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Ultraschallgestiitzte Resektion einer venodsen
Slow-Flow-Malformation der Axilla

Vendse GefaBmalformationen stellen
eine seltene Erkrankung aller Alters-
gruppen dar und mindern die Lebens-
qualitat der Betroffenen oft erheblich.
Wahrend unter Neugeborenen und
Kindern vor allem Hamangiome auf-
treten, die sich selbststandig zuriick-
bilden, erfordern die in der 2. bis 3. De-
kade symptomatisch werdenden
vendsen Malformationen (VM) haufig
eine interdisziplindre und evidenzba-
sierte Betreuung. Dieser Fallbericht be-
schreibt die diagnostischen Verfahren
und therapeutischen Interventionen
vendser Malformationen exemplarisch
an einer Patientin und zeigt die Rele-
vanz der Erkrankung fiir die Senologie.

Einleitung

Vendse Malformationen sind angeborene
GefdBmalformationen und werden oft
erst mit dem Heranwachsen des Kindes
symptomatisch [1]. Genaue Pravalenzen
sind unbekannt, es wird aber angenom-
men, dass sie bei 1-5 von 10000 Neuge-
borenen auftreten und in fast 99 % der Fal-
le sporadisch sind [2]. Unter den
verbleibenden 1% der Félle sind vendse
GefdaBmalformationen gehauft bei kom-
plexen klinischen Syndromen anzutreffen.
Dazu zdhlen bei Malformationen mit nied-
riger Flussgeschwindigkeit u. a. das Klip-
pel-Trénaunay-Syndrom, das Adams-Oli-
ver-Syndrom oder das Beckwith-
Wiedemann-Syndrom [3].

Die Einteilung der vaskuldren Anomalien
war lange Zeit uneinheitlich und erschwer-
te Diagnostik und Therapie. Etabliert sind
2 Klassifizierungssysteme. Die Hamburger
Klassifikation unterteilt Malformationen
nach dthiopathogenetischen Faktoren
wdhrend der Embryogenese in ,extratrun-
kuldr® und ,trunkuldr®. Extratrunkuldre
Malformationen entstehen friihzeitig und
weisen deshalb pluripotente Angioblasten
auf, die Gberwiegend therapieresistent
sind und bei entsprechenden Stimuli eine
starke Wachstumstendenz zeigen. Als
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trunkuldr bezeichnet man die Fehlbildun-
gen, die differenzierte GefdRe betreffen
und die mit einer besseren Langzeit-Rezi-
divfreiheit assoziiert sind [2].

Die Einteilung nach der ,International So-
ciety for the Study of Vascular Anomalies®
(ISSVA) (» Tab. 1) unterscheidet nach der
Dignitdt, Morphologie und nach eventuel-
len genetischen Komorbiditaten.

Anamnese und klinischer Be-
fund venoser Malformationen

Klinisch prasentieren sich venose Malfor-
mationen (VM) oftmals vielféltig und sie
belasten die Patient*innen oft bereits
chronisch. Ihr Erscheinungsbild reicht op-
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tisch von blaulich schimmernd und fl&-
chenhaft bis zu livide-verrukés und sie
kénnen mit einer geschwollenen Extremi-
tat, Hautulzerationen und Nekrosen ein-
hergehen [5]. Das haufigste Symptom ist
Schmerz, meist infolge von Thrombophle-
bitiden. Anamnestisch sind eine Befra-
gung nach der Tendenz zur Proliferation
und die Erhebung einer mdglichen hamo-
dynamischen Relevanz der Malformation
differenzialdiagnostisch sinnvoll. Denn im
Gegensatz zu Hdmangiomen fehlt veno-
sen Malformationen die Neigung zur spon-
tanen Involution. Vielmehr zeigen sie un-
behandelt einen Progress, besonders
unter hormonellen Stimuli der Pubertdt
oder Schwangerschaft [6].

» Tab. 1 Einteilung vaskuldrer Anomalien nach der ,International Society for the Study of

Vascular Anomalies* [4].

