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Zusammenfassung

Hintergrund: Das Retinoblastom ist der haufigste bosartige Augentumor im Kindesalter
und in bis zu 40 % der Falle mit einem Tumorpradispositionssyndrom assoziiert (RB1-
Mutation). Die Bildgebung ist ein wichtiger Bestandteil der diagnostischen Evaluation
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gegeben.

Schliisselworter

Tumorpradispositionssyndrom

von Kindern mit Retinoblastom zum Zeitpunkt der Diagnose und im Follow-up.

Ziel der Arbeit: Diese Ubersichtsarbeit soll den aktuellen Stand der Technik und
wichtige diagnostische Aspekte der radiologischen Bildgebung von Kindern mit
Retinoblastom aufzeigen mit einem kurzen Ausblick in die Zukunft. Zusatzlich wird
ein Uberblick tiber die allgemeine klinische Diagnostik und die Therapieméglichkeiten

Material und Methoden: Basis der Arbeit ist die Recherche in verschiedenen
Literaturdatenbanken sowie eigene Erfahrungenin der Bildgebung des Retinoblastoms.
Schlussfolgerung: Hochaufgeldste MRT-Bildgebung ist die Bildgebungsmodalitat
der Wahl bei Kindern mit Retinoblastomen zum Zeitpunkt der Diagnose (Abkldrung
der Diagnose/mdglicher Differenzialdiagnosen, Evaluation der Tumorausdehnung
okuldr und intrakraniell) und im Follow-up. CT-Untersuchungen sind trotz

der charakteristischen Verkalkungen zur Diagnostik nicht mehr indiziert. Da
Retinoblastome bis zu 40 % mit Tumorpradispositionssyndromen assoziiert sind, sollte
stets auch eine genetische Abklarung erfolgen.

Augentumor - Kinder - Malignom - Hochaufgeléste Magnetresonanztomographie -

Bosartige Augentumoren mit dem Haupt-
vertreter Retinoblastom machen nur 2%
der Malignome im Kindesalter aus, sind
jedoch in bis zu 40 % der Falle mit einem
Tumorpradispositionssyndrom (TPS) as-
soziiert. Da diese Kinder neben dem Reti-
noblastom ein hoheres Risiko fiir weite-
re Malignome tragen, sollten sie erfasst,
die Familien genetisch beraten und im
Verlauf ihres Lebens begleitet werden.

Die hochaufgeloste Magnetresonanzto-
mographie (MRT) ist die Bildgebungs-
modalitat der Wahl beim Retinoblastom.
In diesem Beitrag wird ein Uberblick
liber Diagnose und Therapie gegeben,

mit Fokus auf den aktuellen Stand der
Bildgebung und einem Ausblick in die
Zukunft.

Das Retinoblastom

Das Retinoblastom ist der haufigste bosar-
tige Tumor des Auges im Kindesalter mit
etwa 7000-8000 neuen Fallen pro Jahr
weltweit und etwa 40 neuen Fillen in
Deutschland [1, 2]. Das Retinoblastom tritt
in 2 Formen auf: unilateral (ein Auge be-
treffend) und bilateral. Der Hauptteil der
Patienten erkrankt im friihen Kindesalter
(medianes Erkrankungsalter bei unilatera-
ler Form: 27 Monate, bei bilateraler Form:
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15 Monate); nach dem 5. Lebensjahr tritt
die Erkrankung selten auf [2].

Die Prognose des Retinoblastoms hat
sich in den westlichen Landern in den
letzten Jahrzehnten durch die stetige Wei-
terentwicklung der diagnostischen und
therapeutischen Moglichkeiten sowie der
Friherkennung deutlich gebessert, aktu-
ell betragt die 15-Jahres-Uberlebensrate
in Deutschland 98%. In Afrika hingegen
werden weiter Mortalitatsraten von 70 %
(1254 Todesfalle pro Jahr), in Asien 39%
(1591 Todesfalle pro Jahr) genannt [3].
Auch wenn sie (iberleben, haben Kinder
mit der Diagnose eines Retinoblastoms mit
Spatfolgen zu kdmpfen, insbesondere mit
Visusverlust/Visusminderung, Gesichtsde-
formitaten, posttherapeutischen Folgen
wie Ototoxizitdt, Zweitmalignomen so-
wie (neuro)psychologischen Problemen,
wodurch es zu einer relevanten Beein-
trachtigung der Lebensqualitdt kommen
kann.

