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1. Einleitung

Vaskulare Anomalien beinhalten viele unterschiedliche Krankheitsbilder,
sowohl den benignen Kindheitstumor, das Hamangiom, als auch angeborene
Malformationen der Gefal3e. Dabei kann man diese Gefal3malformationen
nach hamodynamischen Eigenschaften, nach arteriellem, kapillarem und
vendsem GefalRschenkel sowie lymphatischem System unterscheiden.

Die Zielsetzung dieser Untersuchung ist, die unterschiedlichen
Krankheitsbilder zu differenzieren, auf ihre Klassifikation einzugehen und zu
erarbeiten, wie wichtig die Unterscheidung der Krankheitsbilder ist, um die
adaquate Diagnostik zu betreiben und eine an der Diagnose orientierte

sinnvolle und entsprechende Therapie einzuleiten.

Die zwei unterschiedlichen Krankheitsbilder, das Hamangiom und die
Gefallmalformation, werden noch nicht lange klar voneinander getrennt. Erst
durch die intensive interdisziplindre Zusammenarbeit der 1976 von Mulliken
und Young gegrundeten ,International Working Group on Vascular Anomalies*
wurde bei ihrem siebten Zusammenkommen 1988 in Hamburg, die Hamburger
Klassifikation ausgearbeitet und erstmalig zwischen Hamangiomen und

Malformationen unterschieden [41, 95].

Die Studiengruppe hat sich zu einer fachubergreifenden, internationalen
wissenschaflichen Gesellschaft, der ,International Society for the Study of
Vascular Anomalies” (ISSVA), formiert. Heute wird die allgemein akzeptierte
Terminologie verwendet, welche 1996 in Rom in der Klassifikation der ISSVA
dargestellt wurde [32, 41, 95]. Die Klassifikation trennt Hamangiome von
Vaskuldren Malformationen, welche in low flow- und high flow- Lasionen
unterteilt werden. Zu den low flow- Lasionen gehdren Ventése Malformationen,
Kapillare Malformationen und Lymphatische Malformationen. Zu den high flow-
Lasionen z&hlt man Arterielle Malformationen, Arterioventse Malformationen,
Arteriovendse Fisteln und deren Mischformen [15, 31, 41, 44, 95, 105, 157].



Gefal¥fehlbildungen - ob angeboren oder neoplastisch - sind seit langem
bekannt. Die systematische Untersuchung, die differenzierte Diagnostik und
die danach ausgerichtete kausale oder adjuvante Behandlung ist aber erst seit
kurzem etabliert. Erst in jungster Zeit gibt es eine einheitliche Klassifikation
aller zentralen wie peripheren Gefal3fehlbildungen. Fehlbildungen der
viszeralen Gefale wurden bis vor kurzem noch unabh&ngig von peripheren
Gefaldfehlbildungen betrachtet [15].



2. Vaskulare Anomalien

2.1 Klassifikation und Terminologie

Die Nomenklatur ist das grof3te Problem beim Verstehen und Behandeln von
Vaskularen Anomalien. Bis heute werden immer noch dieselben Termini fur
verschiedene Krankheitsbilder verwendet und damit Diagnosen vermengt. Der
Begriff Hamangiom wurde lange als allgemeine Bezeichnung aller Vaskularen
Anomalien verwendet. Deshalb ist gerade die Differenzierung zwischen den
einzelnen unterschiedlichen Krankheitsbildern und die eindeutige Zuordnung
zu einer differenzierten Diagnose besonders wichtig fir das weitere Vorgehen.
Eine allgemeingultige Klassifikation der Vaskuldaren Anomalien ist somit
unerlasslich.

Vaskuldare  Anomalien werden nach biologischen, histologischen,

radiologischen, anatomischen, hamodynamischen und Kklinischen Kriterien

klassifiziert.
Vaskulare Anomalien
Tumore Malformationen
Einfach Kombiniert
Hamangiom Kapillar (C) AVF, AVM, CVM, CLVM
Andere Lymphatisch (L) LVM, CAVM, CLAVM
Vends (V)

Abb. 1: ISSVA- Klassifikation der Vaskularen Anomalien, Rom 1996 [40]

Es gibt zum einen die Gruppe der Hamangiome. Sie stellen eine
proliferierende Neubildung dar. Histologisch imponieren sie als benigner,
endothelialer Tumor. Sie kdénnen nach den Leitlinien flr Kinderarzte in
lokalisierte, segmentale, nicht determinierte Hamangiome, abortive Formen,
Hamangiome mit abgeschlossener Entwicklung bereits bei der Geburt,
Vaskulare Tumoren mit histologischen Besonderheiten und Hamangiomatosen
klassifiziert werden [32]. Weiterhin werden sie nach ihrer Lokalisation in
Hamangiome des Kopfes oder des Stammes und nach histologischen



Besonderheiten unterteilt. Die Vaskularen Tumoren mit histologischen
Besonderheiten werden unterteilt in solche mit und solche ohne
Spontanrickbildung und die Hamangiomatosen in benigne und disseminierte
Formen. Weiterhin sind sie in oberflachliche, tiefliegende und gemischte
Hamangiome sowie nach Erhabenheit, Randbegrenzung und Form und Farbe
einteilbar.

Bei Geburt sind sie haufig noch nicht angelegt, manifestieren sich aber
innerhalb der ersten Lebenswochen. Anfangs wachsen und proliferieren sie
rasch, verhalten sich aber zu 90% der Falle autoinvolutiv, was bedeutet, dass
sie sich im Laufe der Kindheit ohne Behandlung zuriickbilden. Man kann sie
nach ihrem Aussehen und ihrer Ausdehnung in plane, planotuberdse,

tuberése und kaverndse Hamangiome unterteilen [31].

Die andere grof3e Gruppe der Vaskularen Anomalien stellt die, der Vaskularen
Malformationen dar. Sie sind angeborene, multifaktoriell bedingte
Fehlbildungen. Histologisch zeigen sie sich als dysplastische GefalRkanale
ohne zellulare Proliferation. Sie sind bei Geburt angelegt, manifestieren sich
aber meist erst in der Kindheit oder Jugend. Das Wachstum der Malformation
verhalt sich proportional zum Wachstum des Kindes, sie kdnnen sich durch ein
lokales Trauma oder Hormonumstellungen plétzlich vergréf3ern. Sie zeigen
keinerlei Ruckbildungstendenz. Man kann sie nach ihrer Hamodynamik in
langsam und schnell durchflossene Malformationen unterteilen [15, 31, 41, 44,
48, 95, 105, 157].

Zu den langsam durchflossenen Malformationen zahlen kapillare,
lymphatische und vendse Malformationen. Eine schnell durchflossene
Malformation ist die arterielle oder arteriovendse Shunt- Malformation [31, 41,
48, 105].

Die verschiedenen Malformationen werden also in kapillare, lymphatische,
vendse und arterielle Malformationen und kombinierte Fehlbildungen eingeteilt
[91].

Es sind mannigfaltige Syndrome beschrieben worden, die mit Vaskularen

Malformationen assoziiert sind, wie zum Beispiel das Osler-Weber-Rendu-



Syndrom [158], blue rubber bleb nevus Syndrom [132], Parkes-Weber
Syndrom [72], Bannayans Syndrom [72], Sturge-Weber-Krabbe Syndrom [8],
Klippel-Trenaunay [110], Servelle-Martorell Syndrom [60] und das Marfucci
Syndrom [140].

Die aktuelle Bezeichnung Hamangiom ist das Synonym zu den Alteren
Begriffen  kapillares®, ,zellulares®, ,hypertrophisches” und ,juveniles
Hamangiom*, sowie ,benignes Hamangioendotheliom® [102]. Die Adjektive
.Kapillar-kavernos” in Bezug auf ein Hamangiom sind wenig hilfreich, da sie
weder einen Typ noch die Tiefe des Tumors bezeichnen [102]. Die
histologische Bezeichnung ,kavernts® ist aul3erdem irreleitend, da dieser
Befund typischerweise zu der Diagnose Ventse Malformation gehort [102].
Aus dem Grund empfiehlt die ISSVA die Terminologie dieser Klassifikation zu
verwenden.

Der aktuelle Begriff fir Naevus flammeus entspricht so nach der ISSVA-
Klassifikation fur Kapillare Malformation dem englischen Terminus ,portwine
stain“ [41, 102].

Die Bezeichnungen ,Lymphangiom® und ,Zystisches Hygrom“ implizieren,
dass diese lymphatischen Malformationen durch zellulare Proliferation
wachsen. Da dies nicht der Fall ist, sollten diese Bezeichnungen nicht mehr
verwendet werden, sondern diese L&sionen lokalisierte oder diffuse
Lymphatische Malformation genannt werden [102]. Denn faktisch vergrof3ern
sich diese Lasionen nicht durch zellulare Proliferation, sondern durch
Gewebebeteiligung und GrolRenwachstum. Die Bezeichnung
Lymphangieektasie impliziert einen embryonalen Ursprung der L&sion und ist
deshalb nicht korrekt.

Ebenso sollten die Mischformen aus Grunden der Klassifikation und
Zuordnung klar bezeichnt werden. Zum Beispiel wurde die Kapillar-
lymphatische Malformation friher falschlicherweise als

Hamangiolymphangiom bezeichnet.



2.1.1 Hamangiome

Hamangiome sind gutartige Tumore des Gefallendothels bei Sauglingen und
Kleinkindern. Sie verhalten sich autoinvolutiv und sind gutartig. Die
Endothelzellen sind allerdings durch schnelles Wachstum und langsame
Involution gekennzeichnet. Nach einer Phase des Wachstums (bis 5 Monaten)
folgt eine Phase der Stagnation (bis 12. Monat) und danach eine Phase der

spontanen Regression (bis zum 10-12. Lebensjahr) [31, 105].

Lichtmikroskopisch imponieren Hamangiome in der Proliferationsphase als
eine Prolieferation von Endothelzellen in synzytialer Zellanordnung mit und
ohne Lumen [107]. Im frihen Stadium der Proliferation besteht die Lasion aus
einer soliden Masse von proliferierenden Zellen, deren Lumen schwer zu
beurteilen ist. Mitosen sind auffindbar, aber die Nuclei erscheinen benigne und
es ist kein Zellpleomorphismus erkennbar [107]. In der nachfolgenden
Proliferationsphase sind die Blutgefal3e weniger komprimiert und ihre Lumina
in der GroRe von Kapillaren sind von rundlichen Endothelzellen begrenzt [107].
Gruppen von Endothelzellen sind von einer limitierenden Membran aus
Retikulinfasern umgeben [107]. In der Zeit, in der sich die HAmangiome weiter
differenzieren, bilden sich separierte lobuldre Kompartimente durch fibrése
Septen [107]. Autoradiographisch kann man eine Aufnahme von mit Tritium
angereichertem Thymidin in die replizierende endotheliale DNA nachweisen
[105]. Das Endothel produziert Faktor VIII, was durch die Peroxidase- und die
Fluoreszenzmarkierte Antikorperreaktionstechnik nachweisbar ist [107]. Die
Histochemische Farbung fir alkalisches Phosphat zeigt zytoplasmatische
Granula innerhalb des Endothels. Das ausdifferenzierte Hamangiom ist dann
fahig eigene Proteine zu bilden [107]. Hamangiomatdses Gewebe ist reich an
Mastzellen [105]. Quantitativ sind 30-40 Mal mehr Mastzellen in den Gefal3en
des Hamangioms auffindbar als in BlutgefaRen von normalem Gewebe [107].
Hamangiome der Involutionsphase hingegen weisen eine normale Anzahl an
Mastzellen auf [54, 113]. Paysk et al. berichten auch von einer erhdhten

Anzahl von Mastzellen in fibrésen Regionen und vermuten, dass diese Zellen



die fibrose Umwandlung induzieren [113]. Die Rolle der Mastzellen bei der
fibrésen Involution eines Hamangioms ist jedoch noch nicht vollstandig geklart.
Mastzellen befinden sich auch vermehrt im Gewebe um Venen, Arterien und
Kapillaren von normalem Gewebe [107]. Pathologen entdeckten schon zu
Beginn des Zwanzigsten Jahrhunderts Mastzellen in vaskularen Tumoren [11,
33, 54, 71, 131]. Die Granula der Mastzellen enthalten Amine wie Serotonin
und andere vasoaktive Faktoren, auch Prostaglandine und Leukotriene, sowie
saure Hydrolasen und neutrale Proteasen. Die Mastzellen produzieren das
sulfatierte Glykosaminoglykan Heparin [107]. Dies ist von grol3er Relevanz und
gilt als Beweis, dass Mastzellen eine Vermittlerrolle bei der Vasoproliferation
wahrend der Heilung von Gewebe und der Neovaskularisation spielen [107].
Mastzellen akkumulieren direkt vor dem Stadium der Neovaskularisation wie
zwei verschiedene Tierversuche zeigen [107, 144]. In vitro Studien zeigen,
dass Mastzellen die Migration, nicht aber die Prolieferation von kapillaren
Endothelzellen stimulieren [9]. Heparin ist dabei von allen Mediatoren der
Mastzelle der potenteste Stimulus fir die Migration von kultivierten
Endothelzellen [9]. Heparin kann die Proliferation von Endothelzellen durch
ECGF (endothelial cell growth factor) potenzieren [151]. So haben Mastzellen
zwar keinen direkten Einflud auf die endotheliale Proliferation eines
Hamangioms, spielen aber eine zentrale Rolle bei dem Wachstum und der
Involution dieses Tumors [107].

Die wundersamste biologische Charakteristik von Hamangiomen ist die
naturliche Regression in der Involutionsphase. Manche Autoren fuhren die
Involution a priori auf Thrombose und Infarzierung zurtick [98, 99, 155].
Jedoch gibt es keinerlei mikroskopischen Beweis fir diesen Mechanismus der
Involution [107]. H&mangiome dieses Stadiums zeigen verminderte
endotheliale Zellvielfalt und progressive Deposition von perivaskularem, inter-
und intralobularem fibrés-lipoidem Gewebe [107]. Die Gefal3e verringern sich
in der Anzahl, wahrend es zunehmend zur Fibrosierung kommt, und die
Ubrigen Blutgefal3e dilatieren mit zunehmender Abflachung des Endothels
[107]. In dieser Involutionsphase machen die dilatierten Gefal3e des

Hamangioms das kavernése Aussehen aus, welches leicht mit einer Vendsen



Malformation verwechselt werden kann [107]. Feinstrukturelle Untersuchungen
des Gewebes eines involutierenden Hamangioms im Kindesalter von drei
Jahren zeigen Zeichen von endothelialer Diskontinuitat und von GefafRabbau
[107]. Das Lumen beinhaltet endotheliale Zellreste, nur wenige Mastzellen sind
nachweisbar und es sind kaum Interaktionen mit anderen Zelltypen
aufzufinden [107].

Das Endstadium eines involutierenden Hamangioms ist charakterisiert durch
dinnwandige GefalRe, die normalen Kapillaren ahneln [107]. Die untere
Membran ist immer noch multilaminiert, wenn auch dinn und ungeordnet
[107]. Perivaskular befinden sich Ablagerungen von Fett, dichtem Kollagen

und retikularen Fasern [107].

Hamangiome sind die haufigsten Vaskularen Anomalien. Circa 95% der
Vaskularen Anomalien machen Hamangiome aus [31]. Etwa 10-12% aller
Kinder entwickeln ein lokalisiertes Hamangiom im ersten Lebensjahr [31, 81,
83]. Madchen sind drei Mal haufiger betroffen als Jungen [31, 41, 157].
Frihgeborene sind pradispositioniert fir Hamangiome [31, 81].

Bei einem Drittel der Kinder sind die Himangiome bereits bei Geburt manifest,
bei zwei Drittel der Kinder treten sie bis zum Ende der 10. Lebenswoche in
Erscheinung. 80% aller Hamangiome wachsen bereits innerhalb der ersten
Lebensmonate. Die Wachstumsgeschwindigkeit kann von langsam bis sehr
schnell variieren [31].

In 90% der Falle bilden sich Hamangiome innerhalb mehrer Jahre von alleine
zurtick. Die Regression ist durch einen Umbau des Hamangioms in ,fibrofatty
tissue“ und somit vornehmlich in Bindegewebe und Fett ausgezeichnet. Bei
70% ist die Ruckbildung vollstdndig, wahrend diese bei bis zu 20%
unvollstandig ist und es in 10% zu keiner kommt [31]. Hierbei fallt auf. dass es
haufiger eine unvollstdndige Regression in der Gesichts- und Anogenitalregion
gibt als an Extremitaten und dem restlichen Stamm.

Trotz vollstandiger Ruckbildung bleibt meist eine Narbe an der Stelle und in
der GrolBe des Hamangioms bestehen. Bei 70% aller Kinder mit



Hamangiomen liegt eine einzige Lasion vor, bei 20% liegen zwei Hamangiome
vor und in 3% drei oder mehr [31, 87].

Die meisten Hamangiome, nadmlich 60%, sind an Kopf und Hals lokalisiert,
knapp 25% am Stamm und 15% an den Extremitaten [51, 157].

Die héaufigsten Lokalisationen am Kopf- Halsbereich sind in absteigender
Reihenfolge Wange, Parotisloge, Periorbitalregion, Stirn und Nase [48].
Problemzonen stellen dabei vor allem die Augen wegen der Gefahr einer
Amblyopie durch Sichtbehinderung dar. Die Lokalisation an der Nase stellt
eine Indikation zur frihen Korrektur dar. Solche Lasionen, die aufgrund der
schwierigen Korrektur eines Hamangioms oder eines Residuums wegen der
besonders diinnen Haut mit wenig subkutanem Fettgewebe in einem spateren
Stadium oft nicht mehr befriedigend korrigiert werden kdnnen, sollten schon im
fruihen Stadium behandelt werden. Ein Nasenh&mangiom hat zudem eine
besonders entstellende Wirkung. Die Gesichtsegion, vor allem die Lippen, und
ebenfalls die Anogenitalregion stellen kritische Regionen dar, da gerade an
diesen Lokalisationen die Ruckbildungstendenz besonders gering ist [31].

Als Komplikationen eines Hamangioms sind Ulzerationen zu nennen, die
besonders in Hautfalten und der Anogenitalregion auftreten. Eine weitere
Komplikation ist die Infektion, die bis zu einer nekrotisierenden Fasziitis fihren
kann. Ebenfalls kann es durch ein Hamangiom zur Obstruktion kommen, vor
allem im Tracheal- und Osophageal-, sowie im Augenbereich. Zur spontanen
Blutung durch eine Verletzung kommt es nur sehr selten, wobei die Blutung im
Normalfall gut zu stillen ist.

Zur disseminierten intravasalen Gerinnung kommt es bei einem Hamangiom
nur aul3erst selten wie zum Beispiel beim Kasabach-Merritt-Syndrom, welches
sich durch grofe Hamangiome der Haut oder inneren Organe und dadurch
ausgeldster Verbrauchskoagulopathie auszeichnet.



2.1.2. Kapillare Malformationen

Zu den Kapillaren Malformationen gehdren die frilher so genannten ,Naevi
flammei* und Teleangiektasien.

Kapillare Malformationen manifestieren sich als im Hautniveau gelegene,
angeborene erythematdse Makulae. Sie sind durch erweiterte Kapillaren an
der Hautoberflache charakterisiert. Ursache ist wahrscheinlich eine Stdrung
der GefalRinnervation mit Reduktion des Gefaltonus [91].

Kapillare Malformationen konnen nach ihrer Lokalisation in mediane oder
symmetrische und laterale oder asymmetrische unterteilt werden. Die
medianen Kapillaren Malformationen kommen bei 30% aller Neugeborenen
vor. Sie bilden sich in der Regel innerhalb der ersten Lebensjahre zurlick [48].
Die lateralen Kapillaren Malformationen kommen mit einer Haufigkeit von 2,8%
bei Neugeborenen vor [91, 97]. Sie kdnnen in der Kombination mit anderen
Syndromen vorkommen, wie das Sturge-Weber-Syndrom, Hippel-Lindau-,
Klippel-Trenaunay-, Roberts-, Cobb- oder Proteus-Syndrom.

In Kindheit und Jugend sind die Makulae blal3rot bis tiefrot und flach. Bei
Erwachsenen kdnnen die Kapillaren Malformationen als erhabene Papeln in
unterschiedlichen Farbténen von rot bis blau imponieren. Diese Umwandlung
ist durch eine zunehmende GefalRerweiterung zu erklaren [12, 80, 91, 97].
Histopathologisch bestehen Kapillare Malformationen aus einer erhdhten
Anzahl von Kkleinen dunnwandigen kapillaren Gefallen mit normaler
Ultrastruktur, welche mit wenigen Erythrozyten gefillt sind [117]. Die
Malformation beschrankt sich hauptséachlich innerhalb 0,6 mm der
subepidermalen Zone [50].

Kapillare Malformationen treten in 20% familiar gehéauft auf, was auf ein
genetisches Mosaik oder zumindest eine Disposition hindeuten kdnnte [152].
Sie sind gehauft mit anderen vaskularen Fehlbildungen assoziiert, oft auch mit
Hamangiomen [58].

Angeborene teleangiektatische Erytheme konnen mit einer arterioventsen

Malformation assoziiert sein oder kdnnen auf eine solche hinweisen [112].

-10 -



2.1.3 Lymphatische Malformationen

Lymphatische Malformationen kénnen als lokalisierter Befund wie beim friiher
bezeichneten Lymphangiom oder als diffuse Schwellung wie beim ehemals
genannten Lymphédem auftreten. Die meisten sind schon bei der Geburt
nachweisbar [44]. Sie kénnen eine vesikuldre, mikrozystische Form haben
oder als makrozystische Lasion auftreten. Es gibt lymphatische
Malformationen des kutanen, subkutanen und des submukdsen lymphatischen
Systems. Die mikrozystische infiltrierende Form ist durch zahlreiche
intrakutane Blaschen gekennzeichnet [41, 43, 44]. Sie infiltrieren Haut und
Muskulatur. Die mikrozystische Form der lymphatischen Malformation ist
haufig mit der makrozystischen kombiniert.

Pathologisch liegt bei der lymphatischen Fehlbildung eine Hypo- oder eine
Hyperplasie des lymphatischen Systems zugrunde [117].

Diese Fehlbildungen sind angeboren und vergrof3ern sich mit dem Wachstum
des Kindes. Meist werden sie durch eine Schwellung des Weichgewebes
bemerkt.

Haufig kommen lymphatische Malformationen im Kopf-Halsbereich, in der
Region der Axilla, des Thorax und an den Extremitaten vor, dort, wo ein
komplexes System des Lymphsystems vorhanden ist, wie besonders im
Bereich der Glandula parotis und im Halsbereich [44, 45, 105, 106]

Die makrozystische lymphatische Malformation, das sogenannte ,Hygroma
cysticum®, besteht aus fehlgebildeten lymphatischen Zysten, die mit heller,
durchsichtiger Flussigkeit gefullt sind. Die Zysten sind grof3, kihl und weich
palpabel unter normaler Haut [44]. Je nach frischer oder alterer Einblutung
kann sich die Farbe des flussigen Zysteninhalts verandern [112].

Die Zysten kénnen einzeln und mehrfach vorliegen, separat oder konfluierend
sein. Sie kbnnen mit dem Lymphsystem kommunizieren oder auch mit Venen,
von denen sie gespeist werden.

Die uber der Fehlbildung liegende Haut kann unauffallig sein oder auch durch
eine intradermale lymphatische Malformation auffallen.

-11 -



Tief sitzende zervikale lymphatische Zysten sind haufig mit lymphatischen
Zysten des Mundes, der Zunge oder des Oropharynx assoziiert [117].
Histopathologisch bestehen Lymphatische Malformationen aus irreguléren,
unterschiedlich groRen Gefallen mit dicker und dinner Wand sowie zystischen
Aussackungen umrandet von fiboromuskularer Verdickung [117]. Die Gefal3e
enthalten blasse eosinophile Granulozyten und lymphoide Aggregate [117].
Komplikationen der lymphatischen Malformaton sind  Schwellung,
Funktionseinschrankung, Infektion und Obstruktion. Haufig kommt eine
Makroglossie vor, die das Futtern und Sprechen der Kinder erheblich
einschrankt oder sogar unmadglich macht. Gefiurchtet ist die Obstruktion des
Mund-, Rachen-, und Trachealraumes, sowie die Infektion einer lymphatischen
Malformation mit der Gefahr einer Sepsis. Bei Verlegung der Atemwege ist
eine Tracheotomie zum Sichern der Atemwege und eine Magensonde oder
Gastrostomie zur Erndhrung notwendig. Zudem kann es auch zur Blutung in
eine lymphatische Malformation kommen.

In schweren Fallen kann es zu einer erheblichen funktionellen und

psychosozialen Entwicklungsbehinderung des betroffenen Kindes fuhren.

2.1.4 VenOse Malformationen

Vendse Malformationen sind angeboren, obwohl sie nicht immer von Geburt
an sichtbar sind [44]. Es handelt sich dabei um in Struktur, Morphologie und
Konfiguration fehlgebildete Venen. Klinisch fallen sie durch eine typische
Schwellung auf, die durch Blutfillung bei Anstrengung oder durch den
orthostatischen Druckgradient in Erscheinung tritt und sich bei Entlastung
wieder verringert. Beim Valsava-Mantver expandiert die L&sion
typischerweise [76]. Die Schwellung kann schmerzhaft sein. Je nach Tiefe der
Lasion, Dicke und Art der dartber liegenden Haut ist eine blaulich-livide
Hautfarbe oder eine unauffallige Hautfarbe tber der Fehlbildung vorhanden
[44, 48]. Wenn die Haut mitbetroffen ist, erscheint sie dunkelblau aufgetrieben.
Die Schwellung ist weich, kalt, ausdrickbar und pulsiert nicht [18, 44, 76].
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Eventuell sind Phlebolithen manuell tastbar und radiologisch nachweisbar. Es
kann zur schmerzhaften Thrombose kommen [18, 44, 76].

Die Vendse Malformation kann Haut, Muskulatur und Fett durchsetzen [44].
Die Lasion kann durch Schédelfissuren hindurch mit intrakraniellen Anteilen
kommunizieren und sich auch in inneren Organen manifestieren [44].

Die Fehlbildung wachst mit dem Korperwachstum mit [18]. Durch ein lokales
Trauma kann sie sich plétzlich vergro3ern [48].

