki und Mulliken 1982 eingefiihrte biologische und erste klinisch relevante

Klassifikation unterteilte die vaskuldren Anomalien nach den Charakteristiken ihrer
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Endothelzellen und beendete erstmals die terminologische Verwirrung auf diesem Gebiet. [6]

Die in dieser Klassifikation erwihnten ,,low-flow*-Malformationen entsprechen den ,,slow-

flow** und die ,,high-flow*- den ,.fast-flow*-Malformationen.

Charakteristiken va

skulidrer Anomalien

Himangiom Malformation
klinisch
e Bei Geburt gewohnlich nicht sichtbar, e Alle bei Geburt vorhanden, aber eventuell
imponiert in 30% der Fille als roter Fleck nicht auffillig
e  Schnelle postnatale Proliferation und e  MiBiges Wachstum
langsame Involution ®  VergroBerung auf einen Reiz: Trauma,
e  Verhiltnis weiblich zu ménnlich 3:1 Sepsis, hormonelle Verdnderungen
e  Verhiltnis weiblich zu minnlich 1:1
histologisch
¢  Endothelzellhyperplasie e  Flaches Endothel
e  Vermehrter Zellumsatz e Langsamer Zellumsatz
e  Vermehrte Anzahl von Mastzellen ¢ Normale Anzahl von Mastzellen
e  Vielschichtige Basalmembran ¢ Diinne Basalmembran
e  Formation kapilldrer Strukturen in vitro ®  Geringes endotheliales Wachstum in vitro
hématologisch
¢ Thrombozytopenie (Kasabach-Merritt- ®  Primire (venose) Stase: lokalisierte
Syndrom) Verbrauchskoagulopathie
radiologisch
e  Angiographisch umschriebene, dichte ® Angiographisch diffuses Bild ohne
Darstellung von Parenchym mit umgebenden Parenchym
Gefillen e _low-flow*: Phlebolithen, Ektasien
e _high-flow*: vergroBerte, gewundene
Arterien mit AV-Shunts
skelettal
e  Gelegentlich Beeintrichtigung von e low-flow*: Deformitit, Hypertrophie oder
benachbarten Knochenstrukturen, Hyperplasie
Hypertrophie selten o high-flow*: Gewebszerstorung, Deformitit
oder Hypertrophie
Tab.1: Klassifikation vaskuldrer Anomalien nach Glowacki und Mulliken 1982

Hamburger Klassifikation nach Belov 1989

Die fiinf Subkategorien der vaskuldren Malformationen weisen eine embryologisch definierte

trunkuldre oder extratrunkuldre morphologische Form auf. Die trunkuldren vaskuldren

Anomalien gehen von differenzierten GefdBen, die extratrunkuliren vom primitiven

Kapillarnetz aus. Es sind auch Mischformen moglich. Die Hamburger Klassifikation vereinigt

die klinischen, morphologischen und dtiopathogenetischen Kriterien. [47,51,54,75,79,84]

Art Form
trunkulér extratrunkuldr
vorwiegend arterielle Anomalien Aplasie oder Obstruktion infiltrierend
Dilatation umschrieben
vorwiegend vendse Anomalien Aplasie oder Obstruktion infiltrierend
Dilatation umschrieben
vorwiegend lymphatische Aplasie oder Obstruktion infiltrierend




Anomalien Dilatation umschrieben
vorwiegend durch AV-Shunts tiefe AV-Fisteln infiltrierend
gekennzeichnete vaskulire
Anomalien

oberflachliche AV-Fisteln umschrieben

kombinierte vaskuldre Anomalien

arteriell und vends ohne Shunt

infiltrierend, himolymphatisch

Shunt

hidmolymphatisch mit oder ohne

umschrieben, himolymphatisch

Tab.2: Hamburger Klassifikation

Klassifikation nach Cremer

Cremer erstellte neben einer allgemeinen Klassifikation, die die Anomalien nach klinischen

Kriterien differenziert,

oberflichlichen Hidmangiome*. [36]

eine erweiterte Klassifikation der

Lklassischen lokalisierten

Hidmangiome Vaskuldre Malformationen
e  Oft bei Geburt noch nicht vorhanden e  Bei Geburt vohanden
e Meist ab der 3. Woche als hellrote Lésionen e Bliuliche Farbe
sichtbar e Weder deutliches Wachstum, noch
e Wachsen iiber einige Monate und bilden sich Regressionstendenz

dann iiber einige Jahre wieder zuriick

Tab.3: Klassifikation nach Cremer

Erweiterte Klassifikation der ,.klassischen lokalisierten
oberflichlichen Himangiome*

A. Einteilung nach Himangiomphasen
1. Proliferative Phase
a. langsam wachsend
b. schnell wachsend
c. exzessiv wachsend
2. stationdr
3. Phase der Regression
a. komplette Regression
i. ohne Narbenbildung
ii. mit geringer Narbenbildung
iii. mit ausgepragter Narbenbildung
b. partielle Regression
c. ausbleibende Regression
B. Einteilung nach GréBe
1. Kklein (<1 cm)
2. mittelgroB (1-5 cm)
3. groBflachig (> 5 cm)
C. Beriicksichtigung der Anzahl

1. einfach
2.  multipel
D. Beriicksichtigung der Lokalisation
1. Kopf
a. Gesicht

i. Problembereich Auge
ii. Problembereich Lippen
iii. Problembereich Nase
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b. Haarbereich
2. Hals
3.  Stamm
4. Arme und Schultern
5. Beine und Hiiften
6. Regio anogenitalis (Problembereich)
Beriicksichtigung der Komplikationen
1. Ulceration
2. Infektion
3.  Obstruktion
4. Blutung

E.

Tab.4: Erweiterte Klassifikation nach Cremer

Der Problembereich ,,Auge* ergibt sich aus der Erblindungsgefahr, Lasionen im Nasenbereich
sind oft extrem entstellend, vaskuldre Tumore der Lippe zeigen meist keine besonders gute
Regressionstendenz und der Anogenitalbereich ist hédufig durch Ulcerationen mit

konsekutiven Infektionen gekennzeichnet. [36]

ISSVA-Klassifikation

Die ISSVA hat 1996 die Bezeichnung ,,Hdmangiom** génzlich durch ,,vaskuldrer Tumor
ersetzt. Diese Einteilung basiert auf der Klassifikation nach Glowacki und Mulliken, die einen

Meilenstein auf dem Gebiet der vaskuldren Anomalien setzte. [1]

Vaskuldre Tumore Vaskuldre Malformationen
Infantile Himangiome wslow-flow*-vaskulidre Malformationen
Kongenitale Himangiome (RICH und NICH) e  Kapilldre Malformation (CM)
»Tufted Angioma' Feuermal
Kaposiformes Hiamangioendotheliom Teleangiektasie
Spidelzelliges Himangioendotheliom e  Venose Malformation (VM)
Andere Himangioendotheliome Allgemeine VM
Erworbene vaskulidre Tumore Bean-Syndrom
Familidre VM in Haut und Schleimhaut
(VMCM)
Glomuvenose Malformation (GVM,
Glomangiom)

Maffucci-Syndrom

e  Lymphatische Malformation (LM)
fast-flow- vaskuldre Malformationen

e Arterielle Malformation (AM)

e Arteriovenose Fistel (AVF)

e Arteriovenose Malformation (AVM)
Gemischte Malformationen

e CVM,CLM, LVM, CLVM, AVM-LM, CM-

AVM

Tab.5: Aktualisierte ISSV A-Klassifikation der vaskuldren Anomalien




1.2. Vaskuldre Tumore

Der Begriff ,,Hdmangiom bezieht sich auf gewohliche Tumore des Kindesalters, die nach der
Geburt ein schnelles Wachstum und wihrend der Kindheit eine langsame Regression
aufweisen. Die prizisere Bezeichnung ist ,infantiles Hdmangiom®, somit kann eine
Verwechslung mit den ungewohnlichen Tumoren des Kindesalters, die in der spiten Kindheit
und im Erwachsenenalter manifest werden und als ,,Hdmangiome* bezeichnet werden,
umgangen werden.

Das infantile Himangiom ist oberfldchlich, tief oder hat sowohl oberflichliche, als auch tiefe
Anteile. 70% der Hamangiome sind schon bei Geburt manifest — sie gehoren zu den
hiufigsten kongenitalen Anomalien. Die restlichen 30% manifestieren sich iiblicherweise im
ersten Lebensjahr. Die Hamangiome, die sich erst im Erwachsenenalter zeigen, sind

womdglich schon viel frither priasent, werden aber erst spéter symptomatisch. [9,12,22,34]

1.2.1. Pathogenese

Es wird vermutet, dass infantile Hdmangiome (IH) in erster Linie Konsequenz einer
exzessiven Angiogenese sind, wihrend vaskuldre Malformationen das Ergebnis einer Storung
vaskuldrer Umbauprozesse sind. Ein unterscheidendes Charakteristikum, welches Klarheit
daruber verschafft, ob es sich um einen vaskuldren Tumor oder eine Malformation handelt, ist
die erhohte Anzahl an Mastzellen wéhrend der proliferierenden Phase eines Himangioms. In
der Involutionsphase vermindert sich die Anzahl wieder auf einen normalen Wert. Mastzellen
produzieren Heparin, welcher als angiogenetischer Stimulator fungiert. [1,2]

Das IH entspringt dem  Plazentagewebe und exprimiert die spezifischen
immunhistochemischen Marker GLUT1, Lewis-Y-Antigen, Merosin und den Fcy-Rezeptor-
II. Dieser Immunphénotyp ist beim IH einzigartig und kommt bei vaskuldren Malformationen
nicht vor. Die zelluldire Morphologie und Proteinexpression endothelialer Zellen eines
neonatalen Hidmangioms sind charakteristischer fiir embryonale als fiir neonatale
mikrovaskuldre Endothelzellen. Der Marker GLUT1 ist von enormer Wichtigkeit, zumal er
von anderen infantilen vaskuldren Tumoren, wie dem kongenitalen Himangiom, dem ,,Tufted
Angioma* oder dem kaposiformen Hidmangioendotheliom nicht exprimiert wird.

[1,2,27,46,93]

1.2.2. Klinische Merkmale

Zwischen 4-12% aller kaukasischen Neugeborenen sind von einem H@mangiom betroffen,

was diesen benignen Tumor zum héaufigsten des Kleinkindes- und Kindesalters macht. Bei
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asiatischen und farbigen Kindern betrigt die Privalenz 0,8-1,4%. Bei Middchen kommt die
Anomalie 3-9 Mal hiufiger vor als bei Buben. Diese Geschlechterverteilung ldsst auch die
Hypothese zu, dass die das infantile Hdmangiom betreffenden genetischen Defekte X-
chromosomal vererbt werden und fiir die meisten ménnlichen Individuen aus diesem Grund
letal ausgehen. [17,34,79]
Es gibt einen Zusammenhang zwischen der Frithgeburtlichkeit und dem Auftreten von
Héamangiomen: Bei Frithchen unter 1200g Geburtsgewicht betrigt die Haufigkeit 23%. Je
unreifer das Kind, desto hoher ist das Risiko. Man nimmt an, dass die Ursache dafiir darin
liegt, dass das noch unreife GefdBBsystems postnatal unter dem Einfluss angiogenetischer
Faktoren eine pathologische Entwicklung einschlégt. [49,53,78]
Von klassischer Vererbung des Himangioms kann man nicht sprechen, es wurde jedoch eine
familidare Hdufung beobachtet: Bei 10% aller betroffenen Sduglinge kann eine positive
Familiengeschichte eruiert werden.
Manifest wird das H@mangiom meist in der zweiten

4 Lebenswoche. Die bevorzugte Lokalisation ist die

1 (25%) und von den Extremititen (15%). Das Auftreten als

% @! g@ t? singulire Lision kann man in 80% der Fille beobachten,
- 2
&S

kraniofaziale Region (50-60%), gefolgt vom Rumpf

in 20% handelt es sich um multiple L&sionen. Beim
multiplen Auftreten sei hinzuzufiigen, dass man an eine

viszerale Beteiligung denken muss. [2,9,12,24,36,79,97]
3 Das Verteilungsmuster ist ein wichtiges Charakterisitkum.
Abb.1: Segmentale Muster der Man geht davon aus, dass segmentale Lasionen mit einer
Hamangiome hoheren Inzidenz an assoziierten systemischen Anomalien
einhergehen. [27] Vier Primdrsegmente der Lokalisation von fazialen Himangiomen wurden
indentifiziert: S1-S4 (siehe Abbildung 1). Weist der Betroffene beispielsweise einen Befall
der Regio mentalis auf, so sollte man immer an die Moglichkeit eines assoziierten

subglottischen Hamangioms denken. Diese Verteilungsmuster implizieren, dass

.

Abkommlinge der Neuralleiste in der Entwicklung fazialer

Hémangiome eine Rolle spielen kdnnten. [27,28,30]

1.2.3. Infantiles Himangiom

Das infantile Himangiom, auch als ,,Storchenbiss* bezeichnet, ist

ein hdufiger gutartiger GeféStumor, der einige Wochen bis Monate i e e giom
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nach der Geburt sehr stark wiéchst (Proliferationsphase). In der involutierenden Phase, die
sich iiber einige Jahre zieht, ist das IH durch verebbendes Wachstum gekennzeichnet. In der
involutierten Phase kommt es zum absoluten Wachstumsstillstand.

Das infantile Himangiom kann als tiefe, oberfldchliche oder
,,gemischte“ Lision imponieren. Die Tiefe beeinflusst die Farbe
des Himangioms: Je tiefer, desto dunkler. Es kommt einzeln,
vermehrt oder verstreut (disseminierte neonatale Himangiome,
DNH) vor und ist von unterschiedlicher Grée (beispielsweise
klein und punktformig oder grofl und plaqueartig). Falls sich ein
IH viszeral manifestiert, so macht es auch an dieser
Lokalisation die drei Wachstumsphasen durch. Ein IH, das die

Atemwege oder die Orbita miteinbezieht, kann lebensgefihrlich

: werden und macht eine frithe therapeutische Intervention
Abb.3: Infantiles Himangiom notwendig.
Kinder mit DNH haben ein hoheres Risiko einer viszeralen Beteiligung. Dabei ist die Leber
am hédufigsten betroffen. Manchmal sind die Leberhdmangiome nicht mit Hauthdamangiomen
vergesellschaftet, wodurch sie meist nie diagnostiziert werden. Viszerale infantile
Hédmangiome kommen auller in der Leber im Gastrointestinaltrakt vor, des weiteren im
Pankreas, in den Nieren, Lungen, im Herzen, in den Meningen oder im Gehirn. [34,79]

Die besten diagnostischen Methoden bei mehr als 90% der betroffenen Kinder sind die
Anamnese, klinische Inspektion, die Beriicksichtigung des
Kindesalters, sowie der Verlauf der Anomalie. Von den
bildgebenden Verfahren kann man den Doppler-Ultraschall,
die Computertomographie sowie die Magnetresonanz in
Betracht ziehen.

Im Gegensatz zu vaskuldren Malformationen verursachen
Héamangiome selten skelettale Verdnderungen. GroBere
Hamangiome im Gesichtsbereich konnen ein verstérktes

knorpeliges oder knochernes Wachstum verursachen,

vermutlich aufgrund der erhohten Durchblutung oder der

lokalen Massenwirkung auf den Gesichtsschidel. [2,22,24] Abb.4: Periorbitales Himangiom

Entwicklungsphasen eines Himangioms

Proliferierende Phase (0-1 Jahr)

Zwei bekannte starke angiogenetische Peptide steigen wihrend der Proliferation an: VEGF
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und bFGF. Die Enzyme, die fiir extrazellulire Umbauprozesse verantwortlich sind, stechen
wihrend dieser Phase ebenfalls hervor (Typ-IV-Kollagen, Urokinase, Protease). Erhoht sind
ebenfalls das Monozyten-chemoattraktive Protein (MCP, stimuliert die Einwanderung von
Monozyten in ischdmisches Gewebe und steuert deren Anheftung an die Endothelzellen
[8,14,22]) und Vitronektin (adhésives Protein der extrazelluliren Matrix). Das Interferon- ist

herunterreguliert. [2,19]

Involutierende Phase (1-5 Jahre)

Die Kennzeichen dieser regressiven Phase sind die abnehmende endotheliale Proliferation,
zunehmende Apoptose und Bildung des fibros-fettigen Ersatzgewebes. Mikroskopisch
imponiert eine Dilatation der Gefalumina, Abflachung der Endothelzellen und eine
zunehmende Ablagerung eines perivaskulidren und interlobulidren oder intralobuldren fibrosen
Gewebes, das eine ldppchenformige Architektur deutlich macht. Das Aktin der glatten
Muskelzellen ist erhoht. Die Stromazellen sind besser sichtbar.

Weiters steigt die Expression nativer antiangiogenetischer Molekiile an. Gewebsinhibitoren
von Metalloproteinasen (Unterdriickung der Ausbildung neuer Blutgefille) sind prisent.
Mastzellen kommen zum Vorschein und sezernieren Modulatoren, die den endothelialen
Umsatz in Zaum halten. Das Interferon-f steigt wieder an. Der Tumor verliert allmihlich an
Volumen (anfdnglich vor allem im Zentrum) und die aufliegende Haut wird weicher.
Apoptotische Prozesse beginnen schon vor dem ersten Lebensjahr und erreichen das
Maximum um das zweite Lebensjahr.

Mit Beginn dieser Phase wird das H@mangiomwachstum langsamer und einstweilen
proportional zum Wachstum des Kindes. Palpatorisch ist eine Abnahme der Schwellung
festzustellen. Die Regressionsrate und das Regressionsausmal zeigen keinen Zusammenhang
mit dem Erscheinungsbild, der Tiefe der Lésion, dem Geschlecht des Betroffenen, der
Lokalisation oder der Grofe des Hdmangioms. Somit ist eine prognostische Auskunft
schwierig. Proliferierende und involutierende Anteile konnen in einer Lision zugleich
vorkommen.

Diese Phase kann sich bis zum 12. Lebensjahr erstrecken, die Involution ist in 50% der Fille
mit dem 5. Lebensjahr, und in 70% der Félle mit dem 7. Lebensjahr abgeschlossen. [2,22,24]

Von den 50%, die sich bis zum 5. Lebensjahr nicht zuriickbilden, resultieren in etwa 80%

Vernarbungen. Die bis zum 5. Lebensjahr involutierenden vernarben zu 40%. [31]
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Involutierte Phase (ab 5 Jahren)

Nach der Regression verbleiben winzige kapillar-artige Feeder und drainierende Gefal3e,
umzingelt von Arealen fibros-fettiger Residuen mit dichtem Kollagen und netzartigen Fasern.
Die Haut kann noch vereinzelt Teleangiektasien oder Laxizitdt (als Antwort auf Zerstérung

der elastischen Fasern) aufweisen.

Abb.5: Ulceriertes proliferierendes Himangiom, involutierend, involutiert

Falls das Himangiom ulceriert war, konnen sich als Residuen eine gelbliche Verfiarbung und
Vernarbungen einstellen. Nach besonders groflen und hervortretenden Himangiomen konnen
fibros-fettige Verdnderungen und iiberschiissige Haut zuriickbleiben. In einst betroffenen

Hautarealen kann es zu Zerstérung der Haarfollikel kommen. [2,19,86]

1.2.4. Kongenitale Himangiome

Ein kongenitales Hiamangiom (CH) beginnt schon intrauterin, sich zu entwickeln, ist bei
Geburt vollstindig ausgebildet, zeigt im Gegensatz zum infantilen Hadmangiom kein
postnatales Wachstum und exprimiert kein GLUT1. Es unterscheidet sich vom infantilen
Héamangiom unter anderem auch durch das histologische Erscheinungsbild und durch das
biologische Verhalten.