Da es sich bei etwa 40% der Fille
um hereditdre Retinoblastome handelt,
spielt — insbesondere bei bilateraler Er-
krankung - die Genetik eine grof3e Rolle
[4]. Retinoblastome entstehen durch ein
abnormes und unkontrolliertes Wachstum
von Retinoblasten, retinalen Vorlduferzel-
len, aufgrund einer Mutation im RB1-Tu-
morsuppressions-Gen auf Chromosom 13.
Bei nichthereditdren Retinoblastomen
sind somit zwei unabhéngige somatische
RB7-Mutationen zur Tumorentstehung
erforderlich, wahrend beim hereditdren
Retinoblastom aufgrund des bereits vor-
handenen Verlustes eines der RB1-Allele
eine Mutation in dem anderen RBI-
Allel ausreicht. Kinder mit hereditarer
Erkrankung haben ein hohes Risiko fiir
multiple bilaterale Retinoblastome, die
Entwicklung eines trilateralen Retinoblas-
toms (s. unten) sowie ein erhohtes Risiko
fir extraokuldre Tumorerkrankungen im
weiteren Leben, insbesondere fiir Weich-
teilmalignome und Osteosarkome. Die
kumulative Inzidenz fiir Zweitmaligno-
me betragt bis zu 50% bei Kindern mit
bilateralen Retinoblastomen und positi-
ver Familienanamnese 50 Jahre nach der
Erstdiagnose [5].
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Diagnostik

Die Abklarung von Kindern mit Verdacht
auf Retinoblastom sollte immer multidis-
ziplinar erfolgen: Im Mittelpunkt der Diag-
nostik stehtimmerdie klinische Abklarung,
wodurch die Diagnose bzw. der Ausschluss
eines Retinoblastoms in den meisten Fal-
len méglich ist. Klassische klinische Sym-
ptome bzw. Zeichen des Retinoblastoms
sind Leukokorie (weilliches Aufleuchten
der Pupille auf Fotos mit Blitzlicht), Schie-
len, eine Sehstdrung sowie bei weiter fort-
geschrittenen Erkrankungen eine Rétung
oder Schwellung des Auges und Augen-
schmerzen, héaufig bei erhéhtem Augen-
innendruck. Die augendrztliche Erstunter-
suchung findet immer in Kurznarkose mit
medikamentos erweiterten Pupillen statt,
um die Netzhaut sicher komplett beur-
teilen zu kénnen und auch peripher ge-
legene Tumoren detektieren zu kdnnen.
Im Regelfall wird die Untersuchung mit
einer Druckmessung, Ultraschalluntersu-
chung und Fundusbildgebung und ggf.
einer OCT (,optical coherence tomogra-
phy“), eines auf der Technik der WeiB3-
licht-Interferometrie beruhenden Verfah-
rens zur optischen Darstellung von Ge-
webeschichten, komplettiert. Neben der
augenarztlichen Untersuchung spielt die
MRT der Augen und des Kopfes eine zentra-
leRollein derinitialen Abklarung zur Besta-
tigung des Retinoblastoms, des Ausschlus-
ses anderer Differenzialdiagnosen und zur
Beurteilung der lokalen und zentralen Tu-
morausbreitung.

Klassifikation

Fiir die Wahl der bestmdglichen Thera-
pie ist eine exakte Bestimmung der Aus-
dehnung der Erkrankung zum Diagnose-
zeitpunkt essenziell. Aufgrund der Ent-
wicklung der Therapiemdglichkeiten wur-
de die Reese-Ellsworth-Klassifikation zu-
nehmend durch die ICRB (International
Classification of Retinoblastoma) ersetzt
(meist verwendete Version: Philadelphia),
da sie bei Einsatz einer Chemotherapie
sowie zusatzlicher Lokaltherapie eine bes-
sere Vorhersage eines moglichen Auge-
nerhalts erlaubt [6]. Man unterscheidet in
dieser Klassifikation 5 Gruppen:
- Gruppe A und B: lokal auf die Retina
beschrankte Tumoren (Differenzierung

nach Tumordicke/Abstand von der
Fovea/N. opticus),

- Gruppe C: lokale Ausbreitung,

— Gruppe D: diffuse Ausbreitung (subre-
tinal und/oder vitreal),

- Gruppe E: extensive, darliber hinaus-
gehende Ausbreitung [7].