Haufig ist die Vendse Malformation in der Gesichtsregion lokalisiert, sie kann
aber auch am gesamten Korper diffus oder an umschriebener Stelle als
Macula vorkommen.

Viele der Vendsen Malformationen werden erst im Jugendalter bemerkt, da sie
durch langsames Wachstum erst die GroR3e erreichen, bei der sie
symptomatisch werden, indem die Lasion Druck auf die umgebenden
Strukturen wie z.B. auf Nerven ausubt.

Ventdse Malformationen der Extremitaten sind oft mit Anomalien des tiefen
vendsen Systems verbunden, so dass es durch sie zur Hypo- oder
Hyperplasie der Knochen und des Weichgewebes kommen kann. Wenn man
beide Beine miteinander vergleicht, fallt eine Beinlangendifferenz oder ein
Unterschied im Durchmesser beider Beine auf [117].

Vendse Malformationen wurden friher haufig falschlicherweise wegen der
histologisch groRen Gefal3e in der Subkutis mit kavernésen Hamangiomen
verwechselt [117].

Histopathologisch sind Vendse Malformationen durch grof3e dilatierte Gefalie,
die von kapillarer bis zu kaverndser Dimension variieren, sowie einer flachen,
geradlinigen, einzelnen regularen Endothelzellschicht charakterisiert [117]. Die
groReren Gefal3e zeigen sparlich kleine Muskelzellen und Fibrosierung [117].
Eine seltene Komplikation stellt die Blutung dar, hier kann es aber je nach
Lokalisation der Malformation zur Hamatoptysis, Hamaturie, Epistaxis und

Menorrhagie kommen.
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2.1.6 Arterielle Malformationen

Zu den Arteriellen Malformationen zahlen Coarctationen, Ektasien,
Aneurysmen, Arteriovendse (AV-) Fisteln und Arteriovendse (AV-)
Malformationen [117].

Klinisch kann man eine Arterielle Malformation durch eine Uberwarmte Haut
und das Tasten eines Pulses diagnostizieren. Eine Arterielle Malformation ist
unabhangig vom orthostatischen Druckgradient immer geflllt. Sie ist nicht
ausdruckbar und vergrofRert sich meist im Laufe des Lebens [44].

AV-Fisteln haben einen direkten arteriovenosen Ubergang, wahrend bei AV-
Malformationen ein Netz dysplastischer Gefalde zwischen arteriellem und
vendsem System geschaltet ist [48].

Haufig fallt der Befund wahrend der Kindheit nicht auf, da noch keine
Symptome auftreten. Die Malformation vergrof3ert sich durch den naturlichen
hamodynamischen Druck, arteriellen Steal und vendse Hypertension, durch
iatrogene Mallnahmen wie die subtotale Entfernung oder durch ein lokales
Trauma [48, 117]. Typischerweise unterliegen die Arteriovendsen
Malformationen einem Wachstumsschub wéahrend der Hormonumstellung wie
z. B. in der Pubertat oder Schwangerschaft [48, 117].

Schobinger unterscheidet in seiner Klassifikation vier verschiedene Stadien
der Entwicklung einer Arteriovendsen Malformation: Die Ruhephase (Pink-
blaulicher Fleck, Uberwarmung und AV-Shunting in der Doppler-Sonographie),
die Evolutionsphase (Ruhephase mit Symptomatik wie Vergrof3erung,
Schwirren und Pulsieren, straff geflllte, gewundene Venen), die
Destruktionsphase (Symptomatik wie in Evolutionsphase und zusatzlich
kutane Ischamie mit Schmerzen, Ulzerationen und Blutungen) und die Phase
der Dekompensation (Komplikationen der Destruktionsphase und Problematik
der Herzinsuffizienz, wobei es zu High-output-failure kommen kann) [19, 41,
77, 89].

Im Kopf- Halsbereich kommen Arterielle Malformationen im Gegensatz zu
Venosen Malformationen selten vor, haufiger manifestieren sie sich an den
Extremitaten [117].
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Eine wiederholte Blutung z.B. des Zahnfleisches oder des Nasopharynx kann
das erste Symptom sein. Es kann auch nach einer Zahnextraktion oder einer
Biopsie zu einer massiven, schwer zu stillenden Blutung kommen, wenn der
gezogene Zahn oder das zu biopsierende Gewebe im Kontakt zu einer
Arteriovendsen Malformation stand [88].

Histopathologisch zeigt sich ein enges Nebeneinander von mittelgrof3en
Arterien, Venen und nicht klassifizierbaren Gefafl3en [117]. Es sind sogenannte
arterialisierte Venen auffindbar, die durch die Verdickung der Intima durch den
erhdhten Druck charakterisiert sind [117].

Arterioven0se Malformationen der Extremitaten werden meist durch
Uberwarmte  Haut, @ Schmerzen, Hyperhydrosis und Parasthesien
symptomatisch. Sie kénnen Ursache einer kndchernen und weichgeweblichen
Hyperplasie (Riesenwuchs) oder einer Distorsion in der Region der
Arteriovendsen Malformation sein, was als Parkes-Weber-Syndrom bezeichnet
wird [117].

Ein Arteriovenéser-Shunt muf3 nicht nur durch vermehrte Venenzeichnung
imponieren, sondern kann auch Zeichen der peripheren Ischdmie zeigen, wie
Claudicatio intermittens, ein chronisches Ulkus, Parasthesien, Schmerzen und
Blutungen [48, 89, 95].

2.2. Diagnosebezogene bildgebende Diagnostik

Eine exakte und differenzierende Diagnostik ist die Voraussetzung fir eine
adaquate Therapieplanung.

Grundlage hierfir ist eine ausfuhrliche Anamneseerhebung, regelmafige
Photodokumentation zur Kontrolle und Dokumentation der Gré3enzunahme
und die genaue Klinische Untersuchung. Anhand der Anamnese und der
klinischen Untersuchung mulf3 festgestellt werden, ob es sich bei dem Befund
um ein Hamangiom oder eine Malformation handelt. Denn diese
Unterscheidung ist fur die weiterfihrende Diagnostik und das therapeutische
Vorgehen von entscheidender Bedeutung.
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Weiterhin ist festzustellen, ob Handlungsbedarf besteht, eine weitere
Diagnostik zur Planung des Procedere indiziert ist oder ob das weitere
Vorgehen unabhangig von einer Bildgebung bestimmbar ist und somit von
ihrem Ergebnis unabhangig ist. Die Frage nach der Konsequenz einer
Bildgebung ist somit im vorab zu klaren.

Nicht in jedem Fall ist eine bildgebende Diagnostik entscheidend fur das
Procedere, sondern haufiger die subjektive Symptomatik, die Funktions- und
psychosoziale Einschrankung des Patienten durch den Befund und der
Leidensdruck des Patienten.

Eine Klassifizierung der Diagnose kann durch eine bildgebende Diagnostik
haufig nur unterstitzt werden, nicht immer kann die Diagnose durch die
Bildgebung gestellt werden. Somit dient die Bildgebung nicht vorrangig der
Diagnosefindung.

Symptomatische Malformationen bedurfen haufig einer Bildgebung um die
Indikation fur eine effektive Therapie stellen zu kénnen und die adaquate
Therapie zu finden. So kdnnen zum Beispiel nur groBBlumige, kaverndse
Ventse und Lymphatische Malformationen sklerosiert werden und
Arteriovendse Malformationen nur bei einer eindeutigen Speisung durch ein
zufuhrendes, erreichbares und verzichtbares Gefald embolisiert werden. Im
Gegensatz dazu ist eine bildgebende Diagnostik zur Abklarung der
Therapieindikation und zur Therapiefindung bei Hamangiomen nur selten
notwendig. In den meisten Fallen kann das Procedere durch das klinische Bild
festgelegt werden und eine bildgebende Diagnostik dient vor allem dem
Ausschlul3 einer intraabdominellen Zweitmanifestation. Anhand der Anamnese
und des klinischen Erscheinungsbildes ist meist schon eine Einordnung eines
Hamangioms in das Wachstums-, Stagnations- oder Involutionsstadium

maoglich.
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2.2.1 Sonographie

Prinzipiell stehen fir die Diagnostik von Vaskularen Anomalien die farbkodierte
Duplex-Sonographie und die Magnetresonanz-Tomographie im Vordergrund.
Bei unklarem klinischem Befund, zur Feststellung und Kontrolle der
Tiefenausdehnung, bei der Entscheidung, ob Handlungsbedarf besteht sowie
zur Kontrolle der Tiefenausdehnung ist die bildgebende Diagnostik der Wabhl
im Falle eines Hamangiomes die farbkodierte Duplex-Sonographie. Sie ist
nicht-invasiv, preiswert, nicht aufwendig, schmerzlos, gut verfigbar, jederzeit
wiederholbar, ohne Strahlenbelastung und es gibt keine Kontraindikationen.
Allerdings zeigt sie eine zweidimensionale Abbildung, die keine Einordnung in
Relation zum umgebenden Gewebe zuldsst [44]. Die Farbduplex-Sonographie
ist eine Kombination zwischen bewegtem B-Bild und der Doppler-Sonographie
[93]. So wird eine differenzierte Abbildung des Blutflusses mdglich durch das
Sichtbarwerden von Flussgeschwindigkeit und Flussrichtung, Shunts,
Shuntumkehr, Flussrate und Volumen durch farbspezifische Kodierung (blau
bzw. rot) sowie von morphologischen Abbildungen [6]. Bei einem
proliferierenden Hamangiom bestétigt die Farbduplex-Sonographie den
Gefalireichtum [39, 40, 128].

Prinzipiell ist die farbkodierte Ultraschalldiagnostik auch im Falle einer
Malformation die Diagnostik der Wahl, wenn der Befund oberflachlich
lokalisiert ist und dem Schallkopf gut zuganglich ist.

Mit der Farbduplex-Sonographie kann ebenfalls das Flussvolumen einer
Arteriellen Malformation nicht-invasiv kontrolliert werden [128].

Eine kapillare Malformation bedarf meist nur einer klinischen Untersuchung.
Nur in seltenen Fallen ist eine Ultraschalldiagnostik notwendig, um zum
Beispiel die mit Kapillarer Malformation assoziierten Syndrome oder

intraabdominellen Hamangiome auszuschliel3en zu kénnen [6].
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2.2.2 Magnetresonanz-Tomographie

Bei besonders groRen Hamangiomen, bei kritischer Nachbarschaftsbeziehung,
zur Abklarung einer Organmitbeteiligung oder Manifestation eines Befundes im
Aerodigestivtrakt  ist ein  Magnetresonanz-Tomogramm  erforderlich.
Hamangiome erscheinen in T2-gewichteten Sequenzen der Magnetresonanz-
Tomographie hyperintens, in T1l-gewichteten Sequenzen isointens zur
Muskulatur [47]. Ein kraftiges homogenes Enhancement ist nach
Kontrastmittelgabe charakteristisch fur ein Hamangiom [10].

Bei ausgedehnten Vaskularen Malformationen liefert die Magnetresonanz-
Tomographie die zuverlassigste Bildgebung, durch welche sich sowohl die
Tiefenausdehnung als auch die Beziehung zum umgebenden Gewebe und
angrenzenden sowie infiltrierten Organen dreidimensinal darstellen lasst [6].
Eine  Magnetresonanztomographie ist haufig ebenfalls vor einer
Sklerosierungstherapie zur Darstellung der zu punktierenden Kavernen
unerlasslich. Sie stellt eine hochqualitative nicht-invasive Methode der
Diagnostik ohne ionisierende Strahlung dar. Durch den hohen
Weichteilkontrast, die multiplanare  Schnittfihrung und die hohe
Empfindlichkeit der Darstellung ist die Magnetresonanz-Tomographie ein
ideales bildgebendes Diagnostikum fur Vendse und Lymphatische
Malformationen und macht Kavernen, Zysten, drainierende Gefal3e wie auch
Fisteln sichtbar [6, 48]. Eine Verbesserung der Diagnostik ist durch den
Einsatz von Gadolinum-DTPA-Kontrastmittel (Magnevist) moglich [93]. Durch
lokale Verédnderungen der magnetischen Eigenschaften der im Gewebe
lokalisierten ~ Wasserstoffprotonen  bewirkt das  Kontrastmittel eine
Signalverstarkung bei T1-gewichteten Bildern und eine Signalabnahme bei T2-
gewichteten Bildern [93]. T2-gewichtete Bilder haben eine kurze Echozeit und
eine kurze Repititionszeit, so dass Fett und Knochenmark hell, Wasser dunkel
erscheinen [93]. In der multiplanaren Schnittflihrung machen sie die
Tiefenausdehnung der Vaskularen Malformation durch signalreiche
hyperintense Formationen sichtbar [10, 25]. Vor allem Sequenzen, die das

ebenfalls hohe T2-Signal des Fettgewebes unterdriicken sind aussagekraftig
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[171]. Phlebolithen imponieren in T2-gewichteten Sequenzen als
Signalausléschung [36]. Lymphatische Malformationen stellen sich in T2-
gewichteten Sequenzen als multizystische signalreiche Formationen dar und
charakteristisch ist das schrankenlose Wachstum [48]. Ein Blut-
Flissigkeitsspiegel kann hinweisend flir eine kaverndse Hamorrhagie sein
[36]. Kontraindikationen fiur die Magnetresonanz-Tomographie sind
Herzschrittmacher, Innenohrprothesen, Paukenréhrchen und kinstliche
endovaskulare Materialien [93]. Bei Arteriellen Malformationen setzt die
Magnetresonanz-Tomographie die Malformation in Beziehung zu dem
umgebenden Gewebe, nahen Strukturen und Organen [103].

2.2.3 Computertomograpie

Eine Indikation fur eine Computertomographische Untersuchung besteht bei
Vaskularen Malformationen, deren Ausdehnung das Wachstum und die
Entwicklung von Knochen, Knorpel und Gelenken beeinflusst hat oder welche
eine kndcherne Infiltration aufweisen, wie es haufiger bei Arteriovendsen

Malformationen der Fall ist [48].

2.2.4 Angiographie

Im Falle einer High-flow Malformation ist eine Angiographie aussagekraftig um
speisende Gefalle, Zu- und Abflisse, sowie genaue Beschaffenheit,
Durchmesser, Art des GefaRbettes, Hamodynamik und Formation
(Gefal’knauel) der dysplastischen Gefal3e bildgebend darstellen zu kénnen.
Die Indikation ist streng zu stellen, da die Angiographie eine invasive Form der
Bildgebung darstellt und eine Sedierung wahrend der Untersuchung
notwendig ist. Der Zugang wird transfemoral nach Seldinger-Technik gewahlt,
und die Darstellung der dysplastischen Geféafle geschieht selektiv oder
superselektiv durch eine Kontrastmittelinjektion tUber einen Katheter [93]. Zur

Darstellung einer Vendsen Malformation kann Kontrastmittel (ber eine
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perkutane Punktion in die Kavernen der Vendsen Malformation injiziert
werden. So lalt sich die Ausdehnung und die vendse Drainage der
Malformation darstellen. Eine Angiographie ist héaufig vor einer

Embolisationstherapie oder bei der Operationsplanung unerlasslich [6].

2.3. Therapieindikation

2.3.1. Therapieindikation bei HAmangiomen

Im Wesentlichen hangt es von der Wachstumsphase des Hamangioms ab, ob
Uberhaupt eine Therapie notwendig ist oder aber zu welchem Zeitpunkt mit
welcher Behandlungsmethode ein Erfolg zu erzielen ist. Der Frage der
Indikation und des Zeitpunktes der Therapie kommt somit eine grofie
Bedeutung zu.

Ein Hamangiom mit Wachstumstendendenz sollte immer behandelt werden.
Je nach Befund gibt es viele unterschiedliche Mdglichkeiten der Therapie.
Sobald es zum Prolieferationsstillstand des Hamangioms gekommen ist, stellt
sich die Frage der Notwendigkeit einer Therapie. Je nach Befund mufl3
entsprechend entschieden werden. Ein Tumor, der funktionelle Beschwerden
macht, extrem entstellt oder den Patient in seiner Entwicklung einschrankt,
sollte immer behandelt werden. Allerdings sollte ein unproblematisch
lokalisiertes Hamangiom, das sich nicht mehr in der Phase der Proliferation
befindet, vorerst - solange der Patient noch nicht im Vorschulalter ist - nicht
weiter behandelt werden. Denn noch vor der Einschulung des Kindes besteht
die Madglichkeit der Sekundarkorrektur eines entstellenden Residuums. Ab
einem Alter von ungefahr 5 Jahren ist es ratsam eine Korrektur-Operation
durchzufiihren, um das Kind vor Stigmatisierung und Ausgrenzung in der
Schule zu schitzen.

Die verschiedenen Therapiearten orientieren sich am vorliegenden Befund,
also an GroBBe, Ausdehnung, Lokalisation, Prolieferationsstadium und
maoglichen Komplikationen.
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2.3.2. Therapieindikation bei Vaskularen Malformati  onen

Indikationen zur Therapie von Vaskularen Malformationen sind funktionelle
und asthetische Beeintrachtigungen sowie Schmerzen bei Anstrengung oder
in Ruhe.

Da sich Vaskulare Malformationen nicht zuriickbilden, ist ihre frihe Therapie
nicht absolut indiziert [157]. Vaskulare Malformationen wachsen entsprechend
des GréRenwachstums. Sie kénnen sich auch spontan auf einen Reiz hin
vergrofRern, wie zum Beispiel durch ein Trauma, Hormoneineinwirkungen oder
latrogene MalRnahmen. Somit kommt der frihzeitigen elektiven Therapie eine

grof3e Bedeutung zu, um einer VergroR3erung des Befundes zuvorzukommen.

2.3.3 Verlaufskontrolle

Kutane Hamangiome an unproblematischen Stellen, welche keine grof3e
Wachstumstendenz zeigen, sollten nach der Theorie der ,wait and see-
Theorie” lediglich regelmaRig kontrolliert und photographisch dokumentiert
werden. Sie stagnieren nach der Prolieferationsphase im Wachstum, so dass
weiterhin keine Therapieindikation besteht und kénnen sich teilweise soweit
zuruckbilden, dass nur eine Korrektur des Residuums notwendig ist oder auch
gar keine Intervention notwendig wird [44]. Somit ist die engmaschige klinische
Kontrolle eine sinnvolle Alternative zu einer invasiven Therapie bei einem

Hamangiom mit geringer Wachstumstendenz.
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2.4. Therapie

2.4.1 Die Kryotherapie

Indikation fur eine Kryotherapie sind kleine Hamangiome, die in Durchmesser
und Tiefe 2 mm nicht Uberschreiten. Sie konnen problemlos mit der
Kontaktkryotherapie behandelt werden [29, 68]. Der Vereisungsstempel der
Kryotherapie hat eine maximale Eindringtiefe von 2mm. Eine Gefahr ist, dass
Hamangiomzellen, die tiefer liegen ungestort weiter proliferieren konnen.

Die Kryotherapie ist schnell und einfach und auch ohne Narkose anwendbar.
Sie ist preiswert und es gibt kaum Kontraindikationen. Nachteilig ist die Gefahr
einer Ulzeration durch die Vereisung [30].

Die Methode der Vereisung wird folgend beschrieben:

Es werden mit flussigem Stickstoff gekihlte Metallstdbe, die einen
Thermofihler besitzen, verwendet. Bei einer Temperatur von -196 Grad
Celsius werden sie mit leichtem Druck auf die zu therapierende Stelle
aufgebracht. Zwischen 10- 20 Sekunden belasst man den Stempel je nach
GrofRe und Lokalisation des Hamangioms auf der Lasion. Die vereiste Stelle
wird die nachsten zwei Tage lokal mit Betaisadona-Salbe behandelt und mit
einem Pflasterverband versehen. Wenn sich das Hamangiom in den folgenden
vier Wochen nicht vollstandig zurtickgebildet hat, kann die Behandlung

wiederholt werden [30].

2.4.2 Laser- und Lichttherapie

Die Indikation fur die Lasertherapie besteht bei Hamangiomen im
Proliferationsstadium, die einen Durchmesser oder eine Tiefe von 2 mm
Uberschreiten und bei welchen keine Indikation fiir eine Verlaufskontrolle nach
der ,wait and see”- Theorie besteht. Ebenso besteht eine Indikation fur eine
Lasertherapie bei Vaskularen Malformationen bei funktionellen Beschwerden

und asthetischen Beintrachtigungen.
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Die Unterschiede in der Lasertherapie ergeben sich durch die Anwendung
verschiedener Wellenlangen, Pulslangen und der Applikationstechnik, die von
direkter Kontaktbestrahlung Uber eine Bestrahlung mit Oberflachenschutz bis
zur interstitiellen und intravasalen Anwendung variiert [115].

Prinzipiell induziert die Laser- und Lichttherapie eine gewollte sterile Infektion
im behandelten Gewebe durch welche eine Vernarbung und somit eine
Umwandlung in ,fibrofatty tissue® induziert wird. So wird die Wachstumsphase
des Hamangioms verkirzt und der Ubergang in die Phase der Stagnation und

Involution beschleunigt eingeleitet.

2.4.3.1 Nd:YAG-Laser

Der Neodymium: Yttrium-Aluminium-Garnet-Laser hat eine Wellenlange von
1064 nm. Durch das Zuschalten eines frequenzverdoppelnden Kalium-Titanyl-
Phosphat-Kristalls (KTP) kann seine Wellenlange auf 532 nm verkirzt werden
[73]. Nd:YAG-Laser werden kontinuierlich und gepulst betrieben und liefern
mittlere Ausgangsleistungen bis zu 1000 Watt [21]. Sowohl gepulste als auch
kontinuierlich gepumpte Laser konnen gutegeschaltet werden [21]. Der
gepulste Nd:YAG-Laser hat eine Pulslange von bis zu 100 ms [79]. Bei 1064
nm Wellenlange ist die dermale Eindringtiefe des Lasers hoch und betragt bis
Zu 8 mm.

Je grol3er die Gefal3e und tiefer die Eindringtiefe erforderlich ist, desto eher ist
ein Nd:YAG-Laser indiziert [115].

Das nicht sichtbare Infrarotlicht wird hauptsachlich vom Blut absorbiert und
weniger vom umgebenden Gewebe, so dass der Schaden vor allem am
Endothel des Gefal3es gesetzt wird und nicht am Ubrigen Gewebe. Die
Wirkung des Lasers entfaltet sich unter der Oberflache. Es gibt verschiedene
Moglichkeiten der Applikation bei der Therapie einer Vaskularen Anomalie:
transkutan, transkutan mit Eiswurfelkihlung und perkutan interstitiell mit einer
Bare-Fibre. Bei Anwendung des Nd:YAG-Lasers auf der Haut ohne Kuhlung
kommt es zu erheblichen Verbrennungen der Haut, so dass der Einsatz nicht

in Frage kommt [21].

-23-



Die direkt transkutane Nd:YAG-Laser Applikation wird eingesetzt, um
oberflachliche kutane Blutgefal3e bis zu einer Tiefe von 1mm zu behandeln.
Eine Kihlkammer mit einer Temperatur bis -18 Grad Celsius sollte eingesetzt
werden, um die Nebenwirkungen zu verringern. Der Kuhleffekt wirkt bis in die
Gewebetiefe von 1mm.

Die transkutane Laserapplikation unter Eiswirfelkiihlung mit speziell
angefertigten Hoshiaki-Eiswirfeln ist indiziert, wenn man eine Eindringtiefe
des Lasers bis zu 8 mm erreichen mochte. Durch die Applikation des
Eiswurfels wird der Befund komprimiert und so eine hohere Eindringtiefe
erlangt und gleichzeitig schitzt der Eiswdrfel die Haut vor thermischer
Schadigung. Um den gewilnschten Effekt zu erzielen, ist es notwendig einen
vollig klaren Eiswirfel ohne Einschlisse, der nicht absorbiert oder reflektiert,
zu verwenden [154]. Der Eiswirfel wird direkt auf die Haut gebracht und der
Laserstrahl sollte direkt und im rechten Winkel auf die Haut ausgerichtet sein.
Durch das Dricken des Eiswirfels auf die Haut kann man die Eindringtiefe auf
10 mm erh6éhen [117]. Es entsteht ein Lupeneffekt. Die lokale Kihlung
verringert die Risiken der Nebenwirkungen bis in tiefere Gewebeschichten. Zu
beachten ist, dass die Eiswurfel regelmaRig durch neue ausgetauscht werden
mussen. Bei dieser Anwendungsform mit Eiskiihlung betragt die Leistung des
Nd:YAG-Lasers maximal 50 Watt bei einer Fokusgrof3e von 0,5 mm, einer
Dauer von 5-10 Sekunden pro Areal bei einer Geschwindigkeit von 0,1-0,5 mm
pro Sekunde [21].

Eine Indikation fur eine perkutan interstitielle Lasertherapie mit der bare-fibre-
Technik besteht bei einem tief in der Subkutis gelegenen Hamangiom mit
Wachstumstendenz. Uber eine Kaniile wird die Lasion punktiert, durch welche
die bare fibre eingebracht wird. Die Faser reicht um 5mm aus der Kanlle
heraus [80]. Uber eine rote Helium-Neon-Kontrolllampe kann die Position der
Faser kontrolliert werden. Mit einer Ausgangsleistung von 5-20 Watt und einer
maximalen Expositionszeit von 1-5 Sekunden pro Areal bei einer
Geschwindigkeit von 0,2-1 mm pro Sekunde kommt es intralumindr zu einer
Schéadigung der GefalRwand [21, 154]. Um Koagulationsnekrosen der oberen

Gewebeschichten zu verhindern Gberwacht man die Temperatur der dariber
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liegenden Haut, indem man seine zwei Finger auf die Haut der behandelten
Region legt [117]. Die Mdglichkeiten der Kontrolle Uber eine farbkodierte
Duplex-Sonographie besteht [117].

