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Die Bedeutung der
interdisziplinären Behandlung
von vaskulären Anomalien im
Kindesalter

Vaskuläre Anomalien gehören größten-
teils zu den seltenen Erkrankungen. Sie
werden invaskuläreTumorenundvasku-
läre Malformationen eingeteilt. Die Zu-
ordnung wurde im Konsens durch die
International Society for theStudyofVas-
cular Anomalies (ISSVA) in der 2018 ak-
tualisiertenKlassifikation (. Tab. 1) gere-
gelt. Grundlage für die Zuordnung ist das
Proliferationsverhalten des in der Läsion
vorhandenen Endothels.

Alle vorhergehenden klinischen Ein-
teilungen nach rein morphologischen
Gesichtspunkten, wie kavernöses, ka-
pilläres, Strawberry- oder Port-wine-
stain-Hämangiom etc., sollten heutzuta-
ge obsolet sein. Die ISSVA-Klassifikation
(. Tab. 1) ist eine klinisch-therapeutisch
orientierte Einteilung, bei der ledig-
lich sehr seltene Anomalien, wie z.B.
vereinzelt beschriebene Kombinationen
von vaskulären Tumoren mit vaskulä-
ren Malformationen nicht umfänglich
abgebildet werden [3].

Der häufigste Gefäßtumor ist das (in-
fantile) Hämangiom. Dieses zeigt ein ty-
pisches Verhalten mit einer postpartal
anfänglich raschen Größenzunahme, ei-
ner kurzzeitigen Stagnation und spon-
taner Regression. Die Malformationen
dagegen zeichnen sich bis auf wenige
Ausnahmen durch eine langsame Grö-
ßenprogredienz aus. Demzufolge ist die
Differenzialdiagnose allein durch Ana-

mnese und Klinik in den meisten Fällen
möglich.

In etwa 10% der Anomalien sind für
die Zuordnung radiologische Untersu-
chungen wie Ultraschall oder Magnet-
resonanztomografie (MRT) notwendig.
Bei bislang 40 im Orphanet hinterlegten
vaskulären Anomalieformen sind eini-
ge Läsionen nur erschwert einzuordnen.
Zwar beschreibt Paula North umfänglich
die histopathologischenBefundeder ver-
schiedenen Anomalien [7], jedoch gibt
es keine Indikation für die standardisier-
te Entnahme von Gewebe. Ferner sind
nur wenige Institute in der Lage, diese
Bestimmung zuverlässig durchzuführen.

Die häufigste vaskuläre Anomalie
ist das infantile Hämangiom (2–3%
aller Neugeborenen). Bei diesem be-
nignen vaskulären Tumor besteht in
über 80% der Fälle keine Notwendigkeit
zur Therapie, da sie spontan ausheilen.
Bei den sog. komplizierten Hämangio-
men stehen inzwischen gut etablierte
Therapieformen (Kryotherapie, LASER-
Behandlung, Propranololtherapie und
gegebenenfalls chirurgische Resektion)
zur Verfügung. Das Ziel in der Behand-
lung von infantilen Hämangiomen ist
eine korrekte Diagnose und die frühest-
mögliche Indikationsstellung bei Thera-
pienotwendigkeit, um Komplikationen
in der Wachstumsphase zu verhindern.

VaskuläreMalformationen sind ange-
borene Gefäßfehlbildungen, die jedoch

häufig erst im Laufe des Wachstums kli-
nisch in Erscheinung treten. Die Häufig-
keit liegt bei ungefähr 1,5% der Bevölke-
rung.HeilendeTherapieverfahren stehen
meist nicht zur Verfügung. Das Ziel ist
hier die Linderung der Symptome. Die
Indikationsstellung zur Therapie ist auf-
grund des fehlenden heilenden Charak-
ters eher zurückhaltend zu stellen. Hier-
für benötigt es umfangreiche Erfahrung
in den möglichen Therapieformen wie
auch in den anatomischen und physio-
logischen Verhältnissen. Da es sich um
einebenigne, jedoch lebenslangeErkran-
kung handelt, steht der möglichst unge-
störte Erhalt der physiologischen Funk-
tionen im Vordergrund. Hier besteht die
Herausforderung in der korrekten Dia-
gnose- und Indikationsstellung sowie in
derNotwendigkeit der lebenslangen sup-
portiven Begleitung im Sinn eines Case-
Managements.

