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Zusammenfassung

v

Vendse Malformationen sind anlagebedingte Ge-
farfehlbildungen. Sie erfahren im Gegensatz zu
den Hiamangiomen keine spontane Regression.
Es wird die Krankengeschichte einer 21 [ahre
alten Frau vorgestellt, bei der eine sehr starke
Verunstaltung des Gesichts, bedingt durch eine
sehr groRe vendse Malformation, vorlag. Nach
einer sehr intensiven und zwei Jahre dauernden
Beratung und Planung entschied sich die Patien-
tin zur Therapie. Durch eine interdisziplindre Zu-
sammenarbeit zwischen einem Radiologen und
plastischen Chirurgen gelang es, der Patientin
ganz wesentlich zur Verbesserung ihrer Lebens-
qualitdt zu verhelfen. Zuerst wurde in Aligemein-
narkose eine zweimalige perkutane Sklerosie-
rung durchgefiihrt. Dadurch konnte eine Throm-
bosierung im monstrésen Tumor erzeugt und
somit eine ausgedehnte Resektion des Tumors
unter wesentlichem Funktionserhalt der mimi-
schen Muskulatur erzielt werden.

Abstract

\{

Venous malformations are constitutionally-
dependent vascular anomalies. In contrast to
haemangiomas, they show no spontaneous re-
gression. We describe here the case of a 21-year-
old woman with a very severe facial disfigure-
ment caused by a large venous malformation.
After intensive consultation, advice and plan-
ning, the patient decided to undergo therapy and
was admitted to hospital for treatment by an
interdisciplinary team, consisting of a radiologist
and a plastic surgeon. Under general anaesthesia,
percutaneous sclerosis was performed twice.
This enabled thrombosing and subsequent exten-
sive resection of the monstrously large tumour.
The well-planned and efficiently performed sur-
gery helped the patient to gain a significant im-
provement in her quality of life.

Einleitung

v

Vendse Malformationen sind anlagebedingte
Anomalien von dysmorphen Gefdfkandlen. Sie
sind charakterisiert durch ihre Blauverfarbung,
kénnen komprimiert werden und zeigen weder
eine Pulsation noch eine Uberwirmung. Sie kén-
nen sich zu ausgedehnten invasiven Verdande-
rungen entwickeln. Die Knochen des Gesichts-
schddels kénnen deformiert werden, und es kann
zu ausgeprdgten Fehlstellungen des Kiefers mit
Okklusionsstorungen kommen. Die GefiRfehl-
bildungen zeigen keine spontane Regression (7,
12].

Im Folgenden soll eine zum Operationszeit-
punkt 25-jihrige Frau mit einem ungewdhnli-
chen Verlauf einer vendsen Malformation vorge-
stellt werden.

Fallbericht

\{

Im Alter von 18 Monaten wurde das Méddchen an
der rechten Wange wegen einer langsam wach-
senden, als Himangiom diagnostizierten Schwel-
lung mit Magnesium gespickt. Es trat keinerlei
Regression auf. Laut Auskunft der Mutter kam es
zu einer Verschlechterung des Zustands. Ab der
Pubertit nahm die Verdanderung groteske For-
men an.

Die Patientin wurde mit 21 Jahren an der Univer-
sitdtsklinik fir Plastische- und Wiederherstel-
lungschirurgie in Innsbruck mit der Frage nach
einer allfilligen Verbesserung ihres Aussehens
vorstellig (© Abb. 1).

* Name und Erganzung der Institutsadresse wurden nach-
traglich eingefiigt.
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Status localis

Es bestand eine die gesamte rechte Wange, das Unterlid, die
rechte Nasenwand und Oberlippe einnehmende kaverndse Mal-
formation. Das rechte Gesichtsfeld war von unten und rechts
lateral stark eingeschrankt. Das rechte Os nasale war beim Be-
tasten schmerzhaft und relativ mobil.