2.4.3.2 IPL (Intense Pulsed Light Lamp) und FDL (FI ashlamp-pumped Dye

Laser)

Die Behandlung von kutanen Hamangiomen im Prodromalstadium und
Kapillaren Malformationen ist mit blitzlampengepumpten Farbstofflasern (FDL)
und dem System des Intensed Pulsed Light (IPL) indiziert. Der FDL-Laser ist
der erste Laser, der speziell fir kutane vaskulare Lasionen entwickelt wurde
[117]. Die Entwicklung dieses Lasers ist auf Anderson und Parrish
zurtckzufihren [4, 73]. 1990 haben Goldmann und Eckhouse eine neue
hochintensive Flashlampe entwickelt, welche als Intense pulsed light 1994 auf
den Markt kam [63, 124]. Anderson und Parrish haben die Theorie der
selektiven Photodermolyse aufgestellt, welche besagt, dass es moglich ist die
Blutgefal3e selektiv zu zerstoren ohne wesentliche Schaden im umgebenden
Gewebe zu setzen, indem diejenige Wellenlange des Lichts ausgewahlt wird,
die durch Hamoglobin absorbiert wird [73, 117]. Hamoglobin hat ein
Absorptionsmaximum bei 410 nm, 577 nm und 585 nm [73].

Die Expositionszeit wird dabei kirzer gewdahlt als die kalkulierte thermische
Relaxationszeit des Blutgefal3es [59]. Die thermische Relaxationszeit ist die
Zeit, die eine Struktur braucht, um auf die Halfte seiner Temperatur
abzukuhlen [73, 117]. Die Expositionszeit von 1 ms oder weniger wird gewahlt,
um die Hitze zu beschranken und so das Risiko der Narbenbildung zu
verringern [117]. Kapillaren benétigen fur eine effektive Koagulation eine
theoretische Impulsdauer von 50 ps, grofRere Blutgefalde eine von 5 ms [73].
Je kleiner die Gefal3e sind, desto eher ist ein Erfolg mit dem Intense pulsed
light und dem Flashlamp-pumped dye laser zu erwarten [115]. Ublicherweise
wahlt man fur die Anwendung am Gefal3system eine Wellenlange von 585-
600 nm und eine Pulslange von 200- 500 us [57, 59, 79, 115, 117].
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Bei der therapeutischen Laseranwendung soll das umgebende Gewebe
maoglichst nicht geschadigt werden. Dauerstrichlaser emittieren Uberwiegend
thermisch wirkende Strahlung und da die Expositionszeit von der Fiihrung des
Laserstrahls abhéngt, ist die Strahlung von Dauerstrichlasern schwer zu
dosieren [127]. Mit Laserpulsen kann die optische Energie in genau
einstellbaren Betragen abgeben und so gezielt einsetzt werden [127]. Die
Wirkung des Lasers und die Wechselwirkungen hangen somit von der
Wellenlange und der Pulsdauer, Laserpulsenergie, Pulsfolgefrequenz und den
Gewebeeigenschaften ab [127]. Zu den gepulsten Lasersystemen gehdren die
Lasersysteme mit pulsformig eingespeister Pumpenenergie (Pulsdauer von
einigen 100 ns), modengekoppelte Lasersysteme (Pulsdauer von 10 us) und
gutegeschaltete Lasersysteme (Pulsdauer von einigen Pikosekunden). Die Art
der Wechselwirkung von gepulster Laserstrahlung mit dem Gewebe hangt von
der Pulsdauer maf3geblich ab, das Ausmald der Wirkung von der Pulsenergie
[127]. Bei grof3er Pulsdauer steht die thermische Wirkung im Vordergrund, bei
Verkirzung der Pulsdauer auf Mikrosekunden werden Kompressionswellen
durch die schnelle Erwdrmung und die plotzliche Volumenvergré3erung des
bestrahlten Bereiches ausgeldst [127]. Bei hoherer Pulsenergie verdampft das
Material schlagartig [127]. Wird die Pulsdauer auf einige Nanosekunden
verkirzt, ist ein Fokusieren auf den abgegrenzten Bereich ohne thermische
Wirkung auf das umgebende Gewebe mdglich, wie es zum Beispiel beim
.Kalten* Schneiden von Gewebe erwlinscht ist [127].

Bei der Anwendung eines Intense pulsed light Systems oder des
blitzlampengepumpten Farbstofflasers kommt es durch die schnelle
Energiezufuhr zum Zerreilen Kkleiner Gefale. Im Anschlu@ an die
Laserbehandlung entwickelt sich eine Purpura, die sich innerhalb von Minuten
von rot zu blaulich verandert und nach Stunden ihre starkste Auspragung
erreicht [20, 79]. Durch die Erwdrmung kommt es zum einen zur Koagulation
kleinerer Gefal3e durch die gesetzten Endothelschaden und zum anderen zum
so genannten ,shielding“-Effekt in den vom Laser abgewendeten Seiten der
GefalR3lumina in Kapillaren und groR3eren Gefal3en durch die starke Absorption

[115]. Bei dem Shielding Effekt handelt es sich um eine Wirkung von
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Temperatur und Druck auf die von der Oberseite abgewendeten GefalR3lumina.
Dabei kommt es nicht zur Erwarmung des gesamten Endothellumens. Der
Endothelschaden bleibt somit begrenzt [115].

Eine erhéhte Lichtdosis oder eine langere Expositionszeit fihren nicht zu einer
groReren Eindringtiefe, sondern zu einer héheren Belastung des umgebenen
Gewebes, vor allem der Haut [115]. Je gro3er die Wellenlange, desto grol3er
die Eindringtiefe [73].

Die Lichttherapie mit Intense pulsed light hat ein breiteres
Wellenlangenspektrum, weshalb man bei ihr von Licht- und nicht von
Lasertherapie spricht [73]. Das Spektrum liegt bei 400-1200 nm Wellenlange
[73, 124]. Durch das Vorsetzen von ,Bandpassfiltern® (Cut off Filter) werden
bestimmte Wellenlangen herausgefiltert, so ist die Wellenlange nicht wie beim
Laser vom Gerat vorgegeben [124]. Dadurch ist das Indikationsspektrum der
Lichttherapie mit Intense pulsed light sehr viel grof3er als das eines Lasers von
definierter Wellenlange.

Eine Kihlung der Hautoberflache durch eine Spraykihlung, Kontaktkihlung
oder Kaltluftkiihlung vermindert die Schmerzhaftigkeit und die epidermalen
Nebenwirkungen und sollte immer angewendet werden [79].

Nebenwirkungen von Laser- und Lichttherapie sind Blasen-, Krustenbildung,
Infektion und Hypo-, sowie Hyperpigmentierung. Selten kommt es zur
Narbenbildung [73, 79]

2.4.3 Chirurgische Therapie

Die chirurgische Therapie von Hamangiomen ist in den letzten Jahren durch
die Entwicklung der Laser-, Licht- und Kryotherapie deutlich in den Hintergrund
getreten. Der Vorteil der Chirurgie ist eindeutig das schnelle und in der Regel
definitive Ergebnis [114, 158]. Es kommt zu einer erheblich kirzeren
Hospitalisierung als bei einer Lasertherapie, die mehrere Sitzungen erfordert
[114]. Der Nachteil ist eine bleibende Narbe, sowie eventuell eine schwierige
Defektdeckung [67]. Eine primare Indikation der chirurgischen Entfernung

besteht bei psychosozialer Einschrdnkung durch eine entstellenden L&sion
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oder wenn durch langeres Bestehen des Hamangiomes ein bleibender
korperlicher Schaden zu erwarten ist [139, 159]. Eine besonders gefahrdete
Region ist dabei das Augenlid. Wenn ein Hadmangiom den Visus eines Auges
vermindert, besteht innerhalb der ersten Lebensmonate die Gefahr einer
bleibenden Amblyopie. Wenn die visuellen Stimuli eingeschrénkt sind, verlernt
sozusagen das Gehirn, die afferenten neuronalen Informationen zu
verarbeiten [66, 114,150].

Kortisontherapie und Lasertherapie fihren unter Umstdnden durch die
notwendige mehrfache Anwendung und auch zeitliche Begrenzung zur
Erholung des Gewebes nicht schnell genug zum Erfolg. Auf der anderen Seite
sind die Risiken einer chirurgischen Entfernung Schaden der
Lidhebermuskulatur und das Belassen von Hamangiomzellen, die weiter
proliferieren kénnen [67].

Eine Okklusionstherapie des gesunden Auges ist anzustreben, solange das
betroffene Auge im Visus eingeschrankt ist [55].

Eine weitere Indikation zur primaren operativen Entfernung eines Hamangioms
ist die Lokalisation auf der behaarten Kopfhaut, denn an der Stelle des
Hamangioms wachsen keine Haare mehr [67].

Sekundare Indikationen zur chirurgischen Therapie bestehen bei Residuen,
nach Lasertherapie oder anders vorbehandelten Hamangiomen. In 30% aller
groReren Hamangiome verbleiben stérende Residuen, die aus asthetischen
Grinden korrigiert werden [56]. Diese Residuen bestehen aus degenerativem
Fett, Uberschussiger Haut, Pigmentveranderungen und Narben [35]. Diese
Reste verbleiben nach Involution ohne oder auch nach einer
vorhergegangenen Therapie [67]. Nach dem 5.-6. Lebensjahr besteht keine
weitere Heilungstendenz eines Residuums mehr. Deshalb wé&hlt man den
Zeitpunkt der Sekundarkorrektur idealerweise in diesem Alter, um noch vor der
Einschulung des Kindes ein &sthetisch zufriedenstellendes Ergebnis erreichen
zu kénnen.

Die Frequenz und Haufigkeit einer Sekundarkorrektur hangt von der
Lokalisation des Hamangiomes ab. Am haufigsten mussen die Lippen operativ

nachkorrigiert werden [164]. Dort gibt es oft keine vollstandige Remission des
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Hamangioms und es kommt haufig zu Asymmetrien. Auch im Bereich der
Nase bleiben oft auffallende Narben zuriick, die schwierig zu korrigieren sind
[65, 101, 116].

Die operative Entfernung von Vaskularen Malformationen, wie der
Lymphatischen, Vendsen und ihrer Mischformen ist nur bei Beschwerden und
Funktionseinschrankung anzustreben [48, 89].

Fur die operative Entfernung von Kapillaren Malformationen besteht meist
keine Indikation. Sie koénnen mit Hilfe der Laser- oder Lichttherapie oft
zufrieden stellend behandelt werden [117, 4, 63, 73, 124]. Eine operative
Entfernung und eine Defektdeckung, wie sie friher oft vorgenommen wurden,

sind heutzutage fast immer hinfallig geworden.

Im Gegensatz dazu kommt der chirurgischen Entfernung einer Arteriellen
Malformation wie eines AV-Shunts eine groRe Bedeutung zu, da diese sich
nach einem lokalen Trauma, unter inadaquater Therapie oder durch
Hormoneinwirkungen vergro3ern kbnnen [48, 117]. Es ist also angezeigt, eine
solche Lasion im Ganzen chirurgisch zu entfernen, solange sie operabel ist
[47]. Diese GefalRveranderungen konnen erhebliche AusmalRe annehmen, die
wegen Blutungsgefahr und Grol3e nicht mehr oder eventuell nur in
ausgedehnten Resektionen mit entsprechenden Risiken zu entfernen sind
[88]. In solchen Fallen ist eine elektive Entfernung anzuraten, um einem
Progress vorzubeugen [57]. Hierzu sind haufig eine oder mehrere praoperative
Embolisationen notwendig, um die operativen Risiken zu minimieren [78, 146].
Eine alleinige Embolisation kann Beschwerden lindern ist aber keine kurative
Mal3nahme [89]. Bei einer operativen Entfernung ist dabei darauf zu achten,
dass die gesamte Arterielle Malformation entfernt wird [146]. Belassene
Anteile fuhren sonst zur Erdéffnung neuer KollateralgefaRe und zur Entstehung
eines schwer kontrollierbaren Rezidivs [22, 61, 89, 78].

Indikationen zur operativen Entfernung einer Vendsen Malformation sind
asthestische Beeintrachtigung, Funktionseinschrdnkung und Schmerzen.

Zuvor wird angestrebt durch perkutane Sklerosierungen eine schrittweise
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GroRRenreduktion der Malformation zu erreichen. Im Anschlul3 ist eine
Resektion in weitgehender Blutarmut zu erwarten und eine Rekonstruktion des
operativen Defektes im Allgemeinen gut mdglich [18, 76, 141]

Indikationen zur operativen Entfernung von Lymphatischen Malformationen
sind ebenfalls &sthetische Korrekturen, Funktionseinschrankungen und
Schmerzen. Eine vollstandige Entfernung ist bei Ausdehnung des Befundes in
mehrere Regionen der Gesichts- und Halsregion ohne weitgehende
funktionelle und &sthetische Beeintrachtigungen kaum mdoglich [22]. Nach
vorhergegangener Sklerosierung der lymphatischen Malformation und einer
dadurch induzierten GrolRenreduktion kann eine operative Reduktion meist

risikodrmer erfolgen [22].

2.4.4 Medikamenttse Therapie

Indikationen  fir eine systemische medikamentbése Therapie sind
Hamangiome, deren Lokalisation wichtige und sich entwickelnde
Korperfunktionen oder deren Entwicklung beeintrachtigen. Solche
Hamangiome kodnnen nicht ausschliel3lich mit Lasertherapie, Kryotherapie
oder chirurgisch behandelt werden ohne irreparable Schéaden zu setzen [90,
138]. Die effektivste Methode ein Hamangiom in der Prolieferationsphase im
Wachstum zu hemmen, ist die Glukokortikoidtherapie [38, 133]. Grundlage der
Wirkung ist die Sensitivitatszunahme von Arteriolen und Kapillaren gegentber
vasokonstriktorischen Mediatoren, wodurch der Fillungszustand der Gefal3e
abnimmt [17]. Somit bewirkt die Glukokortikoidtherapie zwar einen Stop der
Prolieferation und somit auch der GroRenzunahme, allerdings keine Induktion
des Wachstumsstops und somit auch keine Einleitung der Regressionsphase.
Mogliche Nebenwirkungen sind Wachstumsverzdogerungen, Irritabilitat,
Appetitveranderungen, gastro-intestinale Symptome, Cushing-Syndrom,
Osteoporose und Verhaltensauffalligkeiten [17].

Laut Bennett und al. ergibt sich eine Ansprechrate von 84% bei einer
Glukokortikoidtherapie wahrend der Proliferationsphase [17]. Entsprechend

einer Metaanalyse resultiert eine Gabe von mehr als 2-3 mg pro Kilogramm
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pro Tag Prednison/Prednisolon in einer Rickbildung mit einer Ansprechrate
von 75% der Falle [17, 138]. Wird die Dosis erhoht auf 3 mg pro Kilogramm
pro Tag, so steigert sich die Ansprechrate auf 94%, wobei die
Nebenwirkungen aber ebenfalls zunehmen [17, 138].

Nach Schweiger-Kabesch, Sadan und Wolach [17, 133, 138] hat sich
folgendes Therapieschema bewahrt: 5 mg/kg/d Prednison/ Prednisolon in der
ersten Woche. Ab der 2. Woche wird die Dosis schrittweise reduziert. Nach
Schweiger-Kabesch, wird die Tagesdosis in 4 Einzeldosen verabreicht. Eine
Woche spater wird die Dosis schrittweise pro Woche um 1mg/kg/d reduziert
[138].

Nach dem Tubinger Schema, das der Empfehlung von Sadan und Wolach
folgt, wird die Tagesdosis von 5 mg/kg/d auf zwei Einzeldosen aufgeteilt,
wobei morgends 2/3 und abends 1/3 verabreicht wird. Die Hochdosis-Phase
dauert 2-3 Wochen. Im Anschluld wird die Tagesdosis auf 2/3 reduziert, welche
morgends verabreicht wird. Die 2/3-Reduktionsphase dauert 3-5 Wochen.
Danach wird die Tagesdosis wochentlich um 30-50% reduziert. Die hohe
Dosis von Prednison/ Prednisolon von 5 mg/kg/d Giber 6-8 maximal 12 Wochen
ist eine effektive, schnelle und sichere Therapie bei kindlichen Hamangiomen
[133].

Der Rebound-Effekt bezeichnet die unerwiinschte Wiedervergréf3erung und
somit eines Rezidivs eines Hamangioms nach erfolgreicher Cortisontherapie
beim Ausschleichen der Dosis. In 17-60 % der Falle kommt es zum Rebound-
Effekt [17, 138]. Im Falle eines Rebound-Effektes ist ein weiterer Steroidzyklus

notwendig.

2.4.5 Sklerosierung

Indikationen fir Sklerosierungen sind behandlungsbedurftige Venése und
Lymphatische Malformationen [18, 22, 76, 141]. Sehr haufig ist die
Sklerosierung in Kombination mit einer chirurgischen Therapie indiziert. Vor
allem kleinere und infiltrierende Ventse Malformationen zeigen ein gutes

Ergebnis bei préaoperativer Sklerosierung und anschlieender chirurgischer
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Reduktion [149, 153]. Eine postoperative Sklerosierung von grof3en Vendsen
Malformationen ist erfolgreicher als eine praoperative Sklerosierung [149].
Eine kontrastmittelangereicherte Magnetresonanz-Tomographie als
diagnostisches Mittel um die Ausdehnung der Malformation zu beurteilen ist
Vorraussetzung fur eine Sklerosierung [85]. Hierzu wird die Punktion der
Malformation vorgenommen. Nach Aspiration wird 0,4-0,5 ml des
Sklerosierungsagens injiziert. Als Agens dienen Ethibloc, Sotradecol , Picibanil
oder Ethanol [26, 41, 75, 76, 92, 100, 106, 130, 142]. Eine L&sion mul3 meist
mehrmals punktiert werden [76]. Anschlie3end wird ein Kompressionsverband
angelegt [148]. Die Sklerotherapie einer Ventsen Malformation bewirkt eine
Denudation des Endothels, eine Entziindungsreaktion und eine Thrombose
direkt nach der Injektion [162]. Wahrend der ndchsten Wochen bildet sich eine
Fibrose aus [162]. Auch die Sklerosierung einer Lymphatischen Malformation
bewirkt eine Entzindung. Komplikationen der Sklerosierung bestehen in
Gewebsnekrose, Ulzeration, Nervschadigungen, Schorfbildung der Haut und
in seltensten Fallen auch durchkardiopulmonére Nebenwirkungen [85, 161].
Durch die Sklerosierung resultiert eine Grol3enreduktion der Lasion, die die
operative Entfernung vereinfacht oder erst ermoglicht. Eine Sklerosierung
kann bei entsprechender Indikation problemlos mehrfach wiederholt werden.

In manchen Fallen bildet sich eine Lasion durch eine Sklerosierung soweit

zurick, dass keine chirurgische Entfernung mehr notwendig wird [76, 92, 147].

2.4.6 Embolisation

Die Embolisationstherapie wurde anfangs genitzt um eine Blutung zu
stoppen, dann um Tumoren zu devaskularisieren, spater um Vaskulare
Malformationen zu behandeln [16, 33, 74, 94, 111].

Die Technik der Embolisation hangt von der Radiographie der Vaskularen
Anomalie ab [130]. Intravaskuldre Katheder werden so nah wie méglich an die
Lasion eingefihrt und die Emboli, Partikel oder Flussigkeit abgegeben, um den
Blutzuflu@ zu der Vaskuldren Anomalie zu drosseln [109]. Das Blut
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transportiert den Embolus zentral in die Malformation hinein, im Gegensatz zu
einer proximalen vaskularen Ligatur [160].

Die Technik der Embolisation wird heute vor allem bei Arteriovendsen
Malformationen angewendet. Im Fall einer starken Blutung bei einer
Malformation stellt sie eine Notfalltherapie dar [88]. Die arterielle Embolisation
wurde bereits 1970 zur Behandlung von Ventsen Malformationen angewendet
[44, 130]. Heute ist man davon abgekommen, da eine perkutane
Sklerosierungstherapie bei Vendsen Malformationen ein besseres Ergebnis
bei weniger unerwinschten Nebenwirkungen zeigt [149, 153].

Ein kurativer Ansatz zur Behandlung einer Arteriellen Malformation ist die
praoperative Embolisation.

Palliativ wird die Embolisation ebenso angewendet, um Symptome temporar
zu lindern, die Blutungsfrequenz zu minimieren und die Grof3e der
Malformation zu reduzieren [78, 89, 146].

Der Vorteil einer praoperativen Embolisation ist die verringerte Blutung
wahrend der Operation. Die Chirurgische Entfernung folgt innerhalb 2 Tage bis
5 Wochen nach der Embolisation [88]. In manchen Fallen sind mehrere
Embolisationen notwendig, um eine chirurgische Intervention anschliel3en zu
kdnnen [78,146].

Das Embolsationsmaterial unterscheidet sich je nach Indikationsstellung. Es
gibt ablosbare Okklusionsballons, die zum Beispiel bei Arteriovendsen
Malformationen der Lunge verwendet werden. Spiralen werden zur
Blutungsbehandlung verwendet. Ethibloc (Ethikon GmbH, Hamburg, Germany)
ist ein Okklusionsgel aus Maisprotein, das vor allem zur perkutanen
Sklerosierung direkt in das malformierte Gewebe injiziert wird [92, 129].
Gelfoam (gelatine sponge, the Upjohn Co., Kalamazoo, MI) ist ein
Gelatineschwamm zur Blutstillung und das meist verwendete absorbierbare
Embolisationsmaterial [93, 130]. Es wird vorrangig als temporares
Okklusionsagens bei einer préaoperativen Embolisationstherapie verwendet
[129]. Polyvinyl alcohol foam (Ivalon, Unipoint Industries, Inc., High Point, NC)
ist das meist genlttzte nichtabsorbierbare Agens [107]. Isobutylcyanoacrylate

(IBCA, Unipoint Industries, Inc.), auch bekannt als Gewebekleber, ist ein
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schnell polimerisierendes Gewebeadhasiv von geringer Viskositat, das durch
einen durch den Blutflu3 gefiihrten Ballonkatheder injiziert werden kann [130].
Es wird vor allem bei Massenblutungen oder ,high flow"- Malformationen
verwendet [93, 130]. 95%iger Ethanol hat eine geringe Viskositat und ist
sowohl perkutan als auch durch Katheter gut injiziierbar. [130]. Trotzdem ist es
innerhalb einer Arteriovendsen Malformation nicht leicht zu kontrollieren [130].
Eine unerwinschte Nebenwirkung ist die Ischamie und die Nekrose.
Signifikante Mengen des Ethanol kodnnen in den Vendsen Schnenkel
passieren, womit das Thromboserisiko steigt [130]. Er wird ebenfalls zur
Tumorembolisation angewendet [93].

Komplikationen der Embolisation sind die Gefal3infarzierung benachbarter
Gefallgebiete, Embolieverschleppung, Gefaldverletzung, Sepsis und das
Postembolisationssyndrom mit lokalen Schmerzen, Fieber und Leukozytose
[93].

Die Embolisationstherapie ist bei Hamangiomen nur bei Therapieversagen
nach Steroidaltherapie anzuraten, wenn sich der Zustand des jungen
Patienten nicht verbessert [107]. Es sollte eine Angiographie als Vorbereitung
fur eine Embolisation oder auch in schwierigen Fallen einer operativen

Therapie vorhergehen [107].
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3. Methode und Patienten

3.1 Methode

Der Untersuchungszeitraum dieser retrospektiven Studie erstreckt sich von
Juni 2002 bis Januar 2007.

Innerhalb dieses Zeitraums wurden 205 Patienten, die sich in der
Interdisziplindren Sprechstunde fur  Vaskulare Anomalien des
Universitatsklinikums Tubingen haben, einbezogen.

Bereits im Jahr 2002 stellten sich 49 Patienten von 205 (23,9%) in der
Spezialsprechstunde vor. Davon hatten 10 (20,4%) eine Vendse Malformation,
sechs (12,2%) eine Lymphatische Malformation, vier Patienten (8,2%) eine
Kapillare Malformation, 27 (55,1%) ein Hamangiom und zwei (4,1%) eine AV-
Malformation.

Im Jahr 2003 suchten 40 (19,5%) neue Patienten erstmalig die Sprechstunde
auf. 10 (25%) stellten sich aufgrund einer Vendsen Malformation, finf
aufgrund einer Lymphatischen, zwei (5%) wegen einer Kapillaren
Malformation, 19 (47,5%) wegen eines Hamangioms und vier (10%) wegen
einer Arteriovendsen Malformation vor.

Im Jahr 2004 vergroRRerte sich das Patientenkollektiv der Sprechstunde um 51
(24,9%) Patienten, bei welchen 13mal (25,5%) eine Ventdse Malformationen,
zweimal (3,9%) eine Lymphatische, einmal (2%) eine AV-Malformation und
32mal (62,7%) ein Hamangiom diagnostiziert wurde.

2005 wuchs die Sprechstunde in der Anzahl um weitere 41 (20%) Patienten
an. Dabei hatten 11 Patienten (26,8%) eine Venose, drei (7,3%) eine
Lymphatische, vier (9,8%) eine Kapillare, sechs (14,6%) eine AV-Malformation
und nur 17 (41,5%) Patienten ein Hamangiom.

Im Jahr 2006 stellten sich zusatzlich 22 (10,7%) neue Patienten vor. Sieben
(31,8%) mit der Diagnose Vendse Malformation, einer (4,6%) mit Kapillarer

Malformation und 14 (63,6%) Patienten mit Hamangiom.
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Im Jahr 2007 wurden in dieser Studie nur die Patienten, welche sich in dem
Monat Januar vorstellten, miteinbezogen. So stellten sich 2007 noch zwei (1%)

von 205 Patienten erstmalig vor, welche beide ein Hamangiom hatten.

35 32
— Diagnose
30 27
25 [ O Vendse Malformation
Z 20 19 m Lymphatische Malformation
% 0O Kapillare Malformation
o 154 . .
< 10 10 0O Hamangiom
10 1 6 B AV-Malformation
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Zeit [Jahr]

Abb. 1: Diagnosen pro Jahr

Diagnose Zeit [Jahr] 2002 | 2003 | 2004 | 2005 | 2006 |(2007)| > [N]
) Anzahl [N] 10 10 13 11 7 -
venose Prozentualer 51
Malformation -
Anteil [%] 20,4 25 25,5 26,8 31,8
Lymphatische P'?(?zzj:tlug\ll]er 6 5 2 3 _ _ 16
Malformation - -
Anteil [%] 12,2 12,5 3,9 7,3
- Anzahl [N] 4 2 3 4 1 -
Kapillare Prozentualer 14
Malformation Zenu 3
Anteil [%] 8,2 5 5,9 9,8 4.6
Anzahl [N] 27 19 32 17 14 )
Hamangiom 111
g Prozentualer | oo, | 475 | 627 | 415 | 63,6 -
Anteil [%]
Anzahl [N] 2 4 1 6 - -
AV-Malformation Prozentualer 13
Antell %] 41 | 10 2 | 146 - -
5[N] 49 40 51 41 22 2 | 205

Tab. : Diagnosen pro Jahr in absoluten und relativen Zahlen
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An der einmal im Monat stattfindenden Sprechstunde sind Arzte der Kliniken
fur Mund-, Kiefer- und Gesichtschirurgie, Padiatrie, Dermatologie,
Ophthalmologie und Neuroradiologie beteiligt.

