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Anamnese

Eine 36-jihrige Patientin stellte sich
bei unklarer Raumforderung des linken
Oberlides bzw. der temporal-superioren
Orbita zur weiteren Abkldrung in der
interdisziplindren  Orbitasprechstunde
vor (8 Abb. 1). Anamnestisch bestanden
seit etwa 6 Monaten eine progredi-
ente Oberlidschwellung am linken Auge
sowie eine subjektive Sehstérung links-
seitig und ein Druckgefiihl iber dem
Bulbus. Die ophthalmologische Ana-
mnese sowie die Allgemeinanamnese
waren bisher unauffillig.

Klinischer Befund

Der Visus betrug ohne Korrektur beid-
seits 1,0, der intraokulare Druck
14mmHg am rechten Auge und
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Pulsierender Orbitatumor

20mm Hg am linken Auge. Am rechten
Auge waren die vorderen Augenab-
schnitte reizfrei und regelrecht. Links
lag eine temporal betonte Oberlidschwel-
lung mit Ptosis, die etwa ein Drittel der
Pupille bedeckte, vor (BAbb. 1). Die
Lidspaltenweite betrug am rechten Auge
10mm und am linken Auge 6mm in
Primérposition. Palpatorisch zeigte sich
ein praller Tumor im Oberlidbereich
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mit knotiger Konsistenz und tastbarer
Pulsation. Die Pulsation lie8 sich nicht
auskultieren. Die Raumforderung war
nicht verschieblich, und der Tastbefund
ergab den Verdacht, dass die Lision sich
bisin die Tiefe ausdehnte. Ein relatives af-
ferentes Pupillendefizit lag nicht vor. Die
Hertel-Exophthalmometrie ergab einen
seitengleichen Befund. Die hinteren
Augenabschnitte waren beidseits unauf-
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Abb. 1 A Foto (Lidlbersicht) bei Erstvorstellunginderinterdisziplindren Orbitasprechstunde. Es zeig-
tesich eine pralle, nicht verschiebliche undim Verlauf gréBenprogrediente Raumforderung im Bereich

des linken Oberlides

Abb. 2 A Magnetresonanztomographie (MRT) der Orbita. Die T2-gewichteten Sequenzen zeigten nativ eine hyperintense,
multilobulierte, glatt begrenzte Raumforderung mit Hauptanteilen ventral der Glandula lacrimalis und diese verdrangend (a).
Lateral desBulbus Andeutung von GefédBkonvoluten als Hinweis fiir Anastomosen mit weiter posterior gelegenen Geféf3en (b).
Nach Kontrastmittelapplikation zeigte sich ein kraftiges Kontrastmittelenhancement in diesem Bereich
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fallig. Die orthoptische Untersuchung
ergab eine regelrechte Augenstellung
sowie eine freie Bulbusmotilitit beid-
seits. In der statischen Perimetrie zeigte
sich ein zur Ptosis passender superiorer
Gesichtsfelddefekt am linken Auge.

Bildgebung und Diagnose

Es wurde eine Magnetresonanztomogra-
phie des Schidels und der Orbita nativ
und nach Kontrastmittelgabe durchge-
fuhrt (@ Abb. 2). In den T2-gewichteten
Sequenzen stellte sich nativ eine hyper-
intense, multilobulierte, glatt begrenzte
Raumforderung ventral der Glandula la-
crimalis dar. Nach Kontrastmittelappli-

kation zeigte sich ein kriftiges Enhance-
ment der Raumforderung.

Es erfolgte eine Doppler- und farbko-
dierte Duplexsonographie zur Beurtei-
lung der Durchblutungssituation (,,high-
flow* vs. ,,Jow-flow®). Diese ergaben eine
deutliche Hyperperfusion mit schneller
Strémungsgeschwindigkeit (,,high flow*)
in den zufithrenden Gefiflen.

Wie lautet lhre Diagnose?

Es ergab sich der dringende Verdacht auf
eine arteriovendse Malformation (AVM)
gemif der Klassifikation der Internatio-
nal Society for the Study of Vascular
Anaomalies (ISSVA) [3].

