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Pulsierender Orbitatumor

Anamnese

Eine 36-jährige Patientin stellte sich
bei unklarer Raumforderung des linken
Oberlides bzw. der temporal-superioren
Orbita zur weiteren Abklärung in der
interdisziplinären Orbitasprechstunde
vor (. Abb. 1). Anamnestisch bestanden
seit etwa 6 Monaten eine progredi-
ente Oberlidschwellung am linken Auge
sowie eine subjektive Sehstörung links-
seitig und ein Druckgefühl über dem
Bulbus. Die ophthalmologische Ana-
mnese sowie die Allgemeinanamnese
waren bisher unauffällig.

Klinischer Befund

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

Abb. 28 Magnetresonanztomographie (MRT) derOrbita. Die T2-gewichteten Sequenzen zeigten nativ eine hyperintense,
multilobulierte,glattbegrenzteRaumforderungmitHauptanteilenventralderGlandula lacrimalisunddieseverdrängend(a).
LateraldesBulbusAndeutungvonGefäßkonvolutenalsHinweis fürAnastomosenmitweiterposteriorgelegenenGefäßen(b).
Nach Kontrastmittelapplikation zeigte sich ein kräftiges Kontrastmittelenhancement in diesemBereich

Kongressbeitrag: Teile desManuskripts wurden
im Rahmen des Posters „PSa05-11“ auf der Jah-
restagung der DeutschenOphthalmologischen
Gesellschaft (DOG) 2018 in Bonn und im Rah-
men des „Consilium therapeuticum“ auf dem
Kongress der Deutschen Ophthalmochirurgen
(DOC)2018 inNürnbergvorgestellt.

20mmHg am linken Auge. Am rechten
Auge waren die vorderen Augenab-
schnitte reizfrei und regelrecht. Links
lag eine temporal betonteOberlidschwel-
lung mit Ptosis, die etwa ein Drittel der
Pupille bedeckte, vor (. Abb. 1). Die
Lidspaltenweite betrug am rechten Auge
10mm und am linken Auge 6mm in
Primärposition. Palpatorisch zeigte sich
ein praller Tumor im Oberlidbereich

Abb. 18 Foto (Lidübersicht)bei Erstvorstellung inder interdisziplinärenOrbitasprechstunde.Es zeig-
te sicheinepralle,nichtverschieblicheundimVerlaufgrößenprogredienteRaumforderung imBereich
des linkenOberlides

mit knotiger Konsistenz und tastbarer
Pulsation. Die Pulsation ließ sich nicht
auskultieren. Die Raumforderung war
nicht verschieblich, und der Tastbefund
ergab den Verdacht, dass die Läsion sich
bis indieTiefe ausdehnte.Einrelatives af-
ferentes Pupillendefizit lag nicht vor. Die
Hertel-Exophthalmometrie ergab einen
seitengleichen Befund. Die hinteren
Augenabschnitte waren beidseits unauf-
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fällig. Die orthoptische Untersuchung
ergab eine regelrechte Augenstellung
sowie eine freie Bulbusmotilität beid-
seits. In der statischen Perimetrie zeigte
sich ein zur Ptosis passender superiorer
Gesichtsfelddefekt am linken Auge.

D Wie lautet Ihre Diagnose?

Bildgebung und Diagnose

Es wurde eineMagnetresonanztomogra-
phie des Schädels und der Orbita nativ
und nach Kontrastmittelgabe durchge-
führt (. 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 kräftiges Enhance-
ment der Raumforderung.

Es erfolgte eine Doppler- und farbko-
dierte Duplexsonographie zur Beurtei-
lung derDurchblutungssituation („high-
flow“ vs. „low-flow“). Diese ergaben eine
deutliche Hyperperfusion mit schneller
Strömungsgeschwindigkeit („highflow“)
in den zuführenden Gefäßen.

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

Zur Bestätigung dieser Verdachtsdia-
gnose und weiteren Evaluation erfolg-
te eine digitale Subtraktionsangiographie
(DSA) der kraniozervikalen Gefäße. Es
zeigte sich eine AVMmit größtenteils ar-
terieller Versorgung über 2 Gefäße aus
der A. ophthalmica sowie geringem, nur
langsamem venösem Abfluss (. Abb. 3).