Vorteil dieses Vorgehens ist, dass in interdisziplinarer Teamarbeit die optimale
Therapie erarbeitet werden kann und die bestmdgliche Betreuung der
Patienten durch ein erfahrenes interdisziplinares Arzteteam gewahrleistet ist.
Die klinische Untersuchung, Therapieplanung und die Beratung der Eltern
bzw. Patienten wird durch eine umfangreiche Photodokumentation erganzt.
Die weiterfihrende Diagnostik, Therapie und engmaschige Kontrolle erfolgt in
Absprache mit den einzelnen Fachbereichen in den entsprechenden Kliniken
und innerhalb der gemeinsamen Sprechstunde fur Vaskuldre Anomalien.

Die hier vorgestellten Daten wurden aus ambulanten und stationaren Akten
der Klinik far Mund-, Kiefer- und Gesichtschirurgie, der Klinik fir
Kinderheilkunde und Jugendmedizin und der Klinik fir Radiologie, Abteilung
far diagnostische und interventionelle Neuroradiologie, des
Universitatsklinikums Tubingen erhoben.

Auch die Daten zur Schwangerschaftsanamnese wurden innerhalb der
Interdisziplindren Sprechstunde fur Vaskulare Anomalien mit Hilfe eines
Fragebogens, den die Eltern bzw. die Patienten selbst ausfillten, gewonnen.
Das Ziel dieser Studie ist die Auswertung der diagnoseorientierten
Therapieplanung und  der Differenzierung  zwischen  Vaskuléren
Malformationen und H&mangiomen. Hierfir wurde eine neue Datenbank,
basierend auf dem Softwareprogramm Filemaker Pro 8.5, zur Erfassung
dieser Patienten erstellt.

Die statistische Analyse zu dieser Studie erfolgte mit Hilfe des Software-
programms JMP 6.0 und wurde mittels Excel graphisch aufgearbeitet.

Die statistische Beratung erfolgte durch das Institut fir medizinische Biometrie

der Universitat Tubingen.
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3.2 Patienten

Das Durchschnittsalter der Patienten zum Zeitpunkt der Erstvorstellung lag bei
2,1 Jahren (Median/ Standardabweichung= 18,9 Jahre). Der &lteste Patient
war 76,9 Jahre und der jingste einen Tag alt.

Bei den weiblichen Patienten lag das Durchschnittsalter bei 1,7 Jahren
(Median/ Standardabweichung= 19,2 Jahre), die alteste war 76,9 Jahre und
die jungste Patientin war einen Tag alt.

Das Durchschnittsalter der ménnlichen Patienten lag bei 4,4 Jahren (Median/
Standardabweichung= 18,4 Jahre). Der alteste mannliche Patient war 75,8
Jahre und der jungste war einen Tag alt.

Das Geschlechterverhéltnis fur Patienten mit Malformation oder Hamangiom
mannlich zu weiblich lag bei 1:1,9.

Insgesamt wurde 111mal die Diagnose Hamangiom (54 %) und 94mal die
Diagnose Vaskulare Malformation (46 %) gestellt.

Bei den 133 weiblichen Patienten GUberwog mit 58,7 % die Diagnose
Hamangiom (N=78), gefolgt von der Vaskularen Malformation mit 41,35 %
(N=55). Die mannlichen 72 Patienten hingegen hatten mit 54,2 % die
Diagnose Vaskulare Malformation (N=39), mit 41,4 % die Diagnose

Hamangiom (N=33).
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Mannlich Weiblich
Jahre Anzahl [N] Pfﬁt‘zﬂtt’;)']er Anzahl [N] Pfﬁt‘zﬂtt’;)']er
0-5 37 51,4 77 57,9
6-10 7 9,7 10 7,5
11-15 3 4,2 6 4,5
16-20 4 5,6 7 5,2
21-25 2 2,8 8 6
26-30 3 4,2 5 3.7
31-35 4 5,6 3 2,2
36-40 4 5,6 1 0,8
41-45 3 4,2 4 3
46-50 2 2,8 1 0,8
51-55 - - 1 0,8
56-60 1 1,3 4 3
61-65 - - 2 1,5
66-70 1 1,3 2 1,5
71-75 - - 1 0,8
76-80 1 1,3 1 0,8
Max. [Jahre] 75,8 76,9
Median [Jahre] 4.4 1,7
Min. [Tage] 1 1
Tab.2 : Alters- und Geschlechtsverteilung in absoluten und relativen
Zahlent

Das Durchschnittsalter der Patienten mit der Diagnose Hamangiom lag zum
Zeitpunkt der Erstvorstellung bei 6,3 Monaten (Median). Der alteste Patient

war 58,6 Jahre und der jingste einen Tag alt.
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Alter [Jahre] Hamangiome -
Anzahl [N] | Prozentualer Anteil [%]
0-1 73 65,8
>1-2 14 12,6
>2-3 2 1,8
>3-4 3 2,7
>4-5 1 0,9
>5-6 1 0,9
>6-7 1 0,9
>7-8 1 0,9
>8-9 2 1,8
1l
>10-11 2 1,8
>11-12 2 1,8
1
>15-16 1 0,9
>16-17
>17-18 1 0,9
>18-19
>19-20 1 0,9
1l
>24-25 1 0,9
>25-26 1 0,9
1
>33-34 1 0,9
>34-35
>35-36 1 0,9
1l
>52-53 1 0,9
1l
>58-59 1 0,9
Maximum [Monate] 702,9
Median [Monate] 6,3
Minimum [Tage] 1
Anzahl [N] 111

Tab 3: Alter der Hamangiompatienten bei Erstvortellung
in Monaten in absoluten und relativen Zahlen
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Da die meisten Patienten (N=89, 80,2 %) mit der Diagnose Hamangiom ein
Erkrankungsalter jinger als zwei Jahre aufwiesen, wurde bei diesen jungen
Patienten die genaue Alters- und Geschlechterverteilung speziell untersucht.

Die Verteilung zeigt Abbildung 2 und die dazugehdérige Tabelle 2.

12 4 11
10
8
z 8 6 —
% 6 5 5 W Méannlich
N O Weiblich
< 4 A
2 -
0 4
& 4{"/{5 7“‘(0 76:\ 7%9 N > NG g x?‘:{? N g '3"@ ¥ g ’1:1;&
7 7 7 7 7 7 7
Altersverteilung der Pat. mit Hdmangiom bei Erstvorstellung innerhalb der ersten zwei
Lebensjahre [Monate]

Abb. 3: Alter bei Erstvorstellung der <2 Jahrigen Hamangiompatienten in
Lebensmonaten
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Alter Mam;llrf)hent aler WeleIIE;: entualer
[Monate] | Anzahl [N] Arfte” L[’% ] | Anzahl [N] Aﬁte” t‘%]
0-1 5 19,3 2 3,2
>1-2 2 7,7 11 17,4
>2-3 3 11,6 6 9,5
>3-4 3 11,6 5 7.9
>4-5 3 11,6 8 12,6
>5-6 - - 3 4.8
>6-7 4 15,4 5 7.9
>7-8 1 3,8 1 1,6
>8-9 1 3,8 2 3,2
>9-10 - - 5 7.9
>10-11 - - 2 3.2
>11-12 1 3,8 1 1,6
>12-13 - - - N
>13-14 - - 3 4,8
>14-15 - - 3 4.8
>15-16 1 3,8 1 1,6
>16-17 1 3,8 1 1,6
>17-18 - - 1 1.6
>18-19 - - - N
>19-20 - - - N
>20-21 - - 1 16
>21-22 - - - N
>22-23 - - 1 16
>23-24 1 3,8 1 1,6
5 27 100 63 100

Tab. 4: Alters- und Geschlechtsverteilung der <2 Jahrigen
Hamangiompatienten in absoluten und relativen Zahlen
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Das Durchschnittsalter der Patienten mit der Diagnose Arteriovendse
Malformation lag zum Zeitpunkt der Erstvorstellung bei 26 Jahren (Median).
Der alteste Patient war 73,9 Jahre und der jingste 5,8 Jahre alt.

Das Durchschnittsalter der Patienten mit der Diagnose Kapillare Malformation
lag zum Zeitpunkt der Erstvorstellung bei 1,7 Jahren (Median). Der &lteste
Patient war 41,6 Jahre und der jingste ein Jahr alt.

Das Durchschnittsalter der Patienten mit der Diagnose Lymphatische
Malformation lag zum Zeitpunkt der Erstvorstellung bei 7,1 Jahren (Median).
Der alteste Patient war 42,6 Jahre und der jingste 0,6 Jahre alt.

Das Durchschnittsalter der Patienten mit der Diagnose Ventse Malformation
lag zum Zeitpunkt der Erstvorstellung bei 26,4 Jahren (Median). Der &lteste

Patient war 76,9 Jahre und der jungste 0,4 Jahre alt.

14

) 12 Diagnose
L 10
— 10+ 8 8 @ AV-Malformation
z
= 81 7 A A 6 m Kapillare Malformation
g 6 3 O Lymphatische Malformation
< 4] 3 3 1 O Venose Malformation
2 2 2 2
2 | n{ 11 | 1 H 1
O T T T T |_| T |_h_ T |_| T T |_| |_|

0-10 11-20 21-30 31-40 41-50 51-60 61-70 71-80
Alter bei Erstvorstellung [Jahre]

Abb. 4: Alter bei Erstvorstellung bei der Diagnose Vaskulare Malformation
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X . Kapillare Lymphatische Venose
AV-Malformation Malformation Malformation Malformation
Alter | Anzaht | PTOZENE | A oy |PTOZENt | pp) o | PTOZENE | AL ap | PTOZENE
[Jahre] IN] Anteil IN] Anteil IN] Anteil IN] Anteil
(%] [%0] [%0] (%]
0-10 2 15,4 10 71,4 9 56,2 12 23,5
11-20 2 15,4 1 7,2 3 18,8 7 13,7
21-30 3 23 2 14,2 3 18,8 8 15,7
31-40 2 15,4 0 0 0 0 8 15,7
41-50 2 15,4 1 7,2 1 6,2 6 11,8
51-60 1 7,7 0 0 0 0 3 5,9
61-70 0 0 0 0 0 0 5 9,8
71-80 1 7,7 0 0 0 0 2 3,9
Maximum 73,9 41,6 42,6 76,9
[Jahre]
Median
Lahre] 26 1,7 7,1 26,4
Minimum
[Jahre] 5,8 1 0,6 0,4
3 13 | 100 14 | 100 16 | 100 51 | 100

Tab. 5: Alter bei Erstvorstellung bei der Diagnose Vaskulare Malformation in
absoluten und relativen Zahlen

- 44 -




4. Ergebnisse

4.1 Erstmanifestation

Bei der Befragung gaben 40 (53,3%) Patienten an, dal? das Hamangiom nach
der Geburt aufgetreten sei, wobei 29 (72,5%) weiblichen und 11 (27,5%)
mannlichen Geschlechts waren. 35 (46,7%) Patienten bemerkten, dass der
Tumor schon bei Geburt im Rahmen der S&auglingsuntersuchung vorhanden
gewesen sei. Die Geschlechtsverteilung verhalt sich 25 (71,4%) weibliche zu

zehn (28,6%) mannliche Patienten.

35

30 | 29

25
25

20 ~

O mannlich

15 - m weiblich
11 10

Anzahl [N]

10 ~

nach Geburt aufgetreten bei Geburt vorhanden

Abb. 5: Erstmanifestation der Himangiome bei 75 Patienten nach
Geschlecht gegliedert
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Betreffend der Malformation gaben 23 (41,8%) Patienten an, dass sie nach der
Geburt aufgetreten sei, wobei neun Patienten (39,1%) mannlich und 14
(60,9%) weiblich waren.

Auf der anderen Seite gaben 32 (58,2%) Patienten an, die Malformation sei
bereits bei Geburt vorhanden gewesen, darunter waren 15 (46,9%) mannliche
und 17 (53,1%) weibliche Patienten.

17

[
(0]

=

(o))
=
U1

14

9 O mannlich
8 - m weiblich

e e
o N M
| | |

Anzahl [N]

nach Geburt aufgetreten bei Geburt vorhanden

Abb. 6: Erstmanifestation der Vaskularen Malformationen bei 55 Patienten
nach Geschlecht gegliedert

Erstmanifestation Hamangiom bei Geburt nach Geburt
vorhanden [%] | aufgetreten [%0]
mannlich 28,6 27,5
weiblich 71,4 72,5
insgesamt 64,7 53,3
Erstmanifestation Vask. Malformation
mannlich 46,9 39,1
weiblich 53.1 60,9
insgesamt 58,2 41,8

Tab. 6: Erstmanifestation des Befundes nach Geschlecht gegliedert
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4.2 Diagnostik

Bei 106 (51,7%) Patienten des untersuchten Krankengutes wurden die
Diagnosen ausschlief3lich durch eine klinische Untersuchung gestellit.

Bei den ubrigen 99 (48,3%) Patienten wurde eine weiterfiihrende Diagnostik
durchgefuhrt.

71 (68,2%) aller Patienten mit der Diagnose Hamangiom wurden
ausschlief3lich klinisch beurteilt. Bei einem Patienten (1%) mit Hamangiom
wurde eine Angiographie, bei 20 (19,4%) Patienten wurden eine Sonographie
und bei zehn (9,7%) eine Magnetresonanz-Tomographie durchgefihrt. Ein
Patient (1%) mit Himangiom wurde konventionell geréntgt.

35 (25%) Patienten des Krankengutes mit Diagnose Vaskulare Malformation
wurden ausschlieBlich klinisch beurteilt. 12 (8,5%) der Patienten mit
Vaskularer Malformation wurden angiographiert, 25 (17,9%) Patienten
erhielten eine Sonografie, 47 (33,6%) Patienten eine Magnetresonanz-
Tomographie und 11 (7,9%) ein Computertomogramm, sowie 10 (7,1%) eine

konventionelle Réntgendiagnostik.
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Abb. 7: Diagnostik nach Diagnose gegliedert bei 205 Patienten
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. Hamangiom | Hamangiom Vask_ Vask_
Anteil [%0] Anzahl [N] [%] Malformation | Malformation
Anzahl [N] [N]
Rontgen 1 1 10 7,1
CT 11 7,9
MRT 9,6 9,7 47 33,6
Sonographie 19,2 19,4 25 17,9
Angiographie 1 1 12 8,5
ausschl. Klin.
Bewertung 68,2 68,9 35 25

Tab. 7: Diagnostik nach Diagnose gegliedert

bei

ausschlief3lich eine klinische Untersuchung durchgefiihrt als auch bei den

Als diagnostische MalRhahmen wurden sowohl einigen Patienten

ubrigen Patienten die Sonographie, die Magnetresonanz-Tomographie, die
die die

Angiographie und deren Kombinationen zur weiteren Abklarung der Befunde

Computer-Tomographie, konventionelle Réntgenologie sowie
eingesetzt.

Von allen Patienten mit Arteriovendser Malformation wurde bei zwei Patienten
bei sechs (21,4%)

Patienten ein Computertomogramm durchgefiihrt, bei sieben Patienten (25%)

(7,1%) eine konventionelle Rontgenuntersuchung,

eine Magnetresonanz Tomographie und bei finf (17,9%) eine Sonographie
vorgenommen. Sieben (25%) Patienten erhielten eine Angiographie und ein
Patient (3,6%) wurde ausschlie3lich klinisch beurteilt.

Aus der Gruppe der Patienten mit der Diagnose Kapillare Malformation erhielt
ein Patient eine CT-Diagnostik (6,3%). Bei zwei Patienten (12,5%) wurde ein
MRT und bei vier (25%) eine Sonographie durchgefuhrt. Neun (56,2%)
Patienten wurden ausschlieflich klinisch beurteilt.

Vier Patienten (17,4%) mit der Diagnose Lymphatische Malformation wurden
(8,7%)
angiographiert, wahrend drei (13,1%) sonographisch untersucht wurden und

ausschliefdlich  klinisch untersucht, =zwei Patienten wurden

sich 11 (47,8%) Patienten der Diagnostik durch ein Magnetresonanz-

Tomogramm unterzogen. Bei einem der Patienten (4,3%) mit Lymphatischer

Malformation wurde ein Computertomogramm angefertigt und bei zwei
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Patienten (8,7%) wurde eine konventionelle Rdntgenuntersuchung
duchgefuhrt.

21 (28,8%) Patienten mit der Diagnose Ventse Malformation wurden
ausschlief3lich klinisch bewertet.Weiterfihrende Diagnostik bestand bei drei
Patienten (4,1%) mit Ventser Malformation in einer Angiographie, bei 13
(17,8%) bei 27 (37%) in

Magnetresonanz-Tomogramm. Weitere drei (4,1%) Patienten erhielten eine

Patienten in einer Sonographie, einer

Computer Tomographie und bei sechs Patienten wurde eine konventionelle

Rontgenuntersuchung durchgefuhrt.
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Abb.8: Diagnostik nach Malformation gegliedert
) : Kapillare Lymphatische Vendse
. . AV-Malformation Malformation Malformation Malformation
Diagnostik
Prozent. Prozent. Prozent. Prozent.
Anzahl .| Anzahl ) Anzahl . Anzahl .
IN] Anteil N] Anteil IN] Anteil N] Anteil
[%0] %] (%] (%]
Rontgen 2 7,1 2 8,7 6 8,2
CT 6 21,4 1 6,3 1 4.3 3 4.1
MRT 7 25 2 12,5 11 47,8 27 37
Sonographie 5 17,9 4 25 3 13,1 13 17,8
Angiographie 7 25 2 8,7 3 4,1
ausschl. kiin. |, 3,6 9 56,2 4 17,4 21 28,8
Bewertung
> 28 100 16 100 23 100 73 100

Tab.8: Diagnostik nach Malformation gegliedert
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4.3 Vorbehandlung

Die vorausgegangenen Behandlungen alio loco — ehe sich die Patienten in der
Interdisziplindren Sprechstunde fir Vaskuldre Anomalien vorstellten -
bestanden wie von den Patienten angegeben in Chirurgischer Therapie
(N=33), Lasertherapie (N=31), Kryotherapie (N=10), Steroidaltherapie (N=10),
Sklerosierungstherapie (N=6), Embolisation (N=4), Radiotherapie (N=1) und in
Magnesium-Spickung (N=1). Insgesamt wurden 37,6% der Patienten (N=77)
vorbehandelt.

Acht Patienten (18,18%) mit der Diagnose Hamangiom wurden chirurgisch
vorbehandelt, 18 Patienten (40,91%) wurden mit dem Laser vorbehandelt,
sieben Patienten (15,91%) erhielten Steroide und zwei (4,55%) eine
Sklerosierung.

25 Patienten (48,08%) mit der Diagnose Vaskulare Malformation wurden alio
loco chirurgisch vorbehandelt, 13 (25%) mit Lasertherapie, drei (5,78%)
Patienten mit Kryotherapie und ein (1,92%) Patient mit Steroiden. Bei vier
Patienten (7,69%) mit Vaskularer Malformation wurden im Rahmen einer
Vorbehandlung eine Sklerosierung, bei weiteren vier Patienten (7,69%) eine
Embolisation, bei einem Patienten (1,92%) eine Radiotherapie und ebenfalls

bei einem Patienten (1,92%) eine Magnesium-Spickung vorgenommen.
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Abb. 9: Diagnose nach Vorbehandlung gegliedert

-B50 -



Anteil in Prozent | Hamangiom | Hamangiom | Malformation | Malformation
[%] [N] [%] [N] [%]
Chirurgie 8 18,18 25 48,08
Lasertherapie 18 40,91 13 25
Kryotherapie 7 15,91 3 5,78
Steroidaltherapie 9 20,45 1 1,92
Sklerosierung 2 4,55 4 7,69
Embolisation 4 7,69
Radiotherapie 1 1,92
Mg- Spickung 1 1,92

Tab. 9: Vorbehandlung nach Diagnosen in Anzahl und Prozent
gegliedert

4.4 Vorstellungsgrund

Die Patienten der Sprechstunde fur Vaskuldre Anomalien wurden erstmalig
vorstellig wegen Blutung, Funktionseinschrankungen, Progredienz oder
Infektion der L&sion. Zudem suchten sie die interdisziplindre Sprechstunde
auf, um eine Kontrolluntersuchung durchfiihren zu lassen, sich wegen einer
Narbenkorrektur eines vorbehandelten Befundes oder eines Residuums
beraten oder um sich wegen Schmerzen oder Ulzeration behandeln zu lassen.
Drei Patienten (3,33%) mit der Diagnose Hamangiom stellten sich wegen
Blutung vor, vier der Patienten (4,44%) mit Hamangiom unterzogen sich einer
Behandlung wegen Funktionseinschrankung, 54 (60%) wegen
GroRenzunahme der Lasion, 22 (24,45%) Patienten kamen aus dem Grund
eine Kontrolluntersuchung durchfiihren zu lassen, funf Patienten (5,56%)
kamen wegen des Bedarfs einer Narbenkorrektur einer vorbehandelten L&sion
oder eines Residuums, und zwei (2,22%) stellten sich wegen Ulzeration eines
Hamangioms vor.

Zwei der Patienten (2,47%) mit der Diagnose Vaskulare Malformation stellten
sich wegen einer aufgetretenen Blutung vor, 17 (20,99%) Patienten wurden
wegen Funktionseinschrdnkungen vorstellig, 28 (34,57%) wegen Progredienz
der Lasion, drei (3,7%) aufgrund einer Infektion der L&sion, 16 (19,75%)

Patienten wollten eine Kontrolluntersuchung wahrnehmen, acht (9,88%)
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Patienten kamen mit dem Anliegen einer Narbenkorrektur, sechs (7,41%)

wegen Schmerzen und ein Patient (1,23%) wegen einer Ulzeration.

Vorstellungsgrund
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1 m Kontrolluntersuchung

106

Anzahl [N]
w
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8 O Narbenkorrektur

O Schmerzen

Hamangiom Vask. Malformation O Ulzeration

Diagnose

Abb. 10: Vorstellungsgrund nach Diagnosen gegliedert

Hamangiom Vask. Malformation

Vorstellungsgrund Anzahl Prozent. Anzahl Prozent.

[N] Anteil [%] [N] Anteil [%]
Blutung 3 3,33 2 2,47
Funktionseinschrankung 4 4,44 17 20,99
GroRenprogredienz 54 60 28 34,57
Infektion - - 3 3,7
Kontrolluntersuchung 22 24,45 16 19,75
Narbenkorrektur 5 5,56 8 9,88
Schmerzen - - 6 7,41
Ulzeration 2 2,22 1 1,23
> 90 100 81 100

Tab. 10: Vorstellungsgrund nach Diagnosen in absoluten und relativen
Zahlen in Anzahl und Prozent gegliedert
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Behandlungsgrund Hamangiom
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Abb. 11: Vorstellungsgrund bei der Diagnose Hamangiom
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Abb. 12: Vorstellungsgrund bei der Diagnose Vaskulare Malformation
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4.5 Befundgrél3e und Ausdehnung

Zur Beurteilung der Ausdehnung einer Lasion wurde der kutane maximale
Durchmesser mit Hilfe eines Medizinischen Lineals gemessen und zur
Bewwrtung und Klassifikation in jeweils 1cm? grof3en Schritten eingeteilt.

Bei 18 (37,5%) Patienten mit der Diagnose Hamangiom war der Befund kleiner
als 0,5 cm2. Bei drei Patienten (6,3%) war das Hamangiom 1,6-2,5 cm2 grol3,
bei vier Patienten (8,3%) betrug die Ausdehnung des Hamangioms 1,6-2,5
cm? und bei funf Patienten (10,4%) 2,6-3,5 cm2. Sechs (12,5%) Patienten
hatten eine Hamangiomausdehnung von 3,6-4,5 cm?, zwei (4,2%) Patienten
eine von 4,6-5,5 cm? und zwei (4,2%) eine von 5,5-6,5 cmz2. Ein Patient (2,1%)
hatte ein Hamangiom der Grol3e 7,6-8,5 cm2 und drei Patienten (6,3%) 9,6-
10,5 cm?. Bei zwei Patienten (4,2%) bestand die Tumorgréf3e 19,6-20,5 cm?,
bei einem Patienten (2%) zwischen 47,6 und 48,5 cm? und bei einem weiteren
Patienten (2%) zwischen 79,6 und 80,5 cm?2.

Neun Patienten (33,3%) der Patienten mit der Diagnose Vaskulare
Malformation hatten eine Ausdehnung der L&sion bis zu 0,5 cm?, 6 (22,2%)
Patienten hatten eine Lasion der Grof3e 0,5-1,5 cm?, ein (3,7%) Patient eine
von 2,6-3,5 cm? und zwei (7,4%) Patienten eine Lasion der Grof3e von 3,6-4,5
cm2, Je ein Patient (je 3,7%) hatte eine Malformation der Grél3e zwischen 4,6
und 5,5 cm?, zwischen 5,6 und 6,5 cm? zwischen 7,6 und 8,5 cm? und
zwischen 15,6 und 16,5 cm? sowie auch zwischen 55,6 und 56,5 cm?2. Je zwei
Patienten (je 7,2%) hatten je eine Malformation der Grél3enausdehnung 9,6-
10,5 cm?und 11,6-12,5 cm?.
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Hamangiome Vask. Malformation
Befundgroide Proze[r;}(;]Antell Anzahl [N] Proze[r;;]Antell Anzahl [N]
<0,5 cm? 37,6 18 33,3 9
0,6-1,5 cm2 6,3 3 22,2 6
1,6-2,5 cm? 8,3 4 - R
2,6-3,5 cm2 10,4 5 3,7 1
3,6-4,5 cm2 12,5 6 7,4 2
4,6-5,5 cm?2 4,2 2 3,7 1
5,6-6,5 cm2 4,2 2 3,7 1
6,6-7,5 cm? - - -
7,6-8,5cm2 2 1 3,7 1
8,6-9,5 cm? - - - -
9,6-10,5 cm2 6,3 3 7,4 2
10,6-11,5cm?2 - - - -
11,6-12,5cmz - - 7,4 2
I
15,6-16,5 cmz? - - 3,7 1
I
19,6-20,5 cmz 4,2 2 - -
I
47,6-48,5 cm? 2 1 - -
I
55,6-56,5 cm? 3,8 1
I
79,6-80,5 cm?2 2 1 - -

Tab. 11: Befundgréf3e in absoluten und relativen Zahlen

4.6 Befundlokalisation

Die Lokalisation der Lasionen wurde in die Regionen Kopf, Hals, Larynx und
Pharynx, in Rumpf und in obere und untere Extremitat aufgeteilt und in ihre
jeweilig zugehorige Gruppe eingeteilt.