Zur Bestdtigung dieser Verdachtsdia-
gnose und weiteren Evaluation erfolg-
te eine digitale Subtraktionsangiographie
(DSA) der kraniozervikalen Gefifle. Es
zeigte sich eine AVM mit grofitenteils ar-
terieller Versorgung tiber 2 Gefifle aus
der A. ophthalmica sowie geringem, nur
langsamem venosem Abfluss (8 Abb. 3).

Doppler- und Indocyaningriin-
Angiographie-gestiitzte
Resektion

Nach Ausschluss endovaskuldrer The-

rapieoptionen fiel die Entscheidung
zur Doppler-gestiitzten chirurgischen
Entfernung der AVM in toto mit in-

traoperativer  Indocyaningrin(ICG)-
Angiographie. Diese fithrten wir inter-
disziplindr mit Kollegen der Abteilung
fir Neurochirurgie durch. Differenzial-
therapeutisch wurden die Sklerosierung
der zufiihrenden Gefifle mit dem Ziel
einer Schrumpfung der Raumforde-
rung oder ausgedehntere chirurgische
Verfahren diskutiert.

Eine erste ICG-Angiographie intra-
operativ erfolgte nach Freilegung der
vaskuldren Malformation zur Identifi-
zierung der zufithrenden Arterien beim
Anfluten des Farbstoffs sowie zur Darstel-
lung der Flussverhiltnisse im Nidus nach
folgendem Schema: Es werden jeweils
2ml der Indocyaningriin-Injektionsls-
sung mit einer Wirkstoffkonzentration
von 5mg/ml intravends injiziert, nach-
dem der ICG-Angiographie-Modus des
Mikroskops aktiviert wurde. Auf einem
schwarz-weiflen Monitorbild sind dann

Abb. 3 « Die digi-
tale Subtraktions-
angiographie (DSA)
zeigte eine arterio-
vendse Malforma-
tion (AVM, Pfeil) im
Bereich von anterio-
rer Orbita/Augenlid,
die Uiber Feeder aus
Asten der A.oph-
thalmica versorgt
wird

das Anfluten, die Perfusion und das Aus-
waschen des weif3 leuchtenden Farbstofts
in Echtzeit zu verfolgen, zusitzlich zeich-
net das Mikroskop eine Videoschleife
auf, die zur Beurteilung wieder und wie-
der abgespielt werden kann. Es kénnen
jedoch nur oberflachliche, zuvor im Mi-
kroskop sichtbare Strukturen durch diese
Methode beurteilt werden. Nach der Re-
sektion kann eine ICG-Angiographie
wiederholt werden, um die vollstindige
Ausschaltung des arteriovendsen Shunts
zu dokumentieren.

Intraoperativ wurde zusitzlich eine
Einweg-Mikrodopplersonde (® Mizu-
ho Medical Systems Co., Tokyo, Japan,
Surgical Doppler REF 0715002) verwen-
det, um den Blutfluss in den zu- und
abfithrenden vaskuldren Strukturen als
Doppler-Signal horbar zu machen. Hier-
fir wurde die angefeuchtete Spitze der
Doppler-Sonde (Messtiefe 1 mm) direkt
auf das zu beurteilende Gefify aufge-
setzt. Diese unkomplizierte, schnelle und
jederzeit wiederholbare Untersuchung
wird vor, wihrend und nach Resekti-
on der AVM wiederholt durchgefiihrt,
wobei die Sonde mdglichst im gleichen
Winkel auf das jeweilige Gefafl aufgesetzt
werden sollte.