Doppler- und Indocyaningrün-
Angiographie-gestützte
Resektion

Nach Ausschluss endovaskulärer The-
rapieoptionen fiel die Entscheidung
zur Doppler-gestützten chirurgischen
Entfernung der AVM in toto mit in-

Abb. 39 Die digi-
tale Subtraktions-
angiographie (DSA)
zeigte eine arterio-
venöseMalforma-
tion (AVM, Pfeil) im
Bereich von anterio-
rer Orbita/Augenlid,
die über Feeder aus
Ästen der A. oph-
thalmica versorgt
wird

traoperativer Indocyaningrün(ICG)-
Angiographie. Diese führten wir inter-
disziplinär mit Kollegen der Abteilung
für Neurochirurgie durch. Differenzial-
therapeutisch wurden die Sklerosierung
der zuführenden Gefäße mit dem Ziel
einer Schrumpfung der Raumforde-
rung oder ausgedehntere chirurgische
Verfahren diskutiert.

Eine erste ICG-Angiographie intra-
operativ erfolgte nach Freilegung der
vaskulären Malformation zur Identifi-
zierung der zuführenden Arterien beim
AnflutendesFarbstoffssowiezurDarstel-
lung der Flussverhältnisse imNidus nach
folgendem Schema: Es werden jeweils
2ml der Indocyaningrün-Injektionslö-
sung mit einer Wirkstoffkonzentration
von 5mg/ml intravenös injiziert, nach-
dem der ICG-Angiographie-Modus des
Mikroskops aktiviert wurde. Auf einem
schwarz-weißen Monitorbild sind dann

das Anfluten, die Perfusion und das Aus-
waschen desweiß leuchtenden Farbstoffs
in Echtzeit zu verfolgen, zusätzlich zeich-
net das Mikroskop eine Videoschleife
auf, die zur Beurteilung wieder und wie-
der abgespielt werden kann. Es können
jedoch nur oberflächliche, zuvor im Mi-
kroskop sichtbare Strukturendurchdiese
Methode beurteilt werden. Nach der Re-
sektion kann eine ICG-Angiographie
wiederholt werden, um die vollständige
Ausschaltung des arteriovenösen Shunts
zu dokumentieren.

Intraoperativ wurde zusätzlich eine
Einweg-Mikrodopplersonde (® Mizu-
ho Medical Systems Co., Tokyo, Japan,
Surgical Doppler REF 0715002) verwen-
det, um den Blutfluss in den zu- und
abführenden vaskulären Strukturen als
Doppler-Signal hörbar zumachen. Hier-
für wurde die angefeuchtete Spitze der
Doppler-Sonde (Messtiefe 1mm) direkt
auf das zu beurteilende Gefäß aufge-
setzt. Diese unkomplizierte, schnelle und
jederzeit wiederholbare Untersuchung
wird vor, während und nach Resekti-
on der AVM wiederholt durchgeführt,
wobei die Sonde möglichst im gleichen
Winkel aufdas jeweiligeGefäßaufgesetzt
werden sollte.

Arteriovenöse Malformation
der Orbita

Für die Nomenklatur von Gefäßmalfor-
mationen des Kopf-Hals-Bereiches ist
eine einheitliche Sprachregelung uner-
lässlich. Es hat sich daher eine Einteilung
peripherer Gefäßerkrankungen nach
der ISSVA-Klassifikation [3] etabliert,
die auch für orbitale Prozesse als valide
erachtet wird [5]. Im vorliegenden Fall
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Abb. 48 Foto(Lidübersicht)derbeschwerdefreienPatientinnachDoppler-
und ICG(Indocyaningrün)-navigierter Resektion des Tumors in toto