Aus der Gruppe der Hamangiome waren 118 (74%) der Lasionen am Kopf
lokalisiert, wahrend funf (3,14%) am Hals, drei (1,89%) am Larynx oder
Pharynx, 26 (16,35%) am Rumpf, drei (1,89%) an der oberen Extremitat und 4
(2,52%) an der unteren Extremitat lokalisiert waren.

Aus der Gruppe der Vaskularen Malformationen befanden sich 100 (71,52%)
der Malformationen am Kopf, 12 (7,95%) am Hals, vier (2,65%) an Larynx oder
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Pharynx, zehn (6,62%) am Rumpf, sechs (5,3%) an der oberen und neun

(5,96%) an der unteren Extremitat.

140
118
120 108
100 +—
=
= 80 + O Hamangiom
g 60 - W Malformation
<
40 - 26
20 - 12
5 3 4 10 3 8 4 9
0 —il ——— —l —il
Kopf Hals Larynx, Rumpf Obere Untere
Pharynx Extremitdt  Extremitat

Abb. 14: Befundlokalisationen der Vaskuldren Anomalien

Hamangiom Malformation
Lokalisation . .
:r:fezlf[rﬂ)}o] Anzahl [N] :r:fezlf[rﬂ)}o] Anzahl [N]
Kopf 74,21 118 71,52 108
Hals 3,14 5 7,95 12
Larynx, Pharynx 1,89 3 2,65 4
Rumpf 16,35 26 6,62 10
Obere Extremitat 1,89 3 53 8
Untere Extremitat 2,52 4 5,96 9

Tab. 12: Befundlokalisationen der Vaskuldren Anomalien in absoluten und
relativen Zahlen

Patienten mit der Diagnose Arteriovendse Malformation hatten zu 81,8%
(N=18) die Befundlokalisation im Bereich des Kopf und Hals, zu 4,5% am
Rumpf (N=1) und zu 13,7% (N=3) an den Extremitaten.

Patienten mit der Diagnose Kapillare Malformation hatten zu 64,3% (N=18) die
Befundlokalisation an Kopf und Hals, zu 14,3% (N=4) am Rumpf und zu 21,4%
(N=6) an den Extremitaten.

Patienten mit der Diagnose Lymphatische Malformation hatten zu 92,6%

(N=25) die Lasion an Kopf oder Hals, zu 7,4% (N=2) am Rumpf.
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Patienten mit Venoser Malformation hatten die Fehlbildung zu 86,1% (N=62)
an Kopf oder Hals, zu 2,8% (N=2) am Rumpf und zu 11,1% (N=8) an den

Extremitaten.
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AV-Malformation Kapillare Lymphatische Venodse
Malformation Malformation Malformation
Diagnose

Abb.15: Befundlokalisationen der Vaskuldaren Malformationen

Anteil in Prozent [%] K[E?f K[;o?f Rlﬁiﬁpf Rl[.:);;]]pf Extre[mitaten Extre[gzl]taten
AV-Malformation 18 |81,8 1 4,5 3 13,7
Kapillare Malformation 18 |64,3 4 14,3 6 21,4
Lymphatische 25 |926| 2 | 7.4
Malformation
Vendse Malformation 62 |86,1 2 2,8 8 | 11,1

Tab.13 : Befundlokalisationen der Vaskularen Malformationen in Prozent

Die Lokalisationen der Lasionen am Kopf wurden zusatzlich in die Bereiche
intraoral, intraossar, Zunge, behaarte Kopfhaut, Stirn, Augenlid, intraorbital,
infraorbital, Nase, Wange, Parotis, Lippen, Ohr, Kinn und eine Gesichtshalfte
unterteilt.

Aus der Gruppe der Hamangiome befanden sich von allen Lasionen am Kopf
eine (1,02%) intraoral, zwei (2,05%) an der Zunge, sieben (7,15%) im Bereich
der behaarten Kopfhaut, 12 (12,24%) auf der Stirn, zehn (10,2%) am Augenlid,
vier (4,08%) intraorbital, drei (3,06%) infraorbital, 12 (12,24%) im Bereich der
Nase, 19 (19,39%) im Bereich der Wange, acht (8,16%) im Bereich der
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Glandula parotis, 11 (11,22%) an den Lippen, sechs (6,12%) am Ohr, zwei
(2,05%) am Kinn und einer (1,02%) im Bereich der gesamten Gesichtshalfte.
Aus der Gruppe der Vaskularen Malformationen befanden sich 16 Befunde
(15,25%) intraoral, zwei (1,9%) intraossar, 13 (12,31%) in der Zunge, zwei
(1,9%) je an Stirn, intraorbital und im Bereich der Glandula Parotis. Je drei
Lasionen (2,87%) befanden sich infraorbital, im Bereich der Nase und am
Kinn. 26 Malformationen (24,77%) waren im Bereich der Wange lokalisiert, 15
(14,3%) an der Lippe, eine (0,96%) am Ohr und 17 (16,2%) im Bereich einer
Gesichtshalfte.
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Abb. 16: Befundlokalisationen am Kopf nach Diagnose
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Anteil in Prozent [%] Hamﬁ\rll]glom Hamf'(s)l/::]glom Malfo[rl\rlr]latlon Malfo[(r)/r;}atlon
Intraoral 1 1,02 16 15,25
Intraossar

Alveolarfortsatz 2 1.9
Zunge 2 2,05 13 12,31
Behaarte Kopfhaut 7 7,15
Stirn 12 12,24 2 19
Augenlid 10 10,2
Intraorbital 4 4,08 2 19
Infraorbital 3 3,06 3 2,87
Nase 12 12,24 3 2,87
Wange 19 19,39 26 24,77
Parotis 8 8,16 2 19
Lippen 11 11,22 15 14,3
Ohr 6 6,12 1 0,96
Kinn 2 2,05 3 2,87
Gesichtshélfte 1 1,02 17 16,2
Y 98 100 105 100

Tab. 14: Befundlokalisationen am Kopf nach Diagnose als absolute Zahlen
und in Prozent

Aus der Gruppe der Arteriovendsen Malformationen am Kopf befanden sich
drei Lasionen (21,43%) intraoral, zwei (14,29) intraossar, einer (7,14%) im
Bereich der Nase, vier (28,57%) im Bereich der Wange, einer (7,14%) an den
Lippen, zwei (14,29%) am Kinn und einer (7,14%) im Bereich der gesamten
Gesichtshalfte.

Aus der Gruppe der Kapillaren Malformationen befand sich je eine Lasion
(6,67%) intraoral, im Bereich der Stirn, der Nase, an den Lippen und einer
intraorbital. Zwei (13,33%) Malformationen befanden sich infraorbital, flnf
(33,33%) im Bereich der Wange und drei (20%) im Bereich einer gesamten
Gesichtshalfte. Aus der Gruppe der Lymphatischen Malformationen befanden
sich zwei Lasionen (10%) intraoral, sechs (30%) in der Zunge, eine (5%)
infraorbital, drei (15%) im Bereich der Wange, eine (5%) in der Glandula
Parotis und sieben (35%) Lasionen im gesamten Bereich einer Gesichtshalfte.
Aus der Gruppe der Vendsen Malformationen befanden sich drei Lasionen
(10,71%) intraoral, vier (14,29%) im Zungenkorper, zwei (7,14%) im Bereich

der Stirn, eine (3,57%) infraorbital, eine (3,57%) im Bereich der Nase, funf
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(17,86%) im Bereich der Wange, eine (3,57%) in der Parotis, eine weitere
(3,57%) im Bereich des Kinns und sechs (21,44%) im Bereich einer

Gesichtshalfte.

AV-Malformation Mfﬁ%prlrigﬁon II\)I/?I% r:;t:;?gﬁ Vendse Malformation
Lokalisation Anzahl Prozent. Anzahl | Prozent. | Anzahl Pz)nztgﬁt' Anzahl Prozent.
[N] Anteil [%] [N] Anteil [%] [N] (%] [N] Anteil [%]
Intraoral 3 21,43 1 6,67 2 10 3 10,71
Intraossar
Alveolar- 2 14,29
fortsatz
Zunge 6 30 4 14,29
Stirn 1 6,67 2 7,14
Intraorbital 1 6,67
Infraorbital 2 13,33 1 5 1 3,57
Nase 1 7,14 1 6,67 1 3,57
Wange 4 28,57 5 33,33 3 15 5 17,86
Parotis 5 1 3,57
Lippen 1 7,14 1 6,66 3 10,71
Ohr 1 3,57
Kinn 2 14,29 1 3,57
Gesichts- 1 7,14 3 20 7 35 6 21,44
halfte
> 14 100 15 100 19 100 28 100

Tab.15: Lokalisation der Vaskuldaren Anomalien am Kopf in absoluten und
relativen Zahlen
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4.7 Tiefenausdehnung

Bei der Gruppe der Hamangiome wurden die Tiefenlokalisationen kutan,

subkutan und gemischt kutan und subkutan unterschieden. Hierbei wurde die

Tiefenausdehnung klinisch bestimmt.

Bei 63 Patienten (60%) wurde die Tiefenausdehnung nicht dokumentiert und
ist unbekannt. 13 Lasionen (12%) lagen in der Kutis, 11 (10%) in der Subkutis

und 19 (18%) waren in Kutis und Subkutis lokalisiert.

18%

10%

60%
12%

Tiefenausdehnung Hamangiom

O Unbekannt

B Kutan

O Subkutan

O Gemischt kutan &

subkutan
Abb. 18: Tiefenausdehnung der Hamangiome
Tiefenausdehnung der Anzahl | Prozentanteil

Hamangiome [N] [%0]

Unbekannt 63 60

Kutan 13 12

Subkutan 11 10

Gemischt kutan & 19 18
subkutan

Anzahl [N] 106 100

Tab. 16: Tiefenausdehnung der Hamangiome
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4.8 Diagnosen

Insgesamt wurde 111mal die Diagnose Hamangiom (54 %) und 94mal die
Diagnose Vaskulare Malformation (46 %) gestellt.

Bei den 133 weiblichen Patienten Uberwog mit 58,7 % die Diagnose
Hamangiom (78 Patienten), gefolgt von der Vaskularen Malformation mit 41,35
% (55 Patienten). Bei den mannlichen 72 Patienten hingegen wurde mit 54,2
% die Diagnose Vaskulare Malformation(39 Patienten) und mit 41,4 % die

Diagnose Hamangiom (33 Patienten) gestellt.

90

80

70

55

60

50 O mannlich

39 W w eiblich

Anzahl [N]

40 33

30

20

10

0
Hamangiom Vaskulare Malformation

Abb. 19: Diagnosen nach Geschlecht getrennt in Zahlen bei 205 Patienten

Diagnose mannlich | mannlich | weiblich | weiblich
g IN] [%] N | [%]
Hamangiom 33 45,83 78 58,65
Vaskulare 39 5417 | 55 | 41,35
Malformation

Tab. 17: Diagnosen in Prozent nach Geschlecht getrennt
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Von allen weiblichen Patienten aus der Gruppe der Vaskularen

Malformationen hatten acht Patientinnen (14,55%) eine Arteriovenfse

Malformation, zehn (18,18%) eine Kapillare Malformation, drei (5,45%) eine

Lymphatische Malformation und 34 (61,82%) eine Vendse Malformation.

Von allen ménnlichen Patienten aus derselben Gruppe der Vaskularen

Malformationen hatten funf Patienten (12,82%) eine Arteriovendse

Malformation, vier (10,26%) eine Kapillare Malformation, 13 (33,33%) eine

Lymphatische Malformation und 17 (43,59%) eine Vendse Malformation.

40
34
35
30
z % —
:E,E‘, 20 17 I:l\l\//lvar-ltr)]l-lc:
g 15 13 W Weliblic
10
10 = 8
o e .
ol | -
AV Malformation Kapillare Lymphatische Venodse
Malformation Malformation Malformation
Diagnose
Abb. 20: Vaskulare Malformationen nach Geschlecht
. Mannlich | Mannlich | Weiblich | Weiblich
0,
Prozentualer Anteil [%] IN] (%] N] (%]
AV Malformation 5 12,82 8 14,55
Kapillare Malformation 4 10,26 10 18,18
Lymphatische 13 33,33 3 5,45
Malformation
Vendse Malformation 17 43,59 34 61,82

Tab. 18: Vaskulare Malformationen nach Geschlecht in Prozent
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4.9 Therapie

Je nach Diagnose und Indikation wurde bei den Patienten der
Interdisziplindren Sprechstunde fir Vaskulare Anomalien eine entsprechende
Therapie eingeleitet. HAmangiome wurden immer kurativ behandelt. Es wurde
eine  Behandlung im Sinne einer wait-and-see-Kontrolle, eine
lasertherapeutische, chirurgische oder kryotherapeutische Behandlung
durchgefiihrt bzw. durch Steroidal- und Sklerosierungstherapie behandelt.

Zudem wurden die einzelnen Therapieoptionen kombiniert.

Vaskuldre Malformationen wurden durch Laserbehandlung, Chirurgie,
Sklerosierung oder Embolisation zum groRten Teil kurativ, selten nur
symptomatisch therapiert.

Aus der Gruppe der Hamangiome wurde bei einer Anzahl von 30 Patienten
(27,8%) eine Behandlung im Sinne einer wait-and-see-Kontrolle durchgefihrt.
24 Hamangiompatienten (22,2%) wurden mit dem Laser oder der
Lichttherapie, 26 (24,1%) chirurgisch und 18 (16,7%) medikamentds mit der
systemischen Gabe von Steroiden behandelt. Nur ein Hamangiompatient
erhielt eine Sklerosierungstherapie.

Aus der Gruppe der Vaskularen Malformationen wurden 17 Patienten (29,3%)
durch Laseranwendung, ebenfalls 17 (29,3%) Patienten chirurgisch, 20
(34,5%) durch perkutane Sklerosierung und vier (6,9%) Patienten mit Hilfe der
Embolisation behandelt.
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Abb. 21: Therapien bei Vaskularen Anomalien in Prozent
Hamangiom Malformation
Therapie | Anzahl[N] | Prozent. | Anzahl[N] Prozent.
Anteil [%] Anteil [%0]
wait and see 30 27,8
Laser- und
Lichttherapie 24 22,2 17 29,3
Chirurgie 26 24,1 17 29,3
Steroide 18 16,7
Kryotherapie 9 8,3
Sklerosierung 1 0,9 20 34,5
Embolisation 4 6,9
s 108 | 100 58 100

Tab. 19: Therapien bei Vaskularen Anomalien in absoluten und
relativen Zahlen

Aus der Gruppe der Arteriovendsen Malformationen wurde ein Patient (11.1%)
mit der Lasertherapie, funf (55,6%) Patienten chirurgisch, ein (11,1%) Patient
durch Sklerosierung und zwei (22,2%) Patienten durch Embolisation
behandelt.

Die Patienten mit der Diagnose Kapillare Malformation wurden zu 100% (N=8)
mittels des Lasers und der Lichttherapie therapiert.

Aus der Gruppe der Lymphatischen Malformationen wurde bei einem

Patienten (9,1%) der Laser eingesetzt, drei (27,3%) Patienten erhielten eine
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chirurgische und weitere sieben (63,6%) Patienten eine perkutane
Sklerosierungsbehandlung.

Aus der Gruppe der Vendsen Malformationen fand bei sieben Patienten
(24,1%) eine Laser- oder Lichttherapie Anwendung, neun (31%) Patienten
unterzogen sich einer chirurgischen Behandlung, wahrend 12 (41,5%)
Patienten durch Sklerosierung und ein Patient (3,4%) durch Embolisation

therapiert wurden.

14
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10 9
— 8 @ AV-Malformation
£ 3
= ] 7 7 B Kapillare Malformation
E 6 5 B Lymphatische Malformation
< 0O Vendse Malformation
4 4 3
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24 1 1 1 |—| 1
0 | [ | [ ]
Laser-und Chirurgie Sklerosierung Embolisation
Lichttherapie

Abb. 22: Therapien bei Vaskularen Anomalien

Anteil in AV- Kapillare |Lymphatische Venose
Prozent [%] | Malformation | Malformation | Malformation | Malformation
Laser- und

Lichttherapie 11,1 100 9.1 24,1
Chirurgie 55,6 - 27,3 31
Sklerosierung 11,1 - 63,6 41,5
Embolisation 22,2 - - 3,4

Tab. 20: Therapien bei Vaskularen Anomalien

Die vorhergehend dargstellten Therapieformen wurden auch kombiniert
angewendet.

Die Therapiekombinationen sind wie folgt verteilt: die Kombination von
Steroidal- und Kryotherapie in drei Fallen (12%), die Kombination von Laser-

und Lichttherapie und Steroidaltherapie in vier Fallen (16%), die Kombination
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von Laser- und Lichttherapie und Sklerosierung zweimal (8%), die
Kombination Laser-, Kryotherapie und Chirurgie oder Laser- und Lichttherapie,
Steroide und Chirurgie je einmal (4%).

Die Laser-und Lichttherapie wurde bei sechs Patienten (24%) mit der Chirurgie
kombiniert und die Embolisation mit der Chirurgie bei drei Patienten (12%). Die
Kombination der Chirurgie mit der Steroidalbehandlung fand bei zwei
Patienten (8%) Anwendung, die Kombination Chirurgie und Kryotherapie bei
einem Patient (4%) und die Sklerosierung in Kombination mit der Chirurgie bei

zwei Patienten (8%).

Therapiekombinationen
Steroide & Kryotherapie ‘ 3
Lasertherapie & Steroide | | 4
s Lasertherapie & Sklerosierung | 2
.% Laser & Chirurgie & Steroide | 1
'_é Lasertherapie & Chirurgie & Kryotherapie : 1
% Lasertherapie & Chirurgie 6
g Embolisation & Chirurgie | | 3
= Chirurgie & Steroide | 2
Chirurgie & Kryotherapie | 1
Sklerosierung und Chirurgie | 2
0 1 2 3 4 5 6 7
Anzahl [N]

Abb. 32: Haufigkeit der Therapieanwendungen bei Kombinationstherapien
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Kombinationstherapie Prozentualer Anteil [%]
Sklerosierung und Chirurgie 8
Chirurgie & Kryotherapie 4
Chirurgie & Steroide 8
Embolisation & Chirurgie 12
Lasertherapie & Chirurgie 24
Lasertherapie & Chirurgie & Kryotherapie 4
Laser & Chirurgie & Steroide 4
Lasertherapie & Sklerosierung 8
Lasertherapie & Steroide 16
Steroide & Kryotherapie 12

Tab. 33: Haufigkeit der Therapieanwendungen bei
Kombinationstherapien in Prozent

4.10 Chirurgische Therapie

Die Patienten, die chirurgisch behandelt wurden, sind in Gruppen eingeteilt
worden, welche entsprechend des durchgefuhrten chirurgischen Eingriffs als
Resektion in toto, Reduktion in partes, sekundare Korrektur einer
vorbehandelten Lasion oder eines Hamangiomresiduums bezeichnet werden.
Aus der Gruppe der Hamangiome wurden neun komplette Resektionen
(39,1%), zehn Reduktionen (43,5%) und vier Sekundarkorrekturen (17,4%)
vorgenommen.

Aus der Gruppe der Vaskuldren Malformationen wurden funf komplette
Resektionen (33,3%) und zehn Reduktionen (66,7%) durchgefluhrt.

12
10 10
10 9
z 8
= B Hamangiom
s 6 5 .
N 4 O Vask. Malformation
< 4
2 | .
0
Resektion Reduktion Sekundarkorrektur
Chirurgie

Abb. 23: Chirurgische Therapie nach Diagnose gegliedert
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Prozentuale Anteil Vask.

[%0] Hamangiom Malformation
Resektion 39,1 33,3
Reduktion 43,5 66,7

Sekundarkorrektur 17,4

Tab.21 : Chirurgische Therapie nach Diagnose
gegliedert in Prozent

Von allen chirurgisch behandelten Patienten hatten 52,9% (N=18) die
Diagnose Hamangiom und 14,7% (N=5) die Diagnose Arteriovendse
Malformation.In 8,8% (N=3) der Falle wurde eine Lymphatische Malformation
und in 23,6% (N=8) eine Vendse Malformation diagnostiziert.

Die Diagnosen der Patienten, die mit Laserstrahlung therapiert wurden,
gliedern sich wie folgt auf:

50 % (N=16) Hamangiome, 3,1% (N=1) Arteriovendse Malformationen, 25%
(N=8) Lymphatische Malformationen, 3,1% (N=1) Vendse Malformation und
18,8% (N=6) Kapillare Malformationen.

Die Diagnosen der Patienten, die eine Kombinationsbehandlung mit Laser und
Chirurgie erhielten, waren zu 88,9% (N=8) Hamangiome und zul11,1% (N=1)
Venose Malformationen.

20 18
18 16
16 + O Chirurgie

Z, 1

= 10 ] 8 8 3 W Laser- und Lichttherapie

N 8 | | (=

z 5 - -

< 6 3 B Kombinationsbehandlung
‘2‘ B [T 11 I Chirurgische & Lasertherapie
0 - | —

= c - c c
S S S8 02 3
o  @© R n © . ©
£ ZE  SE SE  ZE
c <s < 5 v O So
= o 2 > = =
@ < =i < X @
T = S s = =
-
Diagnose

Abb. 24: Chirurgische Therapie, Lasertherapie und Kombinationstherapie
Laser und Chirurgie nach Diagnosen gegliedert
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Kombinationsbehandlung
Anteil in Prozent [%] Chirurgie | Lasertherapie Chirurgische &
Lasertherapie
Hamangiom 52,9 50 88,9
AV-Malformation 14,7 3,1

Lymphat|s<_:he 8.8 o5

Malformation
Venose Malformation 23,6 3,1 11,1
Kapillare Malformation 18,8

Tab. 22 Chirurgische Therapie, Lasertherapie und Kombinationstherapie Laser
und Chirurgie nach Diagnosen gegliedert in Prozent

4.11 Laser- und Lichttherapie

Aus der Patientengruppe der Hamangiome wurde bei 23 Patienten (69,7%)

eine Nd:YAG- Lasertherapie vorgenommen, bei zehn Patienten (30,3%) eine

IPL-Lichttherapie.

Aus der Gruppe der Vaskuldren Malformationen wurde bei 13 Patienten
(59,1%) eine Nd:YAG- Lasertherapie und bei neun Patienten (40,9%) eine

IPL-Lichttherapie vorgenommen.
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Anzahl [N]
[
o

Nd: YAG

10

IPL

O Hamangiom

B Vaskulare Malformation

Abb. 25: Laser- und Lichttherapie nach Diagnose gegliedert
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Prozer_ltualer Hamangiom Vask._
Anteil [%] Malformation
Nd: YAG 69,7 59,1

IPL 30,3 40,9

Tab. 23: Laser- und Lichttherapie nach
Diagnose gegliedert in Prozent

Unter den Patienten, die mit dem ND:YAG-Laser behandelt wurden, hatte ein

Patient (7,7%) eine Arteriovendse Malformation, wobei dies ein atypisches

Vorgehen war. Vier (30,8%) Patienten die mit dem Nd:YAG-Laser therapiert

wurden hatten eine Kapillare Malformation, sieben Patienten (53,8%) eine

Vendse Malformation und ein Patient (7,7%) eine Lymphatische Malformation.

Bei

den Patienten,

die eine

IPL-Lichttherapie erhielten, waren sieben

Patienten (77,8%), die an einer Kapillaren Malformation und zwei Patienten

(22,2%), die an einer Ventdsen Malformation litten.

Anzahl [N]

7 7
4 B Nd: YAG
OlIPL
2
1 1
AV Malformation Kapillare Venodse Lymphatische

Malformation

Malformation

Malformation

Abb. 26: Laser- und Lichttherapie nach Vaskularen Malformationen und
Nd:YAG-Laser und IPL-Therapie gegliedert

Anteil in AV Kapillare Venose Lymphatische
Prozent [%] | Malformation | Malformation | Malformation | Malformation
Nd: YAG 7,7 30,8 53,8 7,7
IPL 77,8 22,2
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Tab. 24: Lasertherapie nach Vaskularen Malformationen und Nd:YAG-
Laser und IPL-Therapie gegliedert




Patienten mit einem Hamangiom wurden zu 57,2% (N=8) einmal, zu 28,6%
(N=4) zweimal und zu je 7,1% (N=1) vier- und finfmal einer Laserbehandlung
unterzogen.

Patienten mit einer Kapillaren Malformation wurden zu 100% (N=1) in einer
einzigen Sitzung und Patienten mit einer Lymphatischen Malformation
ebenfalls zu 100% (N=1) einmalig mit Laser behandelt.

Bei Patienten mit einer Ventsen Malformation fand die Laserbehandlung zu
40% (N=2) einmal, zu 40% (N=2) zweimal und zu 20% (N=1) dreimal statt.

Anzahl der Therapieanwendungen
1x 2X 3x 4x 5x
|8 = |85 = |84 = |8 = |8
Diagnose | £ |8 £ |8 £ S 8| £ S8 £ |88
@ | © | © ol ® ol ® 3
S |8E| 2 |8E| 2 (BE| 2 (BE| B |EE
R Tl N o O T A T B
Hamangiom | 8 |57,2| 4 |28,6| - - 1 (71| 1 |71
Kapillare
Malformation | + | 20| - i i i i i i i
Lymphatlsg:he 1 1100 - i i i i i i i
Malformation
venose | o 140 | 2 40| 1|20 - | -] -] -
Malformation

Tab.25: Haufigkeit der Nd:YAG-Laseranwendungen gegliedert
nach Diagnosen in absoluten und relativen Zahlen

Ein Patient (N=1) mit AV-Malformation wurde einmal mit der IPL-Lampe
behandelt.