Eine hdufig erganzend angewandte Klas-
sifikation ist die TNM-Klassifikation (The
American Joint Commitee of Cancer Sta-
ging System; [8]). Da Lymphknoten- und
Fernmetastasen beim Retinoblastom sehr
selten sind, kommt insbesondere dem
T-Stadium eine wichtige Rolle zu, wel-
ches entweder klinisch (cT1-4, mit dem
Zusatz H fiir die Hereditat (Hx:RB1-Gen-
Mutation unklar/unbekannt, HO: norma-
le RB1-Allele im Blut, H1: bi-/trilaterales
Retinoblastom, positive Familienanamne-
se oder nachgewiesene RB7-Mutation))
oder histopathologisch (pT1-4) bestimmt
werden kann.

Therapie

Alle Kinder mit der Verdachtsdiagnose Re-
tinoblastom sollten in spezialisierten Zen-
tren von einem multidisziplindren Team
(Augendrzte, Kinderonkologen, Radiolo-
gen, Strahlentherapeuten, Pathologen
und Genetikern) behandelt werden, um
ein bestmogliches Outcome zu ermdgli-
chen. Das primdre Ziel der Behandlung ist
immer eine Minimierung der Mortalitat
und Morbiditat.

Lokaltherapie

Lokale Therapieoptionen wie Kryothera-
pie, Laserkoagulation oder Brachytherapie
konnen, je nach Tumorlage, fiirisolierte Tu-
morherde der Gruppe A oder B eingesetzt
werden. Gleichfalls konnen diese lokalen
Therapieformen im Sinne einer Chemore-
duktion nach zuvor verabreichter systemi-
scher oder lokaler Chemotherapie zur Ver-
kleinerung des zu behandelnden Tumors
als konsolidierende Therapieoptionen ein-
gesetzt werden. Haufig wird die systemi-
sche Chemotherapie mit einer Thermo-
chemotherapie kombiniert. Hierbei wer-
den die Tumoren mittels eines Lasers ei-
ner speziellen Wellenlange erhitzt, um eine
bessere Penetration des zuvor verabreich-



ten Chemotherapeutikums in den Tumor
zu ermdglichen [9].

Chemotherapie

Die Chemotherapie ist Bestandteil der
meisten Therapieansdtze. Zunehmend
werden lokale Applikationsformen einge-
setzt, wie die direkte arterielle Applikation
in die A. ophthalmica (intraarterielle Che-
motherapie, IAC; @ Abb. 1). Der Vorteil ist,
dass das Chemotherapeutikum in einer
hoheren Konzentration in das Auge ap-
pliziert werden kann, die systemischen
Nebenwirkungen aber geringer sind [10].
Die IAC kann als primére Therapieoption
bei Augen der Gruppe B bis D eingesetzt
werden oder sekunddr bei Tumorrezidi-
ven und subretinaler Tumorzellaussaat.
Andere Maglichkeiten sind die intravi-

treale - insbesondere bei Vorliegen einer
Glaskorperaussaat — oder periokuldre
Chemotherapie.

Strahlentherapie

Die Strahlentherapie wird aufgrund des
hoheren Risikos fiir ein Zweitmalignom zu-
nehmend seltener angewendet. Sie spielt
jedoch weiterhin bei Patienten mit histopa-
thologischen Risikofaktoren nach erfolgter
Enukleation eine Rolle zur Vermeidung ei-
nes Lokalrezidivs, bei intrakraniellen Tu-
mormanifestationen und Metastasen. Ei-
ne neue Form der Strahlentherapie ist die
Protonentherapie, die aktuell auch bei Re-
tinoblastomen eingesetzt werden kann.