GefaBtumoren

Benigne GefaRtumoren
Infantiles Himangiom
Kongenitales Himangiom
Tufted Angioma
Spindelzell-Hamangiom
Epithelioid-Hdmangiom
Pyogenes Granulom

Lokal aggressive|Borderline-Gefa3tumoren
Hamangioendotheliome

(kaposiformes, retiformes, polymorphes, pseu-
domyogenes und Composite-Hdmangioendo-
theliom)

Papilldres intralymphatisches Angioendothe-
liom (PILA), Dabska-Tumor,
Kaposi-Sarkom

Maligne GefaRtumoren
Angiosarkom
Epithelioid-Hamangioendotheliom

GefaBmalformationen

Einfache vaskuldre Malformationen
Slow-Flow-Malformationen

kapillare Malformationen
lymphatische Malformationen
venose Malformationen
Fast-Flow-Malformationen
arteriovendse Malformationen
arteriovendse Fisteln

Kombinierte vaskuldre Malformationen
Lasionen, bestehend aus mindestens 2
verschiedenen GefaRarten (kapilldr, ve-
nos, lymphatisch, ateriovenos)

Malformationen genetischer und ande-
rer Anomalien
Klippel-Trénaunay-Syndrom
Parkes-Weber-Syndrom
Sturge-Weber-Syndrom

Malformationen anatomisch definierter
lymphatischer, venéser und arterieller
GefaRe

anatomische Anomalien in:

Verlauf, Anzahl, Ldnge, Durchmesser
(Aplasie, Hypoplasie, Stenosierung, Ekta-
sie, Aneurysma), Klappen, Kommunikati-
on zu anderen GefdRarten, Persistenz
embryonaler GefidBe
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Diagnostik

Das zu 90 % oberflachliche Auftreten der
Malformationen erleichtert im Regelfall
die Diagnostik im Rahmen der kdrperli-
chen Untersuchung. Pradilektionsstellen
vendser Malformationen sind die Haut des
Gesichts, der Hiiften oder des Korper-
stamms. Selten findet man sie auch in der
Viszera oder dem Skelettsystem mit dann
resultierender Hypoplasie und Deminerali-
sierung des Knochens [7]. Auch Zufallsbe-
funde wéhrend onkologischer Staging-Un-
tersuchungen (PET/CT, PET/MRT) sind
maoglich [8]. Zur Klassifizierung und der

» Abb. 1 Bei der kérperlichen Untersu-
chung zeigt sich die auffdllige, durch-
schimmernd livide Schwellung der linken
Axilla.

daraus folgenden Therapie oberflachlicher
Malformationen ist die Duplexsonografie
geeignet [1]. Als Goldstandard zur Diagno-
sestellung und zur Therapieplanung bei
der iberwiegenden Anzahl der VM zahlt
die MRT, wéhrend die CT v. a. bei Lasionen
im Skelettsystem zum Einsatz kommt [9,
10]. Eigenschaften, die im Ultraschall auf
das Vorliegen einer VM hindeuten, sind
komprimierbare echoarme bis echofreie
GefaRe. In der MRT kommen VM in T-2-ge-
wichteten, fettunterdriickenden Sequen-
zen hyperintens zur Darstellung. Als pa-
thognomonisch gilt der Nachweis von
Thromben und Phlebolithen. Uber die
Dauer des Kontrastmittel-Poolings kann
man mittels der MR-Angiografie Aussagen
dariiber treffen, ob es sich bei der Malfor-
mation um eine Slow- oder Fast/High-
flow-Lasion handelt. Dariiber hinaus gibt
die Angiografie Auskunft dariiber, ob eine
Kommunikation zu anderen GefdRsyste-
men besteht und wie ausgeprégt die Ver-
bindung zu den drainierenden Leitvenen
ist. Mittels der phlebografischen Klassifika-
tion nach Puig lasst sich somit das Risiko
einer Sklerosierungsmittel-Verschleppung
abschatzen und wahrend der Intervention
entsprechend verringern [11].

Therapie

Wie alle GefaRmalformationen kénnen
auch venose Malformationen die Lebens-

qualitat der Patient*innen erheblich ein-
schranken. Grundlegend fiir eine optimale
Therapie ist die vollstdndige Diagnostik
und Klassifikation der Ldsion. Die Behand-
lung sollte interdisziplinar und durch er-
fahrene Arztinnen und Arzte erfolgen [12].

Ein erster Versuch der Symptomkontrolle
und Pravention von Sekundarkomplikatio-
nen (Blutung und daraus folgende Ana-
mie) kann mit konservativen Methoden
wie Kompression, oraler Analgesie, antiin-
flammatorischer Therapie oder im Falle ei-
ner lokalen Verklottung mit niedermole-
kularem Heparin erfolgen [2]. Lassen sich
Beschwerden so lindern, ist ein abwarten-
des klinisches Uberwachen vertretbar.