Hamangiompatienten hatten in 40% (N=4) der Falle nur eine
Lichttherapieanwendung, in 20% (N=2) der Falle zwei und in 40% (N=4) drei
Lichttherapieanwendungen.

Patienten mit Kapillarer Malformation hatten zu 16,7% (N=1) eine, neun, 12
und 13 Lichtanwendungen und zu 33,2% (N=2) zwei Laseranwendungen
erhalten.

Patienten mit Venodser Malformation hatte ein Patient (50 %) zwei und ein

weiterer Patient (50 %) acht Lichtanwendungen erhalten.
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Anzahl [N]

@ AV-Malformation
B Hamangiom

0O Kapillare Malformation
O Venodse Malformation

4 4
2 2
1 1 1 1 1
Ix 2x 3x 4x 5x 6x 7x 8x 9x 10x 11x 12x 13x
Laseranwendungen

Abb.28: Haufigkeit der IPL-Anwendungen gegliedert nach Diagnose

Prozer_ltualer AV- _ Hamangiom Kapillare Venbse_
Anteil [%] | Malformation Malformation | Malformation
1x 100 40 16,7
2X 20 50
3x 40 33,2
4x
5X
6X
7X
8x 50
9x 16,7
10x
11x
12x 16,7
13x 16,7

Tab.26: Haufigkeit der IPL-Anwendungen gegliedert nach

Diagnose in

Prozent
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In vielen Fallen wurde eine Kombinationstherapie von Laser- und
Lichtanwendung gewahlt.

Hamangiompatienten hatten in 33,3% (N=3) der Falle nur eine Laser- und
Lichttherapieanwendung, in 22% (N=2) der Félle zwei und in 44,5% (N=4) drei
Laser- und Lichttherapieanwendungen.

Patienten mit Kapillarer Malformation hatten zu 33,3% (N=1) neun Licht- und
Laseranwendungen, zu 33% (N=1) 12 und zu 33,3% (N=1) 13 Licht- und
Laseranwendungen erhalten.

Patienten mit Venodser Malformation hatte ein Patient (50 %) zwei und ein
weiterer Patient (50 %) acht Laser- und Lichtanwendungen erhalten.

Bei einem Patienten mit Arteriovendser Malformation 100 % wurde eine

Kombinationsbehandlung mit Laser- und Lichtstrahlung durchgefihrt.

— 3 O Hamangiom
Z 3 . )
= B Kapillare Malformation
§ 2 2 O Vendse Malformation
< .
@ AV-Malformation
1 1 1 1 1 1
8l I I I
0
1x 2x 3x 8x 9x 12x 13x

Anzahl der Therapieanwendungen bei Kombination von IPL-
Licht- und Nd:YAG-Lasertherapie

Abb.29: Anzahl der Therapieanwendungen bei Kombinationsbehandlung mit
IPL-Lichttherapie und Nd:YAG-Lasertherapie

Anteil in Prozent [%] Therapieanzahl
1x 2X 3x 8x 9x 12x
Hamangiom 33,3 22,2 44,5
Kapillare Malformation 33,3 33,3
Vendse Malformation 50 50
AV-Malformation 100

Tab.27: Anzahl der Therapieanwendungen bei Kombinationsbehandlung mit
IPL-Lichttherapie und Nd:YAG-Lasertherapie in Prozent
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4.12 Laserapplikation

Die IPL-Lichttherapie wurde bei 11 Patienten (100%) perkutan angewendet.
Die Nd:YAG-Lasertherapie wurde dagegen bei 12 Patienten (42,86%)
perkutan durch Eis angewendet, bei 15 Patienten (53,57%) interstitiell und bei

einem Patienten (3,57%) wurde der Laserstrahl endoskopisch verabreicht.

Nd:YAG

O perkutan durch Eis
W interstitiell
O endoskopisch

Abb. 30: Laserapplikation

Nd:YAG
Laserapplikation Prozent.
Anzahl [N] Anteil [%)]
perkuta_n durch 12 42.86
Eis
interstitiell 15 53,57
endoskopisch 1 3,57

Tab. 28: Laserapplikation in Prozent
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4.13 Interventionelle Radiologie

Als interventionelle radiologische MalRnhahme wurde die Embolisation wie auch
die perkutane Sklerosierung nicht nur praoperativ sondern auch als alleinige
Behandlung angewendet. Es wurden die Sklerosantien Ethanol 95-96%,
Aethoxysklerol 2-3%, Picibanil (OK 432), sowie eine Histoacryl 25% -Lipidol-
Mischung angewendet. Als Embolisans wurde Onyx, sowie eine selektive
Patikelembolisation durch Gelfoam-Partikel verwendet. Komplikationen einer
Sklerosierung waren Schmerzen, Schwellung, Durchblutungsstérungen,
Hautnekrosen, Ulzera, Narben und eine Verkleinerung des Befundes.
Lymphatische Malformationen wurden auschlief3lich perkutan sklerosiert. Von
allen diesen Patienten mit Lymphatischer Malformation, welche mit Hilfe der
Interventionellen Radiologie behandelt wurden, wurde bei einem Patienten
(25%) eine adjuvante praoperative Sklerosierung durchgefihrt und bei drei
Patienten (75%) eine alleinige Sklerosierung angewendet.

Aus der Gruppe der Vendsen Malformationen wurde bei einem Patient (7,7%)
eine praoperative adjuvante Embolisation, bei neun Patienten (69,2%) eine
alleinige perkutane Sklerosierung und bei drei Patienten (14,3%) eine
praoperative adjuvante Sklerosierung durchgefthrt.

Aus der Gruppe der Patienten mit einer Arterioventsen Malformation wurde
bei je einem Patient (14,3%) eine alleinige Embolisation, je eine praoperative
Embolisation und eine préoperative Sklerosierung durchgefiihrt. Bei vier
Patienten mit AV-Malformation (57,1%) wurde eine einzige kurative

Sklerosierung angewendet.
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Interventionelle Radiologie

Abb. 31: Interventionelle Radiologie bei Vaskularen Malformationen

Prozentualer Anteil [%] Ll\%gf%?%t;ic:f Ma\lﬂ‘g?rzz}ion Malf(f;\r;ation
Ausschlief3lich Embolisation 0 0 14,3
Praoperative Embolisation 0 7,7 14,3
oo 5| ez | s
Préaoperative Sklerosierung 25 23,1 14,3
Tab. 29: Interventionelle Radiologie bei Vaskuldaren Anomalien in

Prozent

4.14 Wait-and-see-Kontrolle bei Hamangiomen

Die Patienten der wait-and-see-Kontrolle waren unterschiedlich haufig in der
engmaschigen Kontrolle der Interdisziplinaren Sprechstunde fir Vaskulare
Anomalien einbestellt worden, ehe sie in ein Recallsystem mit gré3eren
Zeitabstanden entlassen wurden oder die Behandlung abgeschlossen werden
konnte.

Sieben Hamangiompatienten (22,6%) waren einmal bei einer wait-and-see-
Kontrolluntersuchung, je sechs (19,4%) waren zweimal bzw. dreimal oder
viermal bei einer Kontrolluntersuchung.

Drei Patienten (9,7%) mit HaAmangiom waren funfmal, zwei (6,5%) sechsmal
und ein Patient (3,2%) neunmal bei einer wait-and-see-Kontrolle einbestellt.
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Anzahl der wait and see - Kontrollen

Abb.29: Anzahl der Kontrolltermine bei wait-and-see-Kontrollen

Anzahl der Kontrollen Anteil in Prozent [%0]

1x 22,6

2X 19,4

3x 19,4

4x 194

5x 9,7

6X 6,5

X

8x

9x 3,2

Tab. 30: Anzahl der Termine bei
wait-and-see-Kontrolle in Prozent

4.15 Steroidaltherapie bei Hamangiomen
Bei 11 Hamangiompatienten (61,1%) wurde ein Steroidalzyklus verabreicht,

wéahrend bei neun Patienten (38,9%) aufgrund eines Rebound-Phanomens ein

zweiter Steroidalzyklus notwendig wurde.
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Abb.33: :Anzahl der Patienten mit ein und zwei Steroidzyklen

Anzahl der Steroidzyklen | Anteil in Prozent [%]
1 Zyklus 61,1
2 Zyklen 38,9
Tab. 31: Anzahl der Patienten mit ein und zwei
Steroidzyklen in Prozent

4.16 Haufigkeit der Therapieanwendungen

Von allen Therapieformen, die nur ein einziges Mal angewendet wurden,
macht die Lasertherapie 21,3% (N=19) aus. Die Chirurgie hat mit 40,5%
(N=36) den grofiten Anteil, wahrend die Embolisation 2,2% (N=2), die
Sklerosierung 16,9% (N=11), die Steroidaltherapie mit einem Zyklus 12,4%
(N=11) und die Kryotherapie 6,7% (N=6) ausmacht.

Von allen Therapieformen, die zweimal angewendet wurden, macht die
Lasertherapie 30% (N=9), die Chirurgie 16,7% (N=5), die Embolisation 6,7%
(N=2), die Sklerosierung 16,7% (N=5), die Steroidaltherapie mit zwei Zyklen
23,3% (N=9) und die Kryotherapie 6,5% (N=2) aus.

Unter den Therapieformen, die dreimal angewendet wurden, ist die
Lasertherapie mit 70% (N=7), die Chirurgie mit 20% (N=2) und die
Kryotherapie mit10% (N=1) vertreten.
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Nur die Laserbehandlung ist als viermalige (N=1) bezw. als funfmalige (N=1)
Anwendung jeweils zu 100 % vertreten.
Achtmalige Anwendungen wurden zu 50 % (N=1) sowohl Laserbehandlungen
als auch Sklerosierungen durchgefihrt.
Jeweils in einem Fall (100%) wurde die Laserbehandlung neunmal, zwdélfmal

und dreizehnmal angewendet.

O Lasertherapie

| Chirurgie

O Embolisation

Anzahl [N]

O Sklerosierung

W Steroide

1x 2x 3x ax 5x 8x 9x 12x 13x

O Kryotherapie

Haufigkeit der Therapieanwendungen

Abb. 34: Haufigkeit der Therapieanwendungen bei Einfach- und
Kombinationstherapie
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Anteil in

Prﬁ)/zoc]ent trll_:rs:pri-e Chirurgie | Embolisation | Sklerosierung St:ggg%l' thgﬁ)-ie
1x 21,3 40,5 2,2 16,9 12,4 6,7
2X 30 16,7 6,7 16,7 23,3 6,6
3x 70 20 10
4X 100
5x 100
6X
X
8x 50 50
9x 100
10x
11x
12x 100
13x 100

Tab. 32: Haufigkeit der Therapieanwendungen bei Einfach- und
Kombinationstherapie in Prozent

4.17 Zeitpunkt der Ersttherapie nach Erstvorstellun

g bei Hamangiomen

In der Gruppe der Patienten, welche innerhalb der ersten 26 Lebensmonaten

mit dem Laser behandelt wurden, waren 12 Patienten (66%) unter einem
Monat alt, zwei Patienten (10%) waren zwischen einem und zwei Monaten alt,
ein Patient (6%) war zwischen zwei und drei Monaten alt und ein Patient (6%)

war drei bis vier Monate alt. In je einem Fall lag das Alter (je 6%) zwischen

acht und neun bzw. zwischen neun und zehn Monaten.

In der Gruppe der Patienten, die innerhalb der ersten 26
Lebensmonaten chirurgisch behandelt wurden, waren vier Patienten (26,6%)

im ersten Lebensmonat, finf Patienten (33,3%) im zweiten, drei Patienten

(20%) im funften und je ein Patient (je 6,7%) befand sich im zweiten, dritten,

achten und sechsundzwanzigsten Monat.
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Dauer bis Ersttherapie [Monate] Lasertherapie [%] Chirugische Therapie [%]
0-1 66 26,6
>1-2 10 33,3
>2-3 6 6,7
>3-4 6 0
>4-5 0 20
>5-6 0 0
>6-7 0 0
>7-8 0 6,7
>8-9 6 0
>9-10 6 0
>10-11 0 0
>11-12 0 0
>12-13 0 0
>13-14 0 0
>14-15 0 0
>15-16 0 0
>16-17 0 0
>17-18 0 0
>18-19 0 0
>19-20 0 0
>20-21 0 0
>21-22 0 0
>22-23 0 0
>23-24 0 0
>24-25 0 0
>25-26 0 6,7
Maximum [Monate] 91 25,4
Median [Monate] 0,7 15
Minimum [Monate] 0,03 0,1
Anzahl [N] 18 15

Tab. 34: Dauer bis Ersttherapie bei Himangiomen in Monaten in
Prozent seit Erstvorstellung gegliedert nach Chirurgischer Therapie und

Lasertherapie
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5. Diskussion

Die Zielsetzung dieser Studie ist es, zur Differenzierung der unterschiedlichen
Krankheitsbilder einen Beitrag zu leisten , auf ihre Klassifikation nach den
neuesten wissenschaftlichen Erkenntnissen einzugehen und die Bedeutung
und Gewichtung der spezifischen Befunde und Diagnosen fur die
Therapieplanung darzustellen, um daraus nach der ISSVA-Klassifikation die
adaquate Diagnostik betreiben und eine an der Diagnose orientierte
entsprechende Therapie einleiten zu kénnen.

Die Schwierigigkeit war hierbei nicht nur die eindeutige Einordnung der
einzelnen Krankheitsbilder in die Diagnose nach der neuen Klassifikation,
sondern auch die irreleitende alte Nomenklatur, die selbst jetzt noch haufig in
der aktuellen Literatur zu finden ist.

Der Untersuchungszeitraum dieser retrospektiven Studie erstreckt sich von
Juni 2002 bis Januar 2007.

Innerhalb dieses Zeitraums wurden 205 Patienten, die sich in der
Interdisziplindren Sprechstunde fiur Vaskulare Anomalien in der Klinik und
Poliklinik fur Mund-, Kiefer- und Gesichtschirurgie Tubingen vorgestellt haben,
in die Untersuchung einbezogen.

5.1. Patienten

Das Durchschnittsalter der Patienten mit der Diagnose Hamangiom lag zum
Zeitpunkt der Erstvorstellung bei 6,3 Monaten (Median). Da sich sowohl
Patienten mit einem proliferierenden oder involutierenden Hamangiom, sowie
mit einem Hamangiomresiduum oder einer Narbe als Residuum eines
Hamangioms vorstellten, war die Altersverteilung der Patienten mit der
Diagnose Hamangiom weit gestreut.

Das Durchschnittsalter der Patienten mit der Diagnose Arteriovenodse
Malformation lag zum Zeitpunkt der Erstvorstellung bei 26 Jahren (Median).
Das Durchschnittsalter der Patienten mit der Diagnose Kapillare Malformation

lag zum Zeitpunkt der Erstvorstellung bei 1,7 Jahren (Median). Kapillare
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Malformationen sind meist bei Geburt sichtbar, im Laufe des Lebens kdnnen
sie sich verdicken und nodular imponieren, sodal3 ein niedriges
Durchschnittsalter der Patienten daraus resultiert [77].

Das Durchschnittsalter der Patienten mit der Diagnose Lymphatische
Malformation lag zum Zeitpunkt der Erstvorstellung bei 7,1 Jahren (Median).
Lymphatische Malformationen sind bei Geburt vorhanden, wobei kleinere
Lasionen nicht unbedingt vor der Pubertat, Schwangerschaft oder Uberhaupt
spater auffallen missen [28]. Die Volumenschwankungen sowie der Fluss
innerhalb einer Lymphatischen Malformation kdnnen zu einer Expansion der
Laasion fihren, sodal? die Malformation offensichtlich wird [28].

Das Durchschnittsalter der Patienten mit der Diagnose Vendse Malformation
lag zum Zeitpunkt der Erstvorstellung bei 26,4 Jahren (Median). Obwohl
Vendse Malformationen bei Geburt angelegt sind, werden sie haufig erst
spater im Leben diagnostiziert, da sie langsame Flusseigenschaften und
allmahliches vendses Pooling und Dilatation aufweisen und somit erst héaufig

spater im Leben symptomatisch werden [6].

Vergleichbar zu den meisten Literaturangaben, die bei der Diagnose
Hamangiom ein Geschlechterverhaltnis von 1:3 bis sogar 1.5 angeben [44,
157], lag das Geschlechterverhaltnis aller Hamangiompatienten mannlich zu
weiblich in unserer Untersuchung bei 1:2,4.

Das Geschlechterverhaltnis méannlich zu weiblich lag bei der Diagnose
Malformation bei 1: 1,4. Vaskulare Malformationen zeigen laut Literatur keine
sexuelle Préadilektion, sondern zeigen eine gleichmaliige

Geschlechtsverteilung mannlich zu weiblich [6, 23, 28, 84].
5.2 Erstmanifestation
53,3% unserer Patienten gaben an, das Hamangiom sei nach der Geburt

aufgetreten. Mulliken berichtet, dass in 70-90% der Falle ein Hamangiom
bereits innerhalb der ersten vier Lebenswochen auftritt [103].
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46,7% der Patienten bzw. deren Eltern machten die Angabe, der Tumor sei bei
Geburt bereits als roter Fleck sichtbar vorhanden gewesen. Mulliken
beschreibt, dass ungefahr 30% aller kutanen Hamangiome schon neonatal
erkennbar sind als rote Makulae, blasser Fleck, pseudoekchymotische Haut
oder lokalisierte Teleangiektasie [104].

Im Gegensatz zu den Hamangiomen sind Vaskulare Malformationen
angeboren, also immer bei Geburt vorhanden. Viele Malformationen werden
allerdings erst im Lauf des Lebens bemerkt, da sie erst zu einem spateren
Zeitpunkt symtomatisch werden [44].

Gemall den Angaben von 41,8% unserer Patienten war die Vaskulare
Malformation erst im Laufe des Lebens und nicht schon bei Geburt
aufgefallen.

Den Angaben der restlichen 58,2% der Patienten zufolge war die Malformation
bei der Geburt oder kurz danach schon diagnostiziert worden.

5.3 Befundlokalisation

Enjolras und Werner geben die Lokalisation von Hamangiomen am Kopf- und
Halsbereich mit insgesamt 60%, Cremer mit 54% und Poetke et al. mit 60% an
[31, 41, 120, 157]. In unserer Untersuchung sind die Hamangiome zu 77,1%
an Kopf und Hals lokalisiert. Dieser Unterschied lasst sich darin begriinden,
dass die interdisziplinare Sprechstunde durch vor allem Kopfdisziplinen initiert
wurde, bei welchen Patientengut mit Anomalien des Gesichts- und
Halsbereiches gehauft vorstellig werden. Ohne Zweifel sind Hamangiome sehr
viel haufiger in der Region des Gesicht und Hals lokalisiert als an Rumpf und
Extremitaten [103, 104].

Wir fanden in unserer Untersuchung 16,4% der Hamangiome am Rumpf
lokalisiert, nach Cremer hingegen sogar 31%, Werner 25% und Poetke et al.
24% [31, 120, 157].

Nur 4,4% der Hamangiompatienten, welche sich in der Interdisziplindren
Sprechstunde fur Vaskuldre Anomalien vorstellten, sind an den Extremitéten

lokalisiert, bei Cremer sind es mit 15% deutlich mehr [31].
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Werner berichtet ebenfalls, dass 15% aller Himangiome an den Extremitaten
lokalisiert sind, nach Poetke et al. manifestieren sich 13% der Hadmangiome an
den Extremitaten [120, 157]. Die geringere Haufung der L&sionen im
Extremitatenbereich in unserer Studie lal3t sich wie bereits gesagt durch die
Selektion des Krankengutes erklaren.

Aus der Gruppe der Vaskularen Malformationen befanden sich sogar 80% der
Malformationen an Kopf und Hals verteilt. Patienten mit der Diagnose
Arteriovendse Malformation hatten zu 81,8%, Patienten mit der Diagnose
Kapillare Malformation hatten zu 64,3%, Patienten mit der Diagnose
Lymphatische Malformation hatten zu 92,6% und solche mit der Diagnose
Vendse Malformation mit 86,1% die Fehlbildung im Bereich des Kopfes oder
am Hals.

Brock et al. berichten von 45% aller Lymphatischen Malformationen, die an
Kopf und Hals und von 43%, die am Rumpf [23] lokalisiert sind. Nach Saijo
sind sogar 65-75% der Lymphatischen Malformationen an Kopf und Hals zu
finden [134].

Aus der Gruppe der Hamangiome mit der Lokalisation im Kopfbereich
befanden sich diese am haufigsten mit 19 % im Bereich der Wange, mit 12 %
auf der Stirn sowie mit 12 % an der Nase, mit 11% an den Lippen, mit 10 %
Prozent am Augenlid und mit 8 % Prozent im Bereich der Glandula Parotis.
Cremer gibt die Haufigkeitsverteilung der Gesichtshdmangiome mit 21% im
Bereich der Augen, 16% im Bereich der Nase, 12% im Mundbereich und 3%
an der Ohrmuschel an. Der Hauptanteil mit 48% liegt im restlichen Gesicht, zu
dem sowohl die Lokalisationen Wange, Parotisregion und Stirn gehdren, die
bei uns insgesamt 39% ausmachen, ohne die restlichen nicht naher
bezeichneten Gesichtsregionen bertcksichtigt zu haben [41].

Aus der Gruppe der Vaskularen Malformationen befanden sich 25 % der
Malformationen im Bereich der Wange, 16 % im Bereich einer gesamten
Gesichtshélfte, 15 % intraoral, 14 % an der Lippe und 12 % in der Zunge.
Kohout et al. berichten, dass sich 69% aller Arteriovendsen Malformationen im
Bereich des Mittelgesichts angelegt sind [89].
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Im Gegensatz zu Kohout, Cremers und unserer Studie wurde in den meisten

Studien die Region des Gesichts nicht weiter in Subeinheiten unterteilt [1]

5.4 Diagnostik

Der Algorithmus der Diagnostik vaskularer Anomalien der interdisziplinaren
Sprechstunde basiert auf einer primar anamnestischen und Kklinischen
Einteilung der Befunde in eine prolieferierende Neubildung, ein Hamangiom,
oder eine anlagebedingte Fehlbildung, eine Vaskulare Malformation. Wenn
eine weitere Diagnostik zur Therapieentscheidungsfindung, Kontrolle oder
Diagnosefindung notwenig erscheint, stellt die farbkodierte Duplex-
Sonographie das primare Diagnostikum aller Vaskularen Anomalien dar. Im
Falle eines Hamangioms wird als weiterfiuhrendes Diagnostikum das
Magnetresonanz-Tomogramm angewendet, welches den Befund
dreidimensional und in Relation zum umgebenden Gewebe darstellt.
Vaskulare Malformationen werden durch die farbkodierte Duplex- Sonographie
nach Gefal3bett und Hamodynamik eingeteilt, womit man den Befund in eine
High-Flow Malformation, die AV-Malformation oder in eine Low-Flow-
Malformation, zu welcher die Venodse, die Kapillare und die Lymphatische
Malformation zahlt, einteilt. Im Falle einer Kapillaren Malformation ist selten
weitere Diagnostik notwendig, wahrend bei einer Vendsen und einer
Lymphatischen Malformation bei Indikation zur weiterfihrenden Diagnostik
eine Magnetresonanz-Tomographie zur Anwendung kommt. Lediglich bei
einer AV-Malformation wird im Sinne des Algorithmus neben der
Magnetresonanz-Tomographie die Angiographie erforderlich und sinnvoll.
51,7% unserer Patienten mit Vaskularen Anomalien wurden ausschliel3lich
durch eine klinische Untersuchung beurteilt und diagnostiziert.

Bei 48,3% aller Patienten wurde eine weiterfihrende Diagnostik betrieben:
68,2% aller Patienten mit Hamangiomen wurden ausschlie3lich klinisch
beurteilt, weitere 19,2% wurden sonographiert.

Die farbkodierte Ultraschall-Sonographie ist die effektivste Bildgebende

Technologie bei Hamangiomen [44]. Nach Enjolras et al. sind Hamangiome
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nur schwerlich durch eine Sonographie von einer Arterioventsen Malformation
zu unterscheiden, was wir nicht bestatigen konnten [44]. Die gro3te Limitation
der Sonographie besteht nach Enjolras et al. darin, dass sie die Ausdehnung
des Befundes nicht in Relation zu dem umgebenden Gewebe setzen kann
[44]. Wir wenden die farbkodierte Duplex-Sonographie als erstes Diagnostkum
an. Sie ist nicht-invasiv, preiswert, nicht aufwendig, schmerzlos, gut verfugbar,
jederzeit wiederholbar, ohne Strahlenbelastung und es gibt Kkeine
Kontraindikationen. lhr grof3er Vorteil ist, dal’ sie ohne Vollnarkose bei Kindern
anwendbar ist. Sie macht eine Einordnung einer Vaskuldaren Anomalie in
Hamangiom und Malformation, sowohl High- als auch Low-Flow-Malformation,
auch in klein- und grof3kavernds, hoch- und niedrigvaskularisiert moglich und
dient zur Konrolle der Tiefenausdehnung. Somit lasst sich sowohl eine
Aussage uber die Art der Malformation als auch tGber das Wachstumsstadium
eines Hamangioms machen. Die Magnetresonanz-Tomographie ist als nicht-
invasives bildgebendes diagnostisches Verfahren weitaus informativer aber
seltener notwendig. Vor allem zur weiterfihrenden Diagnostik,
dreidimensionalen Lagebeurteilung und Einordung einer Malformation in klein-
oder grol3kavernds, Beurteilung von GefalR3bett und Hamodynamik macht das
Magnetresonanz-Tomogramm Sinn. Die Computerttomographie dagegen ist
selten indiziert, da sich durch sie weder Hamangiome von Vendsen
Malformationen noch ~High-flow*  von ~Low-Flow“-Malformationen
unterscheiden lassen [44]. Sie ist vorallem zur Abklarung und Beurteilung von
Knochenbeteiligung notwendig. Fiur eine Angiographie besteht nur selten eine
Indikation, da sie fast ganz von den bildgebenden Techniken der
nichtinvasiven Diagnostik abgelost wurde [44].