Abb. 1 <« Hochaufge-
16ste MRT vor (a, b) und
nach (d, e) intraarterieller
Chemotherapie rechts (c)
bei bilateralem Retinob-
lastom (Pfeile) mit Thera-
pieansprechen (a,d T1w
nach Kontrastmittel mit
Fettsattigung; b, e diffusi-
onsgewichtete Sequenz
[RESOLVE])

Enukleation

Die Enukleation ist trotz der Weiter-
entwicklung der Therapie weiterhin die
primdre Therapieoption fir unilateral er-
krankte Augen der Gruppe E und einige
Falle der Gruppe D. Sie ermdglicht die
nachfolgende histopathologische Evalu-
ation der Tumorausdehnung mit Iden-
tifikation histologischer metastatischer
Risikofaktoren und damit eine bestmdgli-
che Planung der Therapie zur Vermeidung
eines Lokalrezidivs bzw. einer Metastasie-
rung, welche die Prognose des Uberlebens
deutlich verschlechtern wiirden (Mortali-
tét 75 % bei orbitalen Rezidiven [11]). Nach
der Enukleation erfolgt die Versorgung
mit orbitalen Implantaten, um die psy-
chosoziale Beeintrachtigung der Patienten
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Abb. 2 A Normale Anatomie des Bulbus oculiin
der hochaufgelésten MRT (T1w nach Kontrast-
mittel mit Fettsattigung)

sowie die Gefahr einer Gesichtsdeformitat
so gering wie moglich zu halten.

Bildgebung

Trotz der nachweisbaren charakteristi-
schen Verkalkungen sollte eine Com-
putertomographie (CT) bei Kindern mit
Retinoblastom zur Diagnose nicht durch-
gefiihrt werden, da zum einen die Diagno-
se in der augendrztlichen Untersuchung
in Kombination mit der MRT gestellt wird
und zum anderen die CT in der Evalu-
ation der lokalen Tumorausbreitung der
MRT-Untersuchung deutlich unterlegen
ist [12]. Zudem sollte gerade bei Kindern
mit einem Tumorpradispositionssyndrom
jede unndtige Strahlenbelastung (auf-
grund der Gefahr der Tumorinduktion)
vermieden werden. Sonographische Un-
tersuchungen kdnnen erganzend in der
Diagnostik eingesetzt werden.

Zahlreiche Studien haben gezeigt, dass
die hochaufgeléste MRT-Untersuchung
der Orbita mit ergdnzenden Kopfsequen-
zen die Bildgebungsmodalitdt der Wahl
bei Kindern mit Retinoblastom ist [12, 13].
Die Aufgaben der Bildgebung sind zum
Diagnosezeitpunkt die Bestatigung der
Diagnose und das Staging, im weiteren
Verlauf der Ausschluss von Rezidiven und
Sekund@rmalignomen.

Grundlagen der MRT-Bildgebung
des Retinoblastoms

Entsprechend den Guidelines zur Bildge-
bungdes RetinoblastomsderEuropean Re-
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tinoblastoma Imaging Collaboration (ERIC)
sollten MRT-Untersuchungen bei Kindern
mit Retinoblastom immer als hochaufge-
I6ste Orbitauntersuchungen erfolgen [14].
Dies ermdglicht die beste Darstellung des
Bulbus oculi. Es sollte insbesondere auf ei-
ne gute Beurteilbarkeit der Papille und des
retrobulbdren N. opticus geachtet werden
sowie auf die Differenzierbarkeit der gut
perfundierten und somit in den Kontrast-
mittel(KM)-unterstiitzten T1-gewichteten
Sequenzen gut als hyperintense okula-
re Wandschicht abgrenzbaren Choroidea
und der auBen angrenzenden hypointen-
sen Sklera (B Abb. 2). Im Interesse optima-
ler Bildqualitat wird die Untersuchung in
Narkose empfohlen.

Abb. 3 « Bilatera-
les Retinoblastom
(weil3e Pfeile) mit
rechts exophyti-
schem Wachstum
und Retinaablésung
(schwarzer Pfeil

in b) mit subretina-
ler Fliissigkeit, links
endophytischem
Wachstum. Die
normale Choroidea
ist nach Kontrast-
mittelgabe (a) auch
unmittelbaran-
grenzend an die
Retinoblastome
klar abgrenzbar,
somit keine Cho-
roideainfiltration,
unauffélliger N. op-
ticus ohne Hinweis
auf Optikusinfiltra-
tion (@ T1w nach
Kontrastmittel

mit Fettsattigung,
b T2w, c diffusi-
onsgewichtete
Sequenz [RESOLVE])