Die im Folgenden dargestellten Fälle
zeigendieKomplexitätundHerausforde-
rung in der Behandlung von vaskulären
Anomalien.

Venöse Malformationen

Im März 2017 wurde ein 15-jähriges
Mädchen mit Schwellung an distalem
Oberschenkel und Kniebereich rechts seit
etwa 2,5 Jahren vorstellig. Es besteht teil-
weise eine Bewegungseinschränkung. Im
Alter von 16 Jahren Durchführung ei-
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Tab. 1 Klassifikationder International Society for the Study of VascularAnomalies (ISSVA;ÜbersetzungundAdaptationnach [3], aktualisierte Version
2018)

Vaskuläre Anomalien

Vaskuläre
Tumoren

VaskuläreMalformationen

Benigne
Lokal
aggressiv
oder
borderline
Maligne

Einfach Kombinierta Von großen benennbaren Gefäßen Assoziiert mit
anderen Anomalien

Kapilläre Malformationen
LymphatischeMalformationen
Venöse Malformationen
ArteriovenöseMalformationenb

Arteriovenöse Fistelnb

CVM, CLM,
LVM, CLVM
CAVMb

CLAVMb

andere

Betreffen Lymphgefäße, Venen,
Arterien
Anomalien nach Ursprung, Verlauf,
Anzahl, Länge, Durchmesser, Klap-
pen, Verbindungen (AVF), Verbleib
(embryonaler Gefäße)

z. B. Klippel-Trénaunay-,
Parkes-Weber-, CLOVES-,
Proteus-, Maffucci-Syndrom

CVM kapillär-venöse Malformation, CLM kapillär-lymphatische Malformation, LVM lymphatisch-venöse Malformation, CLVM kapillär-lymphatisch-venöse
Malformation, CAVM kapillär-arteriovenöse Malformation, CLAVM kapillär-lymphatisch-arteriovenöse Malformation, CLOVES „congenital lipomatous over-
growth, vascular malformations, epidermal nevi, skeletal/scoliosis and spinal abnormalities“ (kongenitaler lipomatöser Überwuchs, vaskuläre Fehlbildungen,
epidermale Naevi, skeletale und spinale Anomalien)
aDefiniert als zwei oder mehr vaskuläre Malformationen in einer Läsion
bHigh-flow-Läsionen

ner diagnostischen Arthroskopie, hierbei
zeigte sich eine ausgeprägte Gonarthrose
und Synovialitis. Eine Synovektomie und
die Koagulation der intraartikulären An-
teile der venösen Malformation wurden
durchgeführt (. Abb. 1).

Im Verlauf wurde bei Schwellung und
Schmerzen die Diagnose eines Aneurys-
mas der Vena poplitea gestellt. Dieses
wurde im Alter von 16 Jahren gefäßchi-
rurgisch bei 4 cm breiter Basis zur V. pop-
litea gerafft. Aktuelle Therapie: Die Pa-
tientin erhält zweimal wöchentlich Mus-
kelaufbautraining und Lymphdrainagen,
zusätzlich sind seit dem 15. Lebensjahr
11 Embolisationsbehandlungen erfolgt.

VenöseMalformationen sind die häu-
figste Form der kongenitalen Gefäßfehl-
bildungen (etwa 60%) und können sich
prinzipiell am gesamten Körper mani-
festieren. Die venösen Malformationen
sind sog. Low-flow-Malformationen, al-
so Gefäßfehlbildungen mit langsamem
Fluss. Häufig ist die sog. extratrunkuläre
Form, bei der sich die irregulär wachsen-
den Gefäße in Haut, Muskulatur, Seh-
nen, Nerven etc. befinden. Im Gegen-
satz hierzu besteht bei der trunkulären
Form eine sog. Marginalvene, die das
venöse Gefäßkonvolut lateralseitig z.B.
am Ober- oder Unterschenkel (Typ We-
ber I–IV) begleitet. Hier ist zwingend zu
prüfen, ob eine Aplasie des tiefen Venen-
systems vorliegt. Bei einer Aplasie erfolgt
der gesamte venöse Abfluss der Extre-
mität über die Marginalvene, sodass ei-
ne Entfernung obsolet ist. Die häufigsten

Beschwerden sind Schmerzen aufgrund
einerThrombenbildung indenvarikösen
Gefäßen. Bei umfangreicher Thrombo-
sierungkanneineVerbrauchskoagulopa-
thie entstehen [5].