Abb. 58 In der postoperativen Kontrollangiographie (digitale Subtrak-
tionsangiographie [DSA]) regelrechter Status nach kompletter operativer
Ausschaltung der arteriovenösenMalformation

bestand gemäß dieser Klassifikation eine
solitäre AVM. In Abgrenzung zu vasku-
lären Tumoren und kombinierten vas-
kulären Malformationen werden solitäre
AVM als simple, vaskuläre High-flow-
Malformation kategorisiert. Die prä-
ziseste Diagnostik einer AVM erlaubt
die DSA, in der das exakte Ausmaß
des „Nidus“ (Ort der arteriovenösen
Kurzschlüsse) mit allen zuführenden
erweiterten arteriellen Ästen („feeder“)
und Drainagevenen mit gleichzeitiger
Erfassung der Hämodynamik dargestellt
wird. AVM im Lid- und Orbitabereich
können spontan oder in Folge eines
Traumas auftreten [4]. Sie können mit
kosmetischer Entstellung und funktio-
nellen Einschränkungen wie Visusmin-
derung und Motilitätseinschränkungen
einhergehen.

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

» Diagnose: Arteriovenöse
Malformation (AVM) gemäß 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-
fäßarchitektur arterieller Feeder-Gefäße,
drainierender Venen sowie AVM-Resi-
duen eingesetzt [1, 7].

Die intraoperative Doppler-Sonogra-
phie isteinweiteresVerfahren,dieGefäß-

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

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

Abhängig von den individuellen
AVM-Merkmalen können unterschied-
liche interdisziplinäre Herangehenswei-
sen erforderlich sein. In der Literatur
wurde über die Kombination der intra-
vasalen Embolisation und der chirurgi-
schen Exzision berichtet [2]. In unserem

Fall konnte durch die interdisziplinäre
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 interdisziplinären Orbitazen-
trum erfolgen.

Differenzialdiagnosen

Basierend auf dem klinischen Befund al-
lein, kamen neben einer Gefäßmalfor-
mation solide Tumoren in der Orbita
und in der Tränendrüse infrage. Diffe-
renzialdiagnostisch kategorisiert die ISS-
VA-KlassifikationweiterhinGefäßtumo-
ren und Gefäßanomalien [3]. Hierbei
wird zwischen vaskulären Tumoren und
vaskulären Malformationen unterschie-
den. Bei Gefäßtumoren besteht eine tat-
sächliche Endothelzellproliferation. Da-
von abzugrenzen sind Gefäßmalforma-
tionen, die einennormalenEndothelzell-
zyklus aufweisen.Die vaskulärenMalfor-
mationen werden weiter in einfache und
kombinierte (z.B. arteriös, venös, lym-
phatisch,kapillär)unterschieden.Ebenso
treten Assoziationen von Gefäßmalfor-
mationen mit anderen Anomalien (z. B.
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Hyperplasien des Weichteilgewebes) in
Form von Syndromen auf („malforma-
tions associated with other anomalies“).

Prozedere

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

Schlussfolgerung

Die AVM ist eine seltene, aufgrund der
vielfältigen 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 gewebeschonendeThe-
rapieoption dieser Gefäßveränderungen
dar. Die ICG-navigierte Chirurgie bleibt
interdisziplinären Settings an größeren
Zentren vorbehalten. Größere interdis-
ziplinäre Orbitazentren verfügen zwar
häufig über neurochirurgische Mikro-
skope, aber auch diese sind in aller Regel
nichtmit ICG-Modus ausgestattet, da die
Anschaffungskosten hierfür (bei relativ
wenigen Indikationen auch an spezia-
lisierten Zentren) verhältnismäßig zu
hoch sind. Mikroskope neurochirurgi-
scherAbteilungen verfügen in aller Regel
über die erforderliche Ausstattung.

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

Fazit für die Praxis

4 Für die Nomenklatur von Gefäß-
malformationen des Kopf-Hals-
Bereiches hat sich eine Einteilung
peripherer Gefäßerkrankungen nach
der ISSVA(International Society for
the Study of Vascular Anaomalies)-
Klassifikation etabliert, die auch für
orbitale Prozesse als valide erachtet
wird.

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

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

Korrespondenzadresse

PDDr. K. A. Ponto
Augenklinik und Poliklinik, Universitätsmedizin
Mainz
Langenbeckstr. 1, 55131Mainz, Deutschland
katharina.ponto@unimedizin-mainz.de

Funding. Open Access funding provided by Projekt
DEAL.