Arteriovenose Malformation
der Orbita

Fiir die Nomenklatur von Gefidfimalfor-
mationen des Kopf-Hals-Bereiches ist
eine einheitliche Sprachregelung uner-
lasslich. Es hat sich daher eine Einteilung
peripherer Gefiflerkrankungen nach
der ISSVA-Klassifikation [3] etabliert,
die auch fur orbitale Prozesse als valide
erachtet wird [5]. Im vorliegenden Fall
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Abb. 4 A Foto(Lidlbersicht) derbeschwerdefreien Patientin nach Doppler-
und ICG(Indocyaningriin)-navigierter Resektion des Tumors in toto

bestand gemaf dieser Klassifikation eine
solitire AVM. In Abgrenzung zu vasku-
liren Tumoren und kombinierten vas-
kuldren Malformationen werden solitéire
AVM als simple, vaskuldre High-flow-
Malformation kategorisiert. Die pra-
ziseste Diagnostik einer AVM erlaubt
die DSA, in der das exakte Ausmafd
des ,Nidus“ (Ort der arteriovendsen
Kurzschliisse) mit allen zufithrenden
erweiterten arteriellen Asten (,feeder®)
und Drainagevenen mit gleichzeitiger
Erfassung der Himodynamik dargestellt
wird. AVM im Lid- und Orbitabereich
konnen spontan oder in Folge eines
Traumas auftreten [4]. Sie konnen mit
kosmetischer Entstellung und funktio-
nellen Einschrédnkungen wie Visusmin-
derung und Motilititseinschrankungen
einhergehen.

Die chirurgische Exzision birgt das
Risiko von Blutungskomplikationen bis
hin zum Organverlust sowie einer wei-
teren Entstellung durch grofle Defekte.
Nach Koagulation von Endarterien kann
es postoperativ zu retinalen Gefiflver-
schliissen kommen.

)) Diagnose: Arteriovendse
Malformation (AVM) gemaR der
Klassifikation der International
Society for the Study of Vascular
Anaomalies (ISSVA)

Die chirurgische Resektion unter Zu-
hilfenahme der ICG-Angiographie wird
heutzutage bei zerebralen AVM zur
intraoperativen Identifikation der Ge-
faflarchitektur arterieller Feeder-Gefif3e,
drainierender Venen sowie AVM-Resi-
duen eingesetzt [1, 7].

Die intraoperative Doppler-Sonogra-
phieistein weiteres Verfahren, die Gefaf3-
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Abb. 5 A Inderpostoperativen Kontrollangiographie (digitale Subtrak-
tionsangiographie [DSA]) regelrechter Status nach kompletter operativer
Ausschaltung der arteriovendsen Malformation

architektur zu identifizieren und so eine
vollstindige Resektion unter maximaler
Schonung des umliegenden Gewebes zu
ermoglichen [6].

Der vorliegende Fall illustriert, dass
durch die Kombination beider Verfah-
ren das Komplikationsrisiko bei der Re-
sektion dieser vaskuldren Malformatio-
nen moglicherweise noch weiter redu-
ziert werden kann. Durch unterschied-
liche Stirken beider Methoden (besse-
re Darstellung der Gefifle innerhalb der
Raumforderung mit der ICG-Angiogra-
phie und bessere Darstellung auch tiefer
verlaufender Feeder-Gefifle) wird durch
die Verwendung beider Techniken ein
hohes Maf§ an intraoperativer Sicherheit
erreicht. Den Autoren erschien der kom-
binierte Einsatz sowohl der ICG- als auch
der Doppler-Navigation bei bestehender
Anastomosierung der AVM mit Gefiflen
aus der A. ophthalmica und damit dro-
hendem Visus- und Organverlust durch-
aus gerechtfertigt.

Abhingig von den individuellen
AVM-Merkmalen kénnen unterschied-
liche interdisziplinidre Herangehenswei-
sen erforderlich sein. In der Literatur
wurde tiber die Kombination der intra-
vasalen Embolisation und der chirurgi-
schen Exzision berichtet [2]. In unserem

Fall konnte durch die interdisziplinire
Zusammenarbeit von Neuro- und Or-
bitachirurgen ein zufriedenstellendes
Ergebnis erzielt werden. In jedem Fall
sollte die Behandlung dieser Patienten
in enger Zusammenarbeit hoch spezia-
lisierter Fachrichtungen optimalerweise
an einem interdisziplindren Orbitazen-
trum erfolgen.