Diemeisten venösenMalformationen
könnenmittelsAnamneseundklinischer
Untersuchung diagnostiziert werden.
Wichtig ist die Farbdopplersonografie,
die bei der Unterscheidung von rein ve-
nösen und gemischten vaskulären bzw.
lymphatischen Malformationen hilft. Ei-
ne Magnetresonanz(MR)-Angiographie
sollte bei ausgedehnten Befunden und
bei Verdacht auf assoziierte Anomalien
angeschlossen werden [6].

Wichtig ist bei allen vaskulären Mal-
formationen die frühzeitige multidiszi-
plinäreBetreuung,umdieAuswirkungen
und Einschränkungen dieser lebenslan-
gen Erkrankungen optimal zu beeinflus-
sen. Die Therapie ist symptomorientiert
durchzuführen, dabei steht die konser-
vative Therapie mit lokaler Kompressi-
onsbehandlung und Physiotherapie, wie
z.B. Lymphdrainage, im Vordergrund.
Begleitend braucht es nicht selten eine
Schmerztherapie und auch Psychothera-
pie. Wichtig ist, dass diese Patientinnen
und Patienten aufgrund der Schmerzen
häufig inaktiv sind. Dies ist kontrapro-
duktiv unddem solltemit gezieltemTrai-
ning entgegengewirkt werden. Bei häu-
figen Thrombosen und daraus resultie-
renden Beschwerden ist die Notwendig-
keit einer Antikoagulation zu diskutie-
ren. Eindeutige Empfehlungen zur Anti-

koagulation bei Kindern bis zum 15. Le-
bensjahr existieren nicht [1].

Bei Vorhandensein einer Marginal-
vene mit Nachweis eines suffizienten
tiefen Systems besteht die Möglichkeit
der chirurgischen Resektion. Aufgrund
der zu erwartenden Komplikationen
(Wundheilungsstörungen, Narbenbil-
dung, Blutung etc.) ist die Indikati-
on jedoch streng zu stellen. Für die
chirurgische Resektion spielen insbe-
sondere zunehmende Schmerzen und
Funktionseinschränkungen eine Rolle.
Zusätzliche Therapieoptionen sind die
Injektion sklerosierender Substanzen
und die perkutane Laserapplikation. Die
Sklerosierungstherapie sollte aufgrund
der möglichen Komplikationen auf da-
rauf spezialisierte Zentren beschränkt
sein. Es stehen unterschiedliche Skle-
rosierungsmaterialien zur Verfügung,
die nach Form, Lokalisation und Aus-
dehnung der vaskulären Malformation
ausgewählt werden. Wichtig sind hier
therapiebegleitende Maßnahmen wie
Kompression, eventuell Antikoagula-
tion, Hydratation, Analgetika sowie
gegebenenfalls Antibiotika oder Korti-
kosteroide in Regionen wie dem Auge,
der Trachea etc. [5, 6].

Lymphatische Malformationen

Postpartal vorgestellter Junge mit großer
lymphatischer Malformation zervikoaxil-
lär beidseits, der oberen Extremitäten, des
Mediastinums, der Lungen und der Milz.
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Die erste Behandlung wurde in der dritten
Lebenswoche als chirurgische Resektion
imBereich der linkenAxilla durchgeführt.
Nach 5 Monaten traten ein lokales Rezi-
div und eine obstruktive Atmung auf, in
der durchgeführten Bronchoskopie zeigte
sich eine Tracheakompression mit einem
Restlumen von 30% (. Abb. 2).

Erstmalig im 6. Lebensmonat erfolg-
te die Punktion mit Instillation von OK-
432, 2Wochen postinterventionell sistierte
die respiratorische Symptomatik. Seither
wurde die Malformation 9-mal punktiert
und OK-432 appliziert. Aktuell zeigt sich
der Junge im Alter von 15 Jahren mit
gutem funktionellem Befund und ohne
respiratorische Symptomatik bei verblei-
benden mediastinalen Restbefunden.