Beim Sprechen und Essen hinderte der grofe Tumor, welcher
auch enoral weit in die Unterlippe und bis in den Fornix reichte.
Die Schwellung nahm bei Kopftieflage enorm an GroRe zu.
Beim Betasten der Wange konnten zahireiche derbe, kugelige
Gebilde - Phlebolyten - getastet werden.

Das Mundspitzen, Lachen, Naseriimpfen und Aufblihen des
rechten Nasenfligels war relativ gut méglich.

Von einer praoperativen Lasertherapie wurde wegen der GroRe
der Verdnderung abgeraten.

Diagnostik

» Sonografie: Es lieRen sich eine ausgedehnte kaverndse Malfor-
mation mit groBen Hohlen, die ausdriickbar waren, und zahl-
reiche Phlebolyten, jedoch keine gréferen AV-Fisteln nach-
weisen.

» MRT: Im Bereich der rechten Gesichtshilfte zeigte sich ein
exophytisch wachsender, in kraniokaudalem Durchmesser
12 cm messender kavernds strukturierter Tumor, durch zahl-
reiche Septen in Kompartimente unterteilt. Er wurde vor al-
lem durch Aste der A. carotis externa versorgt. Es waren keine
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Abb.1aundb 2143hrige Patientin mit groRem,
die rechte Wange und vor allem die Oberlippe
| einnehmenden Tumor - einer kavem@sen Malfor-
mation entsprechend. Schiefstand der Nase

und der Zhne.

Abb.2aundb a Axiale MRSchnittfiihrung.
Zustand nach Sklerosierung mit Uberwiegen der
thrombosierten Anteile (MR_10_0019). b Koro-
nale MR-Schnittebene mit Darstellung einzelner,
teilthrombaosierter Anteile der vendsen Malforma-
tion (MR_3_0017).

erweiterten arteriellen Zufliisse vorhanden, stellenweise aber
dltere Blutabbauprodukte und Verkalkungen. Die Tiefenaus-
dehnung ging bis an die Vorderwand der Kieferhdhle. Der
Sinus maxillaris war an seiner vorderen knochernen Begren-
zung stark ausgediinnt, und am Processus alveolaris maxillae
bestand eine Deformierung der oberen Zahnleiste und eine
Ausdiinnung der Compacta des Oberkieferknochens im Sinn
einer Druckatrophie. Auch die Compacta der Mandibula war
ausgediinnt (O Abb. 2).

» CT: Im Volume-rendering-Verfahren war die gesamte Malfor-
mation gut darstellbar und es zeigten sich einzelne Kompar-
timente mit hyperperfundierten Anteilen und Mikroshunts
(O Abb. 3a). In der CT-Rekonstruktion des Schadels war eine
deutliche Asymmetrie des rechten Gesichtsschddels, insbe-
sondere im Oberkieferbereich, nachzuweisen (© Abb. 3b).

Therapie

Da keine groferen AV-Shunts und grofere abdrainierende
Venen nachgewiesen wurden, konnte als erster Schritt der The-
rapie ein mehrzeitiger Sklerosierungsplan prioperativ ausge-
arbeitet werden.

Perkutane Sklerosierung

Die Patientin wurde stationdr aufgenommen und eine perkutane
Sklerosierung wegen der Schmerzhaftigkeit der Alkoholinjek-
tion in Allgemeinnarkose durchgefiihrt. Es konnte dadurch eine
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Fallbericht

betrachtliche GroRenreduktion erreicht werden. Bei der Sklero-
sierung nach drei Monaten wurde einerseits ein 96%iges Alko-
hol-Ethiblock-Lipiodolgemisch infraorbital und im mittleren
Gesichtsanteil, andererseits Thrombovar 3%ig im Bereich der
Lippen durch direkte Punktion eingebracht.