Das empfohlene MRT-Protokoll findet
sich in den Guidelines der ERIC-Gruppe.
Die Untersuchung sollte an 1,5-Tesla-
Systemen mit Orbita-/Oberflichenspulen
oder an 3-Tesla-Systemen mit einer Multi-
kanalkopfspule erfolgen. Sollte eine solche
Untersuchung aufgrund von technischen
Limitationen nicht mdoglich sein, ist eine
Verlegung des Patienten in das ndchste
Zentrum zur MRT-Diagnostik zu erwagen.
Angelehnt an die Guidelines, enthdlt das
minimal notwendige MRT-Protokoll der
Orbita folgende Sequenzen:

- axiale T2-Sequenzen: (F)SE (Fast Spin-
Echo) mit TE (Echozeit) > 120 ms,
optional zusatzlich CISS (Constructive
Interference in Steady State), FIESTA
(Fast Imaging Employing Steady-



state Acquisition) oder DRIVE< 1T mm
Schichtdicke (SD),

- axiale native T1-Sequenz sowie nach
KM-Gabe axiale und parasagittale
(langs zum Verlauf des N. opticus) T1-
Sequenzen ohne Fettsattigung.

Wichtig ist fir die orbitalen Sequenzen,
dass die Schichtdicke maximal 2mm ist,
die Pixelgréfe < 0,5 x 0,5 mm betragt und
dass die Sequenzen parallel zum distalen
Ende (distale 1cm) des N. opticus ausge-
richtet werden. Die CISS/FIESTA/DRIVE hat
den Vorteil der 3-D-Rekonstruktion, auB3er-
dem werden kleine Befunde wie weitere
Tumorherde oder eine vitreale/subretinale
Tumoraussaat sensitiver erfasst. Nach ei-
gener Erfahrung sind auBerdem axiale T1-
gewichtete Sequenzen mit Fettsattigung
nach KM hilfreich (zur Abkldrung bulbus-
Uiberschreitenden Wachstums, insbeson-
dere bei orbitaler Zellulitis) sowie Diffusi-
onssequenzen zur Beurteilung der Tumor-
vitalitat.

Fiir die zusdtzliche Untersuchung des
Kopfes werden als Minimalprogramm ei-
ne axiale T2-Sequenz (SD <4mm) und ei-
ne T1-Sequenz nach KM (2-D-Spin-Echo
[SE] mit SD <3 mm oder 3-D-Gradienten-
echo [GRE] mit SD < 1 mm) empfohlen. Op-

Abb. 4 « Unilate-
rales Retinoblas-
tom links (weil3es x)
mit Ablatio retinae
(schwarzer Pfeil)
mitsubretinalerBlu-
tung (schwarzes x),
postlamindrer Opti-
kusinfiltration (N2,
weilSer Pfeil)und
massiver Choroi-
deainfiltration na-
salseitig (C2, Pfeil-
kopfe) im TNM-Tu-
morstaging (a T2w,
b T1w nach Kon-
trastmittel mit Fett-
sattigung). Neben-
befundlich: Katarakt
derlinken Augenlin-
se

tionale Zusatzsequenzen sind koronare/
sagittale T2-Sequenzen, vor allem bei Auf-
félligkeiten der Glandula pinealis.

Diagnose eines Retinoblastoms

Das Retinoblastom stellt sich in nativen
T1-gewichteten Sequenzen normalerwei-
se hyper-, in T2-gewichteten Sequenzen
hypointens zum Glaskdrper dar mit meist
inhomogener KM-Anreicherung sowie Dif-
fusionsrestriktion (@ Abb. 3). Es kdnnen
2 Wachstumsarten unterschieden werden:
endophytisch —nach innen gerichtet (hdu-
figer vitreale Tumoraussaat) und exophy-
tisch — nach au8en, in Richtung Sklera ge-
richtet (hdufiger Retinaablésung mit sub-
retinaler Flussigkeit/Seeding); haufig fin-
den sich Mischtypen. Eine vermehrte An-
reicherung des vorderen Augenabschnitts
kann Ausdruck einer Beteiligung dieses
Bereichs mit Neovaskularisation der Iris
sein, eine Abflachung der vorderen Augen-
kammer und/oder eine orbitale Zellulitis
ein Zeichen einer intraokuldren Drucker-
hohung. Wichtig bei der Befundung ist
eine Evaluierung der Lateralitdt, der Tu-
moranzahl und -lokalisation (insbesonde-
re auch eine mdgliche Involvierung der
Papille) und der Tumorausbreitung.