Bei den Fehlbildungen des lympha-
tischen Gefäßsystems ist das klinische
Erscheinungsbild sehr unterschiedlich:
90% der lymphatischen Malformatio-
nen (LM) werden vor dem 2. Lebensjahr
diagnostiziert. Manche werden bereits
pränatal in der Ultraschalluntersuchung
auffällig. Auf der anderen Seite kann
aufgrund fehlender Symptome in man-
chen Fällen eine Diagnose erst in der
Pubertät oder im Erwachsenenalter ge-
stellt werden. Die häufigste Lokalisation
ist mit über 50% der Kopf-Hals-Bereich,
in etwa 40% der Fälle sind Rumpf und
Extremitäten betroffen. Intrathorakale
bzw. intraabdominelle LM treten in etwa
10% auf.

Durch die anatomische Lage der
Lymphgefäße wachsen die LM im Ge-
gensatz zu anderen vaskulären Malfor-
mationen häufig infiltrierend. Kompli-
kationen entstehen durch lokal verdrän-
gendes Wachstum und Kompression
benachbarter Organe, z.B. Trachea, Au-
ge oder Ösophagus. Bei den LM treten
häufig Einblutungen oder eine Infektion
auf, die eine rasche Größenänderung
bedingen.

Auch bei diesen Malformationen ist
eine ausführliche Anamnese und kli-
nische Untersuchung entscheidend. Bei
den bildgebenden Verfahren steht die
Duplexsonografie (prä- und postnatal)
im Vordergrund. Wichtig ist insbeson-
dere bei unklarer Ausdehnung die MRT.
Computertomographie und Lymphan-
giographie sind speziellen Fragestellun-
gen überlassen.
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Die Bedeutung der interdisziplinären Behandlung von vaskulären
Anomalien im Kindesalter

Zusammenfassung
Vaskuläre Anomalien gehören größtenteils
zu den seltenen Erkrankungen. Sie werden
in vaskuläre Tumoren und vaskuläre
Malformationen eingeteilt.
Fallbesprechungen sind im Rahmen der Mor-
bidity and Mortality Conferences (MMC) in
den meisten Kliniken etabliert. Untersuchun-
gen zeigen, dass die strukturierte Methodik
einer Fallbesprechung die Wahrscheinlichkeit
von möglichen Systemänderungen erhöht.
Zudem kann durch die Interdisziplinarität die
Wahrscheinlichkeit einer Umsetzung in einem
Behandlungsplan erhöht werden. Die MMC
sind jedoch stark darauf projiziert, dass ein
Fehler oder ein drohender Fehler aufgetreten
ist. Trotzdem sind die Erkenntnisse und
guten Erfahrungen übertragbar. Im Bereich
der seltenen Erkrankungen stehen nicht die
Fehlervermeidung, sondern der Erfahrungs-
austausch und die optimale Behandlung im
Vordergrund. Aufgrund der Komplexität und
Individualität des Einzelfalls sind Konsilien
oder einzelne Face-to-face-Besprechungen

häufig zu unsystematischund die Meinungen
der Experten zu divergent. Interdisziplinäre
Fallkonferenzen bieten insbesondere für
komplexe Fälle den Vorteil der Bündelung
der Kompetenz und der Entwicklung von
individuellen Behandlungskonzepten. Ziel
ist die zeitnahe korrekte Diagnosestellung,
die optimale und individuelle Behandlung
und die umfassende Information von
Patientinnen und Patienten, Eltern und
Zuweiserinnen und Zuweisern. Patienten
mit vaskulären Gefäßfehlbildungen und
ihren Eltern sollte immer ein multidisziplinär
besetztes Behandlungsteammit Anschluss
an eine überregionale Arbeitsgruppe (z. B.
AIVA, die Österreichische Arbeitsgruppe
für interdisziplinäre Behandlung Vaskulärer
Anomalien) zur Verfügung stehen.

Schlüsselwörter
Gefäßfehlbildungen · Multidisziplinäres
Management · Falldiskussionen · Board für
vaskuläre Anomalien · Seltene Erkrankungen

The Significance of Interdisciplinary Treatment of Vascular
Anomalies in Children