Unmittelbar nach der Sklerosierung kam es zu einer Schwellung
und zu Schmerzen, diese Reaktion hielt 6-8 Tage an (© Abb. 4).
Durch non-steroidale, antiinflammatorische Therapie und lokale
Applikation von Kilte konnte innerhalb weniger Tage eine deut-
liche Abnahme der Schwellung erreicht werden.

Operative Eingriffe

Drei Monate nach der Sklerosierung wurde die Patientin in All-
gemeinnarkose operiert. Es wurde ein dinner Hautlappen am
rechten Unterlid, entlang der lateralen Nasenwand, dem Nasen-
fliigel, bis an die Oberlippe nach lateral abprapariert (© Abb. 5).
Fast die gesamte rechte Wange war von einem grofSen, kaver-
nosen Tumor, der die Muskulatur der Wange infiltriert hatte,
eingenommen. Unter weitgehender Schonung der Muskulatur,
vor allem aber der Praparation der N. facialis-Aste, wurden die
Verdnderungen groftenteils entfernt. Der M. zygomaticus, aber
auch der M. orbicularis oculi, konnten nur zum Teil erhalten wer-
den. Vom Nasenbein und der vorderen Kieferhdhlenwand wur-
den die stark blutenden Kavernen scharf abgetragen und die
diffusen Blutungen mit Knochenwachs und Tapodamp gestilit
(© Abb. 5b). Die rechte Oberlippe wurde in einem AusmaR von
8 x 5 cm bis zum Fornix in toto reseziert, wobei der Mundwinkel
mit einem angrenzenden, 2 cm breiten Teil der Oberlippe belas-
sen wurde. Die Rekonstruktion der rechten Oberlippe erfolgte
durch dreischichtige Naht von Schleimhaut, Muskulatur und
Haut. Nach Einlegen von zahlreichen Laschen und einer Redon-
Drainage enoral erhielt die Patientin einen relativ festen Kopf-
verband mit Watte und elastischen sowie Papierbinden. Im
postoperativen Verlauf kam es zu einer umschriebenen Nekrose
am rechten Unterlid, welche entfernt und der Defekt mit einem
retroaurikuldr entnommenen Vollthauttransplantat berbriickt
wurde. Drei Wochen nach dieser Operation haben wir wegen
eines leichten Ektropiums im medialen Unterlid nochmals ein
Vollhauttransplantat eingendht und eine Tarsorrhaphie fiir eine
Woche durchgefiihrt. Der weitere Verlauf war glatt und kompli-
kationslos. Die Patientin hat die verordnete Kompressionsmaske
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Abb.3aund b a CT-Rekonstruktion des Scha-
dels mit vendser Malformation im Volume-
rendering“-Verfahren. Deutliche Darstellung der
einzelnen Kompartimente der Lasion und der
hyperperfundierten Anteile mit Mikroshunts
(CT_352_0014). b CT-Rekonstsuktion des Scha-
dels mit deutlicher Asymmetrie des rechten
Gesichtsschadels, insbesondere des Oberkiefer
knochens und der Zahne, Schiefstellung der Nase
und zahlreichen Phlebolyten.

Abb.4 Funf Tage
nach der zweiten per-
kutanen Sklerosierung
der infraorbitalen und
bukkalen Anteile der
vendsen Malformation
starke Schwellung und
Rétung.

monatelang getragen und hat inzwischen die Zahnregulierung
begonnen. Seit dem letzten Eingriff sind 1,5 Jahre vergangen.
Die Patientin ist voll berufstitig und mit dem derzeitigen Aus-
sehen sehr zufrieden (© Abb. 6).