Bei 25 % aller Patienten mit Arterioventser Malformation wurde dem
Algorithmus folgend eine Magnetresonanz Tomographie und ebenfalls bei
25% der Patienten eine Angiographie durchgefuhrt. Zur Bestatigung der
Verdachtsdiagnose  einer  Arteriovenésen  Malformation  kann  die
sonographische Untersuchung Aufschluf Gber Flussrate und -geschwindigkeit,
Volumen und Rickflisse geben [6]. Das MRT ist die Untersuchung der Wabhl,

um Grof3e und Ausdehnung der Lasion zu bestimmen. Die Angiographie ist die
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ideale Untersuchung, um die Anatomie der speisenden und drainierenden
Gefalle einschlie3lich Arterioventses Shunting, Fisteln und GefalRkn&ule
sichtbar zu machen [6].

Von allen Patienten mit der Diagnose Kapillare Malformation wurden 60%
ausschlief3lich klinisch beurteilt und diagnostiziert. Bei 26,7% der Patienten
wurde eine weiterfihrende Sonographie durchgefuhrt.

Patienten mit Kapillaren Malformationen benétigen nur selten eine
bildgebende Diagnostik [6]. Indikation fur ein MRT oder ein CT sind
abklarungsbedurftige Befunde, wenn zum Beispiel ein Verdacht auf ein
Syndrom oder eine Encephalocele besteht [6].

47,8% unserer Patienten mit Lymphatischer Malformation wurden
weiterfihrend anhand einer Magnetresonanztomographie diagnostiziert. Die
Diagnose Lymphatische Malformation wurde bei 17,4% der Patienten
ausschlief3lich durch klinische Untersuchung gestellt.

Das MRT ist eine essentielle Untersuchungsmethode, um die Extension und
die anatomische Beziehung zwischen Malformation und den umgebenden
Strukturen festzustellen [6]. Der CT - Scan ist eine zusatzliche diagnostische
Moglichkeit, um vor allem CT navigiert behandeln zu kdnnen [6]. Auch der
Ultraschall ist eine nitzliche Untersuchungstechnik, die reproduzierbar, billig
und ohne Strahlenbelastung jederzeit als diagnostisches Mittel einzusetzen ist.
37% der Patienten unserer Studie mit Ventser Malformation erhielten als
weiterfihrende Diagnostik ein Magnetresonanz-Tomogramm, wahrend 28,8%
der Patienten ausschlief3lich klinisch bewertet wurden.

Das MRT mit Kontrastmitteldarstellung ist in der Diagnostik der Vendsen
Malformation unverzichtbar, um Gro3e und Ausdehnung der Vendsen
Malformation zu bestimmen. Wéahrend der Sklerosierung wird sie im Sinne
einer kontrollierten Therapie angewendet. Auch eine Angiographie kann zur

Operationsplanung oder fur Planung einer Sklerosierung erforderlich sein [6].

-89 -



5.5 Behandlungsgrund

60% unserer Patienten mit der Diagnose Hamangiom stellten sich wegen
Progredienz der Lasion wund 245% wegen einer notwendigen
Kontrolluntersuchung vor. In einer Studie von Achaueret al. hingegen stellten
sich 28,6% der Patienten wegen Funktionseinschrankungen vor, wahrend es
bei uns dagegen lediglich 4,4% der Patienten waren [1]. Achauer berichtet von
Ulzerationen bei 20,4% der Patienten, wahrend Ulzerationen bei uns 2,2% der
Falle ausmachten [1]. Ebenso berichtet er von 14,7% der Patienten, die sich
wegen Blutung vorstellten, dieser Prozentsatz liegt bei uns lediglich bei 3,3%
[1]. Enjolras et al. berichten, dass Ulzerationen in 5% der Falle auftreten [44].
Hier besteht die Frage, ob sich Achauers Patienten zu einem spateren
Zeitpunkt vorstellten, so dass sich Komplikationen wie Ulzerationen,
Funktionseinschrdnkungen oder Blutungen durch zunehmendes Alter der
Patienten und Zunahme der Hamangiomausdehnung erkléren lassen.

34,6% der Patienten in unserer Studie mit der Diagnose Vaskulare
Malformation stellten sich wegen Progredienz der Malformation vor und 21%

der Patienten wurden wegen Funktionseinschrankungen vorstellig.

5.6 BefundgroéiRe

Der grof3te Anteil unserer Hamangiompatienten hatte mit 37,5% eine L&sion
der GroR3e kleiner als 0,5 cm.

Ebenfalls hatte der groRte Anteil der Patienten unserer Studie mit der
Diagnose Vaskulare Malformation mit 33% eine Lasion kleiner als 0,5 cm.
Insgesamt gab es allerdings eine grof3ere Streuung der Ausdehnung zwischen
0,6 und 10,5 cm Durchmesser. Der grofdte Anteil der Lasionen in Bezug auf
die Tiefenausdehnung liegt bei unseren Hamangiompatienten mit 18% in der
Kutis und Subkautis.
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5.7 Diagnose

Insgesamt wurde bei 54% unserer Patienten die Diagnose Hamangiom und
bei 46% die Diagnose Vaskulare Malformation gestellt. Ahnliche Prozentsatze
werden in einer Studie von Al-Adnani et al. fir die Himangiome mit insgesamt
57% und fur die Malformationen mit 43% angegeben [3].

Die Ventsen Malformationen kamen mit 24,9% von allen Malformationen in
unserer Studie am haufigsten vor, wahrend die Lymphatische Malformation
7,8%, die Kapillare Malformation 6,8% und die Arteriovendse Malformation
6,3% ausmachen.

Al-Adnani et al zahlten die Lymphatische Malformation mit 26% zu den
haufigsten Fehlbildungen, wahrend die Mischformen bei insgesamt 10%, die
Venbtse Malformationen bei 4%, die Arterioventdse bei 3% und die Kapillare
Malformationen gar nicht vorkamen [3].

5.8 Vorbehandlung

Der grof3te Anteil unserer Patienten mit der Diagnose Hamangiom (40,9 %)
wurde mit dem Laser vorbehandelt.

48,1 % der Patienten mit der Diagnose Vaskuléare Malformation wurde alio loco
chirurgisch vorbehandelt.

Nur 11 % der Patienten hatten keine Vorbehandlung erfahren.

5.9 Therapie

Aus der Gruppe der Hamangiome in unserer Studie wurde bei einer Anzahl
von 27,8% eine Behandlung im Sinne von wait-and-see-Kontrollen
durchgefiihrt. Achauer et al. berichten im Vergleich dazu von 19,6% der
Patienten, die zu der ,observation-group” in ihrer Studie zéhlen [1]. Hierzu gibt
es kontroverse Meinungen. Fir eine abwartende Haltung spricht, dass sich

90% der Hamangiome innerhalb mehrer Jahre von alleine zurtickbilden.
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Allerdings gibt es in der Gesichts- und Anogenitalregion haufiger eine
unvollstandige Regression als an Extremitdten und Stamm, so dass die
Indikation zur Therapie bei Hamangiomen dieser Lokalisationen gegeben ist.
Unproblematische Hamangiome, welche keine grol3e Wachstumstendenz
zeigen, sollten dagegen nach der Theorie der ,wait and see- Kontrolle®
engmaschig und regelm&Rig kontrolliert werden. Sie konnen sich teilweise
soweit zurtickbilden, dass nur eine Korrektur des Residuums notwendig ist
oder auch gar keine Intervention notwendig wird [44].

22,2% unserer Patienten erhielten eine Laser- oder Lichttherapie, bei Achauer
et al. waren es sogar 35,9% [1]. Bei 24,1% unserer Patienten wurden
chirurgische Eingriffe vorgenommen, bei Achauer et al. waren es 11%. 16,7%
der Patienten wurden in unserer Studie einer Steroidbehandlung zugefihrt,
diese Patientengruppe macht bei Achauer et al. nur 3,7% aus [1]. Enjolras et
al. berichten von verschiedenen Therapieoptionen, wie sie durch die Therapie
mit systemischen Kortikosteroiden, intralesional verabreichten
Kortikosteroiden, der Therapie mit Interferon a, der arteriellen Embolisation,
der Lasertherapie und der chirurgischen Entfernung der Hamangiome
gegeben sind [43].

Die effektivste Methode ein Hamangiom in der Prolieferationsphase im
Wachstum zu hemmen, ist die Glukokortikoidtherapie [37, 133]. Der Nachtell
einer Steroidaltherapie sind mdogliche unerwiinschte Nebenwirkungen wie
Wachstumsverzdgerungen,  Irritabilitdt,  Appetitverdnderungen,  gastro-
intestinale Symptome, Cushing-Syndrom, Osteoporose und
Verhaltensauffalligkeiten [17]. Zusatzlich kommt es in 17-60 % der Félle zum
Rebound-Effekt, so dal’ in diesem Fall ein weiterer Steroidzyklus notwendig ist
[17, 138]. Aus diesem Grund wird die Indikation zur Steroidaltherapie streng
ausschlie8lich fur Hamangiome, deren Lokalisation wichtige und sich
entwickelnde Korperfunktionen oder deren Entwicklung beeintréchtigen,
gestellt.

Die Therapie mit Interferon a ist wegen maoglicher unerwtnschter toxischer

Nebenwirkungen nur bei lebensbedrohlichen Hamangiomen, die auf Steroide
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nicht ansprechen, indiziert. Der Wirkungsmechanismus der Interferontherapie
basiert auf der Hemmung der GefaRwachstumssignale [142].

Der Vorteil einer praoperativen arteriellen Embolisation ist lediglich die
verringerte Blutung wahrend einer Operation. Eine Blutung stellt im Normalfall
keine Komplikation einer chirurgischen Entfernung eines Hamangioms dar, so
dass aus diesem Grund auf eine Embolisation eines Hamangioms verzichtet
weden kann [89]. Unerwinschte Nebenwirkungen der Embolisation sind
zudem die Ischdmie und Nekrose. Die Embolisationstherapie ist bei
Hamangiomen nur bei Therapieversagen nach Steroidaltherapie anzuraten
[107].

Aus der Gruppe unserer Patienten mit Arteriovenésen Malformation wurde
Uber die Halfte der Patienten (55,6%) chirurgisch behandelt.

Unsere Patienten mit Kapillarer Malformation wurden bei geringer Fallzahl zu
100% mit dem Laser oder der Lichttherapie behandelt.

Aus der Gruppe der Patienten mit der Diagnose Lymphatische Malformation
wurden insgesamt 63,6% perkutan sklerosiert.

Aus der Gruppe der Ventsen Malformationen wurde bei 41,5% der Patienten

eine Sklerosierung durchgefihrt.

5.10 Chirurgie

Die Chirurgie ist die Therapieform, die am schnellsten und zuverlassigsten ein
definitives Ergebnis in der Therapie von Hamangiomen sowie auch in der
Behandlung von Vaskularen Malformationen liefern kann. Von allen
Therapiemoglichkeiten, die nur ein einziges Mal angewendet wurden, ist die
Chirurgie mit 40,5% mit dem gr63ten Anteil in unserer Studie vertreten.

Im ldealfall kann in einer einzigen Operation eine komplette Resektion der
Lasion vorgenommen werden. Da groRere Lasionen allerdings meistens
wichtige anatomische Strukturen infiltrieren, ist nur selten eine komplette
Resektion des Hamangioms durchfuhrbar, haufiger lasst sich eine
schrittweise Reduktion erzielen. Hamangiome oder Malformationen an

kritischen Lokalisationen, welche z.B. Funktionseinschrankungen, Obstruktion
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oder Entwichlungs-beeintrachtigungen bewirken, sollten sobald als mdglich
chirurgisch entfernt werden. Ebenso kommt der chirurgischen Entfernung von
Vaskuldren Malformationen als prophylaktische MalRhahme eine grolRe
Bedeutung zu. Vor allem Arterioventése Malformationen koénnen sich auf
verschiedene Reize hin vergroBern und so im Laufe des Lebens
symptomatisch oder sogar lebensbedrohlich werden [44, 48, 117]. Leider
resultiert eine nur subtotale Entfernung oder proximale Ligatur der
zufihrenden GefalRe haufig in einer rapiden Expansion der Arteriovendsen
Malformation und fuhrt zu Rezidiven [47, 89].

In diesem Zusammenhang kann festgestellt werden, dass bei den meisten
Patienten unserer Studie mit der Diagnose Hamangiom (43,5 %) bzw.
Vaskulare Malformation (66,7 %) durch eine oder mehrere partielle
chirurgische Resektionen ein stabiler Zustand im Sinne eines Residuums

erreicht werden konnte.

5.11 Laser- und Lichttherapie

In der Lasertherapie von Hamangiomen gibt es eine Vielzahl von Lasern mit
verschiedenen Applikationsmdglichkeiten, die bei entsprechender Indikation
eine wirkungsvolle Therapieform darstellen. Poetke et al. empfehlen den
Blitzlampengepulsten  Farbstofflaser bei Hamangiomen mit einer
Tiefenausdehnung bis maximal 2mm und den Nd:YAG-Laser Dbei
Hamangiomen, die bis in eine Tiefe von 2 mm bis maximal 10 mm reichen
[120, 121]. Studien zur Lichttherapie bei Hadmangiompatienten sind sehr viel
seltener vorhanden — im Gegensatz zu den schon lange anerkannten
Lasertherapien. Die meisten Autoren empfehlen wie bereits beschrieben die
Lasertherapie mit dem Blitzlampengepulsten Farbstofflaser fur oberflachliche
und den Nd:YAG-Laser fur tiefere Hamangiome [73, 79, 115, 117, 120, 121].
Raulin et al. bevorzugen den Blitzlampengepumpten Farbstofflaser gegentiber
dem Intense Pulse Light bei Himangiompatienten, da die Anwendung der IPL-
Lampe fur den Patienten schmerzhafter ist als der Farbstofflaser [124]. Eine

multidisziplinare Studie von Goldman et al. demonstriert die Effektivitat der
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IPL-Lichttherapie bei der Clearencetherapie von Teleangieektasien an den
Beinen und bei kleineren Beinvenen (Besenreiser) bis zu einer Tiefe von
0,2mm. Die Behandlung weist eine Erfolgsrate von 90% auf und ist bei einer
Tiefe von 0,2-1,0 mm auch in 80% der Falle erfolgreich [63]. Als
Nebenwirkungen innerhalb der folgenden vier bis sechs Monate nach der IPL-
Lichttherapie werden Krustenbildung und Hyper- sowie Hypopigmentation in
19% der Falle beschrieben [63]. Green widerspricht den Ergebnissen von
Goldman et al durch seine eigenen Studien [70]. Er berichtet von unakzeptabel
hohen Risiken aufgrund der Nebenwirkungen und von wenigen erfolgreich
abgeschlossenen Therapien [70]. Dover et al. hingegen empfehlen die IPL-
Lichttherapie als Hamangiomtherapie der Wahl wegen ihrer guten Ergebisse -
allerdings nur mit der Einschrankung, dass sie nur durch erfahrene
Therapeuten angewendet werden soll. Nur dadurch lie3e sich eine gute
Reproduzierbarkeit erzielen [37]. Angermeier berichtet von einer Involution bei
75-100% durch eine IPL-Lichttherapie in der Behandlung von fazialen
Hamangiomen [5].

Fodor et al. haben die Therapie von kleinen vaskularen L&sionen wie
Teleangieektasien und Spider naevi durch IPL-Lichttherapie und Nd:YAG-
Lasertherapie in Bezug auf Ergebnisse, Patientenzufriedenheit und
Komplikationen verglichen [52]. Sie kamen zu dem Ergebnis, dass bei dem
Nd:YAG-Laser mehr unerwinschte Nebenwirkungen, wie z.B. die Hyper-
pigmentation vorkommen, aber die Ergebnisse in der Kontrolle nach einem
Jahr besser und die Patienten auch zufriedener sind [52].

Wir verwendeten die IPL-Therapie bei unseren Hamangiompatienten in 30,3%
der Falle und in 69,7% der Falle eine Neodym: YAG- Lasertherapie. Patienten
mit einem HAamangiom, die in unserer Studie durch eine IPL-Therapie
behandelt wurden, erhielten zu 50% eine und ebenfalls zu 50% zwel
Lichtanwendungen.

Wir wendeten die alleinige Nd:YAG-Lasertherapie bei unseren Hamangiom-
patienten in 57% der Falle einmal an. HAmangiompatienten, bei denen eine

Kombinationstherapie von Laser- und Lichttherapie angewendet wurde, hatten
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in 445% drei Laser- und Lichttherapieanwendungen wahrend des
Behandlungsverlaufes erhalten.

Poetke et al. berichten von sehr guten Ergebnissen in 41 % der Félle bei der
Hamangiomtherapie mit dem Nd:YAG-Laser und von guten Ergebnissen in
51% der Félle [120]. Sie sprechen von einem sehr guten Ergebnis bei
kompletter Involution des Hamangioms und von einem guten Ergebnis bei
inkompletter Involution [120]. Um diese Ergebnisse zu erlangen, waren bei
Poetke et al. durchschnittlich 3,2 Laseranwendungen notwendig [120]. Werner
beschreibt eine Regressionsrate von 100% bei der Hamangiomtherapie mit
dem Nd.YAG-Laser, Granzow sogar von 77% bei lediglich einer einzigen
Laseranwendung [69, 156]. Die Regressionsrate nimmt bei mehrfacher
Laseranwendung zu, sodald bessere Ergebnisse zu erzielen sind [69, 118].
Von allen unserer Patienten mit einer Vaskularen Malformation, die mit dem
Nd:YAG-Laser behandelt wurden, hatten 53,8% die Diagnose Venose
Malformation und 30,8% die Diagnose Kapillare Malformation.

Bei einer diffusen Ventésen Malformation, die bedingt durch die Nahe zu
wichtigen anatomischen Strukturen nur subtotal chirurgisch entfernt werden
kann, ist die Lasertherapie eine mogliche Therapieoption [117, 118]. Vor allem
der Nd:YAG-Laser ist bei einer Vendsen Malformation die effektivste Laser-
methode [73, 117].

In der Literatur ist der Blitzlampengepulsten Farbstofflaser der am meisten
akzeptierte Laser zur Behandlung der Vendsen Fehlbildungen, welcher von
den meisten Autoren auch zur Therapie von Kapillaren Malformationen
(,Naevus flammeus” und Teleangiektasien) empfohlen wird [7, 59, 64, 73, 82,
117, 119, 129, 148, 157]. Er kann schon in friher Kindheit angewendet
werden, und es kommt nur selten zur Narbenbildung, Hyper- oder
Hypopigmentierung [116]. Auch hier sind meist mehrere Laseranwendungen
notwendig, um zu einem zufriedenstellenden Ergebnis zu kommen. Laut
Greve et al. sind durchschnittlich 8-10 Anwendungen notwendig [73].

Wenn Kapillare Malformationen therapieresistent sind, sollte zwischen Laser-
und Lichttherapie gewechselt werden [73, 124]. Alternativ zu dem

blitzlampengepulsten Farbstofflaser kann die IPL-Lichttherapie, z.B. mit dem
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langgepulsten KTP-Nd:YAG-Laser mit gutem Erfolg durchgefiihrt werden [73,
124]. Raulin et al. berichten von guten Ergebnissen in der IPL-Lichttherapie
von sowohl rosaroten bis dunkelvioletten, als auch hypertrophen und
therapieresistenten Kapillaren Malformationen [124]. Ein komplettes
Verblassen von rosaroten Lasionen konnte nach durchschnittlich vier
Therapieanwendungen und bei roten Lasionen schon nach durchschnittlich
1,5 Anwendungen festgestellt werden [124]. Sehr dunkle Kapillare
Malformationen verblassen in 70-99% der Féalle bei durchschnittlich vier
Lichtanwendungen [126]. Ahnliche Ergebnisse zur Therapie von Kapillaren
Malformationen mit der IPL-Therapie wurden von weiteren Autoren berichtet
[5, 27, 62, 123, 125, 137].

Wir wendeten bei Patienten mit der Diagnose Kapillare Malformation eine IPL-
Lichttherapie an. Von allen Patienten, die eine IPL-Therapie bekamen, hatten
insgesamt 77,8% unserer Patienten die Diagnose Kapillare Malformation. Die
Haufigkeit der Anwendungen der IPL-Lichttherapie bei Patienten mit Kapillarer
Malformation lag im Durchschnitt bei 1,5mal.

Die Kombinationstherapie von Nd:YAG-Laser- und IPL-Therapie wendeten wir
im Durchschnitt 11mal erfolgreich an. Hierbei waren alle Patienten resistent
gegeniber einer alleinigen IPL-Lichttherapie. Patienten mit Kapillarer
Malformation hatten in unserer Untersuchung zu jeweils 33,3% neun, 12 und
13 Licht- und Laserkombinationsanwendungen erhalten.

Patienten mit Kapillarer Malformation erhielten zu 100 % eine IPL-Therapie.
Unsere Patienten mit Kapillaren Malformation bzw. Lymphatischen
Malformation wurden zu 100% in einer einzigen Sitzung mit dem Nd:YAG-
Laser erfolgreich behandelt

Patienten mit Vendser Malformation wurden in der vorliegenden Studie zu je
40% einmal oder zweimal mit dem Nd:YAG-Laser therapiert.

Unsere Patienten mit Vendser Malformation hatten zu jeweils 50% zwei bzw.
acht Kombinationsbehandlungen mit Laser- und Lichtstrahlung erhalten.
Patienten mit Arteriovendser Malformation wurden in unserer Studie zu 100 %

einer Laser- und Lichttherapie-Behandlung zugefuhrt.
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5.12 Laserapplikation

Eine direkt perkutane Applikation wird am haufigsten bei Malformationen der
oberflachlichen Blutgefale und bei kutanen Hamangiomen angewendet, da
die Wirkungstiefe der Laser- oder Lichttherapie nur 1mm betragt [117]. Bei
einer Licht- oder Laserapplikation perkutan und direkt durch einen Eiswdurfel,
der mit geringem Druck auf die Hautoberflache gepresst wird, kann eine
Wirkungstiefe des Lasers bis zu 10 mm erreicht werden, was bei subkutanen
Malformationen und Hamangiomen indiziert ist [117].

Eine Indikation flr eine interstitielle Lasertherapie besteht bei tief in der
Subkutis lokalisierten L&sionen und vor allem bei Arterio-Vendsen
Malformationen [117]. Eine endoskopische Applikation ist bei schwer
zuganglichen La&sionen, wie zum Beispiel in Koérperhohlen lokalisierten
Hamangiomen oder Malformationen, angezeigt [117].

Wir wendeten die IPL-Lichttherapie zu 100% perkutan an.

Die Nd:YAG-Lasertherapie wurde zu 53,57% interstitiell, zu 42,86% perkutan
durch einen Eiswirfel angewendet und auch zu 3,57% endoskopisch
durchgefuhrt.

5.13 Interventionelle Radiologie

Smith et al., sowie Sung et al. berichten in ihreren Studien von der Effektivitat
der perkutanen Sklerotherapie in der Behandlung von makrozystischen
Lymphangiomen mit dem Sklerosans OK-432 (Picibanil) [92, 146]. Sung et al.
empfehlen die alleinige Sklerotherapie als priméare Behandlung der
Lymphatischen Malformation und die praoperative Sklerotherapie als
sekundare Modalitdt und Adjuvans, wenn die alleinige Sklerotherapie nicht
anschlagt [146].

Alle Lymphatischen Malformationen bei unseren Patienten, die zur
Behandlung kamen, wurden ebenfalls perkutan sklerosiert. Dabei wurde bei
25% der Patienten eine praoperative Sklerosierung durchgefuhrt und bei 75%

eine alleinige Sklerosierung angewendet.
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Sowohl Herbetrau et al.,, Berenguer et al., Johnson et al., Siniluoto et al.
veroffentlichten ihre beeindruckenden Ergebnisse der Sklerotherapie bei
Vendsen Malformationen [18, 76, 85, 143]. So ist dieses Verfahren inzwischen
zu einem anerkannten und vielfach angewendeten Therapieprinzip in der
Behandlung von Vendsen Malformationen geworden.

Aus der Gruppe der Venodsen Malformationen wurde bei 69,2% eine alleinige
perkutane Sklerosierung und bei 14,3% eine adjuvante praoperative
Sklerosierung durchgefihrt.

Aus der Gruppe der Patienten mit einer Arterioventsen Malformation wurden
bei 14,3% eine ausschliel3liche Embolisation, bei 14,3% eine praoperative
adjuvante Embolisation und zu 14,3% eine praoperative adjuvante
Sklerosierung durchgefihrt.

Kohout et al. empfehlen fur die Behandlung der Arterioventsen Malformation
eine chirurgische Resektion im Falle eines kleinen Befundes [89]. Grol3e AV-
Malformationen sollten erst nach praoperativer Embolisation operativ entfernt
werden [89]. Bei 57,1% unseres Krankengutes mit AV-Malformation wurde
ausschliel3lich eine Embolisierung angewendet. In diesem Fall handelte es
sich um eine Blutungskomplikation nach Zahnextraktion bei einer Patientin mit
intraalveolarer Arteriovendser Malformation. Nach Kohout et el. erhielt kein
einziger Patient eine alleinige Embolisation in seiner Studie [89]. Kohout et al.
berichten von 62% der Patienten mit Arteriovendser Malformation, bei denen
eine praoperative Embolisation vor einer chirurgischen Resektion
vorgenommen wurde [89]. Die Therapie der Wahl zur Behandlung einer
Arteriellen Malformation ist die komplette chirurgische Resektion der
Arteriellen Malformation, gegebenfalls nach praoperativer Embolisation.
Innerhalb einer Zeitspanne von zwei Tage bis funf Wochen nach der
Embolisation sollte die chirurgische Entfernung des gesamten die
Malformation ausmachenden Nidus erfolgen. Der Vorteil einer praoperativen
Embolisation ist die verringerte Blutung wahrend der Operation.

Als Notfalltherapie wird die Embolisation nur angewendet, um Symptome
temporér zu lindern, die Blutungsfrequenz zu minimieren und die Grol3e der

Malformation zu reduzieren [78, 89, 146].
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5.14 Wait-and-see-Kontrolle

Unproblematische Hamangiome, welche keine grol3e Wachstumstendenz
zeigten wurden in unsere Studie nach der Theorie der ,wait and see-Kontrolle*
innerhalb eines engmaschigen und regelméfigen Recallsystems kontrolliert
und bei jedem wait-and-see-Kontrolltermin photographisch dokumentiert. Das
Wachstum des Hamangioms stagniert nach der Prolieferationsphase, so dass
haufig keine Therapieindikation besteht. Teilweise bilden sich die Befunde
soweit zurlick, dass nur eine Korrektur eines Residuums notwendig ist oder
auch gar keine Intervention notwendig wird [44].