Die kongenitalen Hdmangiome werden in die RICH (,rapidly involuting congenital
hemangioma“, schnell involutierende kongenitale Himangiome) und NICH (,,non-involuting
congenital hemangioma, nicht-involutierende kongenitale Hidmangiome) unterteilt, die

Geschlechterverteilung ist fiir beide Tumorarten annidhernd gleich. [1,2]

RICH (Rapidly Involuting Congenital Hemangioma)

Die Wachstumsregression findet bei den postnatal voll ausgewachsenen RICH in den ersten 6
bis 14 Lebensmonaten statt. Die RICH weisen intrauterin eine schnelle
Blutflussgeschwindigkeit auf und konnen auf diese Weise oft bereits im Rahmen einer

pranatalen sonographischen Untersuchung entdeckt werden.
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Angiographisch reprisentiert sich eine inhomogene Darstellung des Parenchyms, direkte
arteriovendse Fisteln, groBe und unregelméBige zufiihrende Arterien, multiple arterielle
Aneurysmen, Zysten, intraldsionale Blutungen und Thromben. Bei einigen Neugeborenen
kann das intratumorale arteriovenose Shutvolumen mengenmaifig dermallen ansteigen, sodass
es zu einem Herzversagen fiihrt.

In morphologischer Hinsicht erkennt man ein RICH daran, dass es vorstehend, rund und
klumpig, rosarot oder violett gefirbt erscheint, mit derben, ausstrahlenden Teleangiektasien
ausgestattet und gelegentlich von einem diinnen, weilllichen Vorhof umgeben ist.
Gelegentlich liegt eine zentrale Bldsse vor. Manche RICH weisen eine zentrale Ulceration
auf, zeigen eine Narbe oder Einsenkung. Ein RICH ist lokal erwidrmt, zeigt gelegentlich
erweiterte Venen und Pulsationen, was manchmal klinisch und radiologisch eine
arteriovendse Malformation simulieren kann. Nach dem Zuriickbilden bleiben als
Residualmerkmale eine Region mit deutlicher Lipoatrophie oder Atrophie der Haut mit einem
persistierenden blass-bldulichen Farbton sowie hervorstehende teleangiektatische runde
Makula oder Plaque. Die typischen Lokalisationen eines RICH sind der Rumpf und die

Extremititen, meist in Gelenksnihe sowie am Kopf periaurikulér. [1,2,13]

NICH (Non-Involuting Congenital Hemangioma)

Das NICH persistiert bis in die spite Kindheit, kommt vereinzelt vor und hat die gleichen
bevorzugten Lokalisationen wie das RICH. Es ist rund bis oval, rosarot bis violett, plaqueartig
oder etwas erhaben und immer lokal erwédrmt. Es ist von einem weillen oder bldaulichen Rand
umsdumt oder hat génzlich eine blduliche Oberfldche, durchdrungen von mehr oder weniger
auffilligen Teleangiektasien.

Ein NICH persistiert und verschlimmert sich in manchen Fillen sogar. Angiographische und
magnetresonanztomographische Befunde eines NICH erinnern an jene eines infantlen

Hémangioms in der Proliferationsphase. [1,16]

Missing Links*

Das RICH, NICH und IH haben einige sich iiberlappende klinische und/oder pathologische
Merkmale. Das hat dazu gefiihrt, dass man annahm, dass sie allesamt Variationen einer
einzigen Tumorentitit sind. Etliche RICH oder NICH sind spéter mit einem wachsenden IH
vergesellschaftet. In einigen seltenen Fillen manifestierte sich das IH so, dass es auf einem
RICH wuchs. Man geht mittlerweile von der Hypothese aus, dass ein NICH das Endergebnis

eines RICH sein konnte, das die Regressionsphase schon intrauterin durchgemacht hat. [1]
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1.2.5. Kutane und viszerale Himangiomatose

Als Himangiomatose bezeichnet man das Vorhandensein multipler Himangiome. Diese sind
gewohnlich kleiner als 5 mm im Durchmesser, dunkelrot, derb und von kuppelartigem
Aussehen. Bei einem Kind, das fiinf oder mehr Hidmangiome hat, sollte man auf eine
viszerale Beteiligung (generalisiserte Himangiomatose) denken und eine Sonographie, MR-
Angiographie und MRT durchfiihren. Weibliche Neugeborene haben viel hiufiger viszerale
Héamangiome, es kommt dabei in den ersten paar Wochen nach der Geburt unter anderem zu
Hepatomegalie, kardialer Stauungsinsuffizienz und Andmie. Die Sterblichkeitsrate bei
Leberhdmangiomen betrdgt 30-80%. [2,22]

Bei jedem Kind mit einem grofen oder groBfldchigen Himangiom sollte man die TSH-Werte
untersuchen lassen, da der Tumor durch die Uberproduktion von Typ-3-Iodothyronin-
Deiodinase eine schwere Hypothyreose verursachen kann. Die Typ-3-lodothyronin-

Deiodinase inaktivert das Thyroxin und Trijodthyronin. [22,23]

1.2.6. ,,Tufted Angioma‘ (TA)

Ubersetzt wiirde das »lTufted Angioma* ,biischeliges Angiom* heillen, die Namensgebung
beruht auf den biischelig imponierenden hypertrophierten endothelialen Zellen, die iiber der
Haut ,.kanonenballartig® verteilt sind. Pridilektionsstelle ist der Rumpf. Das TA ist identisch
mit dem in der japanischen Literatur vorkommenden ,.Nakagawa Angioblastom®. Es ist
entweder schon bei Geburt
vorhanden oder wird vor
dem fiinften Lebensjahr
manifest und ist mit dem

Kasabach-Merritt-
Syndrom assoziiert. Das
TA ist durch eine

vielfiltige und sich

standig verdndernde
Morphologie
gekennzeichnet. Eine

Biopsie  bringt  daher
Klarheit bei der

Abb.6: "Tufted Angioma” Diagnosefindung. Einige

TA bilden sich spontan nach 6 bis 24 Monaten zuriick, andere bleiben jedoch bestehen und
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gehen in solch einem Fall oft mit Schmerzen einher. Bei schwangeren Frauen ist einer

Verschlimmerung der Symptomatik moglich. [1,24]

1.2.7. Kaposiformes Himangioendotheliom (KHE)

Beim KHE handelt es sich um einen aggressiven vaskuldren Tumor, der sogar Muskeln und
Knochen durchsetzt und klinisch und histologisch eine
Position zwischen Hidmangiom und Hidmangiosarkom
einnimmt. Es gab bis jetzt keine Hinweise auf die
Moglichkeit einer Fernmetastasierung, sehr wohl
konnte jedoch die Infiltration der regiondren
Lymphknoten durch das KHE festgestellt werden. Eine
Involution findet so gut wie gar nicht statt. Die
viszeralen Formen sind massiv infiltrierend und

thrombozytenraubend, was in einer himatologischen

Storung resultiert, die auch beim TA beobachtet werden -
kann. [1,36] Abb.7: Kaposiformes Hamangioendotheliom

1.2.8. Himangioperizytom

Diese seltenen, von Perizyten abstammenden Tumore weisen iiblicherweise eine spontane
Regression auf. Sie wurden bereits als benigne, Borderline- und maligne Tumore bezeichnet,
da sie gelegentlich die Tendenz zur Metastasierung zeigen. Diese aggressiveren Varianten
kommen allerdings bei Erwachsenen vor (prophylaktische Exstirpation indiziert), bei den
kongenitalen Tumoren konnte dies nicht bestitigt werden. Histologisch besteht eine

Ahnlichkeit mit Glomustumoren. [24,36,70]

1.2.9. Differentialdiagnosen

Oberflichliche Himangiome imponieren oft als hellrote, beerenférmige Tumore, wohingegen
tiefer liegende Tumore von blédulich-violetter Farbe sind und von einer intakten Haut bedeckt
werden. [41]

Tief-dermal oder subkutan gelegene Hdmangiome, vor allem in der Hals-Region und am
Rumpf, konnen mit lymphatischen oder vendsen Malformationen verwechselt werden.
Fleckformige Himangiome konnen eine kapillire Malformation oder eine Cutis marmorata
teleangiectatica congenita imitieren. Himangiome mit schneller Blutflussgeschwindigkeit

konnen als AVM fehldiagnostiziert werden. Andererseits werden Hdmangioendotheliome,
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»Tufted Angioma*‘, Himangioperizytome und Fibrosarkome oft fiir Himangiome gehalten.
Treten Unsicherheiten bei der klinischen Diagnose auf, miissen die bildgebende Diagnostik
oder eine Biopsie (vor allem bei Verdacht auf einen malignen Prozess) in Betracht gezogen
werden. Falls nach dieser erweiterten Diagnostik noch immer Zweifel bestehen, kann man die
immunhistochemischen Marker zu Rat ziehen. [2]

Das pyogene Granulom wird vielfach mit einem Hidmangiom verwechselt. Dieser Tumor ist
typischerweise im Mittelgesicht lokalisiert und erscheint selten vor dem sechsten
Lebensmonat (mittleres Manifestationsalter: 6,7 Jahre). Es ist durch schnelles Wachstum
gekennzeichnet, durchbricht die Haut und bildet einen Stiel. Im Gegensatz zu einem
gewohnlichen Himangiom hat das pyogene Granulom eine normale Anzahl an Mastzellen.

[2,22,24,36]
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1.3. Vaskuldre Malformationen

Vaskuldre Malformationen beinhalten abnorm geformte Gefidle mit einem sich ruhig
verhaltenden Endothel. Sie resultieren aus Storungen in der Embryonal- und
Fetalentwicklung. Obwohl sie zu den angeborenen Anomalien gezihlt werden, sind sie nicht
immer bei Geburt manifest (jedoch immer bereits vorhanden). Die klinische Manifestation ist
die Folge von Entziindungen, Hormonumstellungen oder Traumata. Die vaskuldren
Malformationen bilden sich nie zuriick und nehmen manchmal auch an Grofle zu. Beziiglich
des Verhaltens der Blutflussgeschwindigkeit gehoren die kapilldren, lymphatischen und
venodsen zu den ,slow-flow*-, und die arteriellen und arteriovendsen zu den ,fast-flow*-
Malformationen. Teleangiektasien fallen in die Kategorie der ,,slow-flow*-Malformationen.
Eine Studie mit 580 Patienten mit vaskuldren Anomalien zeigte bei 34% der von vaskuldren
Malformationen Betroffenen und bei 1% der von vaskuliren Tumoren Betroffenen eine
skeletalle Beteiligung. Osseodestruktion und intraossdre Verdnderungen gehen oft mit
arteriellen oder anderen , fast-flow*-Malformationen einher.

Ahnlich wie bei den vaskuldren Tumoren, verursachen in der Nihe der Orbita lokalisierte
Malformationen oft eine Visuseinschrinkung. Ebenso kann es bei Gefidffehlbildungen zu
lokaler Verbrauchskoagulopathie kommen. Lésionen im Kopf-Hals-Bereich konnen mit

intrakraniellen Malformationen assoziiert sein. [22,24,57,79]

1.3.1. Pathogenese

Die Ursache vaskuldrer Malformationen basiert auf abnormen Signalprozessen, die die
Proliferation, Apoptose, Differenzierung, Reifung und Adhision vaskulédrer Zellen regulieren.
Zu den vaskulidren Zellen gehoren endotheliale Zellen, glatte Muskelzellen und Perizyten. Die
meisten Malformationen treten sporadisch auf, einige werden jedoch autosomal-dominant
vererbt. [22]

Immunohistochemisch betrachtet sind die Lisionen GLUTI1- (Glukose-Transporter-1-
Protein), Lewis-Y-Antigen-, Merosin- und Fcy-Rezeptor-1I-negativ. [27]

Duyka et al. untersuchten 12 AVM, 10 VM und 8 LM in der Kopf-Hals-Region bei Kindern
und Erwachsenen auf progesteron- und Ostrogenpositive Rezeptoren. Das Ergebnis zeigte,
dass 83% der AVM, 50% der VM und ebenso 50% der LM Progesteronrezeptoren
exprimierten. Ostrogenrezeptoren konnten bei keiner der Lisionen nachgewiesen werden.
[83] Vikkula et al. fanden 1996 eine aktivierende Mutation auf Position R894W, die in einer
erhohten Aktivitit der Tyrosinkinase TIE2 resultierte. Dies konnte bei zwei Familien

nachgewiesen werden, bei denen Fille von venosen Malformationen auftraten. TIE2 ist fiir
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die frithe GefidBBentwicklung essentiell, erhohte Werte konnten zu einem abnormen Wachstum

des primédren Gefil3plexus fithren. [45]

1.3.2. Kapilldre Malformationen (CM)

Kapilldre Malformationen sind himodynamisch inaktive Gefaf3fehlbildungen von langsamer
Blutflussgeschwindigkeit, die das Kapillarnetz der Haut und Schleimhaut betreffen, speziell
in der Gesichtsregion konnen auch tiefere Strukturen involviert sein. Sie treten isoliert auf,
konnen sich aber auch in Kombination mit anderen Abnormititen prisentieren.

Im Mittel- und Untergesicht kann oft ein mit der kapilliren Malformation assoziiertes
verstiarktes maxilldres und mandibuldres Wachstum (mit Fehlokklusion der Zidhne) mit
labialer und gingivaler Hypertrophie beobachtet werden. Patienten mit einer CM im oberen
Gesichtsbereich sollten auf das Sturge-Weber-Syndrom abgeklirt werden.

Die Hypertrophie des Skelletes und der Weichgewebe kommt auch am von der CM
betroffenen Rumpf und an den Extremititen vor. CM im Bereich der Wirbelsdule lassen oft
auf Defekte in der Entwicklung der Neuralleiste schlieB3en.

Das Verteilungsmuster einer kapilliren Malformation ist meist segmental oder dermatomal
(insbesondere in Innervationsarealen des N.trigeminus), was darauf schlieBen ldsst, dass es
eine Beziehung zwischen der Pathogenese kapilldrer Malformationen und der Entwicklung
nervaler Strukturen geben muss. Eine oft beobachtete Hyperhydrose im Bereich einer CM
unterstiitzt diese Annahme. Das Neuroektoderm leistet bekanntermafBlen einen Beitrag zur
Formation der Perizyten und glatten Muskelzellen in GefidBwiédnden. Die perivaskulire
Nervendichte ist bei kapilldren Malformationen herabgesetzt, die Rotfdarbung der Haut konnte
teilweise daher rithren, dass die Gefial3konstriktion aufgrund der verminderten sympathischen
Innervation eingeschrinkt ist. Obwohl kapilldre Malformationen spontan auftreten, ergibt sich

eine erhohte Inzidenz bei Verwandten ersten Grades. [1,2,24]

LPort-Wine-Stain*‘, Feuermal

Die am héufigsten vorkommende vaskuldre
Malformation ist das Feuermal, ,,Port-Wine-
Stain® (PWS). Typischerweise ist es schon bei
Geburt manifest und zeigt ein lebenslanges

proportionales Wachstum. In seltenen Fillen

wird es spidter, im Adoleszenten- und

Erwachsenenalter, erworben. Diesbeziiglich gab ~ Abb.8: ,.Port-Wine-Stain™
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es schon Berichte iiber einen Zusammenhang mit Unféllen oder mit dem Fegeler-Syndrom.
Das Feuermal ist ein mehr oder weniger ausgedehnter roter Fleck und kommt vorwiegend in
der Gesichtsregion vor. Im Gesicht werden die kapilliren Malformationen in laterale und
mediale CM unterteilt. Die lateralen CM persistieren immer, wobei die medialen mit der Zeit
blasser werden und letztlich
vollkommen regredieren — dies gilt
vor allem fiir Lédsionen im
zentrofazialen Bereich.

Wegen des hohen  neonatalen
Héamoglobinanteiles in den
Hautkapillaren ist das Feuermal zum
Zeitpunkt der Geburt feuerrot oder

scharlachrot. Dann blasst es in den

A e Y — folgenden ein bis zwei Monaten ab,
AOb.3: Port-Wine-Stain” um schlieBlich in einem rosaroten
oder roten Farbton zu imponieren. Im Erwachsenenalter nimmt das Feuermal manchmal eine
dunklere Farbe an und das Gewebe hypertrophiert. Bei manchen Patienten entwickelt sich
eine entstellende nodulidre Hyperplasie. PWS im Gesichtsbereich (vor allem jene im
Versorgungsgebiet des N.ophthalmicus und N.maxillaris) konnen mit Glaukomen
vergesellschaftet sein — ein rechtzeitiges ophthalmologisches Monitoring ist angebracht.
Ebenso koOnnen leptomeningeale Lisionen mit PWS assoziiert sein (auch im
Versorgungsgebiet des N.mandibularis), in solchen Fillen kann es zu epileptischen Anfillen
kommen. Dieser neuro-okulo-kutane Symptomkomplex beruht auf Fehlbildungen des
Neuroektoderms im 1. Trimenon. [40,55,73] Die Diagnose wird hauptsichlich aus dem
klinischen Erscheinungsbild gestellt, auler wenn eine Verwechselungsgefahr mit einem
Héamangiom oder mit einer AVM in einem ruhenden Stadium besteht — in solchen Fillen ist

eine Doppler-Sonographie indiziert. [1,24]

Teleangiektasie

Teleangiektasien sind lokale Vasodilatationen des
vendsen oder arteriellen Systems. Jene im
Gesichtsbereich ~ resultieren  aus  arteriellen

GefiBerweiterungen oft nach Sonneneinstrahlung.

[24,26] Abb.10: Teleangiektasie
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Angiokeratom

Als Angiokeratom ist eine Kombination ektatischer
Hautkapillaren und hyperkeratotischer Epidermis
definiert. Diese Lidsion ist durch einen dunkelroten
Farbton und eine schuppig und warzig imponierende
zentrale Oberfldche gekennzeichnet. Das Angiokeratom

kann solitar oder diffus verstreut, in Form von Plaques,

vorkommen. Solitdre Angiokeratome konnen mit

Melanomen verwechselt werden. [1] Abb.11: Angiokeratom

1.1.3. Venose Malformationen (VM)

Venose Malformationen (VM) sind himodynamisch inaktive GefiaBfehlbildungen mit einer
niedrigen Blutflussgeschwindigkeit. Unter allen GefdBfehlbildungen kommen sie am
hiufigsten vor. Histologisch zeigt sich ein Mangel an
glatten Muskelzellen um die flache, kontinuierliche
Schicht endothelialer Zellen.