Diskussion

v

Venose Malformationen sind durch eine Vielzahl von Methoden
iiber die Jahre behandelt worden - Bestrahlung, Elektrokoagula-
tion, Kryotherapie, intravaskulire Magnesium- oder Kupfer-
drdhte [11,18], Sklero- und Lasertherapie [15,16] und chirurgi-
sche Exzision [2-4,8). Die vendsen Malformationen bestehen
von Geburt an und nehmen an Grofie proportional zum Kérper-
wachstum zu. Sie zeigen keine Riickbildungstendenz. Alle vas-
kuldren Fehlbildungen brauchen einen differenzierten Behand-
lungsplan. Um das optimale Behandlungskonzept zum richtigen
Zeitpunkt zu erstellen, bedarf es einer interdisziplindren Ent-
scheidung [5]. Betrachtet man die Bilder unserer Patientin im
Alter von zwei Jahren, auf denen eine diskrete Schwellung und
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Falibericht

Abb.Saund b a Intraoperative Anzeichnung
der Schnittfishrung, welche vom linken inneren
Lidwinkel Gber die laterale Nasemwand, der Naso-
labialfurche in die rechte Obeslippe reicht. b intra-
operativer Situs nach Abheben des sehr diinnen
Wangen-Hautlappens nach rechts, Entfemung von
zum Teil thrombosiesten Tumoranteilen sowie
Teilen der Muskulatur bis zur vorderen Wand der
Kieferhthle. £s wurde zur Blutstillung ein Hamo-
styptikum an die Knochenabtragungsstelle einge-
legt, der Tumor tragende Anteil der Obedlippe

und der Mundschleimhaut bis zum Fomix reseziert
und die Oberlippe wiederhergestellt.

Abb.6a bis ¢ Ein Jahr postoperativ fiihit sich die Patientin wohl, ist voll
berufstatig. a Ansicht von vorne. Patientin hat eine speziell angefertigte
Kompressionsmaske iiber 6 Monate vor allem nachts getragen. b Die Mimik

noch keinerlei Blauverfiarbung an der rechten Wange auftrat,
war die Unterscheidung zwischen Himangiom und vaskuldrer
Malformation sicher duferst schwierig zu treffen. Dem Kind
wurden damals in die rechte Wange Magnesiumdréhte einge-
bracht. Wegen des Sklerosierungseffekts wurde Magnesium
schon von Nikoladoni 1893 verwendet [13]. Wilflingseder et al.
[18] berichten iiber etwa 50% Verbesserung durch den Einsatz
von Magnesium in ausgesuchten Fallen, wovon sie den Erfolg
vom Typ des Himangioms und von der Menge des Magnesiums,
welches verwendet worden war, abhangig machten. Sie ver-
wendeten Magnesiumdrdhte in einem Durchmesser von 0,25-
0,50 mm und sprechen von einer Aufldsungsrate innerhalb von
acht Wochen. Wunderer und Strassl haben 1975 metallurgische
Untersuchungen von Magnesium zur Spickungstherapie von
Himangiomen verdffentlicht {19]. Bei unserer Patientin diirfte
das Magnesium jedoch keinerlei nachhaltige Wirkung gegen
die GroRenzunahme des kaverndsen Tumors gezeitigt haben.

Zur Diagnostik von vaskuldren Malformationen eignen sich die
Ultraschall- [20], die MRT- [10} und die CT-Untersuchung [14].

Essen Probleme. ¢ Ansicht von unten. Der Schiefstand der Nase hat sich
deutlich gebessert, die Zahnregulierung wurde eingeleitet.

Bei den vendsen Malformationen ist die Angiografie nicht notig.
Bei unserer Patientin wurden durch Ultraschalluntersuchung
keine AV-Fisteln oder groRere drainierende Venen nachgewie-
sen. Es gelang die Darstellung der Septierungen der vendsen
Malformation in verschiedene Kompartimente. Diese Septierun-
gen waren der Schiiissel zum zweizeitigen Sklerosierungsplan.
Bei vendsen Malformationen ist die MRT das bildgebende Ver-
fahren der Wahl. Es kann durch diese Untersuchung die Tiefen-
ausdehnung sowie die Verteilung und Grofe der Kavernen darge-
stellt werden. In den T2-gewichteten Sequenzen sind sie als sig-
nalreiche Formationen sichtbar. Im CT unserer Patientin waren
die ossiren Verdnderungen im Bereich des Ober- und Unter-
kiefers und ebenso die Fehlstellung der Zdhne gut darstellbar.
Wir wihiten als Therapie der ausgedehnten vendsen Malforma-
tionen im Gesicht bei unserer Patientin ein Kombinationsvor-
gehen von Sklerosierung [6,15,21] und Operation und haben
einen gemeinsamen Therapieplan nach eingehender Diagnostik
aufgestellt.
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Fallbericht