Batta et al. interpretieren ihre Studie, welche die frihe Laserbehandlung
unkomplizierter Himangiome durch den gepulsten Frabstofflaser mit der wait-
and-see-Taktik vergleicht, in der Hinsicht, dass eine Laserbehandlung bei
unkomplizierten Hamangiomen keinen Vorteil gegentber der wait- and see-
Taktik bietet [14]. Auch innerhalb unserer Studie wurden Patienten mit einem
unkomplizierten Hamangiom im Sinne einer wait-and-see-Therapie kontrolliert
und nicht einer Laserbehandlung unterzogen.

Zu fast selben Anteilen mit ungefahr 20% waren unsere Hamangiompatienen
einmal, zweimal, dreimal und viermal einer Kontrolluntersuchung im Rahmen
der wait-and-see-Kontrolle einbestellt.

Somit ist die engmaschige klinische Kontrolle eine sinnvolle und schonende
Form der Behandlung und einer invasiven Therapie bei einem Hamangiom mit

geringer Wachstumstendenz vorzuziehen.

5.15 Steroidaltherapie

Die Indikation zur oralen Glukokortikoidanwendung besteht, wenn ein
Hamangiom lebens- oder funktionsbedrohend ist im Hinblick auf die
Sehfahigkeit, die Nahrungsaufnahme oder die Atmung. Aul3erdem besteht
eine dringliche Indikation bei besonders schnell proliferierenden oder
entstellenden Hamangiomen im Gesichtsbereich. In diesen Fallen stellt die

Steroidaltherapie sowohl eine Notfallbehandlung als auch der adjuvanten
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Therapie dar. Steroide bewiken einen Stop der Prolieferation und somit der
GroRenzunahme wahrend der Glukokortikoideinnahme aber keine Induktion
des Wachstums. Die Regressionsphase eines Hamagioms wird somit durch
andere Therapiformen wie die Laserbehandlung eingeleitet.

In der Literatur werden unterschiedliche Steroiddosen von 1 bis 5 mg/kg/Tag
Prednisolon diskutiert. Ebenfalls werden Prednisolon, Prednison und
Methylprednisolon in ihrer Wirksamkeit, in Bezug auf Nebenwirkungen,
Ansprechbarkeit und Reboundeffekt verglichen [2, 13, 17, 24, 46, 49, 53, 122,
133, 135, 163]. Das Ansprechen auf die Therapie scheint bei hoheren Dosen
Uber 2,4mg/kg/Tag deutlich besser zu sein als bei geringerer Dosis, und der
Rebound-Effekt ist sowohl bei einer Dosis unter 2mg/kg/Tag, als auch bei
einer Dosis Uber 4,5mg/kg/Tag mit unter 20% Ansprechrate deutlich geringer
als bei Dosen zwischen 2-4,5mg/kg/Tag mit einer Ansprechrate bis zu 65%.
Auch Dadan et al. berichten von besseren und schneller eintretenden
Ergebnissen sowie besseren Anprechraten bei einer Dosis von 5mg/kg/Tag im
Gegensatz zu einer Dosis von 3mg/kg/Tag [133]. Ab einer Medikation mit einer
Dosis von 3,4mg/kg/Tag ist das Cushing-Symptom als unerwinschte
Nebenwirkung bekannt. Unsere Patienten wurden wegen der guten
Ansprechraten und der geringeren Wahrscheinlichkeit eines Rebound-Effektes
mit einer Dosis von 5mg/kg/Tag Prednisolon behandelt. Wenn ein Rebound-
Effekt eintrat, wurde in unserer Studie ein zweiter Steroidalzyklus begonnen.
Bei insgesamt 61,1% unserer Hamangiompatienten wurde ein einziger
Steroidalzyklus verabreicht, wahrend bei 38,9% unserer Patienten aufgrund
eines Rebound-Phanomens ein zweiter Steroidalzyklus verordnet wurde. Mit
dem Rebound-Effekt ist nach Bennett et al. mit einer Wahrscheinlichkeit von
durchschnittlich 36% (29-44%) zu rechnen und ist véllig unabhangig von der
Corticoiddosis [17]. Dies konnen wir aufgrund unserer Studie bestatigen.

5.16 Haufigkeit der Therapieanwendungen und Kombina  tionen

Am haufigsten wurde in der vorliegenden Arbeit die Chirurgische Therapie mit

40,5% als alleinige Therapieform angewendet. Nach Grantzow ist die
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Chirurgische Therapie von H&amangiomen die Therapie, welche am
schnellsten zu einem definitiven Ergebnis und somit zum Abschlul3 der
Behandlung fuhrt [67]. Das trifft in unserer Studie ebenfalls zu. Petrovici
empfiehlt eine primar chirurgische Therapie bei Hamangiomen immer dann,
wenn Funktionen beeintrachtigt sind oder die Hamangiome zu gravierenden
Entstellungen fuhren oder besonders schnelles Wachstum zeigen [114]. So
bestent eine Indikation zur operativen Entfernung zum Beispiel bei
Lippenhamangiomen v. a. bei drohender Beteiligung der Rot-Weil3-Grenze, die
durch Druck auf den Alveolarkamm die Zahnstellung und das Kieferwachstum
beeintrachtigen, bei Nasenhdmangiomen, die besonders entstellend wirken
und auch nach Ruckbildung ein deformierendes Fibrom, Fett und
Bindegewebe hinterlassen sowie bei Lidhdmangiomen, die die Sehfahigkeit
beeintrachtigen [114]. Da Hamangiome im Laufe der Zeit Rickbildung zeigen,
ist bei unproblematischen Hamangiomen eine weniger invasive Form der
Therapie wie die Kryo- oder Lasertherapie oder aber die wait-and-see-
Kontrolle anzustreben.

Bei der Therapie von Ventsen, Lymphatischen und Arterioventsen
Malformationen besteht eine Indikation flr die Chirurgische Therapie bei
funktionellen und &sthetischen Einschrankungen sowie bei Schmerzen. Da
sich Vaskulare Malformationen nicht zurickbilden, ist ihre friihzeitige und
kurative Therapie allgemein anerkannt [157]. In der Wachstumsphase des
Kindes vergrof3ern sich im Allgemeinen Vaskuldre Malformationen
entsprechend der Grolienzunahme des Kindes. Somit kommt einer
frihzeitigen und definitiven, d.h. kurativen Therapie bei gegebener Operabilitat
eine groRe Bedeutung zu, um einer Vergré3erung der Lasion vorzubeugen.
Grundlage der Entscheidung zur operativen Entfernung einer Arteriellen
Malformation ist die hohe Wahrscheinlichkeit, die Malformation komplett
entfernen zu konnen [146]. Denn bei nur subtotaler Entfernung flihren
belassene Anteile zur Eréffnung neuer Kollateralgefal3e und zur Entstehung

eines schwer kontrollierbaren Rezidivs [22, 61, 78, 89].

-102 -



Bei Kapillarer Malformation besteht keine Indikation zur operativen Therapie,
da durch die Laser- und Lichttherapie gute Ergebnisse erzielt werden [7, 59,
64, 73,82, 117, 119, 129, 148, 157].

Von allen mehrfach angewendeten Therapien stellt die Lasertherapie (je nach
Anzahl der Anwendungen zwischen 30-100%) den hochsten Anteil. Poetke et
al. beschreiben durchschnittlich 3,2 Laseranwendungen bei der Behandlung
der Hamangiome, um zu zufriedenstellenden Ergebnissen zu kommen [120].
Da die Regressionsrate von Hamangiomen bei mehrfacher Laseranwendung
zunimmt, wird die Laser- und die Lichttherapie meist mehrfach angewendet
[69, 118]. Eine Kapillare Malformation verhalt sich &hnlich. Auch hier sind
mehrfache Laser- und Lichtanwendungen notwendig. Ein komplettes
Verblassen von hellen Lasionen kann nach durchschnittlich vier
Therapieanwendungen und bei dunkleren Lasionen schon nach
durchschnittlich 1,5 Anwendungen festgestellt werden [124]. Sehr dunkle
Kapillare Malformationen verblassen in 70-99% der Falle nach durchschnittlich
vier Lichtanwendungen [126]. Ahnliche Ergebnisse zur Therapie von
Kapillaren Malformationen mit der IPL-Therapie wurden auch von anderen
Autoren berichtet [5, 27, 62, 123, 125, 137].

Abhangig von der Lokalisation und der Grof3e eines Hamangioms lasst sich
die  Operationshaufigkeit nach  vorausgegangener Laserbehandlung
bestimmen. Grantzow beschreibt eine durchschnittliche Operationshaufigkeit
von 9% nach praeoperativer Nd:YAG-Lasertherapie im Kopfbereich [67]. Je
nach Lokalisation der Lasion am Kopf betragt die Operationshaufigkeit nach
Lasertherapie 5,7% an der Wange, 7% am Auge, 8,5% an Ohr, 9% an Nase
und 15% an der Lippe [67]. HAmangiome, die grol3er als 2 cm waren, missen
in 33,3% nach Lasertherapie operativ nachkorrigiert werden [67]. Da
Hamangiome in 30% der Falle ein asthetisch stérendes Residuum
hinterlassen, wird ein residuales Hamangiom relativ haufig operativ korrigiert
[56]. Diese Residuuen entstehen sowohl nach spontaner Remission als auch

nach durch Lasertherapie induzierter Involution [67]. Aus diesem Grund
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besteht trotz vorhergegangener Lasertherapie héaufig die Indikation zu einer
operativen Korrektur des Restes nach Involution eines Hamangiomes.
Als Therapiekombination kam wie erwartet bei uns mit 24% am haufigsten die

Kombination der Laserbehandlung mit der Chirurgie vor.

5.17 Zeitpunkt der Ersttherapie nach Erstvorstellun g bei Hamangiomen

Bei einem Drittel der Kinder sind die Hamangiome bereits bei Geburt manifest,
bei zwei Drittel der Kinder treten sie bis zum Ende der 10. Lebenswoche in
Erscheinung. 80% aller Hamangiome wachsen bereits innerhalb der ersten
Lebensmonate. Die meisten unserer kleinen Hamangiompatienten wurden
schon innerhalb des ersten Lebensmonats in die Sprechstunde fir Vaskulare
Anomalien Uberwiesen, wo bei entsprechender Indikation sofort eine
Lasertherapie eingeleitet werden konnte. In der Gruppe unserer Patienten,
welche innerhalb der ersten 26 Lebensmonate mittels Laser behandelt
wurden, waren 66% der Patienten jinger als einen Monat. Durchschnittlich
waren die unter 26 Monate alten Patienten 0,7 Monate alt.

In der Gruppe der Patienten, welche innerhalb der ersten 26 Lebensmonate
chirurgisch behandelt wurden, waren 26,6% der Patienten unter einem Monat
alt, 33,3% ein bis zwei Monate und 20% vier bis funf Monate alt. Eine
chirurgische Intervention wurde tendenziell spater als eine Lasertherapie
vorgenommen. Duchschnittlich waren die unter 26 Monate alten Patienten, die
chirurgisch behandelt wurden, 1,5 Monate alt.

5.18 Bedeutung der Studie und Ausblick

Diese Studie beschaftigt sich mit der neuen Klassifikation der Vaskularen
Anomalien und der nach diesen Kriterien einzuleitenden Therapie. Durch die
exakte Klassifikation der Lasionen und deren Einteilung in diagnostische
Gruppen, lasst sich fur die betroffenen Patienten eine gezieltere und
effektivere Therapie ableiten. Ziel der Studie war die deskriptive Analyse des

Patientenpools der Spezialsprechstunde, um die Basis fur weitere Studien auf
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diesem Gebiet zu legen. Diese konnten fur die einzelnen Diagnosegruppen
neue Erkenntnis auf den Gebieten Diagnostik und Therapie liefern und zudem

neue innovative Methoden in die Auswertung einflie3en lassen.

6. Zusammenfassung

Die vorliegende Arbeit befasst sich mit der neuen Klassifikation, die von der
.international Society for the Study of Vascular Anomalies” (ISSVA) erarbeitet
wurde, und versucht Richtlinien fur die nach diesen Kriterien einzuleitenden
Therapien zu geben.

Patienten, die sich zwischen Juni 2002 und Januar 2007 in der
Interdiziplinaren Spezialsprechstunde fur Patienten mit Vaskularen Anomalien
vorstellten, wurden hierfir in diese Studie aufgenommen und deren Daten
ausgewertet. Die Daten wurden retrospektiv aus den ambulanten und
stationéaren Akten der Patienten gewonnen und durch die Auswertung eines
speziellen Fragebogens der Sprechstunde erganzt.

Insgesamt wurden in dieser Untersuchung 205 Patienten erfasst. Das
Durchschnittsalter bei der Erstvorstellung liegt bei 2,1 Jahren (Median) und
das Geschlechterverhaltnis ist mannlich zu weiblich 1:1,9. Bei 54,1 % der
Patienten wurde die Diagnose Hamangiom und bei 45,9 % die Diagnose
Vaskulare Malformation gestellt. Aus dieser Gruppe hatten 24,9% der
Patienten eine Vendse Malformation, 7,8% eine Lymphatische Malformation,
6,8% eine Kapillare Malformation und 6,3% eine Arteriovendse Malformation.
53,3% der Hamangiompatienten gaben an, dafl der Tumor erst nach der
Geburt aufgetreten sei, hingegen ist 58,2% der Patienten mit Vaskularer
Malformation die Fehlbildung bereits bei Geburt aufgefallen.

Zur Diagnosesicherung fiihrte bei Patienten mit Hamangiomen am haufigsten
eine ausschlief3lich klinische Untersuchung (68,2%), zweitrangig folgt die
bildgebende Diagnostik durch Sonographie (19,2%) und Magnetresonanz-
Tomographie (9,6%). Bei der Diagnose Vaskulare Malformation wurde am

haufigsten eine Magnetresonanz-Tomographie (33,8%), am zweithaufigsten
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eine klinische Untersuchung ohne bildgebende Diagnostik (25,2%) und am
dritth&ufigsten eine Sonographie durchgeftihrt (18%).

37,6% der Patienten wurden alio loco vorbehandelt, wobei
Hamangiompatienten am haufigsten (40,3%) durch Laserstrahlung, Patienten
mit Vaskularer Malformation am haufigsten chirurgisch (48,1%) vorbehandelt
waren.

Der Uuberwiegende Grund, weshalb sich Patienten mit Vaskularen
Malformationen vorstellten, war das Groélienwachstum der Lasion (60% bei
Patienten mit Hamangiomen und 34,6 % bei Patienten mit Vaskularen
Anomalien). Die Ausdehnung der Lasion war in den meisten Fallen kleiner als
0,5cmz (37,5 % der Patienten mit Hamangiomen und 33,3 % der Patienten mit
Vaskulare Malformation zu 33,3%).

Die haufigste Lokalisation bei Vaskuldaren Anomalien war die Kopf-Hals-
Region (72,4 % bei Hamangiomen, 71,5 % bei Vaskuldaren Malformationen).
Hier dominierte bei allen Lasionen die Wange als Lokalisation.

Hamangiome mit definierter Tiefenausdehnung infiltrierten meist sowohl in die
Kutis als auch in die Subkutis (18%).

Als Behandlungsstrategie wurde bei Hamangiompatienten die wait-and-see-
Kontrolle zu 27,8%, die chirurgische Therapie zu 24,1%, die Laser- und
Lichttherapie zu 22,2% und die medikamentdse Therapie mit Kortikosteroiden
in 16,7% der Félle angewendet. Patienten mit der Diagnose Vaskulare
Malformation wurden zu fast gleichen Anteilen durch eine Sklerosierung
(34,9%), mit dem Laser und der Lichttherapie (39,3%) und chirurgisch (39,3%)
behandelt.

Bei Hamangiompatienten wurden zu ahnlich grol3en Anteilen chirurgische
Reduktionen (43,5%) und Resektionen (39,1%) der Tumore vorgenommen.
Bei Patienten mit Vaskularer Malformation wurde zum Uberwiegenden Teil
eine chirurgische Reduktion der Lasion vorgenommen (66,7%).

Sowohl bei der alleinigen Chirurgie (52,9%) und der alleinigen
Laserbehandlung (50%) wie auch bei der Kombinationsbehandlung von
Lasertherapie und Chirurgie (88,9%) machten die Patienten mit Hamangiom

den gro3ten Anteil aus.
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Zur Behandlung der Hamangiome (bei 69,7%) als auch der Vaskularen
Malformationen (bei 59,1%) wurde der Nd:YAG-Laser h&ufiger angewendet
als die IPL-Therapie. Aus der Gruppe der Patienten mit Malformation wurde
der Nd:YAG-Laser am haufigsten bei Ventser Malformation (53,8%), die IPL-
Therapie jedoch am haufigsten bei Kapillarer Malformation (77,8%)
angewendet.

Der Nd:YAG-Laser wurde bei Hamangiom (57,2%), Kapillarer Malformation
(100%) und Lymphatischer Malformation (100%) am haufigsten nur in einer
Sitzung angewendet. Bei Venodser Malformation wurde er gleich haufig in einer
oder zwei Sitzungen (je 40%) angewendet.

Die IPL-Therapie wurde bei Hamangiomen gleich haufig in einer und drei
Sitzungen (50%) angewendet. Bei Kapillarer Malformation wurde sie immer
nur in einer einmaligen Sitzung angewendet.

Bei Kombinationsbehandlungen von Laser- und Lichttherapie wurden
Hamangiome in 44,4% in drei Sitzungen behandelt. Kapillare Malformationen
zZu in gleicher Haufigkeit zu je 33,3% neun- und zwoélfmal, Vendse
Malformationen gleich haufig zu 50% zwei- und achtmal und Arteriovendse-
Malformationen grundsatzlich nur einmal (100 %) behandelt.

Die IPL-Therapie wurde ausschliel3lich perkutan appliziert, wahrend die
Nd:YAG-Lasertherapie zum gro3ten Teil (53,6%) interstitiell appliziert wurde.
Die interventineller Radiologie wurde sowohl bei Lymphatischer Malformation
(75%) und bei Venoser Malformation (69,2%) angewendet. Beii Arteriovenoser
Malformation (57,1%) fand am meisten die Sklerosierungstherapie
Anwendung.

Die wait-and-see Kontrolle wurde fast gleich haufig einmal (22,6%), zweimal
(19,4%), dreimal (19,4%) und viermal (19,4%) durchgefihrt.

Bei Hamangiompatienten wurde in der Uberwiegenden Zahl ein
Steroidalzyklus (61,1%) verabreicht.

Die Therapie, die am haufigsten in nur einer Sitzung zum Erfolg fihrte, war die
chirurgische Behandlung, namlich in 40,5%. Die Therapieform, die am

haufigsten wiederholt werden musste, war die Steroidaltherapie (23,3%). Die
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Lasertherapie wurde in drei Sitzungen (70%), in vier Sitzungen (100%), in funf-
(100%), auch in neun- (100%), 12- (100%) und 13- (100%) durchgefihrt. Die
Laser- und die Sklerosierungstherapie wurden gleich haufig, namlich achtmal
zu 50% angewendet.

Als Kombinationstherapie kam am haufigsten die Lasertherapie mit Chirurgie
(24%) zur Anwendung.

Bei unter 26 Monate alten Kindern wurde die Lasertherapie am haufigsten bei
unter einem Monat alten Kindern angewendet (66%) und die chirurgische

Therapie bei ein bis zwei Monate alten Kindern (33,3%).
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8. Anhang
8.1 Erhebungsbogen

Patientendaten

Name

Adresse

Geb. Alter Geschlecht m/ w

Pat. Nummer

Zuweiser

Adresse

Fachrichtung

Datum der Erstvorstellung

o Photodokumentation
@) Sonstiges
Anamnese

Vorgeschichte:

Frihgeburt SSW _ Geburtsgewicht

Komplikationen

Manifestation Bei Geburt O Lebenswoche
Bei Pubertat O Lebensjahr

Bei Schwangerschaft O

Vorbehandlung Wo
Was
Wann

Beschwerden

Nebenerkrankungen

Medikamente

Erstvorstellung

Letzte Vorstellung

Behandlungsgrund O Patientenwunsch

O Schwellung

O fkt. Beschwerden

O Progress

O Blutung
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Befund

GroRRe

O Schmerzen Wo Wann
O Narbenkorrektur

O Asthetische Beeintrachtigung

O Rezidiv

mm  Anzahl der Befunde

Lokalisation

Kopf

Hals

Rumpf
Arme

Beine

Sonstige

Infiltration

Hamodynamik

Palpation

Temperatur

O lokal O multifokal O disseminiert
O systemisch

O kutan O subkutan O intrakutan

O Regio frontalis O Regio orbitalis
O Regio temporalis O Ohr

O Oberlid O Unterlid

O Orbita

O Regio nasalis O Regio oralis
O Unterlippe O Oberlippe

O Mundwinkel

O Regio mentalis O Regio infraorbitalis
O Wange O Intraoral

O Mundboden O Zunge

O Gaumen O Vestibulum

O Planum buccale O Rachen

O enossal

O Regio colli mediana O Trigonum caroticum

O Trigonum submandibulare O Regio submentale
O Regio sternocleidomastoidea

O Regio nuchae

O intrakutan O intramukos O subkutan

O submukos O intramuskular O intraossar

O intraarticularO intracraniell
O parenchymatts

O limitiert O infiltriert

O makrozystisch O mikrozystisch

O oberflachlich O tief

O highflow O lowflow O AV shunt
O weich O fibros O hart

O prall-elastisch

O stellt sich schnell zuriick O langsam

O erwarmt O nicht erwarmt
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Farbe

Form O plan O planotuberos O tuberds
O kavernos
Beeintrachtigung O Funktionen O Asthetik O Verdrangung
O sekundar degenerative Veranderung
Diagnose
Malformation O Aplasie O Hypoplasie O Hyperplasie
O Dysplasie
AV Fistel O
Venodse M. O truncular O extratruncular
O mit Beteiligung des tiefen vendsen Systems
O oberfachlich O Phlebolith

Kapillare Malformation (Low flow)
O Teleangiektasie (naevus flammeus)
O Spider naevus
Lymphatische Malformation (Low flow)
O Lymphangiom
O Lymphedema
O Lymphangiom circumscriptum
Arterielle Malformation
O Ektasie
O Coarctation
O Aneurysma
O AV Fistel
O AV Malformation

Mischformen O kapillar-venose M.
O kapillar-lymphatische M.
O kapillar-lymphatisch-ventse M.
O arterio-vengs

Hamangiome Stadium der
O Proliferation
O Stagnation
O Involution

Syndrome
O Louis-Bar
O Cobb
O Sturge - Weber
O Kasabach - Meritt
O Hippel-Lindau
O Morbus Osler
O Klippel-Trenaunay
O Proteussyndrom

Diagnostik
O Rontgen: O OPT
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Therapie

Wann

O Schadel ap

O Schéadel seitlich
O NNH Aufnahme
O Detailaufnahmen

OCT
O MRT
O Angiographie

O selektiv
O superselektive
O Seldinger
O Farbcodierte Duplex-Sonographie
O Augenkonsil
O Dermatologischer Befund
O Histologischer Befund
O Sonstige

Zeitraum

Haufigkeit

O Medikamentos

Dosis
Wirkstoff
Haufigkeit
Intervall
Nebenwirkungen
O Laser

O systemisch

O Oral

Oi.v.

O per Infusion
O lokal

O subcutan

O intralasional

O intramuskular
O Steroid
O Interferon alpha

O IPL

Wellenlange

O Nd: YAG

O LITT/perkutan?

Applikationszeit

Intensitat

Modus

Intervall

Haufigkeit
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Anzahl der Anwendungen

Applikation
O endoskopisch O direkt transkutan
O Eiswdrfel + transkutan O perkutan interstitiell

O Chirurgie
O Tumorentfernung
O Entfernung der Malformation
O einzeitige radikale Chirurgie
O Step by step Chirurgie
Haufigkeit

Intervalle
O Rekonstruktion
O einzeitig
O zweizeitig
O Reduktion hamodynamischer Aktivitat
O Devaskularisierung
O unkonventionelle Chirurgie
O mulitidisziplinare Chirurgie O MKG
O Kinderchirurgie O Neurochirurgie
O Gefalichirurgie O andere Disziplinen

O Tumorreduktion
O Komplikation

OP Kurzbericht

O Embolisation O allein O kombiniert mit Chirurgie
O Zugang uber

O Ethanol
O Iso-butyl-zyanoacrylate
O Aminoacid (Prolamine)

O Kryotherapie Oja O nein

Behandlungszeitraum

Erstaufnahme

Anzahl der Behandlungen
Weiterbehandlung Oja O nein
Behandlung abgeschlossen Oja O nein

Behandlungsergebnisse

Asthetik O exzellent
O gut
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Funktion

O akzeptabel
O schlecht

O erhalten

O wiederhergestellt
O eingeschrankt

O verbessert
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8.2 Erhebungsbogen der Schwangerschaft
Schwangerschaftsanamnese

fName des Kindes:

Vorname des Kindes:

Geb.-Datum des Kindes:

Pat.-ID (Kind):

1. Entbindung:
O vaginal O Sektio O Saugglocke O Zangengeburt

O Komplikationen:

2. Mehrlingsschwangerschatft:

Oja Onein

(Anzahl:___ )

3. Befund bei Geburt
-Geburtsgrole: cm
-Geburtsgewicht: Gramm

-APGAR-Score:
4. Schwangerschaftsanamnese

-Schwangerschaftswoche bei Geburt: Woche

-Komplikationen wahrend der Schwangerschaft: O ja O nein
(z.B.:Schwangerschaftshypertonie, Schwangerschaftsdiabetes, Infektionen wahrend der
Schwangerschatft, ...)

5. Diagnosebezogener Befund:

-Hamangiom bei Geburt bereits vorhanden: O ja O nein
(Grole: cm/

Lokalisation: )
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-Hamangiom erst nach Geburt aufgetreten. O ja O nein

(Grole: cm/
Lokalisation:
Wann aufgetreten: Lebenswoche)
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