Die meisten VM treten sporadisch auf. Familidre

Héaufungen gibt es in etwa 1% aller Fille. Eine VM ist
gewohnlich schon bei der Geburt als ein kleinerer

blaulicher Fleck, als Plaque oder als ein Netzwerk

- dilatierter Venen sichtbar. Mit den Jahren stellt sich

-,

@: Vensse Mal'};r;gti-‘c;ﬁl 3 eine Tendenz zur Symptomverschlimmerung ein. Die
grole Menge an vergroferten und verformten Venen
in den dermalen Schichten gibt der Haut oder Schleimhaut den charakteristischen bldulichen
Farbton. Die VM bilden sich nie zuriick. Manner und Frauen sind gleichermalf3en betroffen.
Die vendsen Malformationen koénnen flach oder schwammartig, vereinzelt oder multipel
auftreten. Betroffen sind die Haut, Schleimhaut, Weichteile und vor allem Muskeln, Gelenke
und Knochen sowie Viscera und das ZNS. Abhingig von Grée und Lokalisation geben die
Patienten Schmerzen an. Morgendliche Steifigkeit und Schmerzen sind hiaufige Beschwerden
bei Patienten mit VM der Extremititen. Die VM schwellen bei der Blutdruckerhthung an.
Eine VM der Wange kann die Gesichtsform beeintrichtigen, die Weichteile und Knochen
werden aufgrund der Kompression deformiert. Die Hauttemperatur ist fiir gewohnlich normal
oder geringfiigig erhoht.

Das makroskopische, intraoperative Erscheinungsbild zeigt sich als weiches,
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schwammartiges, fibroses Gewebe, manchmal mit Emboli oder Phlebolithen. Diese
lokalisierte intravaskuldre Koagulation (LIC) muss von der disseminierten intravaskuldren
Koagulation (DIC) und vom Kassabach-Merritt-Phdnomen unterschieden werden. Die
niedrige Blutflussgeschwindigkeit und das erhohte Blutvolumen innerhalb der VM sind fiir
die Blutstagnation und die Aktivierung der intravaskulidren Koagulation verantwortlich. Die
lokalen thrombotischen Episoden sind sehr schmerzhaft. Die D-Dimer-Werte sind erhoht, die
Fibrinogen-Werte niedrig, wihrend die Thrombozytenzahl unterschiedlich erniedrigt ist. Die
LIC ist fiir extensive VM der Extremititen und des Rumpfes typisch, wihrend sie aus
unbekannten Griinden in den zephalischen Formen so gut wie iiberhaupt nicht vorkommt.

Die VM sind unscharf begrenzt, weisen spaltformige oder weit offene Lumina auf, die das
Wirtsgewebe zerteilen und normale Strukturen (Arterien, Nerven, Muskelfaserbiindel)
umzingeln. Die hidufigen intraldsionalen Thromben organiseren sich, um die Thromben
entstehen konzentrische Kollagenablagerungen, die kalzifizieren (Phlebolithen). Phlebolithen
werden oft in Lisionen posttraumatisch, nach Entziindungsprozessen oder nach
Sklerotherapie entdeckt. Sie sind meist mit starken Schmerzen vergesellschaftet.

In manchen Fillen treten die vendsen Malformationen gruppiert und knotig
zusammengepackt auf. Diese noduldren vaskuldren Malformationen werden bei Auftreten im

ZNS oft als Kavernome bezeichnet.

Abb.13: VM mit konsekutiver Fehlstellung des Gesichtsschiadelskelettes

VM im Kopf-Hals-Bereich sind hédufig unilateral. Intraorbitale VM konnen mit VM aus der

Fossa infratemporalis iiber die Fissura sphenomaxillaris kommunizieren. Demzufolge kann
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der Betroffene bei hingendem Kopf einen Exophthalmus entwickeln.
In den Extremititen lokalisierte VM sind entweder auf die Haut und Subkutis beschrinkt oder
erstrecken sich in die darunterliegenden Muskeln, Gelenke und/oder Knochen. Wenn

Knochengewebe involviert ist, kommt es fallweise zu pathologischen Frakturen. [1,2,34]

1.3.4. Lymphatische Malformationen (LM)

Lymphatische Malformationen werden oft irrtiimlich als ,,Lymphangiome** bezeichnet. Diese

wslow-flow* - oder ,no-flow*-Léasionen sind

A mgie A L rrstamations (R iiblicherweise bei Geburt vorhanden und
ir-"-:'fx: ’“g zeigen eine Tendenz zur Vergroferung mit
dd ) ! dem Wachstum des Kindes. Im Allgemeinen
.'":“.’I, _:r:: f-.ll
"I{-' “‘-”;M I bilden sich die lymphatischen Malformationen

sl,;,w_m nicht spontan zuriick. Eines von 1700
bymphatic %
T Neugeborenen kommt mit einer LM zur Welt.
=T Beide Geschlechter sind davon gleicherma3en
4 o
¥
‘I_/u.u_/ betroffen.
{f\ b Eine lymphatische Malformation ist durch
] x_/l 3 Cystdike | . . .
fj_}ﬂ ﬁm’cﬁm kleine Bldschen oder groBe Kapseln, die mit
- J. \ "‘Ml . . . . .o .
/) lymphatischer ~ Fliissigkeit  gefiillt  sind,
Lymphatic |
i charakterisiert. Mikrozystische lymphatische
Malformationen sind plaque-artige Lésionen
Abb.14: Skizzen zu lymphatischen und vendsen (otissular LM*, frilher als Lymphangioma
Malformationen

circumscriptum bezeichnet), die Weichteile
(mit Haut und Schleimhaut) infiltrieren und das Hervortreten klarer oder hamorrhagischer
Blédschen induzieren. Sowohl Viszera als auch Knochen konnen involviert sein. Die Anzahl
der Blédschen steigt mit dem Alter, weshalb eine Resektion nicht empfohlen wird. Haufig
treten auch Kombinationen dieser zwei Formen auf.

LM konnen bei Auftreten von regionalen Entziindungsprozessen oder bei intraldsionalen
Blutungen stark an Groéfe zunehmen. Drei Viertel aller lymphatischen Malformationen
manifestieren sich schon vor dem 5. Lebensjahr. Am hiufigsten kommen sie im Kopf-Hals-
Bereich vor, gefolgt von den Extremititen, Axilla und Rumpf. Viszerale Beteiligung kommt
vergleichsweise selten vor, in etwa 8% aller Fille.

Bereits intrauterin kann im spéten ersten Trimester der Schwangerschaft mittels Ultraschall

eine makrozystische lymphatische Malformation (zystisches Hygrom) detektiert werden. Das
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fetale Hygroma colli cysticum trigt ein Risiko fiir assoziierte chromosomale Anomalien (vor
allem Turner-Syndrom und Trisomie 18) mit sich.

Kombinierte mikro- und makrozystische LM werden oft im Bereich der Orbita beobachtet.
Intra- und periorbitale LM verursachen einen Exophthalmus, fallweise kommt es auch zu
Blindheit aufgrund einer intraldsionellen Blutung in der Orbita.

Die klinische Unterscheidung zwischen lymphatischen Malformationen und Gefatumoren ist
moglich — die LM sind weich und komprimierbar, wohingegen die Tumore fester sind. Die
LM konnen mit der Zeit die GroBe verindern (dhnlich wie die Proliferation und Involution
der Hamangiome), was eine Kosequenz von Infektionen oder sich 6ffnenden lympho-vendsen
Anastomosen ist.

Die kombinierten Formen kommen auch im viszeralen Bereich vor, bei den meisten Patienten
iiberwiegen jedoch die mikrozystischen lymphatischen Malformationen. Diese konnen wegen
Blutungsgefahr lebensgefdhrlich werden wund die
Patienten weisen, wie bei den venosen Malformationen,
einen erhohten D-Dimer- und einen erniedrigten
Fibrinogen-Wert auf.

Bei  Knochenbeteiligung kommt es selten zu

Beschwerden oder Verschlimmerung der Symptomatik.

Sehr wohl konnen aber aufgrund der Infiltration
pathologische Frakturen auftreten. Eine M - Lymphatische Malformation
Knochenbeteiligung in der zervikofazialen Region kann

zu extremen Deformititen der Maxilla und Mandibula fithren, was schwere Formen der
Dysgnathien mit sich ziehen kann.

Im Doppler-Ultraschall sieht man bei einer makrozystischen LM echolose Zysten ohne
Durchfluss, wihrend fiir eine mikrozystische LM heterogene echoarme Zysten ohne
Durchfluss typisch sind. Die CT zeigt hypodense zystische Strukturen, die MRT eine septierte
Masse und in der TI1-Gewichtung hypointense  zystische = Rdume  ohne

Kontrastmittelanreicherung. In der T2-Gewichtung mit Fettunterdriickung haben die Zysten

eine hohe Signalintensitit. [1,24,26]

1.3.5. Arterielle Malformationen (AM)

AM sind durch eine abnorme GefidBstruktur gekennzeichten, die verworrene, hypoplastische,
duplizierte, stenosierende, ektatische und anerurysmtische Arterien beinhalten kann.

Ublicherweise ist eine AM lange asymptomatisch, bis der Betroffene eine traumatische
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Schéddigung der involvierten Strukturen erleidet. Die Patienten klagen oft iiber Schmerzen und
eine distale Ischimie, die sekundér zu einem proximalen Steal-Phidnomen fiihrt.

Versuche, ein proximales Gefid3 zu ligieren scheitern regelmiBig, da dann das Blut aus
anderen GefidBBen umgeleitet wird und in Blutbahnen mit geringerem Widerstand abflief3t, was
die Malfomation verschlimmert. Erfolgreicher ist die partielle Etappenresektion oder eine

selektive Embolisation. [24]

1.3.6. Arteriovendse Malformationen (AVM)

Eine AVM st eine hidmodynamisch aktive GefdBfehlbildung mit schneller
Blutflussgeschwindigkeit. Der sogenannte ,,Nidus* (Kurzschlussverbindungen) besteht aus
arteriellen ~ Zufliissen  und  vergroBerten

Arteri drainierenden Venen, die direkt durch Mikro-
A | Arternovenous

| malformation

und Makrofisteln miteinander in Verbindung
stethen. AVM sind selten und kommen an der
Hautoberfldche, aber auch an inneren Organen
vor. Die meisten sind schon bei Geburt sichtbar,
einige werden erst in der Pubertit manifest. Es
kommt zu keiner Regression.

Eine voll ausgebildete arteriovendose
Malformation ist palpatorisch warm, weist
Pulsationen und FlieBgerdusche auf, ist an der
Hautoberfldche blass, kann aber auch Flecken

von verschiedenen roten Farbtonen aufzeigen.

Blood shu ntéd

away from Zumeist ist die Kopf-Hals-Region betroffen
normal vessels
(70%).
M Leider wird die AVM in der Kindheit oft als ein

I
involutierendes Hidmangiom oder eine kapillire
Abb.16: Schematische Darstellung einer AVM ) ) )

Malformation (Feuermal) fehlinterpretiert, da zu
diesem Zeitpunkt die hohe Blutflussgeschwindigkeit, lokale Uberwirmung und Pulsationen
noch nicht stark ausgeprigt sind. Diese Fehlbildung entwickelt sich weiter und wird erst im
zweiten oder dritten Lebensjahrzehnt klinisch evident. Bei den meisten Patienten l6sen
Hormonumstellungen oder ein Trauma das Wachstum einer AVM aus, in solch einer
Situation zeigt diese Fehlbildung alle fiir sie typischen Symptome. Bei dieser

Symptomprogredienz werden dann auch die drainierenden Venen besser sichtbar, indem sie
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sich vergrofern, winden und verdichten.

Aufgrund des kapilldren Steal-Phinomens treten sekundidre Hautverdnderungen, wie Farb-
und Pigmentverdnderungen, Atrophie, Juckreiz, Ulcerationen mit starken Schmerzen sowie
Blutungen auf. Bei einer Lokalisation auf den Extremititen zeigen diese Hautverdnderungen
violette Plaques, die dem Erscheinungsbild eines Kaposi-Sarkoms dhneln. Eine AVM im
Kopfbereich kann wunter anderem zu Gesichtsasymmetrien, Gingivahypertrophie,
Lockerungen des Zahnhalteapparates, parodontalen Blutungen und Ulcerationen der Haut und
Schleimhaut mit sekundiren Infektionen fiihren. Sehr distal gelegene AVM an Fingern und
Zehen konnen nekrotische Hautverdnderungen herbeifithren. Sind Knochen befallen, wird
manchmal eine Osteolyse beobachtet, da sich die drainierenden Venen den Weg durch die
Knochensubstanz bahnen und auf diese Weise zu ihrem Abbau beitragen. In ganz seltenen
Fiéllen (2%) kommt es durch das grofle Shunt-Volumen in grolen AVM zu dekompensierter
Herzinsuffizienz.

Die Schobinger-Klassifikation teilt die AVM in vier verschiedene Stadien ein: Ruhephase,
Evolution, Destruktion und Dekompensation. [110]

Ein Doppler-Ultraschall dokumentiert das Shunt-Verhalten der AVM. Eine AVM zeigt einen
schnellen arteriellen Fluss mit niedrigem Widerstand. Der gepulste Doppler-Ultraschall misst
das arterielle Output. Die CT mit iodiertem Kontrastmittel zeigt den Bezug zu den
umgebenden Weichteilen, dilatierte Feeder und drainierende Gefidlle, aber es ist nicht
moglich, eine Unterscheidung zwischen einem Hidmangiom, einer VM und AVM zu machen.
Mittels der CT-Angiographie wird eine dreidimensionale Rekonstruktion des vaskulidren
Netzwerkes einer AVM dargestellt. Die MRT zeigt eine Anhédufung vaskuldrer Hohlrdume
(schwarze  tubuldre  Strukturen -  entsprechen  Gefidlen mit einer hohen
Blutflussgeschwindigkeit)  ohne  parenchymatdse
Kontrastmittelanreicherung. In der MR-Angiographie
bekommt man das Bild eines anomalen
GefiBnetzwerkes.

Die digitale Subtraktionsangiographie bleibt ein
unverzichtbares Mittel, wenn es darum geht, die
GefiBarchitektur einer AVM abzubilden, noch vor der
Behandlungsentscheidung und vor der therapeutischen

Embolisation. [1,19,24,45]

Abb.17: AVM
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1.3.7. Arteriovenose Fisteln (AVEF)

Bei den kongenitalen Formen der AV-Fisteln handelt es sich um ausgebliebene Trennungen
der arteriovenosen Verbindungen wihrend der Embryonalentwicklung.

Die erworbenen Verdnderungen sind zumeist die Folge einer traumatischen Einwirkung, die
zu Verbindungen der arteriellen und vendsen Lumina fithrt. Dabei handelt es sich
mehrheiltlich um Verletzungen mit scharfen Gegenstinden, beispielsweise mit einem Messer.
Es kommt bei einer AV-Fistel durch den Shunt zu einer Ableitung grolerer Blutmengen in
die Vene (Weg des geringsten Widerstandes), folglich entsteht eine chronische Ischdmie der
abhidngigen Korperpartien. Daraufhin bildet sich kompensatorisch ein Kollateralkreislauf um
die Fistel herum, der iiber ein groBes Fassungsvermdgen verfiigen kann. Dennoch flieB3t das
meiste Blut iiber den Shunt ab, was Venenklappeninsuffizienz und Varikose zur Folge hat.
Besonders drastisch ist diese Entwicklung bei herznahen Fisteln groBerer Arterien und Venen
— eine Herzhypertrophie und Herzinsuffizienz konnen die Konsequenz sein.

Die bevorzugte Lokalisation der angeborenen AV-Fisteln sind die oberen Extremititen. Vor
Abschluss des Knochenwachstums kann es durch die Fistel zu einer Wachstumsinduktion der
betroffenen Extremitdt kommen.

Die Diagnose erfolgt klinisch (Auskultation, Palpation eines Venenpulses) und

angiographisch. [18]

-25-



1.4. Mit vaskuldaren Anomalien assoziierte Syndrome

Mit vaskuldren Tumoren assoziierte Syndrome
PHACES-Syndrom
Das PHACES-Syndrom steht fiir:

e Posterior fossa anomalies “

o  Hemangioma*

e Arterial intracranial and extracranial anomalies “

e “Coarctation of the aortic arch and cardiac defects”

e Eye abnormalities*

o  Sternal malformations or supraumbilical raphe “

Die vaskuldren Anomalien und ischdmische Veridnderungen im Gehirn kommen auf der dem

Gesichtshimangiom ipsilateralen Seite vor. 90% der Betroffenen sind weiblich. [1,24]

Rudick et al. fanden von allen Probanden mit PHACES-Syndrom zusitzlich bei 20%

Atelektasen des Mittelohres, bei 60% Himangiome der Membrana tympani mit konsekutivem

Gehorverlust, bei 40% Ulcerationen von Haut und Knorpel, bei 80% Dysphagie und bei 60%

Héamangiome in den Atemwegen mit Stridor. [42,104]

Kasabach-Merritt-Phinomen

Das Kasabach-Merrit-Phdnomen (KMP) wird durch das gemeinsame Vorkommen eines

groBen vaskuldren Tumors (TA oder KHE),
Petechien und Thrombozytopenie definiert.

Das KMP ist entweder schon von Geburt an
manifest oder entwickelt sich meist noch vor
dem fiinften Lebensmonat. Die
Geschlechterverteilung ist anndhernd gleich.
Bevorzugte Lokalisationen der Tumore sind der
Rumpf, Schultergiirtel, Oberschenkel, Perineum
oder Retroperitoneum. Die Mortalititsrate
betrigt 20-30%, insbesondere bei
retroperitoneal  gelegenen  Tumoren. Die
Thrombozytopenie ist oft sehr stark ausgeprigt
(typischerweise weniger als 10.000

Thrombozyten/mm3), die Haut ist mit Petechien

Abb.18: Kasabach-Mer;itt-Syndrom

durchsetzt. Andmie, niedrige Fibrinogenwerte und ein erhohtes D-Dimer sind weitere
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Symptome. Die betroffenen Kinder konnen intrakranielle, pleuropulmonische,
intraperitoneale oder gastrointestinale Blutungen erleiden. [1,2,26,99]

Bei der Behandlung sollte in erster Linie an eine chirurgische Therapie gedacht werden.
Thrombozytenkonzetrate konnen das Tumorwachtum noch zusitzlich verstirken. Daher sind
diese nur im Falle einer lebensgefdhrlichen Blutung oder unmittelbar vor der Tumorresektion

indiziert. Eine arterielle Embolisation oder Strahlentherapie kommt auch in Frage. [1,2]

Mit vaskuldren Malformationen assoziierte Syndrome

Syndrome mit kapilliren Malformationen

Sturge-Weber-Syndrom (SWS)

Zum Symptomkomplex des SWS gehoren ein Feuermal im Gesicht, das sich iiber das
Versorgungsgebiet des N. ophthalmicus (V) erstreckt (es sind jedoch auch Beteiligungen der
Versorgungsgebiete
von V, (N. maxillaris),
teilweise auch V3 (N.
mandibularis)

‘- ?’ moglich), ipsilaterale

vaskuldre Anomalien

&

} in den Leptomeningen

(dabei sind kapilldre,

_ ’ , venose oder

h i/ L arteriovenose
Abb.19: SWS — Zustand nach Exzision im Nasenbereich und Spalthautdeckung .

Malformationen

moglich) sowie ipsilaterale Augenfehlbildungen. Man nimmt an, dass die Ursache dieses
Syndroms in einer frithen Entwicklungsstorung in der Neuralleiste des vorderen
Prosencephalon liegt. Schon frith manifestiert sich bei den betroffenen Neugeborenen
Epilepsie, spiter zeigen sich auch kognitive Defizite, kontralaterale Hemiplegie, mentale
Retardierung sowie motorische Defizite. Die epileptischen Anfélle nehmen mit Beginn der
Pubertit in der Regel an Héufigkeit ab. Das Feuermal kann, nach pharmakologischer Therapie
der Anfille, mit PDL (gepulster Farbstofflaser) therapiert werden. Bei therapierefraktirer

Epilepsie konnen neurochirurgische Interventionen notwendig werden. [1,2]
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Klippel-Trénaunay-Syndrom (KTS)

Dieses Syndrom ist durch eine klassische Trias gekennzeichnet: Oft macht sich erst ein
flichenhaftes
Hémangiom an einer
Extremitit bemerkbar,
spater treten
Venektasien auf und
schlieBlich eine
Hypertrophie von
Weichteilen und
Knochen.