Abstract
Vascular anomalies are mostly classed as
rare diseases. They are divided into vascular
tumors and vascularmalformations.
Case discussions are established in most cli-
nics as “Morbidity and Mortality Conferences”
(MMCs). Studies on MMCs show that the
structured methodology of case discussions
increases the probability of possible changes
in the whole system. Additionally, the
interdisciplinarity can increase the likelihood
of the implementation of a treatment plan.
MMCs are strongly focused on whether an
error or the threat of an error has occurred.
Nevertheless, the knowledge and experiences
are transferable. In the field of rare diseases,
the focus is not on avoiding errors, but on
exchanging experiences and finding the
optimal treatment. Because of the complexity
and individuality of the cases, consultations
or face-to-face discussions are often too
unsystematic and the opinions of the experts

are too divergent. Particularly for complex
cases, interdisciplinary case conferences offer
the advantage of the pooling of competence
and the development of individual treatment
concepts. The goal is a timely correct
diagnosis, optimal and individualized
treatment, and comprehensive information
on patients, parents, and referring physicians.
Patients with vascular malformations and
their parents should therefore always have at
their disposal a multidisciplinary treatment
team backed up by a supraregional working
group (e.g., AIVA= Austrian working group
for the interdisciplinary treatment of vascular
anomalies).

Keywords
Vascular malformation · Multidisciplinar
management · Case discussion · Board for
vascular anomalies · Rare diseases
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Abb. 19 Fall 1: Patientin
mit venöserMalformation
(© SALK)

DiemeistenLM sind nicht kurativ be-
handelbar. Ziel der Behandlung ist daher
die Verkleinerung der Läsion und da-
mit die Linderung von Symptomen. Alle
Therapieverfahrenhaben ihre spezifische
Anwendung und stehen gleichberechtigt
nebeneinander. Eine Behandlung ist in
erster Linie symptomorientiert durchzu-
führen, dabei ist auch eine konservati-
ve Therapie mit physikalischer Therapie
wie z.B. Lymphdrainage mit zu beden-
ken.AufgrundderzumTeil entstellenden

Ausdehnungsollte frühzeitigeinepsychi-
sche Unterstützung von Eltern und Kind
in Erwägung gezogen werden.

Die LASER-Therapie wird fast aus-
schließlich mittels Nd:YAG-Laser und
vor allem bei kleinzystischen lympha-
tischen Malformationen durchgeführt.
Mögliche Applikationsarten sind perku-
tan, interstitiell oder auch endoskopisch
(Glasfaser). Häufig treten vorüberge-
hende Vaskulitiden, Schwellungen und
sterile Entzündungen auf. Dies ist ins-

besondere in sensiblen Arealen zu be-
denken. Die Anwendung von Picibanil
(OK 432) hat sich in der Therapie der
großzystischen Läsionen etabliert. Die
Lösung aus lyophilisierten, mit Peni-
cillin G inkubierten, niedrig virulenten
A-Streptokokken (Streptococcus pyoge-
nes) induziert eine lokale Entzündungs-
reaktion. Diese führt zu einer erhöhten
Durchlässigkeit der Endothelmembran
und der lymphatische Abstrom wird
beschleunigt. Postoperativ treten häufig
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Abb. 28 Fall 2: Patientmit lymphatischerMalformation (© SALK)

Fieber (bis 40 °C), Erytheme, Parästhe-
sien und Schwellungen auf. Aufgrund
der möglichen Nebenwirkungen sollte
nach dem Eingriff immer eine stationäre
Überwachung erfolgen. Großzystische
LMsindhäufigmehrkammerig.Dadurch
kanneineRückbildungofterstnachmeh-
reren Sitzungen erreichtwerden.Wichtig
ist hier, auf die Regenerationszeit von
mindestens 4 Wochen zu achten.

Die chirurgische Resektion lymphati-
scher Malformationen steht lediglich bei
gut zugänglichen und gut abgrenzbaren

Befunden im Vordergrund. Hierdurch
kann inmanchen Fällen eine Heilung er-
zielt werden. Gelegentlich ist die chirur-
gische Reduktion sehr ausgedehnter, or-
gankompromittierender Befunde erfor-
derlich.

Das Medikament Sirolimus ist ein
mTOR-Inhibitor, das bereits seit Län-
gerem bei der Immunsuppression nach
Nierentransplantation verwendet wird.
Die Ansprechrate von LM ist bei kor-
rekter Indikationsstellung hoch (>90%).
Ein Vorteil dieser Therapie ist die ora-

le Applikation. Eine exakte Einnahme
ist Voraussetzung für die Wirksamkeit.
Problematisch sind die bisher fehlenden
Richtlinien bei „off-label use“. Eine ge-
naue Therapiedauer, Dosierung und To-
xizität sind nicht bekannt. Bei Absetzen
von Sirolimus ist mit einem Wiederauf-
treten zu rechnen, daher ist vermutlich
bei Entscheidung für die Therapie eine
lebenslange Einnahme notwendig.
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Abb. 38 Fall 3 Patientmit arteriovenöserMalformation (© SALK)