Differenzialdiagnose

Die wichtigsten Differenzialdiagnosen des
Retinoblastoms sind die persistierende fe-
tale Vaskularisation (PFV), der M. Coats
(eine seltene angeborene Augenerkran-
kung der NetzhautgefaBe) und andere in-
traokulare Tumorerkrankungen, wie bei-
spielsweise das Astrozytom. Bei der Dif-
ferenzierung spielt die MRT eine grof3e
Rolle, da bei ausgedehnter Begleitablatio
und fortgeschrittener Erkrankung in eini-
gen Féllen eine Diagnose nur Uber die au-
gendrztliche Untersuchung nicht mit Si-
cherheit gestellt werden kann. Wahrend
eine VergroBerung des betroffenen Au-
ges, eine V-formige Retinaabldsung, eine
vitreale Tumoraussaat und das Vorliegen
KM-anreichernder solider Weichteilantei-
le fiir ein Retinoblastom sprechen, sind
eine Verkleinerung des Auges, eine Y-for-
mige Retinaabldsung, intraretinale Makro-
zysten, ein Missmatch zwischen KM-Anrei-
cherungund soliden Anteilen bzw. ein Feh-
len der KM-Anreicherung solider Anteile
eher Hinweise auf ein Pseudoretinoblas-
tom. Deformitéten des Ziliarkdrpers und/
oder der Linse, eine Optikusatrophie und
ein zentraler Strang (in dem wahrend der
Entwicklung physiologische fetale Gefdl3e
verlaufen) sprechen fiir das Vorliegen ei-
ner PFV, insbesondere bei Kombination
der vorliegenden Merkmale. Das Vorhan-
densein von KM-anreichernden, subfovea-
len Knoétchen kann ein Hinweis auf einen
M. Coats sein [15].

Evaluation lokaler Tumor-
ausdehnung

Da die Prognose und Therapiemdglichkei-
ten okuldrer Tumoren ohne und mit fokaler
lokaler Invasion gut sind, ist die Aufgabe
der MRT-Untersuchung vor allem die De-
tektion einer signifikanten lokalen Invasi-
on, eines extraokuldren Tumorwachstums
sowie der Ausschluss einer trilateralen Er-
krankung bzw. Metastasierung. Unter ei-
ner signifikanten lokalen Invasion versteht
man das Vorliegen einer massiven Choro-
ideainfiltration, einer retrolaminaren Op-
tikusinfiltration oder einer Sklerainvasion.
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Abb. 5 A Trilaterales Retinoblastom in der Pinealisloge (Pinealoblastom, groBBer Pfeil) und zusdtzlich
supraselldr (kleiner Pfeil) mit Hydrocephalus occlusus (a T2w, b 3D multiplanare Reformation [MPR]

nach Kontrastmittel)

Choroideainfiltration

Bei der Choroidea unterscheidet man ei-
ne fokale (C1) von einer massiven (C2:
Ausdehnung =3 mm und/oder Erreichen
der Sklera) Infiltration, wobei nur letztere
ein signifikanter metastatischer Risikofak-
tor ist [8]. In der MRT kann sich die Cho-
roideainfiltration auf 2 Arten darstellen:
1. als fehlende Abgrenzbarkeit der nor-
malen Choroidea (haufiger; @ Abb. 4)
oder
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Abb. 6 <« Zweitma-
lignom (Rhabdo-
myosarkom, Pfeile)
nach bilateralem
Retinoblastom bei
vorliegendem Tu-
morpradispositi-
onssyndrom. Ein-
liegende Prothe-
sen nach beidsei-
tiger Enukleation
(@aT2w, b T1w nach
Kontrastmittel mit
Fettsattigung)

2. als deren fokale Verdickung und
Mehranreicherung (seltener; [16]).

Gerade fiir die zuverldssige Beurteilung
einer Choroideainfiltration ist eine hoch-
aufgeléste MRT-Bildgebung wichtig [13].