Eine Doppler-/
Duplexsonographie,

manchmal gekoppelt

mit einer MRT, kann 2
vieles  iiber  die  Abb.20: Klippel-Trénaunay-Syndrom
GefiBarchitektur sowie eine eventuelle Beteiligung der inneren Organe aussagen. [1,18]
Angiographisch nachweisbare arteriovendse Verbindungen lassen auf das Klippel-Trénaunay-
Syndrom schlieBen. In der Phlebographie zeigt sich eine partielle oder komplette Agenesie
des tiefen Venensystems. [18]

Einmal pro Jahr sollen die betroffenen Kinder orthopiddisch untersucht werden, sowie
lebenslang Kompressionskleidung tragen. Eine Epiphysiodese (chirurgischer Eingriff zur
Unterbrechung des Wachstums an langen Rohrenknochen durch Zerstorung der
Wachstumsfuge) kann, abhingig von der Wachstumskurve des Kindes, um das 10. — 13.

Lebensjahr bei einer Beinldngendifferenz von mehr als 2 oder 3 cm in Betracht gezogen

werden. Vor der Pubertit sollten varikdse Venen nicht operiert werden. [1]

Proteus-Syndrom und proteiforme Syndrome

Zu diesem komplexen Syndrom zdhlen folgende Symptome: asymmetrisches
Knochenwachstum (betroffen sind hauptsdchlich die distalen Extremititenanteile, die
Wirbelsdule (Skoliose) und der Schédel (Exostosen)), subkutane gutartige Tumore (Lipome,
Fibrome, plantare oder palmare Kollagenome), viszerale Hamartome, epidermale Naevi und
vaskuldre Anomalien. Hyperplasie einer Extremitiit ist typisch, aber auch Hypoplasien

wurden beobachtet. Vaskuldre Anomalien kommen zu 100% bei allen vom Proteus-Syndrom
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Betroffenen vor. Zumeist treten purpurrote Feuermale, makrozystische lymphatische
Malformationen, varikdse Venen und komplex-kombinierte ,,slow-flow*-Malformationen in
Erscheinung. Fallweise kommt auch eine zerebrale Beteiligung vor. Manchmal finden sich
benigne oder maligne Neoplasien in den Ovarien, Hoden oder im Zentralnervensystem. Die
Therapie ist symptombezogen, eine orthopiddische Behandlung ist jedoch bei allen
Betroffenen von Kindheit an unumgénglich. Proteiforme Syndrome zeigen eine mildere

Auspridgung der fiir das Proteus-Syndrom typischen Symptome. [1,98]

Syndrome mit venosen Malformationen

Bean-Syndrom oder Blue-Rubber-Bleb-Naevus-Syndrom (BRBN)

Das BRBN-Syndrom besteht prinzipiell aus multiplen umschriebenen vendsen Hautldsionen.
Man unterscheidet drei Typen: Dunkelblaue, keratotische Flecken, Bldschen von normaler
Hautfarbe und groBere vendse oder vends-lymphatische Massen, die einer vaskuldren
Malformation dhneln. Die Lisionen konnen auch im Gastrointestinaltrakt vorkommen und
fallweise starke Himorrhagien verursachen.

Das Bean-Syndrom tritt sporadisch auf, beide Geschlechter sind gleichermaB3en betroffen.
Vaskuldre Abnormalitidten der Haut sind fiir gewohnlich schon bei Geburt vorhanden und
verschlimmern sich mit der Zeit. Das Gehirn, die Harnblase, die Leber, die Milz, die Lunge
sowie das Herz konnen ebenfalls betroffen sein.

Die GroBe der Lisionen bei diesem Syndrom reicht von kleinen blauen knopfartigen
Veridnderungen bis zu ausgedehnten blauen, massigen Lédsionen, die auch die Muskeln
involvieren konnen. Die MRT zeigt in der T2-Gewichtung eindeutig gut umschriebene,
septierte, streng hyperintense Massen. Gastrointestinale Lidsionen konnen unter anderem
mittels Endoskopie, nuklearmedizinischer Bildgebung, selektiver Angiographie mesenterialer
Arterien, CT oder MRT beurteilt werden. Es kann zu Blutungen, Invaginationen,
Infarzierungen und Volvulus kommen. FEine Sklerotherapie, Laserbehandlung oder
chirurgische Resektion kommen auch im GI-Trakt zur Anwendung, oft treten jedoch neue
Lasionen auf. Auch dort kommt es zu intravaskuldrer Koagulopathie, meist schon im
Kindesalter, was zu erhohten D-Dimer- und erniedrigten Fibrinogen-Werten sowie einer
moderaten Thrombozytopenie fiithrt. Diese LIC (lokalisierte intravaskuldre Koagulation) kann
das Auftreten von Blutungen begiinstigen, um dem entgegenzuwirken werden die Betroffenen

oft mit niedermolekularen Heparinen behandelt. [1]
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Familidre venOse Malformationen der Haut und Schleimhaut

VMCM

Die Patienten weisen multiple vendse Malformationen der Haut,
Schleimhaut und der Muskeln mit einer zufilligen Verteilung auf.
Normalerweise gibt es keine viszerale Mitbeteiligung. Vikkula
identifizierte eine einzige Aminosdurenmutation im edothelial-
spezifischen Angiopoietin-Rezeptor TIE2/TEK. Unter allen venosen
Malformationen kommen diese genetisch bedingten Fehlbildungen

in 1% vor. [1]

Glomuvendse Malformationen (GVM)

Die GVM sind mit einer variabel erhohten Anzahl von Schichten

runder oder kuboider Zellen in den Winden ausgestattet. Es handelt

sich dabei um Glomuszellen, Alpha-Aktin-positive glatte

Glomangiome bezeichnet. In 64% aller Fille ist eine familidre
Héufung zu beobachten. Wenn die autosomal-dominant vererbte
Storung des Glomulin-Gens in der frithen embryonalen Entwicklung
stattfindet, kommt es zu grofen, segmentalen glomuvenosen

Malformationen. Geschieht dies zu einem spiteren Zeitpunkt,

Abb.21: GVM

kommt es zur Entwicklung kleinerer, verstreuter GVM.

Hauptsichlich sind die Haut sowie die Mundschleimhaut betroffen. In der MRT zeigen die
GVM ein intermedidres Signal in der T1-Gewichtung (bei Gadolinium-Injektion homogen
hyperintens) und ein hyperintenses Signal in der T2-Gewichtung. Zwischen der sporadisch
auftretenden und vererbten Form kann histologisch kein Unterschied festgestellt werden. Da
die Sklerotherapie bei diesen Anomalien selten erfolgreich ist, kommt hauptsichlich die

chirurgische Therapie zum Einsatz. [1,15]

Maffucci-Syndrom

Das sporadisch auftretende Syndrom betrifft beide Geschlechter gleichermaflen. In der
Kindheit kommt es zum Auftreten der ersten Symptome: Auf der Haut zeichnen sich weiche
oder harte blaue Knétchen ab, die sich nach bildgebenden Untersuchungsverfahren als venose
Malformationen herausstellen. Aus histopathologischer Sicht lassen sich in den Hautldsionen

zwei verschiedene Anomalien nachweisen: Zum einen gibt es grole Areale irreguldrer, die
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Dermis und Subkutis durchziehender, vendser
Gefidle (vendse Malformation); zum anderen
imponieren Knoétchen oder Streifen dichter
Spindelzellen, Spindelzell-
Hiémangioendotheliomen entsprechend.

Das zweite wichtige klinische Merkmal dieses
Syndroms ist das knochendefomierende
Enchondrom. Bei 90% aller Patienten sind die
Hinde und Fiile betroffen, wihrend bei einem
Drittel die langen Knochen involviert sind.
Bei Befall der kranialen Region kann es zu

neurologischen Komplikationen kommen. [1]

Syndrome mit lymphatischen Malformationen

Lymphddem

Man unterscheidet zwei Formen der
Lymphodeme: das seltene kongenitale Milroy-
Syndrom und das héufigere, spidtmanifeste

Meige-Lymphodem.  Die = Lymphoddeme

konnen mit dem Turner- oder Noonan-

Syndrom vergesellschaftet sein. Beim Turner- e
Abb.22: Maffucci-Syndrom

Syndrom  werden  kongenitale, akrale

Lymphodeme der Extremititen, das Pterygium colli sowie die verdickte Nackenfalte
manifest. Das manchmal wihrend der Schwangerschaft entdeckte Hygroma cysticum colli
16st sich um den Zeitpunkt der Geburt oft auf und erscheint als Pterygium colli.

Das Lymphoddem ist in der unteren Extremitdit am héufigsten anzutreffen. Aplasie oder
Hypoplasie der LymphgefiBe resultiert in klinischen Odemen, entweder schon bei Geburt
oder erst im Erwachsenenalter. Autosomal-dominante Formen kommen isoliert oder als Teil

eines Syndroms vor. [1]

Syndrome mit ateriovendsen Malformationen

Parkes-Weber-Syndrom

Das Parkes-Weber-Syndrom zeigt ein sporadisches Auftreten, obwohl bereits von einigen

familidren Formen berichtet wurde. Betroffen sind die oberen oder unteren Extremititen.
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Wihrend der Kindheit bringt die Extremitidt mit der AVM ein schnelleres und vermehrtes
Wachstum zu Stande. Oft kommt es zu Diskrepanzen im Umfang und in der Linge zwischen
der betroffenen und der gesunden Extremitdt. Weitere Symptome sind rote Flecken auf der
Hautoberfliche (Pseudo-CM), Lymphodeme, lokale Uberwirmung und arteriovenose Fisteln
tiber der ganzen Extremitédt. Wihrend der Kindheit zeigt die Angiographie lediglich Bereiche
mit diffuser Hypervaskularisation, spédter machen sich arteriovendse Fisteln bemerkbar.

Hormonelle Umstellungen oder ein Trauma konnen die Vergroflerung dieser Lision auslosen.

[1]
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1.5. Diagnostik
Das klinische Bild, die Funktionsuntersuchung und die bildgebende Diagnostik sind drei
wichtige Sédulen in der Diagnostik vaskuldrer Anomalien. Es muss die Art der Anomalie
bestimmt werden, das himodynamische Verhalten sowie die Ausdehnung der Lision.
Bei der Anamnese muss erfragt werden, ob die Lision bei Geburt vorhanden war und ob eine
GroBenprogredienz sowie -regredienz beobachtet werden konnte.
Verschiedene bildgebende Verfahren stehen bei der Diagnosefindung als Hilfsmittel zur
Verfiigung. Es ist nicht jedes Verfahren fiir jede Anomalie gleich gut aussagekriftig. Tabelle
6 liefert eine Ubersicht dariiber. [1,54,79]

Infantiles CM VM M AVM

Himangiom
Doppler-US +++ ++ ++ ++ +++
Rontgen - - ++ +/- +
MRT ++ - +++ +++ ++
CT + - + + +
Angio-CT - + - ++
Lymphszintigraphie | - - - + -
Biopsie + + + + +
Angiographie - - + - 4+

Tab.6: Sinnhaftigkeit einzelner bildgebender Verfahren bei den jeweiligen vaskuldren Anomalien

1.5.1. Konventionelles Rontgen

Das konventionelle Rontgen kann bei vendsen Malformationen eventuell vorhandene
Phlebolithen darstellen. Eine Knochendeformierung kann bei grofen und massigen
Malformationen dargestellt werden, in solch einem Fall besteht die Gefahr -einer
pathologischen Fraktur. Fallweise kann eine arteriovendse Malformation auch Anteile des

Knochens miteinbeziehen. [1]

1.5.2. Doppler-Ultraschall

Dieses kostengiinstige Verfahren wird hédufig als das erste diagnostische Mittel eingesetzt. Es
erlaubt eine Unterscheidung zwischen Tumoren und Malformationen, ldsst Riickschlusse auf
die Blutflussgeschwindigkeit zu und zeigt die GefdBarchitektur, Kalzifikationen sowie die
GefiBdichte. [1,24]

Sonographische Charakteristiken eines proliferierenden Himangioms sind dichtes Parenchym
und schneller Blutfluss. Der arterielle Widerstand ist herabgesetzt, die venose
Blutflussgeschwindigkeit ist erhoht. [2,22]

In 8% der Fille lassen sich im Ultraschall in VM Phlebolithen nachweisen.
Sonomorphologisch zeigen sich Himangiome als echoarme und manchmal komprimierbare

Tumore. Mittels Farbdopplersonographie konnen nicht, wie bei der CT und MRT alle Gefille
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in ihrer Ganzheit dargestellt werden, sondern nur der Blutfluss. Durch die Real-Time-
Darstellung eignet sich die Farbdopplersonographie bei der Nd:YAG-Laserung ganz
besonders gut zum Monitoring. [2,20] Sonographisch ldsst sich eine makrozystische

lymphatische Malformation vom subkutanen Gewebe gut abgrenzen. [2]

1.5.3. Computertomographie

Die CT ist von begrenztem Interesse, da sie, selbst bei Anwendung von Kontrastmittel,
lediglich etwas dariiber aussagt, ob eine Lision stark vaskularisiert ist oder nicht. Bei
makrozystischen lymphatischen Malformationen hingegen kommt ihr Einsatz zugute, da die
Zysten gut abgebildet werden konnen. Phlebolithen in Kombination mit einem langsamen
Blutfluss wiirden auf eine VM schlieBen lassen. Ebenso gut sichtbar wiren
Knochenverlagerung oder Knochenmodifizierung aufgrund chronischer Druckausiibung einer
VM oder LM. Transkranielle Verbindungen sind auch gut zu erkennen.

Eine dreidimensional rekonstruierte CT-Angiographie kann vergroBerte GefdBkanile einer

AVM ausgezeichnet abbilden. [1]

1.5.4. Magnetresonanztomographie

Die MRT erlaubt eine optimale Analyse des Weichteilgewebes, unterscheidet zwischen
parenchymatdsen und zystischen Komponenten einer Lédsion und zeigt die
Blutflussgeschwindigkeit an. Bei periokuldren Himangiomen beispielsweise ist sie wegen der
Moglichkeit der unterschiedlichen Gewichtungen ein unumgéngiges diagnostisches
Hilfsmittel. Lymphatische Malformationen konnen von vendsen Malformationen leicht
unterschieden werden, da sie in den Zysten Kontrastmittel anreichern. Die VM zeigen in der
T1-gewichteten Sequenz eine Kontrastmittelanreicherung. Die MRT stellt auch eine eventuell
vorhandene Beziehung der Lision zu den Nachbarstrukturen dar.

Runde signalfreie Areale (,,black dots*) zeigen Phlebolithen bei vendsen Malformationen. Ein
von einer VM durchsetzter Muskel zeigt ein ungewdohnliches groBraumiges vendses Netzwerk
oder multiple kleine, hyperintense durch fibrose Septen umrissene Areale. Das beste
bildgebende Verfahren zum Nachweis einer VM ist die MRT. In der T2-Gewichtung sind die
Lisionen hyperintens, von den lymphatischen Malformationen unterscheiden sie sich durch
das Vorhandensein intravaskulidren Kontrastmaterials auf T1-Aufnahmen. [1,2]

In der MRT zeigen Hamangiome in der T1-Gewichtung parenchymatdses Gewebe von
mifBiger Dichte (im Gegensatz dazu haben AVM nie parenchymatdose Masse) und eine

miBige Hyperintensitit in der T2-Gewichtung. Hohlrdume um den Tumor herum sind
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Indikatoren fiir schnellen Blutfluss zwischen Feedern und erweiterten drainierenden Venen.
Involutierende Hamangiome sind durch eine niedrigere Blutflussgeschwindigkeit sowie eine
niedrigere Anzahl und GroBe der Gefile gekennzeichnet. Sie weisen eine Lippchenstruktur
auf und imponieren allméihlich als avaskulidre Fettmasse.

In T2-gewichteten Aufnahmen ist die Signalintensitit einer lymphatischen Malformation
grofer als jene der Muskeln, der Zerebrospinalfliissigkeit und des Fettgewebes. Eine
Anreicherung mit Gaudolinium zeigt in der T1-Gewichtung bei vendsen Malformationen
intraldsionales Kontrastmaterial, dies ist bei LM nicht der Fall. [2,22,78]

Dreidimensionale MR-Aufnahmen erlauben meist das Auslassen des Kontrastmittels, ohne an

Bildqualitét einzubiilen. [105]

1.5.5. Phlebographie

Die indirekte Phlebographie wird vor allem bei diffusen VM der Extremitidten angewandt. Die
direkte perkutane Phlebographie kann die Form der VM und ihr Flussmuster gut darstellen.
[1] Die perkutane Punktion der vendsen Malformation ergibt ein Phlebogramm, das die

Drainagewege einer VM bestens zeigt, was vor einer Sklerotherapie sehr wichtig ist. [1]

1.5.6. Konventionelle Angiographie

Diese ist bei arteriovendsen Malformationen ein unverzichtbares Diagnosemittel. Die
Angiographie zeigt die genaue GefidBarchitektur einer AVM, identifiziert ihre exakte
Lokalisation, stellt die versorgenden Arterien und die abfiihrenden Venen dar und sagt etwas
iiber die Beziehungen zum umgebenden Gewebe aus. Einen besonderen Stellenwert nimmt
die Angiographie bei der Diagnose der sich ruhig verhaltenden AVM ein, die eine kapilldre
Malformation simulieren konnen. In solchen Fillen wiirde man die vermeintliche kapillédre

Malformation mit einem gepulsten Farbstofflaser therapieren, was kontraindiziert wire. [1,2]

1.5.7. Szintigraphie

Die Untersuchung mit dem Radionuklid Technetium ,7c 99m* erwies sich bei der
Aufdeckung der Hamangiome im Gastrointestinaltrakt oder im ZNS als niitzlich.

Ansonsten wird die Szintigraphie bei der Diagnostik oder Charakterisierung vaskuldrer
Anomalien selten verwendet. Vaskuldre Tumore zeigen ein intensives homogenes fokales
Uptake, wobei vaskuldre Malformationen eine erhohte diffuse Aktivitidt oder eine abnorme

GefiBstruktur aufweisen. [2,24]
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1.6. Therapie

Tabelle 7 bietet einen Uberblick dariiber, welche Therapiearten bei den einzelnen vaskulédren
Anomalien sinnhaft sind. Dieses Kapitel zeigt nach einer allgemeinen Einfithrung die

empfohlene Behandlung in Bezug auf jede vaskuldre Anomalie.

Methode Vaskuldrer Tumor Vaskulidre Malformation
Medikamentose Therapie +++ +/-

(Glucocorticosteroide, Interferon
alpha 2a oder 2b, Vincristin,
Cyclophosphamid, Bleomycin etc.)