Die Sklerosierung ist derzeit das Embolisationsverfahren der
Wabhl! bei den kaverndsen Malformationen {3, 6.9]. Die Sklerosie-
rung soll unter Durchleuchtungskontrolle erfolgen. Im Rahmen
der Sklerosierung nach perkutaner Punktion erfolgt die Kon-
trastdarstellung der vendsen Kavernen. Bei ausgedehnten vend-
sen Malformationen mit 90%igem Ethanol sind bei dem oben
dargestellten, schrittweisen Vorgehen die besten Volumen-
reduktionen beschrieben worden. Thrombovar ist mit einem
Mindestabstand von 6cm zwischen den Punktionsstellen zu
wahlen.

Das Risiko von Nekrosen durch die Sklerosierung wird mit 7%
angegeben [1]). Die Komplikationen bei Sklerosierung konnen
vielfach sein — wie Hautnekrose, eine voriibergehende Nerven-
lahmung, eine Hamoglobinurie, Blutverlust und Anaphylaxie.
Der zeitliche Abstand zwischen zwei Sklerosierungen bei unse-
rer Patientin war drei Monate. Trotz ausgiebiger aggressiver
Sklerosierung kann es zur Rekanalisation kommen, sodass eine
engmaschige Kontrolle indiziert ist. Obwohl die chirurgische
Entfernung nur sinnvoll fiir lokalisierte und kleine Lasionen an-
gegeben wird, haben wir versucht, so radikal, aber auch so scho-
nend wie mdglich die Chirurgie durchzufiihren. Wir haben keine
signifikante Nervenschiadigung gesetzt und konnten die Mus-
kulatur weitestgehend schonen. Beim Durchsehen der jahrlich
angefertigten Fotodokumentation des Gesichts erkennt man,
dass es nach der Magnesiumspickung im Alter von zwei Jahren
zu einer betrachtlichen Groenzunahme der rechten Wange ge-
kommen ist und wahrend und nach der Pubertit weitere mas-
sive Verdnderungen stattfanden. Die Patientin war depressiv,
fand allerdings Halt in der Familie und bei Freunden. Sie hatte
Angst, durch eine Operation noch mehr verunstaltet zu werden.
Die Besonderheit an dieser Krankengeschichte ist sicher die
enorme Ausdehnung, Grée und Verunstaltung der Patientin,
waobei durch einen ausgedehnten Eingriff nach zweimaliger Skle-
rosierung eine deutliche Verbesserung des Gesamtzustands und
der Lebensqualitdt der Patientin erreicht werden konnte.

Fiir groRe vendse Malformationen ist die Therapie sehr komplex
und eine komplette Heilung nicht zu erzielen. Svendsen et al.
[17] berichten iiber 84% erfolgreich durch Sklerosierung und
Chirurgie behandelte Patienten.

Durch die Chirurgie erfolgt die Reduktion der groffen Masse, wo-
bei gerade im Gesicht auf die dsthetischen und funktionellen
Einschrankungen durch eine radikale Operation Bedacht ge-
nommen werden soll. Die Korrektur der Knochenveranderungen
ist im Erwachsenenalter sicher eine grofSe Herausforderung. Die
massive Abweichung besonders der oberen Zahnreihe von unse-
rer Patientin kann nur schrittweise verbessert werden.

Interessenkonflikt: Nein
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