Sklerainfiltration

Insbesondere bei vorliegender Choroi-
deainfiltration ist die detaillierte Inspekti-
on der Sklera wichtig, da sie die Barriere
zum extraokuldren Fettgewebe darstellt,

dessen Invasion die Prognose deutlich
verschlechtern wiirde. Die Sklera kann,
wie auch die Choroidea, am besten auf T1-
Sequenzen nach KM-Gabe beurteilt wer-
den, wo sie sich als hypointense Struktur
darstellt. Man unterscheidet eine S1-Infil-
tration (Infiltrationderinneren zwei Drittel)
von einer S2-Infiltration (Infiltration Uber
vollstandige Breite, skleraliberschreiten-
des Wachstum; [8]).

Optikusinfiltration

Die zweite Ausbreitungsmaoglichkeit des
Tumors nach extrabulbdr ist eine Infiltra-
tion des N. opticus (N1: prdlaminar bis
in die Lamina cribrosa, N2: postlaminar,
@ Abb. 4, histologisch noch N3: Tumor am
Resektionsrand des N. opticus; [8]). Die
postlaminare Optikusinfiltration ist ein re-
levanter metastatischer Risikofaktor und
zeigt sich als vermehrte Anreicherung im
N. opticus mit teils zusatzlicher Auftrei-
bung. Diese kann sich teils sehr dezent
darstellen und somit auch der Darstell-
barkeit in der MRT entziehen, wobei die
Detektionsrate bei Anwendung hochauf-
geldster MRT-Technik der Standardtechnik
liberlegen zu sein scheint [12, 13].

Trilaterales Retinoblastom

Bei Patienten mit hereditdrer Retinoblas-
tomerkrankung ist das Risiko fiir das Vor-
liegen einer trilateralen Erkrankung, d.h.
eines weiteren Tumorherds intrakraniell
erhoht. Die haufigsten Lokalisationsorte
hierfirr sind die Glandula pinealis (Pineal-
oblastom; @ Abb. 5) und suprasellar. Im Fall
eines Pinealoblastoms unterscheidet man
eine solide von einer zystischen Manifes-
tationsform. Die Verwendung von Norm-
werten fiir die GroR3e der Glandula pinea-
lis kann zur Differenzierung hilfreich sein,
ebenso wie das Vorliegen KM-affiner so-
lider Tumoranteile und ein Progress (iber
die Zeit. Eine Hilfestellung fiir das klinische
Management/Follow-up von Retinoblas-
tompatienten mit unklarem Befund der
Glandula pinealis bietet das Flowchart der
ERIC-Gruppe [17, 18].

Neben der Evaluation des Vorliegens
einer trilateralen Erkrankung ist der Aus-
schluss einer Meningeosis carcinomatosa
und/oder assoziierter Malformationen, et-
wa bei 13g-Deletionssyndrom, relevant.



Zusétzlich sollte stets der gesamte erfass-
te Untersuchungsbereich auf Metastasen
abgesucht werden.

Bildgebung im Verlauf

Die MRT-Bildgebung hat bei Kindern mit
Retinoblastomen auch im Verlauf einen
hohen Stellenwert, vor allem zur Thera-
pieevaluation (B Abb. 1), dem Rezidivaus-
schluss oder von Komplikationen nach Im-
plantateinlage. Die ERIC-Gruppe empfiehlt
aufgrund der schlechten Prognose orbita-
ler Rezidive und deren Auftreten im Regel-
fall innerhalb von 2 Jahren nach Enuklea-
tion regelmaBige MRT-Verlaufskontrollen
3 Monate nach Enukleation und im An-
schluss alle 6 Monate (bei unauffalligem
Befund) bis 2 Jahre nach Enukleation oder
sofort bei klinischem Verdacht auf ein Re-
zidiv [19]. Weitere wichtige Indikationen
zur MRT-Bildgebung von Kindern mit Reti-
noblastom sind Verlaufskontrollen des in-
trakraniellen Befunds bei hereditdrem Re-
tinoblastom. Ob ein systematisches MRT-
Ganzkorper-Screening auf Sekundarmali-
gnome bei Vorliegen eines Tumorpradis-
positionssyndroms erfolgen sollte, wird ak-
tuell noch kontrovers diskutiert [20]; bei
klinischen Symptomen sollte jedoch stets
eine gezielte MRT-Abklarung der Region
erfolgen, um Zweitmalignome nicht zu
verpassen (B Abb. 6).