Laserung + CM +++
VM und LM +
Chirurgische Exstirpation ++ ++
Sklerotherapie - VM und LM +++
AVM +
Embolisation +/- (eher bei hepatischen AVM +++
Hiamangiomen und Himangiomen VM +/-

mit kardialer Stauungsinsuffizienz)

Tab.7: Die wichtigsten Therapiemethoden und deren Anwendung in Abhingigkeit von der vaskuldren Anomalie

1.6.1. Lasertherapie

Die verschiedenen Lasermethoden unterscheiden sich in Wellenldnge, Pulslinge und

Applikationsart (direkt oder interstitiell). [107]

Nd:YAG-Laser

Aufgrund der hohen Eindringtiefe kommt der Nd:YAG-Laser auch bei tiefen Anteilen eines
vaskuldren Tumors und bei tiefer gelegenen Schichten vaskuldrer Malformationen zur
Anwendung. [71,103]

Bei der interstitiellen Laserung wird die Laserfaser iiber eine Kaniile in die Lision
eingebracht. Nach der Resorption des Lichtes von Gewebspigmenten und Umwandlung in
Hitze nekrotisiert das Gewebe. Die Intensitit kann durch unterschiedliche Faserspitzen
kontrolliert werden. [95] Der KTP-Laser ist ein frequenzverdoppelter Kalium-Titanyl-
Phosphat-Kristall und ist in der Lage, die Wellenldnge des Nd:YAG-Laser um die Hilfte zu
verkiirzen. Der Laser ist umso energiereicher, je kiirzer die Wellenlidnge ist, das hei3t, dass

auch die Absorption durch die bestrahlte Lision hoher ist. [108]

IPL (,.Intense Pulsed Light Lamp “)/ FDL (blitzlampengepumpter gepulster Farbstofflaser)

Poetke et al. berichteten, dass sich die Farbstofflaserung nur bei oberfldachlichen
Hamangiomen im Gesicht oder an Stellen mit eventueller funktioneller Beeintrichtigung als
effektiv erwies.

Diese Tatsache beruht auf der geringen Eindrigtiefe in das Gewebe. In der fortgesetzten
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Behandlung in der Regressionsphase eines Himangioms ist jedoch wieder der Nd: Y AG-Laser

geeigneter und ergibt bessere kosmetische Ergebnisse. [87,96]

1.6.2. Sklerosierung/ Embolisation

Mittels Embolisaten, die intravasal appliziert werden, kommt es zu einem Gefd3verschluss.
Anwendung findet dies bei akut auftretenden Blutungen, beim Verschluss vaskulirer
Malformationen und AV-Fisteln, beim Therapieren von Aneurysmen und bei der
Tumortherapie. Die Embolisate konnen, indikationsabhingig, das Gefal permanent oder
tempordr verschlieBen. Gefdl3sklerosierungen resultieren aus Embolisaten selbst oder aus
Thrombosen, die durch das Embolisat verursacht werden.

Die Embolisate werden ihrer physikalischen Konsistenz entsprechend in mechanische
Embolisate, Partikelembolisate und fliissige Embolisate eingeteilt. Der Grofiteil der
Embolisate verschlieft ein Gefdll dauerhaft.

Zwecks der eventuell beim Embolisationsvorgang auftretenden Schmerzen sollte der Patient
analgetisch abgedeckt werden. Nach dem Eingriff kommt es gelegentlich im Rahmen eines
Postembolisationssyndroms zu Nausea und Emesis sowie zu fieberhaften Zustinden. Dem
sollte pharmakologisch entgegengewirkt werden. Das Fieber iiberschreitet selten 39°C, falls
es doch steigt, muss man unbedingt eine Abkldrung beziiglich Sepsis einleiten.

Eines der Hauptrisiken der Embolisationstherapie ist die Applikation vom Embolisaten in
nichtgezielte GefdBstrukturen. Im Kopf-Hals-Bereich kann dies zu Erblindung und
Schlaganfall fiihren. In anderen Regionen kommt es infolgedessen zu Infarktbildungen,
Hautnekrosen und Nervenschddigungen. Bei schnellem Shunting in AVM und AVF kann das
Embolisat bis in die Lungen transportiert werden und dort sogar Lungenembolien
verursachen. Bei Kindern sind kleinere, unbeabsichtige Gefalverschliisse oft
asymptomatisch, da Kinder iiber einen exzellenten Kollateralfluss verfiigen.

Die Kollateralen der A. carotis externa und die wichtigsten Variationen sind gut bekannt und
fiir die Embolisation gut geeignet, da dies die Gehirndurchblutung nicht beeintrachtigt. Die A.
occipitalis und A. pharyngea ascendens anastomosieren oft mit der A. vertebralis. Diese
gefdhrliche Anastomose soll vor geplanten Eingriffen mittels flusskontrollierter Injektion oder
Gelfoam® (resorbierbares Gelatin) geschiitzt werden. Die zweite gefihrliche Anastomose
befindet sich zwischen der A. meningea media und der A. ophthalmica. In die A. meningea
media injiziertes embolisches Material kann die Zentralarterie der Retina erreichen und so
monokulare Blindheit verursachen oder in die A. carotis interna und ihre Endiste flieen.

Zwischen der A. maxillaris und dem Karotissiphon (A. carotis interna) oder der A.
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ophthalmica befindet sich die dritte gefiirchtete Anastomose. Die A. facialis steht iiber die A.
angularis mit der A. ophthalmica in Verbindung. [21,24,34,35,56,62,78]

Die Sklerosierung ist ein weiteres gefaverschlieBendes Verfahren, sie wird hauptsédchlich im
vendsen System — oder iiberhaupt bei ,,slow-flow*-Malformationen — durchgefiihrt und ruft
durch Applikation von Alkohol oder Aethoxysklerol® eine Denaturierung der GefaBwand
hervor, was die Endothelzellen zerstort und folglich das Gefidfl thrombotisch verschlieBt (roter
Abscheidungsthrombus). Darauthin wird durch Fibrinabbauprodukte, Oligopeptide des
Fibrins und durch das Fibrinogen eine Entziindungsreaktion in Gang gesetzt, Bindegewebe
sprosst ein und verursacht einen dauerhaften Verschluss. Der obliterierte GefidBteil wird

daraufhin resorbiert. [21,24,62,78]

1.6.3. Medikamentdse Therapie

Steroidtherapie

Die Steroidtherapie ist eine vielversprechende Methode, wenn es darum geht, ein
proliferierendes Himangiom in seinem Wachstum zu bremsen. Die Wirkung beruht auf der
Ausschiittung vasokonstriktorischer Mediatoren und der konsekutiven Reduktion des
Fiillungszustandes der Arteriolen und Kapillaren. [109] Steroide erhdhen die Sensitivitit des
terminalen GefiBbettes auf
Katecholamine und verhindern
Fibroplasie. =~ Direkte  intraldsionale
Steroidapplikation zeigte vor allem bei
periorbitalen Lidsionen gute Resultate.

[34]

Propranolol

Eine Arbeitsgruppe aus Bordeaux
machte eine bahnbrechende
Zufallsentdeckung und berichtete {iiber
Behandlungserfolge mit dem [(-Blocker
Propranolol bei komplizierten
Himangiomen, die bisher nur mit

Glucocorticoiden, Interferonen oder

Vincristin behandelt werden konnten. -
. . . Abb.23: Verlauf der Behandlung mit Propranolol, Alter:
Das betroffene Kind entwickelte im 9 wochen, 10 Wochen, 6 Monate, 9 Monate
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Zuge des stationdren Aufeinthaltes eine hypertrophe Kardiomyopathie, worauthin es
Propranolol erhielt. Schon am néchsten Tag war eine Volumsreduktion und Farbabblassung
der vaskuldren Anomalie ersichtlich. Das Himangiom regredierte nahezu vollstindig. Dies
trat auch bei 10 weiteren Kindern ein. [90] Kachel et al. bestitigten diesen Therapieerfolg
nach 12 erfolgreich behandelten Fillen. [91]

Die kanadische Pilotstudie zur topischen Verabreichung des dem Propranolol dhnlichen nicht-
selektiven [-Blockers Timolol (Timolol Maleate 0,5% Gel) von Pope und Chakkittakandiyil
brachte gute Ergebnisse. Damit wurden Kinder mit oberfldachlichen infantilen Himangiomen
behandelt. Die Effekte waren besser, wenn die Applikation in der proliferativen Phase
erfolgte. Dies scheint vor allem in der Langzeittherapie eine gute Alternative zur
systemischen Verabreichung von [-Blockern zu sein. Die Wirkweise der [B-Blocker auf
Héamangiome beruht auf einer Vasokonstriktion, verminderten VEGF- und bFGF-Expression
sowie Apoptose von Endothelzellen in Kapillaren. [69,90,92]

Offiziell ist das Propranolol noch immer nicht zur Hamangiomtherapie zugelassen, die
Behandlung ist eine ,,off-label-Therapie*. Kontraindikationen fiir eine Propranololtherapie im
Sauglingsalter wiren bestimmte angeborene Herzfehler, Herzrhythmusstorungen, obstruktive

Bronchitis und Hypoglykédmien. [94]

1.6.4. Magnesiumspickung

Diese Therapiemethode wurde bereits 1893 von Nicoladini bei einem Himangiom erfolgreich
eingesetzt. Dabei wird zur Implantation 99,8%iges Magnesium verwendet. Nach dem
Sterilisationsvorgang werden 5-10 mm lange Drahtstiicke zuert in 10%ige Essigsdure zur
Metallreduktion eingelegt. Nach neuerlicher Sterilisation werden die Drahtstiicke entweder
direkt iiber Incisionen oder indirekt durch Trokarkaniilen in die vaskuldre Anomalie
implantiert. Diese sollte vollstindig ,,gespickt* werden (je nach GroBe ist die Implantation
von bis zu 50 cm Magnesiumdrahtes moglich). Fibrinkleber wird zur Blutstillung in der Tiefe
appliziert.

Der Wirkmechanismus beruht auf einer Oxidation des Magnesiums im Gewebe unter
Freiwerden von Wasserstoffionen. Die konsekutive pH-Verschiebung in den alkalischen
Bereich und die Abnahme der lokalen Sauerstoffkonzentration beeinflusst die Tumortrophik
in einer negativen Art und Weise. Etwa 2 Wochen nach der Implantation setzt die Resorption
der Drahtspitzen ein. Der gesamte Resorptionsvorgang kann bis zu 12 Wochen dauern. Im
Serum wird kein Anstieg des Magnesiumspiegels verzeichnet. Die Phagozytose der

Reaktionsprodukte erfolgt ohne Fremdkorperreaktion. [36]
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1.6.5. Kryotherapie

Die Kontaktkryochirurgie ist insbesondere bei oberfldchlichen Himangiomen indiziert. Dabei
wird ein Metallstab in fliissigem Stickstoff auf -195°C abgekiihlt und etwa 10 Sekunden dem
Hamangiom aufgesetzt. Die darauthin einsetzende Eiskristallbildung in den
flissigkeitsreichen GefidBBendothelien bewirkt den Zelltod, die fliissigkeitsdrmeren
Keratinozyten tragen keinen Schaden davon, weshalb es in der Regel zu keinen Vernarbungen
kommt. Die Tiefenausdehnung der Kryotherapie betrigt bei mailigem Druck etwa 3
Millimeter. Neuerdings wurden auch Gerite entwickelt, die eine Kiihlung auf elektrischem
Wege bewirken. Die nahezu schmerzlose Behandlung bedarf nur gelegentlich einer

Oberflichenanisthesie mit der EMLA-Creme circa eine halbe Stunde vor Beginn. [51,74,78]

1.6.6. Chirurgische Therapie

Der Operationserfolg ist sehr stark vom Zeitpunkt des Eingriffes abhingig. Sind Knochen
involviert, liegt der ideale Zeitpunkt fiir eine chirurgische Therapie zwischen dem 3. und 7.
Lebensjahr, wenn mit einer Kompensation der Lingendifferenz der Extremitidten gerechnet
werden kann. [78]

Sind nach der Exstirpation der Anomalie im Kopf-Hals-Bereich groe morphologische
Defekte zu erwarten, sollte dem Patienten die Moglichkeit einer epithetischen Versorgung
angeboten werden. Dabei werden im Anschluss an die Resektion Titanimplantate in die
Knochenstrukturen eingebracht. Die heutigen Epithesen verfiigen mittels moderner
Magnetsysteme iiber einen ausgezeichneten Halt und hohen Tragekomfort. [106]

Die folgenden Kapitel beschreiben die chirurgische Therapie detaillierter.

1.6.7. Behandlung der Ulcerationen

Topische und orale Antibiotika, topische Steroide, Hautschutzcremes und Wundverbinde sind
Hauptbestandteile der Behandlung ulcerierter Lédsionen. Gleichzeitig sollte man versuchen,
die Proliferation der Lédsion einzuschrinken. Eine analgetische Abdeckung ist oft von
Notwendigkeit. [30] Sugarman et al. berichteten von guten Erfolgen bei der Behandlung eines
ulcerierten Himangioms mit Regranex®. Dieses Prdparat hat den PDGF Becaplermin als
Wirkstoff. [32,33,52,102] PDGEF ist fiir Fibroblasten, glatte Muskelzellen und endotheliale
Zellen ein michtiges Mitogen sowie ein wichtiger chemotaktischer Faktor fiir
Entziindungszellen. [48,77] Weiters ist er in der Lage, Gefidlneubildung zu induzieren.

[81,82]
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1.6.8. Vaskuldre Tumore

Infantiles Himangiom

10 bis 20% aller betroffenen Kinder bediirfen wihrend der Proliferationsphase oder der
frithen involutierenden Phase einer therapeutischen Intervention.

Zuallererst sei erwihnt, dass nach dem neuesten Stand der Erforschungen eine
Strahlentherapie beim IH nicht mehr empfohlen wird, da nachgewiesen wurde, dass sie iiber
einen ldngeren Zeitraum das Risiko von Malignititen erhoht. [35,101]

Die Embolisation hat ein begrenztes Anwendungsgebiet und ist etwa nur bei
Leberhdmangiomen oder sehr groflen oberflichlichen Hdmangiomen indiziert. Es werden
dabei mit Polyvinylalkohol-Partikeln (100-150 um) die versorgenden Arterien embolisiert.
Die Priparation und Exstirpation folgt 24-48 Stunden danach. Das Operationsfeld ist somit
um einiges iibersichtlicher und wichtige Strukturen konnen besser geschont werden. [20]

Die orale Glucocorticoid-Therapie ist das Mittel der Wahl bei schnell wachsenden,
gefdhrlichen infantilen Himangiomen. [1,46] Die intraldsionale Verabreichung von
Glucocorticoiden wird manchmal bei schnell wachsenden noduldren IH eingesetzt (vor allem
bei Lokalisationen auf der Nasenspitze, Wange, Lippe, oder Stirn). Bei periokuldren
Injektionen gab es schon Fille von Komplikationen, die sogar in Blindheit resultierten.
Proliferierende Himangiome haben nimlich erhhte 17-Ostradiol-Werte, weshalb sie gut auf
eine Steroidtherapie ansprechen. Die Erfolgsrate ist hoch, 60-80% der Hamangiome zeigen
mehr als 50% Volumsreduktion. Die Anwendung topischer Glucocorticoide findet sich bei
oberflidchlichen infantilen Himangiomen. [1,2,19,24]

Die Interferon alpha 2a oder 2b-Therapie wurde erstmals in den frithen 1990er Jahren
durchgefiihrt. Das Interferon alpha 2a gehort zu den Inhibitoren der Angiogenese und des
endothelialen Zellwachstums. Es hemmt das Wachstum eines Hamangioms, indem es den
Fibroblasten-Wachstumsfaktor hinunterreguliert.

Da zahlreiche reversible toxische Effekte beobachtet werden konnten (grippedhnliche
Symptome, Neutropenie, Andmie, Leukozytose, erhohte Lebertransaminasen), und sogar
Félle von spastischer Diplegie auftraten, miissen Kinder, die die IFN-Therapie erhalten,
neurologisch genauestens monitorisiert werden. Deshalb soll die Interferon-Therapie als
ultima ratio verschrieben werden und, sofern sie unumginglich ist, erst bei Kindern mit einem
Alter von iiber 12 Monaten durchgefiihrt werden. Die Therapiedauer betrigt in der Regel 6-12
Monate und 80% der Hamangiome sprechen darauf an. Der anfinglichen Interferon-
induzierten Fiebersymptomatik kann 1-2 Stunden vor der Injektion mit Ibuprofen

prophylaktisch entgegengewirkt werden.
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Zytostatika wie Vincristin, ein Vinca-Alkaloid, oder Cyclophosphamid wurden als
Alternative zur Interferon-Therapie eingefiihrt und zeigten gute Resultate. [1,2,24,46,68]

Die intraldsionale Bleomycin-Applikation brachte ebenso gute Ergebnisse, muss aber
aufgrund des Risikos der Entstehung einer Lungenfibrose mit Vorsicht angewendet werden.
Typische Komplikationen wéren Vernarbungen und Hyperpigmenation. [1,58]

Es existieren bereits einige Studien, die von einer guten Wirkung bei der Behandlung von
infantilen Himangiomen mit Imiquimod berichten. Es ist jedoch schwer, die Plausibilitit
dieser Untersuchungen einzuschitzen, zumal man nicht genau abschitzen kann, ob sich nun
der Tumor Imiquimod-bedingt zuriickgebildet hat oder ob dies der Regressionsphase
zuzuschreiben ist. [50,76]

Bei grofleren Lésionen ist die Lasertherapie mit dem Nd:Y AG-Laser Mittel der Wahl.

Der blitzlampengepumpte gepulste Farbstofflaser mit einer Wellenldnge von 577 bis 585 nm
weist eine Eindringtiefe von lediglich 0,75 bis 1,2 mm in die Dermis auf, was seinen Einsatz
ohne Sonden nur fiir oberflidchliche Lisionen rechtfertigt.

In 5% aller Himangiom-Fille kommt es zu spontanem epithelialen Zerfall, zu Ulcerationen
und Nekrosen. Ulcerationen bergen die Gefahr einer Infektion, die zu Septikdmie fithren kann
(an die Anwendung topischer Antibioika und Lokalanésthetika denken). Befindet sich an der

Oberfldche ein stark verkrusteter Schorf, kann ein Débridement indiziert sein. [2,57,100]

1.6.9. Vaskulire Malformationen

Kapilldre Malformationen

Die Laserung ist Therapie der Wahl. Asthetisch storende Lisionen im Gesichtsbereich kénnen
mit gut deckenden Make-Up-Produkten (Covermark®, Dermablend®) camoufliert werden.
Der blitzlampengepumpte gepulste Farbstofflaser bewirkt eine signifikate Aufhellung der
Lision bei etwa 80% der Betroffenen.

Patienten mit fibronodulér-hypertrophen Lésionen profitieren von chirurgischen Eingriffen.
Das Spalt- oder Vollhauttransplantat fiir die Gesichtsregion wird tiblicherweise von der
retroaurikuldren oder supraklavikuldren Region sowie von der Kopfschwarte entnommen.
Hypertrophe Narben, eine veridnderte Pigmentation und ungewohnliche Hauttextur konnen als
postoperative Komplikationen resultieren. Bei einem mit der Malformation assoziierten
tiberméfBigen Wachstum der Maxilla oder Mandibula kénnen Orthodontie und orthognatisch-

chirurgische Eingriffe notwendig werden. [2]
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Venose Malformationen

Die Therapie richtet sich nach der Lokalisation und den klinischen Konsequenzen der Lision.
Zumeist kommen die Sklerotherapie und chirurgische Eingriffe zum Einsatz. Die beste
Therapie ist die intraldsionale Applikation sklerosierender Injektionen (zumeist Ethibloc,
Ethanol oder Aetoxysclerol), es kommt dabei bei nahezu allen Patienten zu kompletter
Remission. [39] Ethanol ist das Mittel der Wahl, doch auch dieses ist mit zahlreichen
Nebenwirkungen behaftet: Lokale (Schwellung, Nekrose, Vernarbung, Nervenverletzung)
und systemische (pulmonaler Vasospasmus, Lungenembolie, myokardiale Toxizitit,
Depression oder Funktionseinschrinkung des Zentralnervensystems) Nebenwirkungen sind
moglich. Die Injektion erfolgt unter fluoroskopischer Kontrolle und in Vollnarkose.