Differenzialdiagnosen

Basierend auf dem klinischen Befund al-
lein, kamen neben einer Gefidfimalfor-
mation solide Tumoren in der Orbita
und in der Trinendriise infrage. Diffe-
renzialdiagnostisch kategorisiert die ISS-
VA -Klassifikation weiterhin GefafStumo-
ren und Gefiflanomalien [3]. Hierbei
wird zwischen vaskuldren Tumoren und
vaskuldren Malformationen unterschie-
den. Bei GefafStumoren besteht eine tat-
sichliche Endothelzellproliferation. Da-
von abzugrenzen sind Gefafimalforma-
tionen, die einen normalen Endothelzell-
zyklus aufweisen. Die vaskuldren Malfor-
mationen werden weiter in einfache und
kombinierte (z.B. arterids, vends, lym-
phatisch, kapilldr) unterschieden. Ebenso
treten Assoziationen von GefifSmalfor-
mationen mit anderen Anomalien (z. B.



Hyperplasien des Weichteilgewebes) in
Form von Syndromen auf (,,malforma-
tions associated with other anomalies).

Prozedere

Eine Verlaufs-DSA (B Abb. 4) 1 Monat
postoperativ bei der beschwerdefreien
Patientin (8 Abb.5) zeigte eine vollstin-
dige Entfernung der AVM.

Schlussfolgerung

Die AVM ist eine seltene, aufgrund der
vielfaltigen potenziellen Komplikatio-
nen gravierende orbitale Raumforde-
rung. Die Diagnose und Spezifikation
erfolgen mittels hoch spezialisierter ra-
diologischer Verfahren. Die Doppler-
und ICG-navigierte Resektion stellen
eine sichere und gewebeschonende The-
rapieoption dieser Gefifverdnderungen
dar. Die ICG-navigierte Chirurgie bleibt
interdisziplindren Settings an groferen
Zentren vorbehalten. GrofSere interdis-
ziplindre Orbitazentren verfiigen zwar
hiufig tiber neurochirurgische Mikro-
skope, aber auch diese sind in aller Regel
nicht mit ICG-Modus ausgestattet, da die
Anschaffungskosten hierfiir (bei relativ
wenigen Indikationen auch an spezia-
lisierten Zentren) verhiltnismiflig zu
hoch sind. Mikroskope neurochirurgi-
scher Abteilungen verfiigen in aller Regel
tiber die erforderliche Ausstattung.

Das verwendete Gerit fiir die in-
traoperative Doppler-Untersuchung mit
Einweg-Mikrodopplersonde (®° Mizuho
Medical Systems Co., Surgical Doppler
REF 0715002) hat sehr geringe An-
schaffungs- sowie laufende Kosten fiir
Verbrauchsmaterial und ist sehr einfach
in der Anwendung. Auflerdem kommt
es fiir verschiedene andere Indikationen
in der Orbita- und okuloplastischen
Chirurgie infrage (z.B. fiir Biopsie der
A. temporalis, Tumorchirurgie, rekon-
struktive Chirurgie). Die intraoperative
Doppler-Untersuchung stellt damit eine
Bereicherung der chirurgischen Mog-
lichkeiten in der Augenmedizin dar,
auch auflerhalb von interdisziplindren
Settings.

Fazit fiir die Praxis

== Fiir die Nomenklatur von GefaB-
malformationen des Kopf-Hals-
Bereiches hat sich eine Einteilung
peripherer GefaBerkrankungen nach
der ISSVA(International Society for
the Study of Vascular Anaomalies)-
Klassifikation etabliert, die auch fiir
orbitale Prozesse als valide erachtet
wird.

== Die Diagnose und Spezifikation der
arteriovendsen Malformation (AVM)
erfolgen mittels hoch spezialisierter
radiologischer Verfahren.

== Die Doppler- und ICG-navigierte
Resektion bieten eine sichere und
gewebeschonende Therapieoption.
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