Ausblick

Insgesamt geht der Trend der Therapie in
den letzten Jahren aufgrund der hohen
Uberlebensraten immer mehr zur augen-
erhaltenden Therapie, da diese fiir den Pa-
tienten funktionell und in Hinsicht auf die
Lebensqualitat ein relevanter Gewinn ist.
In diesen Fallen steht dann allerdings kein
Tumormaterial zur histologischen Analyse
und Evaluation der Tumorausdehnung zur
Verfligung, da eine Biopsie kontraindiziert
ist. Der Bildgebung kommt somit, insbe-
sondere bei diesen Patienten, eine stei-
gende Bedeutungzu. Aktuelle Forschungs-
projekte im Bereich Radiogenomics bemii-
hen sich auerdem um eine zunehmen-
de Phdnotyp-Genotyp-Korrelation mittels
MRT, um diese Liicke zu fullen und zu
versuchen, aggressive genetische Subty-
pen friihzeitig zu erfassen [21]. Des Weite-
ren besteht die Hoffnung, auch durch den

Einsatz kiinstlicher Intelligenz (KI) im Rah-
men von Forschungsprojekten und nach-
folgend auch in der klinischen Routine, ei-
ne Verbesserung der Bildqualitat, der Be-
funddetektion und -interpretation sowie
neue Erkenntnisse fiir die Phanotyp-Ge-
notyp-Korrelation zu erreichen [22, 23].

Fazit fiir die Praxis

-~ Die hochaufgeloste Magnetresonanzto-
mographie (MRT) spielt bei Kindern mit
Retinoblastom eine Schliisselrolle in Di-
agnostik, Staging, Therapieplanung und
-evaluation.

= Eine computertomographische Untersu-
chung ist nichtindiziert.

- Die wichtigsten zu beurteilenden Punk-
te sind okuldr die Lateralitit, die An-
zahl/Lokalisation der Tumoren, die lokale
Ausdehnung (postlamindre Optikusin-
filtration, massive Choroideainfiltration,
Sklerainfiltration) und intrakraniell das
Vorliegen/der Ausschluss eines trilatera-
len Retinoblastoms bzw. (leptomeninge-
aler) Metastasen.

= Alle Kinder mit der Verdachtsdiagnose
Retinoblastom sollten in spezialisierte
Zentren zur Diagnoseabklarung und The-
rapieplanung iiberwiesen werden.

- Bei der Therapieplanung sowie der Be-
treuung der Patienten in ihrem weiteren
Leben ist bei Kindern mit Retinoblastom
das Vorhandensein eines Tumorpradis-
positionssyndroms abzukldren, um fiir
die Patienten das bestmogliche funktio-
nelle Outcome und die héchstmogliche
Lebensqualitét zu erreichen.
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Imaging of retinoblastoma. Current state-of-the-art and future
prospects

Background: Retinoblastoma is the most common malignant eye tumor in children
and is associated with tumor predisposition syndrome (RB7 mutation) in up to 40%
of cases. Imaging is an important part of the diagnostic workup of children with
retinoblastoma both during the initial diagnosis and follow-up.

Objectives: The goal of this review is to present the current state-of-the-art regarding
imaging of children with retinoblastoma, including technical background and
diagnostic clues with a brief discussion of future prospects. In addition, we summarize
the general clinical diagnostic workup and therapeutic options.

Materials and methods: Review of the literature and our own experience in the
imaging of retinoblastoma.

Conclusion: High-resolution magnetic resonance imaging (MRI) is the imaging
modality of choice in children with retinoblastoma for diagnosis (estimation of
diagnosis/differential diagnosis, evaluation of local and intracranial tumor extension)
and during follow-up. Despite the characteristic calcifications, computed tomography
(CT) examinations are no longer indicated in these patients. Due to the high association
with tumor predisposition syndrome, genetic counselling is recommended.

Keywords
Eye neoplasms - Children - Malignant neoplasms - High-resolution magnetic resonance imaging -
Tumor predisposition syndrome
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