Einhaltung ethischer Richtlinien

Interessenkonflikt. C.S. Butsch, J. Heider,M.A. Brock-
mann,N.Pfeiffer, F.A.Ringel, E. SchwandtundK.A.Pon-
togeben an, dass kein Interessenkonflikt besteht.

Für diesenBeitragwurden vondenAutoren keine
Studien anMenschenoder Tierendurchgeführt. Für
die aufgeführten Studiengelten die jeweils dort ange-
gebenen ethischenRichtlinien. Für Bildmaterial oder
anderweitigeAngaben innerhalbdesManuskripts,
über die Patienten zu identifizieren sind, liegt von
ihnenund/oder ihrengesetzlichenVertretern eine
schriftliche Einwilligung vor.

Open Access.Dieser Artikelwird unter der Creative
CommonsNamensnennung4.0 International Lizenz
veröffentlicht, welche dieNutzung, Vervielfältigung,
Bearbeitung, VerbreitungundWiedergabe in jegli-
chemMediumundFormat erlaubt, sofern Sie den/die
ursprünglichenAutor(en)unddieQuelle ordnungsge-
mäßnennen, einen Link zur Creative Commons Lizenz
beifügenundangeben, obÄnderungen vorgenom-
menwurden.

Die in diesemArtikel enthaltenenBilder und sonstiges
Drittmaterial unterliegen ebenfalls der genannten
Creative Commons Lizenz, sofern sich aus der Abbil-
dungslegendenichts anderes ergibt. Sofern das be-
treffendeMaterial nicht unter der genanntenCreative
Commons Lizenz steht unddie betreffendeHandlung
nicht nachgesetzlichenVorschriften erlaubt ist, ist für
die oben aufgeführtenWeiterverwendungendesMa-

terials die Einwilligungdes jeweiligen Rechteinhabers
einzuholen.

WeitereDetails zur Lizenz entnehmenSie bitte der
Lizenzinformation auf http://creativecommons.org/
licenses/by/4.0/deed.de.

Literatur

1. Cenzato M, Dones F, Boeris D et al (2018) Con-
temporary tools in arteriovenous malformations
surgery. JNeurosurgSci62:467–477

2. Clarencon F, Blanc R, Lin CJ et al (2012) Combin-
ed endovascular and surgical approach for the
treatment of palpebral arteriovenousmalforma-
tions: experience of a single center. AJNR Am J
Neuroradiol33:148–153

3. DasguptaR,FishmanSJ (2014) ISSVAclassification.
SeminPediatrSurg23:158–161

4. Lo C, Petris CK, Haberman I et al (2017) Arte-
riovenous malformation of the eyelid: surgical
management and histologic study. Adv Ophthal-
micPlastReconstrSurg33:S138–S140

5. Rootman J, Heran MK, Graeb DA (2014) Vascular
malformations of the orbit: classification and
the role of imaging in diagnosis and treatment
strategies. Adv Ophthalmic Plast Reconstr Surg
30:91–104

6. Walkden JS, Zador Z, Herwadkar A et al (2015)Use
of intraoperative Doppler ultrasoundwith neuro-
navigation to guide arteriovenousmalformation
resection: a pediatric case series. J Neurosurg
Pediatr15:291–300

7. ZaidiHA,AblaAA,Nakaji Petal (2014) Indocyanine
green angiography in the surgical management
of cerebral arteriovenousmalformations: lessons
learned in 130 consecutive cases. Neurosurgery
10(2):246–251 (discussion251)

Der Ophthalmologe 1 · 2021 63

http://creativecommons.org/licenses/by/4.0/deed.de
http://creativecommons.org/licenses/by/4.0/deed.de


Hier steht eine Anzeige.

K


	Pulsierender Orbitatumor
	Anamnese
	Klinischer Befund
	Bildgebung und Diagnose
	Wie lautet Ihre Diagnose?
	Doppler- und Indocyaningrün-Angiographie-gestützte Resektion
	Arteriovenöse Malformation der Orbita
	Differenzialdiagnosen
	Prozedere
	Schlussfolgerung
	Fazit für die Praxis
	Literatur