Kleinere Lisionen werden mittels Detergentien sklerosiert, wie zum Beispiel
Natriumtetradecylsulfat oder Polidocanol. Das Wirkprinzip beruht auf einer Zerstorung des
Endothels. Alle zwei bis drei Wochen werden diese Sklerosantien in lokaler Anisthesie oder
in Neuroleptanalgesie verabreicht. Detergentien verursachen seltener als Ethibloc oder
Ethanol Hautnekrosen. Die besten Resultate bringt eine MR-gestiitzte Sklerotherapie.
[65,72,93]

Die Behandlung vendser Malformationen im Schidelbereich soll erfolgen, sobald sich
Deformititen oder funktionelle Einschrinkungen einstellen. Oft ist die Deformitit so stark
ausgepragt, dass man orthognatisch-chirurgische Eingriffe in Betracht ziehen muss.

Die Sklerotherapie zeigt bei kleineren Lisionen sehr gute Ergebnisse. Ist die Malformation
hingegen grofl und betrifft nicht nur die Haut, sondern auch Muskeln und Gelenke, so kann
sie meist ohne Risiken der funktionellen Einschrinkung und starker Vernarbung nicht
komplett entfernt werden. In solchen Fillen kann nur auf die palliative Therapie
zuriickgegriffen werden. Man kann versuchen, schmerzhafte Areale zu sklerosieren oder
einige Vorwolbungen zu resezieren, um die Form zu verbessern. Die prophylaktische

Einnahme von T-ASS verhindert ebenfalls schmerzhafte intraldsionale Thrombosen. [2]

Lymphatische Malformationen

Die Punktion makrozystischer Lisionen gibt einen Aufschluss dariiber, ob es sich um andere
zystische Krankheitsbilder handelt. Die direkte Injektion mit iodiniertem Kontrastmittel
grenzt die Lidsion besser ab, was man sich vor einer Sklerotherapie zu Nutzen macht.

Eine oft inflammatorisch oder hédmorrhagisch bedingte plotzliche VergroBerung der
lymphatischen Malformation wird mit Analgetika, Antibiotika und Antiphlogistika behandelt.

Selten sind eine Inzision und Drainage notwendig. Eine Resektion wire im Zuge einer
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inflammatorisch bedingten VergroBerung kontraindiziert. Nach solchen Episoden kann eine
LM einen regressiven Verlauf einnehmen.

Nach der Sklerosierungstherapie kann es zu Fistelbildungen kommen. In manchen Fillen
kommt es zu einer partiellen Regression der Zyste, was manchmal den chirurgischen Eingriff
oder eine erneute Sklerotherapie erfordert. Nach anfangs zufriedenstellenden Ergebnissen
kann es, wie bereits erwihnt, zum erneuten Auftreten der zystischen Ldsionen kommen. Die
chirurgische Resektion alleine, ohne die Sklerotherapie, kommt auch in Frage.

Zu den postoperativ moglichen Komplikationen gehoren Fisteln, Infektionen, Ulcerationen
der Blidschen, Vernarbungen und Lymphodeme.

Extensive LM mit Lymphddemen in den Extremitéiten werden zusitzlich mit pneumatischen
Vorrichtungen und Kompressionsbandagen behandelt.

Die makrozystischen LM wachsen in der Fetalphase progressiv, dennoch ist eine prinatale
Intervention in den meisten Fillen nicht indiziert. Die prinatale MRT kann eventuell den
Bedarf eines Kaiserschnittes aufzeigen. Gleich nach der Geburt muss evaluiert werden, ob die
LM die vitalen Strukturen des Neugeborenen gefahrdet. [1,2,24]

LM, die eine Atemwegsobstruktion verursachen, oder durch die eine normale Erndhrung nicht
moglich ist sowie jene, die starke Deformatédten zur Folge haben, sollen chirurgisch entfernt
werden. Postoperative Wundheilungsstorungen sind héufig.

Ossire Hypertrophie und Verformungen wegen LM im Gesichtsbereich und daraus folgende
Okklusionsstorungen miissen orthognatisch-chirurgisch versorgt werden. [2,17]

Alternativ zur Operation bietet sich die Sklerosierung mit Picibanil (OK-432) an. Bei diesem
Sklerosans handelt es sich um eine gefriergetrocknete, inaktivierte Mixtur aus der Spezies
Streptococcus pyogenes der Gruppe A, die eine Vielzahl von Zytokinen erhoht, folglich wird
die Produktion von Matrix-Metalloproteinasen induziert. Das Zystenepithel wird zerstort, was
zu Adhédsionen und Schrumpfung fiihrt. Als Nebenwirkung konnen Fieber und lokale
Entziindungsreaktionen auftreten, die bis zu einer Woche anhalten konnen. OK-432 zeigt bei
diffusen oder mikrozystischen zervikofazialen LM weniger Wirkung. Frither wurden
intraldsionale Injektionen mit Bleomycin durchgefiihrt, es wurde von Erfolgsraten von bis zu

80% berichtet. [2,20,26,37,63]

Arteriovenose Malformationen

Die Behandlung der AVM gehort zu den schwierigsten und frustrierendsten iiberhaupt.
Eine Ligatur oder proximale Embolisation der arteriellen Feeder ist kontraindiziert, da sich —

wie bei der arteriellen Malformation — kurz darauf kollaterale Feeder ausbilden und wieder
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den Nidus versorgen. Die Behandlung einer AVM ist immer herausfordernd, sie ist entweder
palliativ (bei Auftreten von Ulcerationen, Blutungen oder Osteolyse kann man die arterielle
Embolisation in Erwidgung ziehen, um diese Komplikationen besser unter Kontrolle zu
bringen) oder kurativ (nach der Embolisation der Feeder erfolgt innerhalb von 24 bis 48
Stunden eine ausgedehnte Resektion mit Rekonstruktion). Ab dem Schobinger-Stadium III ist
immer an eine Therapie zu denken.

Patienten mit einer AVM in einer unteren Extremitdt miissen rechtzeitig orthopidisch
therapiert werden, um eine mogliche Langendifferenz auszugleichen und damit Hinken und

Skoliose zu verhindern. [1,2,24]

Arteriovendse Fisteln

Bei der chirurgischen Therapie einer kongenitalen AVF wird die zufiihrende Arterie
skelettiert und moglichst viele dilatierte GefdBkonvolute reseziert. Ist eine starke kardiale
Beteiligung vorhanden, kann eine groere Gewebsresektion oder auch Amputation von Noten
sein. Bei erworbenen Fisteln werden die Arterie und Vene abgeklemmt, die Verbindung

getrennt und jedes Gefil} jeweils seitlich fortlaufend verniht. [18]
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1.7. Psychologische Aspekte

Vaskuldre Anomalien beeinflussen die psychoziale Entwicklung und das Selbstwertgefiihl.
Entstellungen des Gesichtes konnen die Ursache heftiger psychopathologischer Reaktionen
und Verhaltensweisen sowohl beim Betroffenen, als auch bei den Angehérigen sein. Dies
entwickelt sich nicht nur durch die Entstellung selbst, sondern auch durch die Reaktion der
Personen aus dem sozialen Umfeld. Wobei dem
hinzugefiigt =~ werden  muss, dass die
Selbsteinschitzung des eigenen Korperbildes
einen wichtigeren Stellenwert einnimmt, als die
Bewertung durch andere (McCabe et al.).
[45,53,88]

Die symbolische Wucht eines somatischen
Defektes ist das Resultat der Assoziation dessen
mit Siindhaftigkeit und bosen Gefiihlen oder
Phantasien. Auf einem primitiven
Kognitionsniveau wird das Schone mit dem
Guten und das Hissliche mit dem Bosen in

Verbindung gebracht. [53]

Abb.24: Asthetische Beeintrichtigungen durch
Eiff;ljfg Anomalien sind psychisch sehr Im Vorschulalter werden sich die betroffenen
Kinder ihrer physischen Unterschiede bewusst. Ein Kind mit einem offensichtlichen
Héamangiom konnte, trotz Riickbildung ein herabgesetzes Selbstwertgefiihl entwickeln. Die
Entscheidung zu einer Therapie soll nach Einschétzung der psychischen Belastung des Kindes
(nicht der Eltern) erfolgen. [2,41]

Natiirlich sind auch die Eltern betroffener Kinder stark belastet. Neben der Angst vor
Komplikationen, die von der vaskuldren Anomalie ausgehen, und einer damit verbundenen
Uberbehiitung, entwickeln sie ein Schamgefiihl — vor allem die Miitter werden von
Schuldgefiihlen geplagt und leben in dem Glauben, in der Schwangerschaft etwas falsch
gemacht zu haben. Dies kann Stigmatisation und Isolation zur Folge haben sowie Konflikte in
der Partnerschaft und Familie erzeugen.

Williams et al. fiihrten in ihrer Fragebogenstudie die Frage an, ob die Eltern schon jemals
wegen der vaskuldren Anomalie ihres Kindes des korperlichen Missbrauchs beschuldigt
wurden. 10 von 39 bejahten diese Frage. [36,53,60]

Im Internet gibt es bereits eine groBe Anzahl von Websites, die Betroffenen die Moglichkeit

geben, sich auszutauschen. Manche Eltern richten eine Website (Blog) ein, die den Verlauf
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der Erkrankung ihres Kindes zeigt. Uber Foren, Chats oder per E-Mail kénnen sich Patienten
und deren Angehorige gegenseitig unterstiitzen und Dberaten. Diese ,,Online-
Selbsthilfegruppen‘ nehmen im heutigen Internet-Zeitalter eine ganz besondere Stellung ein.
Beispiele fiir Websites:

http://www.angiome.de

http://www.angiodysplasie.de

http://www.angiodysplasie.de/category/erfahrungen/

http://forum.angiodysplasie.de/forum.php

http://www.blutschwamm.at

http://www.vascular-malformation.de

http://www.vaskulaere-tumore.de
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2. Material und Methodik

Der Zeitraum dieser retrospektiven Studie erstreckt sich von 1989 bis 2009. Es wurden fiir

diesen Zeitraum die Daten von 92 Patienten aus dem KIS und MEDOCS erhoben und
reevaluiert. Es handelte sich in diesem Punkt um Patienten, die entweder an einem vaskulidren
Tumor oder einer vaskuldren Malformation litten/leiden und an der Abteilung fiir Plastische,
Asthetische und Rekonstruktive Chirurgie am LKH Graz vorgestellt wurden.

Mit dieser Datenerhebung bekamen wir einen guten Uberblick iiber die Hiufigkeit der
einzelnen Anomalien an dieser Abteilung. Besonderes Augenmerk wurde auf die Kopf-Hals-

Region gelegt.

Weiters wurde an alle Patienten ab 16 Jahren ein Fragebogen ausgeschickt, der iiber die
Selbsteinschitzung des eigenen Korperbildes und iiber die Lebensqualitit Auskunft geben
sollte. Es handelte sich dabei um den Dresdner Korperbildfragebogen (DKB-35). Er besteht
aus 34 Items, also Aussagen, die in fiinf korperbezogene Komponenten eingeordnet sind:
Vitalitdt, Selbstakzeptanz, Korperkontakt, sexuelle Erfiillung und Selbstaufwertung. Die
Entwicklung des Fragebogens basiert auf Vorstudien, die drei deutsche Korperbildfragebogen
inkludierten, nimlich den Fragebogen zum Korperbild (FKB-20, Clement & Lowe, 1996),
den Fragebogen zur Bewertung des eigenen Korpers (FBeK, Straufl und Richter-Appelt,
1996) und die Frankfurter Korperkonzept Skalen (FKKS, Deusinger, 1998). Eine
Besonderheit am DKB-35 und das, was den Unterschied zu den drei anderen
deutschsprachigen Fragebogen zum Korperbild ausmacht ist die Einbeziehung der klinisch
relevanten Eigenschaften des Korperbildes, beispielsweise der Selbstaufwertung. [28]
Insgesamt wurde der Fragebogen an 86 Patienten geschickt. 35 Patieten schickten den
ausgefiillten Fragebogen zuriick. Dies entspricht einer Riicklaufquote von 40,7%.

Bei der statistischen Auswertung wurden besonders jene Patienten beriicksichtigt, die von

einer vaskuldren Anomalie im Kopf-Hals-Bereich betroffen sind.
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3. Ergebnisse

Die Ergebnisse der retrospektiven Analyse sind wie folgt: Das mittlere Alter der 92
Betroffenen betrigt in der Gruppe der Tumore 39,3 und in der Gruppe der Malformationen
36,2 Jahre (mittleres Alter gesamt: 36,8 Jahre).

25 (27%) der 92 nachuntersuchten Patienten sind ménnlich,

67 (73%) weiblich.

Tumore
19,6% Davon sind 18 (19,6%) von einem vaskuldren Tumor und
Vaskuldre | —

74 (80,4%) von einer vaskuldren Malformation betroffen

Malformation

80,4% (Abbildung 25).

55,6% aller vaskuldren Tumore entfallen auf die Kopf-Hals-

Region, der entsprechende Wert bei den vaskulidren
Abb.25: Anteil vaskuldre Tumore = \pa1£6rmationen belduft sich auf 35%. (Tabelle 9).

vaskuldre Malformationen

Von allen vaskuldren Malformationen konnten 58% den AVM, 10,8% den kapilldren
Malformationen, 29,7% den vendsen Malformationen und 1,4% den vends-lymphatischen
Malformationen zugeteilt werden.

Von den minnlichen Probanden leiden 30% an einem vaskuldren Tumor im Kopf-Hals-
Bereich, von einer vaskuldren Malformation im Kopf-Hals-Bereich sind 31% betroffen. Die
Patientinnen zeigten in 70% einen Gefdlltumor sowie in 69% eine vaskulidre Malformation in

der Kopf-Hals-Region.

Kopf-Hals-Region ménnlich weiblich
Anz. % Anz. %

Tumore ja 3 30 7 =0 0

nein 2 25 6 75 A

5 28 13 72 18
Malformationen ja 8 31 13 9 3
nein 12 25 36 75 23
20 27 34 73 74
gesamt 25 77 o = o

Tab.8: Geschlechterverteilung im Hinblick auf die einzelnen GefdBanomalien mit
besonderem Augenmerk auf die Kopf-Hals-Region

Abbildung 26 zeigt einen Uberblick iiber den jeweiligen Vorstellungsgrund. Bei Patienten mit
GefidB3tumoren in der Kopf-Hals-Region trat in sechs Fillen eine Schwellung, in einem Fall
eine Funktionseinschriankung, in drei Fillen Schmerzen auf und in einem Fall zeigte die
Lision eine GroBenprogredienz. Bei zwei Patienten war die Anomalie dsthetisch storend.

GefidBtumore in sonstigen Korperregionen prisentierten sich in sechs Fillen als Schwellung,
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schrinkten in drei Fillen die Funktion ein, in ebenfalls drei Fillen hatten die Betroffenen

Schmerzen und in einem Fall war eine Groenprogredienz festzustellen.

Vorstellungsgrund M Tumoare
M Malformationen

47 46

20 20 19

12
B
4 4
2 2 1

& & o I o H g
5 th S fin N & & m 2 c £ %Q
T & < 5 < & 3 T S 23
E € T = E 2k g T 5
G £ 5 (= 2 v g @ - O
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Abb.26: Vorstellungsgriinde bei vaskuldren Tumoren und vaskuldren Malformationen

Von den Patienten mit GefidBfehlbildungen im Kopf-Hals-Bereich hatten 16 bei der
Vorstellung eine Schwellung, 6 waren im betroffenen Gebiet durch die Anomalie in der
Funktion eingeschrinkt, 3 berichteten von rezidivierenden Blutungen, 11 hatten erhebliche
Schmerzen, in zehn Féllen machte sich eine GroBenprogredienz bemerkbar, in 19 Fillen
beeintrichtigte die Lision das Aussehen und in einem Fall handelte es sich um eine fragliche
Neubildung. Die vaskuldren Malformationen der sonstigen Regionen zeigten in 31 Fillen eine
Schwellung, in 14 Fillen eine Funktionseinschrinkung, in einem Fall Blutungen, in 35 Fillen

Schmerzen und in 10 Fillen nahm die Lasion an Grofe zu.

Die GroBe der Tumoren war bei der Vorstellung in 3 Fillen (16,7%) unter 1 cm? und in 8
Fillen (44%) 1-10 cm®. 10-15 cm?, 25-30 cm?, 45-50 cm®, 55-60 cm” und 80-85 cm” war
jeweils 1 Tumor groB (5,6%). In 2 Fillen (11%) waren die Gefdaltumore mehr als 100 cm’

grof3.

Die Gefilfehlbildungen waren in 1 Fall (1,4%) kleiner als 1 cm?, in 19 Fillen (25,7%) betrug
die GroRe 1-10 cm?, in 5 Fillen (6,8%) 10-15 cm?, in 8 Fillen (10,8%) 15-20 c¢m?, in 1 Fall
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(1,4%) 20-25 cm?, in 5 Fillen (6,8%) 25-30 cm?, in 2 Fillen (2,7%) 30-35 cm?, in 4 Fillen
(5,4%) 35-40 cm?, in 3 Fillen (4,1%) 45-50 cm?, ebenso in 3 Fillen 45-50 cm?, in 2 Fillen
(2,7%) 50-55 cm” und in ebenfalls 2 Fillen 60-65 cm® 70-75 cm® sowie 90-95 cm® war
jeweils 1 vaskuldre Malformation grof3. Nahezu ein Viertel, ndmlich 23% zeigten eine Grofie

von mehr als 100 cm?.

Die Prozentwerte zur Lokalisation der einzelnen vaskuldren Anomalien sind folgende:
Tumore:

e Bauch, Oberschenkel und Gesil: jeweils 12,5%

e Hand: 62,5%

e Hals: 40%

e Nase: 20%

¢ Gesichtshilfte, Hals und Gesichtshilfte, Unterlid und Wange, Unterlippe: jeweils 10%
Malformationen:

e Arm: 6,25%

e Beide Arme, Riicken, Oberschenkel: jeweils 2,1%

e Bein: 8,3%

¢ Knie und Oberschenkel, Bein und Gesil3, Bein und Rumpf: jeweils 2,1%

e Brust: 2,1%

e Schulter, GesiB, Hiifte, Oberschenkel, Genitalbereich: jeweils 4,2%

e Hand: 18,75%

e Unterarm: 8,3%

o FuB: 16,7%

e Unterschenkel: 6,25%

e Gesichtshilfte: 15,4%

e Gesichshilfte und Mundhdohle: 3,8%

e Zentrofaziale Gefiafmalformationen: 3,8%

e Hals: 3,8%

e Stirn, Nase: jeweils 7,7%

¢ Hinterhaupt, Ohr: je 3,8%

e  Ohr und Hals: 3,8%

e Lidwinkel: 3,8%

e Oberlippe: 11,5%
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Oberlippe und Wange: 7,7%
Unterlippe: 3,8%

Unterlippe und Wange: 3,8%
Wange: 11,5%
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Abbildung 27 fasst die Lokalisationen der einzelnen vaskuliren Anomalien in Anzahl

zusammen.