Arteriovenöse Malformationen

Der Junge wurde uns erstmalig im Alter
von 3 Jahren vorgestellt. Anamnestisch
wurde im ersten Lebensjahr ein Häman-
giom des linken Oberlids diagnostiziert.
Zu diesem Zeitpunkt wurde eine freie Li-
dachse ohne Amblyopierisiko festgestellt.
Klinisch schwoll der Befund beim Schreien
an. Es wurde die Indikationsstellung zur
Propranololtherapie bei Verdacht auf Hä-
mangiom gestellt. Im Verlauf wurde ein
klinischer Rückgang der Schwellung und
eine bessere Lidöffnung gesehen. Ab dem
2. Lebensjahr fiel ein Astigmatismus links
auf. Mit 2,5 Jahren wurde extern einMRT
bei stagnierendem Befund und Absetzen
des Propranolols empfohlen. Zunächst
erfolgte jedoch bei leichter Größenpro-
gredienz eine LASER-Behandlung mittels
Farbstoff LASER im Alter von 3 Jahren.
Bei dem Eingriff wurde eine Pulsation des
Oberlids beobachte, im Alter von 3 Jah-
ren MR-Angiographie mit Diagnose einer
High-flow-Malformation und im Ver-
lauf dann zunehmende Schwellung mit
Reduktion des Lidspalts. Zu diesem Zeit-
punkt erfolgte die Diagnosestellung einer
arteriovenösenMalformation (AVM) und
Zuweisung nach Salzburg (. Abb. 3).

Mit 3,5 Jahren Erstvorstellung mit aus-
gedehnter AVM im Bereich der Fron-

talregion links sowie des Oberlids links,
die Orbita ist beteiligt. Ophthalmolo-
gisch wird der Verdacht auf Amblyopie
geäußert und die stundenweise Okklusi-
on empfohlen. Die Okklusion wird durch
den Jungen nicht toleriert. Aufgrund der
Intoleranz der Okklusion wurde die Indi-
kation zur Resektion des die Pupille bede-
ckenden Teils der Malformation gestellt.
Im Alter von 4 Jahren erstmals Auftre-
ten von Spontanblutungen. Mit 4 Jahren
erfolgte die Teilresektion der AVM und
Ptosis-Operation (Levatorvorverlagerung
mit Teilresektion von Muskel und Haut).
Histologisch werden dilatierte Gefäß-
strukturen mit flacher Endothelausklei-
dung gesehen. Postoperativ wird ein Visus
links von 40% diagnostiziert. Im weiteren
klinischen Verlauf wieder zunehmende
Schwellung im Sinn eines Progress. Im Al-
ter von 7 Jahren Auftreten rezidivierender
Blutungen. Daher erfolgte mit 7,5 Jahren
die perkutane Embolisation. Postinter-
ventionell trat im Bereich des Oberlids
eine Ulzeration auf. Aktuell besteht eine
narbige Verheilung mit rezidivierender
Ulzeration.

KombinierteAVMsindselteneralsdie
bereits beschriebenen Malformationen.
Sie sind angeboren. Auffällig ist, dass die
AVMdurch hormonelle Veränderungen,
aberauchdurchTraumenundVerletzun-

gen Wachstumsschübe zeigen können.
DieGeschlechterverteilung ist gleich. Et-
wa die Hälfte der AVM Patienten ist bei
Geburt bereits bekannt, die übrigen ma-
nifestieren sich im weiteren Lebensver-
lauf. Lokalisation und Ausprägung sind
unterschiedlich. Neben den klassischen
RegionenwieKopf/Hals, StammundEx-
tremitäten können auch alle parenchy-
matösenOrgane undHohlorgane betrof-
fen sein.

Wie in dem Fallbeispiel ersichtlich,
sind sowohl die Anamnese wie auch der
klinische Befund (pulsierende Läsion)
bereits hinweisend. Eine Duplexsono-
graphie sowie die MRT mit MR-Angio-
graphie sind wesentliche diagnostische
Hilfsmittel.