Lokalisation der vaskuldren Anomalie (Anzahl) M Tumore

B Malformationen
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Abb.27: Uberblick iiber die Lokalisation der Tumore und Malformationen
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Als diagnostische Maflnahmen kamen neben der Anamnese und klinischen Untersuchung
auch bildgebende Verfahren zur Anwendung. Bei den vaskuldren Tumoren war dies in 9
Fillen (50%) die Kombination aus MR-Angiographie, MRT und Sonographie. In 3 Fillen
(16,7%) setzte man die MR-Angiographie mit der MRT zur weiteren Abklidrung ein. Die MR-
Angiographie, MRT und Doppler-Sonographie sowie die MRT alleine kamen in jeweils 2
Fillen (11%) zum Einsatz. In 1 Fall (5,6%) verwendete man die Kombination der MR-

Angiographie und Sonographie sowie der MRT und Doppler-Sonographie.

Tabelle 9 zeigt eine Zusammenfassung der radiologischen Diagnostik bei den einzelnen
vaskuldren Malformationen. Bei allen 43 Patienten mit AVM (58%) wurde in 3 Fillen (7%)
eine MR-Angiographie, in 2 Fillen (4,7%) eine MR-Angiographie mit Doppler-Sonographie,
in 13 Fillen (30%) eine MR-

g ; Angiographie mit MRT, in 2
= ) O .
g é 3 Fillen (4,7%) eine MR-
O = o . . . . .
;Q £ ja g Angiographie in Kombination
< Q =
xn <
e | 2| 5 mit MRT und CT, in 7 Fillen
= = B & .
<>t E‘s‘ § g § (16,3%) eine MR-
MR-Angiographie 3 2 | Angiographie, MRT und
MR-Angiographie, 2 2
Dopplersonografie Doppler-Sonographie, in 8
MR-Angiographie, MRT 13 4 12 1 30 " .
MR- Angiographie, MRT. , 1 ; Fillen (18,6%) eine MR
CcT Angiographie mit MRT und
MR-Angiographie, MRT, 7 7 . ..
Dopplersonografie Sonographie, in 3 Fillen (7%)
MR-Angiographie, MRT, 8 3 3 14| eine MRT, in 2 Fillen (4,7%)
Sonographie
MR-Angiographie, ) ) eine MRT mit Sonographie
Sonographie . " .
VRT 3 I 2 und in 3 Fillen (7%) eine
MRT, Sonographie 2 3 5| Sonographie durchgefiihrt.
Sonographie 3 3
43 8 22 1 74

Tab.9: Bildgebende Diagnostik bei den vaskuldren Malformationen

10,8% entfallen auf alle Patienten mit kapilliren Malformationen. Bei diesem Patientengut
kam in 4 Fillen (50%) die MR-Angiographie in Kombination mit MRT, in 3 Fillen (37,5%)
die MR-Angiographie, MRT und Sonographie, wie auch in 1 Fall (12,5%) lediglich die MRT

zum Einsatz.

Von vendsen Malformationen sind von allen Patienten mit GefdBfehlbildungen 22 (29,7%)
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betroffen. Von ihnen unterzogen sich 2 (9%) einer MR-Angiographie, 12 (54,5%) einer MR-
Angiographie und MRT, 1 (4,5%) einer MR-Angiographie, MRT und CT, 3 (13,6%) einer
MR-Angiographie, MRT und Sonographie, 1 (4,5%) einer MR-Angiographie und
Sonographie sowie 3 (13,6%) einer MRT in Kombination mit einer Sonographie.

Es gab nur 1 Fall einer vends-lymphatischen Malformation (1,4%), der Patient erhielt eine

MR-Angiographie- und MRT-Untersuchung.

Abbildung 28 zeigt einen Uberblick iiber die durchgefiihrten Therapiemethoden.

Die bevorzugte Therapieart bei den vaskuldren Tumoren war eine Resektion in toto. Dies
konnte man bei 15 Fillen (83,3%) beobachten. In 2 Fillen (11%) entschied man sich fiir die
Teilresektion und in 1 Fall (5,6%) fiir die Laserung.

In der Gruppe der

Therapie [Anzahl)

vaskulidren
B Tumore

Embolisation

Malformationen war B Malformationen

. ) ) Embolisation,
die Resektion in toto RESEH&}DTin‘t‘D‘tD
in 27 Fillen (36,5%) Embolisation,

Laserung
die  Therapie der Embolisation, |
Teilresektion
Wahl. In 10 Fillen Entstauungstherapie,

. Kompressionstherapie
(13,5%) folgte die o

Resektion in toto
Resektion in toto auf
) o Lasemng
eine Embolisation. Laserung, Resektion in
Nach einer toto

Teilembolisation f

vorausgegangenen
Laserung wurde die Teilresektion
Resekti ) 4 Teilresektion,
esektion 1n toto 1n Laserung
Teilresektion,

Fillen (5,4%)

Teilembolisation

durchgefiihrt. In 5
Fillen (6,8%) fiel die

Abb.28: Uberblick iiber die Therapiearten bei den jeweiligen vaskuliren Anomalien

Therapieentscheidung auf die Teilresektion, in 2 Fillen (2,7%) folgte die Teilresektion auf
eine Laserung und in 1 Fall (1,4%) auf eine Embolisation. In ebenfalls 1 Fall (1,4%) wurde
eine Teilembolisation und Teilresektion durchgefiihrt. In 15 Fillen (20,3%) waren die
Embolisation, in 1 Fall (1,4%) die Teilembolisation sowie in 2 Fillen (2,7%) die

Embolisation in Kombination mit einer Laserung die Therapie der Wahl. Die Laserung alleine
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fand bei den vaskuldren Malformationen in 4 Fillen (5,4%) Anwendung. In 1 Fall (1,4%)

setzte sich die Behandlung aus Entstauungs- und Kompressionstherapie zusammen.

Es wurde bei der Auswertung der Ergebnisse der Fragebogenstudie besonderes Augenmerk
auf die Patienten mit vaskuldren Anomalien in der Kopf-Hals-Region gelegt. Der Dresdner
Korperbildfragebogen (sieche Anhang) beinhaltet die Bereiche ,,Viralitdit“, ,,Selbstakzeptanz®,
.Korperkontakt®, ,,sexuelle Erfiillung* und ,,Selbstaufwertung*. Jeder dieser Bereiche umfasst

6-8 Items (Punkte).

In der Kategorie ,,Vitalitit“ antworteten beim Item ,Ich habe viel Energie.* 27% aller
Patienten (im folgenden als Gruppe 1 bezeichnet) mit ,,vollig zutreffend*, wohingegen nur 7%
aller Patienten mit einer vaskuldren Anomalie aus dem Kopf-Hals-Bereich (im folgenden als

Gruppe 2 bezeichnet) diese Antwortmoglichkeit auswéhlten.

Beim Item ,,/ch bin korperlich leistungsfdhig.* Antwortete Gruppe 1 in 29% und Gruppe 2 in
36% mit ,vollig zutreffend. Bei der Fragestellung ,Ich bin korperlich belastbar und
widerstandsfihig.“ gab es zwischen den beiden Gruppen keine wesentlichen Unterschiede

(Gruppe 1: 23%, Gruppe 2: 29% bei der Antwort ,,vollig zutreffend*).
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Ich bin haufig kérperich angeschlagen. W volig zutreffend
M anndhernd zutreffend

W teilweise zutreffend
M kaum zutreffend
W nicht zutreffend

100

a0

allgemein KH-Bereich

Abb.29: Anworten beim Punkt ,.,Ich bin hdufig korperlich angeschlagen

Der Punkt ,/Ich bin hdufig korperlich angeschlagen.” zeigte deutlichere Unterschiede
(Abbildung 29): 11% der Probanden aus Gruppe 1 und keiner aus Gruppe 2 antwortete mit
Wollig zutreffend”. 26% aus Gruppe 1 und 36% aus Gruppe 2 antworteten mit ,.kaum
zutreffend. 9% der Probanden aus Gruppe 1 und keiner aus Gruppe 2 antwortete beim Item

Mir fehlt es an Spannkraft und Elan* mit ,,vollig zutreffend*.

Den Punkt ,,Ich fiihle mich korperlich oft schlapp‘ bejahten 11% aller Teilnehmer aus Gruppe
1 und 7% aus Gruppe 2.

,Ich komme korperlich schnell an meine Grenzen* wurde von 6% aus Gruppe 1 und keinem

aus Gruppe 2 mit ,,vollig zutreffend* beantwortet.

-57-



Ich mag meinen Kérper W volig zutreffend

B anndhernd zutreffend
100 MW teilweise zutreffend
90 M kaum zutreffend

M nicht zutreffend

20

allgemein KH-Bereich

Abb.30: Die gewihlten Antworten beim Punkt ,./ch mag meinen Korper.*

Anschauliche Unterschiede gab es bei der Feststellung aus der Kategorie ,,Selbstakzeptanz‘
Ich mag meinen Korper® (Abbildung 30): 23% der Patienten aus der Gruppe 1 bestitigten
diese Aussage mit ,,vollig zutreffend’, wihrend dies bei nur 7% der Patienen aus Gruppe 2 der
Fall war. ,,Anndhernd zutreffend* wurde von 31% aus Gruppe 1 und nur 14% aus Gruppe 2

gewdhlt. ,, Teilweise zutreffend* galt fiir 29% aus Gruppe 1 und 57% aus Gruppe 2.
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Der Behauptung ,,Ich bin mit meinem Aussehen zufrieden* (Abbildung 31) stimmten 14% aus

Gruppe 1 und 7% aus Gruppe 2 mit ,,vollig zutreffend* zu.

Ich bin mit meinem Aussehen zufrieden W villig zutreffend
B anndhernd zutreffend

M teilweise zutreffend
B kaum zutreffend
M nicht zutreffend

100

90

allgemein kKH-Bereich

Abb.31: Antworten zu ,,Ich bin mit meinem Aussehen zufrieden.*

49% aus Gruppe 1 antworteten mit ,,anndhernd zutreffend”, nur 21% aus Gruppe 1
entschieden sich fiir diese Antwort. ,,Kaum zutreffend* gaben 9% aus Gruppe 1 und 21 aus

Gruppe 2 als Anwort.
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Deutliche Gegensitze zwischen den beiden Gruppen sind auch im Punkt “Ich zeige meinen

Korper gern.* ersichtlich.

Ich zeige meinen Kérper gern W volig zutreffend

W anndhernd zutreffend
100 W teilweise zutreffend
90 M kaum zufreffend

M nicht zutreffend

20

allgemein KH-Bereich

Abb.32: Die Antwortauswahl bei ,,Ich zeige meinen Korper gern.*

11% aus Gruppe 1 und keiner aus Gruppe 2 antwortete mit ,,vollig zutreffend*. ,,Annihernd

zutreffend‘* entgegneten 14% aus Gruppe 1 und keiner aus Gruppe 2.

Die Aussage ,.Es gibt viele Situationen, in denen ich mit meinem Korper zufrieden bin.*
bestétigten 20% aus Gruppe 1 und 14% aus Gruppe 2 mit ,,vollig zutreffend. ,,Annihernd
zutreffend** gaben 31% aus Gruppe 1 und 21% aus Gruppe 2 als Antwort.

Die Feststellung ,.Ich fiihle mich oft in meinem Korper unwohl.* wurde von 11% aus Gruppe
1 und keinem aus Gruppe 1 mit ,,vollig zutreffend bestitigt. Jedoch antworteten 11% aus
Gruppe 1 und immerhin 29% aus Gruppe 2 ,.anndhernd zutreffend”. 17% aus Gruppe 1 und

36% aus Gruppe 2 wibhlten , teilweise zutreffend*.
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Keine wesentlichen Unterschiede gab es beim Item ,JIch wiinsche mir einen anderen
Korper.*, auBler dass dies 43% aus Gruppe 1 und lediglich 21% aus Gruppe 2 mit der Antwort
,hicht zutreffend* verneinten (Abbildung 33).

Ich wiinsche mir einen anderen Kérper. W vollg zutreffend
M anndhernd zutreffend

W teillweise zutreffend
M kaum zutreffend
M nicht zutreffend

100
a0

a0

allgemein KH-Bereich

Abb.33: Ergebnisse beim Item ,,/ch wiinsche mir einen anderen Korper.*

., Wenn ich etwas an meinem Korper verdindern konnte, wiirde ich es tun. bestétigten nur 9%

aus Gruppe 1 und immerhin 14% aus Gruppe 2 mit ,,vollig zutreffend*.

In der Kategorie ,,Korperkontakt bejahten 40% aus Gruppe 1 und 29% aus Gruppe 2 die
Behauptung ,.Korperkontakt ist mir wichtig, um Ndhe auszudriicken. mit der
Anwortmoglichkeit ,,vollig zutreffend. ,Ich suche korperliche Nihe und Zirtlichkeit*

bestétigten 31% aus Gruppe 1 und 21% aus Gruppe 2 mit ,,vollig zutreffend.

Beim Punkt ,,Ich vermeide es bewusst, andere Menschen zu beriihren.“ gab es keine
wesentlichen Differenzen, au8er, dass 3% der Probanden aus Gruppe 1 und keiner aus Gruppe
2 darauf bejahend antwortete. In der Kategorie ,,Korperkontakt* waren im Allgemeinen keine

bemerkenswerten Unterschiede zwischen den Antworten der beiden Gruppen festzustellen.

-61-



Im Bereich ,,Sexualitédt* antworteten bei der Behauptung ,,Sexualitdit ist fiir mich ein wichtiger
Lebensbereich.* 29% aus Gruppe 1 und nur 7% aus Gruppe 2 mit ,,vollig zutreffend.

»Ich kann sexuelle Situationen ungehemmt genieflen.” bestitigten 29% aus Gruppe 1 und 7%
aus Gruppe 2 mit ,,vollig zutreffend* (Abbildung 34). ,,Anndhernd zutreffend wurde mit 17%
vs. 14% sowie ,teilweise zutreffend mit 37% vs. 57% beantwortet.

Im GroBen und Ganzen waren auch in dieser Kategorie keine deutlichen Differenzen

eruierbar.
Ich kann sexuelle Situationen ungehemmt genieen W volig zutreffend
W anndhernd zutreffend
100 M teilweise zutreffend
00 M kaum zutreffend
a0 m nicht zutreffend
70
60
= R0
40
30
20
10
0
allgemein KH-Bereich

Abb.34: Gewihlte Antworten bei einem Item aus der Kategorie ,,Sexualitdr*
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Ich setze meinen Kérper ein, um Aufmerksamkeit zu erlangen

100

a0

W villig zufreffend

W anndhemd zutreffend
M teilweise zutreffend
B kaum zutreffend

M nicht zutreffend

allgemein KH-Bereich

Abb.35: Antwortauswahl bei einem Item aus der Kategorie ,,Selbstaufwertung

Im Gegensatz zur vorigen Kategorie, gab es im Bereich ,,Selbstaufwertung wieder einige
Unterschiede. Bei der Konstatierung ,.Ich setze meinen Korper ein, um Aufmerksamkeit zu
erlangen.” (Abbildung 35) antworteten 9% aus Gruppe 1 und keiner aus Gruppe 2 mit ,,vollig
zutreffend‘‘. Mittels der Antwortmoglichkeit ,,anndhernd zutreffend* bestitigten dies 6% der
Probanden aus Gruppe 1 und keiner aus Gruppe 2. 31% aus Gruppe 1 verneinten diese

Aussage mit ,,nicht zutreffend*, bei der Gruppe 2 betrug der entsprechende Prozentwert 43%.
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Ich finde es angenehm und anregend, wenn jemand mich
aufmerksam anschaut
100

a0

mvillig zutreffend

W anndhernd zutreffend
M teilweise zutreffend
M kaum zutreffend

M nicht zutreffend

allgemein KH-Bereich

Abb.36: Antworten zum Punkt ,.Ich finde es angenehm und anregend, wenn jemand mich aufmerksam
anschaut.*
Der Punkt ,,Ich finde es angenehm und anregend, wenn jemand mich aufmerksam anschaut.*
brachte noch deutlichere Resultate (Abbildung 36): 14% aus Gruppe 1 und keiner aus Gruppe
2 bejahte diese Feststellung mit ,,vollig zutreffend*. Aus der Gruppe 1 antworteten 20%, und

aus Gruppe 2 nur 7% mit ,,anndhernd zutreffend*.
»Wenn jemand meinem Korper Aufmerksamkeit schenkt, fiihle ich mich aufgewertet.”

bestitigten 14% aus Gruppe 1 und keiner aus Gruppe 2 mit ,,vollig zutreffend®, ,,annihernd

zutreffend‘* antworteten 20% aus Gruppe 1 und 14% aus Gruppe 2.
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Beim Item ,,/ch stehe gern im Mittelpunkt* (Abbildung 37) antworteten 6% aus Gruppe 1 und
keiner aus Gruppe 2 mit ,,vollig zutreffend* sowie 11% aus Gruppe 1 und keiner aus Gruppe 2
mit ,,anndhernd zutreffend. Die Antwortmoglichkeit ,.kaum zutreffend” wurde von 31% aus
Gruppe 1 und 43% aus Gruppe 2 und ,,nicht zutreffend* von 29% aus Gruppe 1 und 36% aus
Gruppe 2 gewihlt.

Ich stehe gern im Mittelpunkt Wvalig zutreffend
W anndhernd zutreffend
100 W teilweise zutreffend
0( M kaum zutreffend

M nicht zutreffend

allgemein kKH-Bereich

Abb.37: Die Antworten zur Aussage ,,Ich stehe gern im Mittelpunkt.*

Die Feststellung ,,Mein Korper ist ausdrucksvoll. bestétigten 11% aus Gruppe 1 und keiner
aus Gruppe 2 mit ,,vollig zutreffend sowie 17% aus Gruppe 1 und 7% aus Gruppe 2 mit
wanndhernd zutreffend. Die Antwort ,.kaum zutreffend* wurde von 31% aus Gruppe 1 und

50% aus Gruppe 2 gewdhlt.
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Der Item ,,Ich bewege mich anmutig.” (Abbildung 38) wurde von 9% aus Gruppe 1 und
keinem aus Gruppe 2 mit der Antwort ,,vollig zutreffend* wie auch von 14% aus Gruppe 1
und keinem aus Gruppe 2 mit ,.anndhernd zutreffend* bestitigt. Fir die Antwort ,.kaum

zutreffend‘ entschieden sich 23% aus Gruppe 1 und 36% aus Gruppe 2.

Ich bewege mich anmutig W vélig zutreffend

W anndhernd zutreffend
100 W teilweise zutreffend
90 B kaum zufreffend

m nicht zutreffend

allgemein kKH-Bereich

Abb.38: Auswahl der Antworten beim Punkt ,,/ch bewege mich anmutig.*
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4. Diskussion

Die unterschiedlichen Krankheitsbilder aus dem Gebiet der vaskuldren Anomalien wurden
nach der neuen ISSVA-Klassifikation eingeordnet, um die prozentuelle Verteilung der
einzelnen Diagnosen ersichtlich zu machen. Der Zeitraum der riickblickenden Studie
erstreckte sich von 1989 bis 2009. Die Daten von 92 Patienten wurden aus dem alten
Patientendatensystem KIS sowie aus dem aktuellen MEDOCS erhoben.

Dabei wurde auf den Vorstellungsgrund, die GréBe der Léasion, die Lokalisation, die

diagnostischen Maflnahmen und die Therapiemethoden eingegangen.

Das Geschlechterverhiltnis ménnlich zu weiblich war insgesamt 1:2,7. In Bezug auf die
vaskuldren Tumore in der Kopf-Hals-Region verhielt es sich 1:2,3, was etwas mehr
betroffenen Buben entspricht, als in der Literatur und in Bezug auf die vaskulédren
Malformationen in der gleichen Region 1:2,2, was deutlich mehr betroffene Madchen waren,
als in der Literatur beschrieben ist.

Midchen sind von vaskuldren Tumoren 3-9 Mal hiufiger betroffen als Buben. [2,9,79,97]
Bei den vaskulidren Malformationen ist das Geschlechterverhiltnis iiblicherweise

ausgeglichen. [6,19]

Bei den vaskulidren Tumoren waren die zwei hédufigsten Vorstellungsgriinde Schwellung und
Schmerzen, dicht gefolgt von Funktionseinschriankung. Die vaskuldren Malformationen
prasentierten die Symptome Schwellung und Schmerzen gleichfalls am haufigsten, weiters
kamen Funktionseinschrinkung, GroBenprogredienz und Stérung der Asthetik gleich héufig
vor. Blutungen traten &duBlerst selten auf und zwar lediglich bei den vaskuldren

Malformationen.

Bei der GroBe der Lisionen konnten folgende Beobachtungen festgestellt werden: Die
meisten vaskuldren Tumore fielen in die GroBenkategorie bis 10 cm’. Zwei Tumore wiesen
eine Oberfliche von iiber 100 cm? auf. Die Oberflichengrofe der vaskulidren Malformationen
zeigte eine eher breitere Streuung, jedoch hielten sich die meisten Lésionen grolenmifBig im

oberen und unteren Bereich: 45% waren unter 20 cm”und 24% iiber 90 cm? gro8.

Die Hauptlokalisationen aller Gefd3tumoren waren die Kopf-Hals-Region und die oberen
Extremititen. In der gingigen Literatur kommen sie am hiufigsten in der kraniofazialen

Region vor (50-60%), gefolgt vom Rumpf (25%) und den Extremitéten (15%). In 80% treten
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die Tumore als singulédre Lision auf, in 20% handelt es sich um multiple Lédsionen. Beim
multiplen Auftreten muss man an eine viszerale Beteiligung denken. [2,9,79,97]

Die GefilBfehlbildungen kamen in der Kopf-Hals-Region und an den oberen sowie unteren
Extremitidten am hiufigsten vor.

In der Kopf-Hals-Region findet sich ein dichtes Netzwerk an Venen und Arterien. 14% der
gesamten Korperoberfliche eines Erwachsenen entfallen auf diese Region. Hier finden sich
jedoch mehr als 50% aller vaskuldren Anomalien. Moglicherweise sind gerade wegen der

dichten GefadBarchitektur Fehler wihrend der Entwicklung dieser Strukturen héaufiger. [34]

Als diagnostische Maflnahmen kamen neben der Anamnese und klinischen Untersuchung
folgende bildgebende Verfahren zur Anwendung: Bei den vaskuldren Tumoren war dies in
50% aller Fille die Kombination aus MR-Angiographie, MRT und Sonographie. In 16,7%
setzte man die MR-Angiographie mit der MRT zur weiteren Abklirung ein. Die MR-
Angiographie, MRT und Doppler-Sonographie sowie die MRT alleine kamen in jeweils 11%
aller Félle zum Einsatz. In 5,6% verwendete man die Kombination der MR-Angiographie und
Sonographie sowie der MRT und Doppler-Sonographie als diagnostisches Hilfsmittel.

Auf T1-gewichteten MRT-Aufnahmen zeigen vaskulidre Tumore parenchymatdse Strukturen
und Hyperintersitdt in der T2-Gewichtung. Infantile Hidmangiome, die sich in der
involutierenden Phase befinden, weisen eine niedrigere Blutflussgeschwindigkeit auf.

[2,22,78]

Bei allen vaskuldren Malformationen wurde am héufigsten — in 40,5% - eine MR-
Angiographie in Kombination mit MRT sowie in 18,9% eine MR-Angiographie, MRT und
Sonographie durchgefiihrt.

Mit der MRT gelingt eine gute Unterscheidung zwischen parenchymatdsen und zystischen
Anteilen einer Anomalie, zudem wird die Blutflussgeschwindigkeit angezeigt. Eine
Beziehung zu den Nachbarstrukturen kann gut dargestellt werden. Die MRT eignet sich gut
zum Nachweis einer vendsen Malformation — diese zeigt auf T2-gewichteten Aufnahmen
hyperintense Strukturen und auf TI1-Aufnahmen intravaskuldre Kontrastmittelanreicherung
(im Gegensatz dazu ist dies bei lymphatischen Malformationen nicht der Fall). [1,2]

Die MR-Angiographie ist bei AVM unverzichtbar. Der Aufbau des GefidBnetzes, die exakte
Lokalisation und der Bezug zu den umgebenden Strukturen werden sehr anschaulich

dargestellt. Die arteriellen Zufliisse und die abfiihrenden Venen sind genau lokalisierbar. [1,2]
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In Kombination mit einer MRT und MR-Angio verwendete man die Computertomographie in
2 Fillen bei AVM und in 1 Fall bei einer VM.

Die CT gibt Auskunft iiber den Vaskularisationsgrad. Damit konnen bei lymphatischen
Malformationen die Zysten gut abgebildet werden. Bei venOsen Malformationen sind
eventuell vorhandene Phlebolithen sichtbar. VergroBerte GefdBkanidle konnen in einer

dreidimensionalen CT-Angiographie gut dargestellt werden. [1]

In iiber 90% konnen die vaskuliren Anomalien durch eine genaue Anamnese und
physikalischen Status unterscheiden werden. Bei der Anamnese sollten das Patientenalter, der
Zeitpunkt der Manifestation und der Krankheitsverlauf der Anomalie beriicksichtigt werden.

Von den bildgebenden Verfahren sind der Doppler-Ultraschall, die Magnetresonanz, sowie

die Computertomographie diagnostische Mittel der Wahl. [2,22]

Die bevorzugte Therapieart bei den vaskuldren Tumoren war in 83,3% eine Resektion in toto.
In 11% aller Fille entschied man sich fiir die Teilresektion und in 5,6% fiir die Laserung.

Die chirurgische Therapie nimmt eine enorm wichtige Rolle ein, wenn das Hamangiom
ulceriert und zu bluten anfingt, wenn es wihrend der involutierenden Phase exzidiert werden
soll, oder wenn das Himangiom Residuen hinterlisst, die operativ korrigiert werden miissen.
Schrinkt das Himangiom den Betroffenen beim Sehen, Atmen oder Sprechen ein, oder ist es
extrem schmerzhaft und der Patient spricht auf eine konservative Therapie nicht an, sollte
auch an einen chirurgischen Eingriff gedacht werden. Bei Kindern mit sehr entstellenden
Héamangiomen kann aus psychosozialer Sicht ein operativer Eingriff noch vor der
Einschulung notwendig werden. Wegen vermindertem Blutverlust ist die involutierende
Phase der ideale Zeitpunkt fiir einen Eingriff. Wenn das Himangiom sehr expansiv ist und
nicht komplett reseziert werden kann, ohne dass die RSTL verletzt werden und wenn das
Operationsfeld nicht klein gehalten werden kann, dann werden etwa 10% des Hidmangioms
belassen (in der Involutionsphase — das Resthdmangiom bildet sich daraufhin in der Regel

zuriick). Eine postoperative Laserung kann notwendig sein. [1,44,59,64,67,78,85]

In der Gruppe der Gefal3fehlbildungen waren die hidufigsten Behandlungsmethoden in 36,5%
eine Resektion in toto sowie in 20,3% eine Embolisation und in 13,5% eine Embolisation mit
darauffolgender Resektion in toto. In 16,2% wurde eine Laserung durchgefiihrt.

Spendel et al. berichteten von sehr guten Ergebnissen bei der sonographisch gezielten

interstitiellen Nd:YAG-Laserung bei vaskulidren Anomalien vom diffusen Typ. In nahezu
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allen Fillen trat eine erhebliche Volumsreduktion auf. Da bei den vaskulidren Malformationen
vor dem ersten Lebensjahr mit GroBenprogredienz nicht gerechnet werden kann, sollte die
Laserung bei diesen Anomalien erst nach dem ersten Lebensjahr erfolgen. Im Gegensatz dazu
proliferieren die infantilen Hamangiome bis zum ersten Lebensjahr sehr stark und bediirfen
einer baldigen Therapie. Bei AVM hat sich diese Methode in Kombination mit der
Embolisationstherapie als effektiv gezeigt. [89]

Oft ist speziell an dsthetisch wichtigen Stellen die Kombination eines chirurgischen Eingriffes
mit der Laserung unumginglich. Ubertriebene Laserung kann Ulcerationen, dermale
Hypotrophie, Vernarbungen und Hypopigmentationen auslosen. [2,20,78,93]

Bei venosen Malformationen reduzieren Kompressionstriimpfe den vendsen Druck und
vermeiden die Entstehung intraldsionaler Thromben. Alternativ kann auch eine Laserung mit
dem Nd:YAG-Laser durchgefiihrt werden. [1,19,20]

Befindet sich eine arteriovendse Malformation noch im Schobinger-Stadium I, sieht man von
einer Behandlung ab, auer wenn man schon mit groer Sicherheit sagen kann, dass es nach
der kompletten Resektion zu keinen kosmetischen Beeintrichtigungen kommen wird. Die
partielle Exzision fiihrt zu einer voriibergehenden Verbesserung, doch die Lasion vergroflert
sich wieder unweigerlich. Visser et al. berichten von guten Ergebnissen nach Resektionen in
toto mit unverziiglicher Rekonstruktion. Ihre Beobachtungen zeigten nach solchen Eingriffen
eine Rezidivrate von 8,7%. Hartzell et al. prasentierten gute Resultate bei der Deckung grof3er

Defekte mit freien Lappen. [1,2,24,61,80]

Eine therapeutische Intervention ist vor allem dann indiziert, wenn die vaskuldre Anomalie
abnorme GroBenausmafle annimmt, wenn sie eine gefdhrliche Lage aufweist und
lebenswichtige Strukturen beeintrachtigt oder {iiberhaupt das Potential fiir andere

Komplikationen (beispielweise Verbrauchskoagulopathie) birgt. [1,2,24]

Bei der Auswertung des Dresdner Korperbildfragebogens konnten einige Differenzen
ermittelt werden, vor allem in den Bereichen ,,Selbstakzeptanz' und ,,Selbstaufwertung®. Die
Items der Kategorie ,,Vitalitit behandeln die korperliche Leistung, Belastbarkeit und
Widerstandsfahigkeit. Bei diesen Punkten konnten keine Auffilligkeiten in den Antworten
zwischen den 2 Gruppen festgestellt werden. Generell erlauben diese Resultate folgende
Schlussfolgerung: Die Patienten, die an vaskuldren Anomalien im Kopf-Hals-Bereich leiden,
haben eine duBerst negative Bewertung des eigenen Korperbildes und fiihlen sich dadurch in

ihrem Selbstwertgefiihl bedroht.
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Wiedner fiithrte 2004 eine Fragebogenstudie mit 39 Patienten durch. Die Patienten waren von
vaskuldren Malformationen betroffen. Fiir die Untersuchung wurde der standardisierte
Fragebogen zum Korperbild (FKB-20) verwendet. Die Ergebnisse zeigten im Vergleich zur
Kontrollgruppe hohe Werte bei der Skala ,,Ablehnende Korperbewertung®, was auf eine
negative Beurteilung des duBleren Erscheinungsbildes und ein Unwohlbefinden im eigenen
Korper schliefen ldsst. [111] Troilius et al. bestitigten in ihrer Studie das Problem der
Stigmatisierung bei Patienten, die von Port-Wine-Stains betroffen sind. 80% gaben an, die
Anomalie nicht akzeptiert zu haben und fiihlten sich im Alltag davon gestort. 45% der
Befragten hatten im Vergleich zur gesunden Kontrollgruppe ein niedrigeres Selbstwertgefiihl.
[112] Rautio et al. fanden in ihren Untersuchungen eine deutliche Besserung der

Lebensqualitit bei Patienten mit vendsen Malformationen nach einer Therapie. [3]

Diese Resultate unterstreichen die Wichtigkeit des psychischen Wohlbefindens insbesondere
bei Patienten, die von vaskuldren Anomalien im stidndig sichtbaren Kopf-Hals-Bereich
betroffen sind. Man soll die psychosoziale Situation des Patienten in die Anamese
miteinbeziehen und auf konkrete Therapievorschlige eingehen. Das interdisziplinire
Therapiekonzept beinhaltet auch die psychologische und psychotherapeutische Betreuung.
Sofern dies moderne Therapiemethoden zulassen, sollte, um eine komplikationslose
Integration in den Alltag zu ermoglichen, neben der Funktionalitit auch die Asthetik
wiederhergestellt werden. Man darf nicht auller Acht lassen, dass der Patient oft
jahrzehntelang mit der vaskuldren Anomalie leben muss, ein individuell angepasster

Therapieplan ist dementsprechend umso bedeutender.
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5. Schlusswort

Diese Arbeit soll unter anderem auf die enorme Bedeutung einer einheitlichen Klassifikation
und die davon abhédngige individuelle Behandlung aufmerksam machen. In der Vergangenheit
wurden leider viele Patienten fehldiagnostiziert und erhielten aufgrunddessen keine adaquate
Therapie. Dies soll in Zukunft durch das Einteilen der vaskuldren Anomalien in die aktuelle
ISSVA-Klassifikation, durch das Einhalten spezifischer Therapiealgorithmen und durch
interdisziplindre Zusammenarbeit sowie regelmédBige Teilnahme an interdisziplindren
Arbeitsgruppen moglichst vermieden werden. Die interdisziplindre Zusammenarbeit erfolgt
an der Abteilung fiir Plastische, Asthetische und Rekonstruktive Chirurgie am LKH Graz iiber
die IAAGG-Sitzungen (,,Interdisziplindre Arbeitsgruppe fiir angeborene Gefifsianomalien
Graz®). Diese finden in der Regel zwei Mal im Monat statt. Der Patient wird dazu eingeladen
und einem Team aus u.a. plastischen Chirurgen, Radiologen, Kinderchirurgen, Dermatologen
vorgestellt. Gemeinsam wird dann an der Diagnosefindung und der Erstellung eines
Therapiekonzeptes gearbeitet. Die Osterreichische ,,Arbeitsgruppe fiir interdisziplindre

Behandlung vaskuldrer Anomalien*, AIVA, (http://www.aiva.at) trifft sich einmal im Jahr.

Experten auf dem Gebiet der GefiBBanomalien stellen bei diesen Tagungen die aktuellsten
wissenschaftlichen Erkenntnisse und Case Reports vor. Es kommt ebenso vor, dass Patienten
in einem Vortrag von ihren personlichen Erfahrungen berichten, wobei man die Gelegenheit
hat, das Krankheitsbild aus der Sicht des Patienten zu betrachten.

Durch weiterhin gute Zusammenarbeit zwischen den Fachleuten untereinander sowie
Fachleuten und Patienten und durch die Einhaltung an eine einheitliche Klassifikation sollen

die irrefiihrenden Nomenklaturen und die Fehldiagnosen der Vergangenheit angehdren.
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9. Anhang

Der Dresdner Korperbildfragebogen (DKB-35)

VITALITAT
NICHT KAUM TEIL- AN- VOLLIG
zutreffend  zutreffend  WEISE NAHERND  zutreffend
zutreffend  zutreffend
Ich bin kérpetlich fit. 0] ®) ®) o (o]
Ich habe viel Energie. ®) 0] ®) (@) (@)
Ich bin kérperlich leistungsfihig. O O O O (@)
Ich  bin  korpetlich  belastbar und O ®) 0] @) O
widerstandfahig.
Ich bin hiufig korperlich angeschlagen. O O O O (@)
Mir fehlt es an Spannkraft und Elan. 0] ®) ®) o (o]
Ich fithle mich kérperlich oft schlapp. ®) ®) ®) ®) [e)
Ich komme kérperlich schnell an meine O ®) ®) o (o]
Grenzen.
SELBSTAKZEPTANZ
NICHT KAUM TEIL- AN- VOLLIG
zutreffend  zutreffend  WEISE NAHERND  zutreffend
zutreffend  zutreffend
Ich mag meinen Korpert. ®) ®) ®) (@) (e}
Ich bin mit meinem Aussehen zufrieden. 0] ©) ©) (@) [e)
Ich zeige meinen Kérper gern. O O O (@) (@)
Es gibt viele Situationen, in denen ich mit O o o (@) (@)
meinem Kérper zufrieden bin.
Ich wihle meine Kleidung bewusst so, dass O o o (@) (@)
sie meinen Korper verbirgt.
Ich fiihle mich oft in meinem Koérper O ®) ®) (@) [e)
unwohl.
Ich wiinsche mir einen anderen Korpet. ©) ®) ®) (@) (@)
Wenn ich etwas an meinem Kérper O ®) ®) [e) [e)
verindern kénnte, wiirde ich es tun.
KORPERKONTAKT
NICHT KAUM TEIL- AN- VOLLIG
zutreffend  zutreffend  WEISE NAHERND  zutreffend
zutreffend  zutreffend
Koérperkontakt ist mir wichtig, um Nihe O O O 0] (@)
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auszudricken.

Ich  suche kérperliche Nihe und O ®) ®) (@) [e)
Zirtlichkeit.
Ich lasse mich gern in den Arm nehmen. ®) ®) ®) (@) (@)
Ich mag es nicht, wenn man mich anfasst. O O O 0] (@)
Ich vermeide es bewusst, andere Menschen O O O (o) (o)
zu bertihren.
Kérpetliche Beriihrungen lasse ich nur von O O O 0] (@)
wenigen Menschen zu.
SEXUELLE ERFULLUNG
NICHT KAUM TEIL- AN- VOLLIG
zutreffend  zutreffend  WEISE NAHERND  zutreffend
zutreffend  zutreffend
Ich bin mit meinem sexuellen Erleben sehr O 0] ®) (@) [e)
zufrieden.
Sexualitit ist fiir mich ein wichtiger O ®) ®) o (o]
Lebensbereich.
Ich kann sexuelle Situationen ungehemmt O ®) ®) o (o]
genielen.
Ich kann meine Sexualitit genieBen. 0] ©) ©) (@) [e)
Meine  sexuellen  Erfahrungen  sind O ®) ®) o (o]
befriedigend fiir mich.
In der Sexualitit spiire ich meinen Korper O 0] ©) (@) [e)
angenehm und intensiv.
SELBSTAUFWERTUNG
NICHT KAUM TEIL- AN- VOLLIG
zutreffend  zutreffend  WEISE NAHERND  zutreffend
zutreffend  zutreffend
Ich setze meinen Kétper ein, um O o o (@) (@)
Aufmerksamkeit zu erlangen.
Ich finde es angenehm und anregend, wenn O o o (@) (@)
jemand mich aufmerksam anschaut.
Wenn jemand meinem Korper O O O (@) (@)
Aufmerksamkeit schenkt, fiihle ich mich
aufgewertet.
Ich stehe gern im Mittelpunkt. O O O (@) (@)
Mein Kérper ist ausdrucksvoll. ©) ©) ®) (@) (@)
Ich bewege mich anmutig. ®) ®) ®) (@) o
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