Aufgrund der oben beschriebenenEi-
genschaften richtet sich dieTherapie aus-
schließlichnachdenvorhandenenSymp-
tomen. Jegliche Intervention kann auch
einen Wachstumsschub auslösen. Eine
chirurgische Entfernung kann lediglich
bei kleinen und umschriebenen Läsio-
nen erfolgen. Therapie der ersten Wahl
ist die transarterielle Embolisation durch
Gewebekleber, wobei das Ziel die Ok-
klusion des sog. Nidus ist (dort gehen
die Arterien ohne zwischengeschaltetes
Kapillarbett direkt in die Venen über).
Vereinzelt sind kombiniert transarteri-
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elle und perkutane Eingriffe notwendig.
Als Komplikation kann eine Herzinsuffi-
zienz auftreten, sodass in einigen Fällen
eine Behandlung bereits postpartal erfor-
derlich ist. Ähnlich den lymphovasku-
lären Malformationen sind vollständige
Remissionen insbesondere bei größeren
Malformationen nur selten zu erwarten.
Daher besteht die Notwendigkeit einer
konsequenten Nachsorge und Kontrolle.
Bei einem Teil der AVM, insbesondere
bei Läsionen mit dominanter kapillärer
Komponente, ist lediglich eine sympto-
matische Therapie möglich. Die Laser-
behandlung spielt aufgrund der hohen
Flussgeschwindigkeiten nur eine unter-
geordnete Rolle. Neueste Therapieansät-
ze fokussieren sich auf die medikamen-
töse Beeinflussung der Angioneogenese
(Sirolimus etc.).

Zusammenfassung

Fallbesprechungen sind im Rahmen der
Morbidity and Mortality Conferences

Hier steht eine Anzeige.

K

(MMC) in den meisten Kliniken eta-
bliert. Untersuchungen von Giesbrecht
et al. zu denMMCzeigen, dass die struk-
turierte Methodik einer Fallbesprechung
die Wahrscheinlichkeit von möglichen
Systemänderungen erhöht. Zudem kann
durch die Interdisziplinarität die Wahr-
scheinlichkeit einer Umsetzung in einem
Behandlungsplan erhöht werden [2]. Die
MMC sind stark darauf projiziert, dass
ein Fehler oder ein drohender Feh-
ler aufgetreten ist. Trotzdem sind die
Erkenntnisse und guten Erfahrungen
übertragbar.

Im Bereich der seltenen Erkrankun-
gen stehen nicht die Fehlervermeidung,
sondern der Erfahrungsaustausch und
die optimale Behandlung im Vorder-
grund. Aufgrund der Komplexität und
Individualität des Einzelfalls sind Konsi-
lien oder einzelne Face-to-face-Bespre-
chungen häufig zu unsystematisch und
die Meinung der Experten zu divergent.
Interdisziplinäre Fallkonferenzen bieten
insbesondere für komplexe Fälle den

Vorteil der Bündelung der Kompetenz
und der Entwicklung von individuellen
Behandlungskonzepten [4]. Aufgrund
dieser Tatsachen erfolgte im Jahr 2015
die Gründung des Boards für Vaskuläre
AnomalienamUniklinikumSalzburgauf
Initiative der Universitätsklinik für Kin-
der-undJugendchirurgiegemeinsammit
dem Fachbereich Interventionelle Ra-
diologie. Das Board legt interdisziplinär
und individuell den Behandlungsplan
jedes Kindes mit vaskulärer Anomalie
protokolliert fest.

Mit dem protokollierten Ergebnis
kann der jeweilige Case Manager das
durch das Expertengremium festgelegte
KonzeptumsetzenundmitdenPatienten
und Eltern besprechen.

Ziel dabei ist die zeitnahe korrekte
Diagnosestellung, die optimale und indi-
viduelle Behandlung und die umfassen-
de InformationvonPatienten, Elternund
Zuweisern. Patientenmit vaskulärenGe-
fäßfehlbildungen und ihren Eltern soll-
te immer ein multidisziplinär besetztes



Leitthema

Behandlungsteammit Anschluss an eine
überregionaleArbeitsgruppe(z.B.Öster-
reichische Arbeitsgruppe für interdiszi-
plinäre Behandlung Vaskulärer Anoma-
lien, AIVA) zur Verfügung stehen. Nur
so lassen sich individuelle Betreuungund
Anwendung modernster Therapieoptio-
nen auf einenPunkt bringen.Dies ist ins-
besondere für die Gefäßmalformationen
essenziell, aufgrund des bisher fehlen-
den kausalen Therapieansatzes und der
möglichenumfänglichenEinschränkun-
gen dieser lebenslangen Erkrankungen.
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