Als Mittel der Wahl bei weiterhin sympto-
matischen vendsen Malformationen gilt
heute die Sklerotherapie [13]. In mehreren
Sitzungen werden ambulant sklerosieren-
de Substanzen wie Polidocanol fiir groRe
Lasionen und Sodiumtetradecylsulfat
(STS) fir kutane, kleine Malformationen
intraldsional injiziert [5]. Je nach Autor*in
werden fiir Polidocanol Ansprechraten
von bis zu 100 % erreicht, wobei evidenz-
basierte Komplett-Remissionsraten fir
dieses Agens bisher fehlen. Nach abge-
schlossener Therapie zeigen jene Pa-
tient*innen, die STS erhielten, eine Kom-
plett-Remissionsrate zwischen 8 und 98 %.
Komplikationen sind bei beiden Wirkstof-

» Abb. 2 Initiale MRT vor 7 Jahren in der STIR-Sequenz mit hyperintensem Areal der linken Thoraxwand, das bis in die Axilla hineinreicht.
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fen selten (3 %) und umfassen Hautnekro-
sen, Hyperpigmentation, Schmerzen, Ver-
letzungen von Nerven, Odeme und Ekchy-
mosen [10].

Eine Alternative zur Sklerosierung ist die
Lasertherapie mit einem 1,064 nm-Nd:
YAG-Laser. Der Einsatz zur Behandlung
oberflachlicher und tiefer vaskuldrer Mal-
formationen wird aktuell in der S2k-Leitli-
nie ,Lasertherapie der Haut® (2022) mit
starkem Expertenkonsens empfohlen [14].
Sind nicht chirurgische Therapieversuche
frustran und ist die Schmerzkontrolle nicht
anderweitig moglich, sollte die Resektion
operabler Konvolute mit Fokus auf die
Symptomlinderung und Verbesserung der
Lebensqualitdt angeboten werden [6].

Fallbeschreibung

Eine 43-jahrige Frau wurde in unserem zer-
tifizierten Brustzentrum elektiv aufgrund
einer Raumforderung der linken Axilla ver-
sorgt (> Abb. 1). Diese sei erstmalig vor 7
Jahren wéhrend der 3. Schwangerschaft
der Patientin symptomatisch geworden.
Im Rahmen der Abklarung einer malignen
Erkrankung der Brustdriise mit Absiede-
lung in die Axilla, konnte die Lasion damals
mittels einer Kontrastmittel-MRT
(» Abb. 2) als atypisches dysplastisches
Slow-flow-Venenkonglomerat identifiziert
werden. Eine arterielle Mitbeteiligung
wurde durch ein CT und eine MR-Angio-
grafie ausgeschlossen.

Die Therapie der Malformation erfolgte
seither mit mehrmaligen Sitzungen ultra-
schallgestiitzter Sklerotherapie. Diese
Therapie sei der chirurgischen Sanierung
in der Therapiesicherheit tiberlegen [15],
fiihre jedoch bei 18 % der Patient*innen
zu keiner Besserung [16, 17].

Laut der Patientin haben die Sklerosierun-
gen zu keiner anhaltenden Reduktion der
Symptomlast geftihrt. Hiufige Symptome
durch eine Entzlindung der vendsen Mal-
formation sind Schmerzen und Schwel-
lung [18], die auch laut unserer Patientin
bei ihr weiterbestiinden. Dies fiihrte die
Patientin in unsere Klinik; ein praoperativ
durchgefiihrtes Kontroll-MRT stellte die
bekannte Lasion als ein teilthrombosiertes
Venenkonvolut dar.
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Die in der Operationsplanung angefertig-
ten Aufnahmen der Duplexsonografie zei-
gen ein hyperperfundiertes Venengeflecht
in der linken Axilla, das anteilig in den Mus-
culus pectoralis major zieht und an die
Glandula mammaria angrenzt (> Abb. 3).

Da die ultraschallassistierte Tumorchirur-
gie in der Brustchirurgie evidenzbasiert
Anwendung findet [19], wurde auch die
Entfernung der Malformation ultraschall-
gestiitzt durchgefiihrt. Dazu wurde das
Operationsgebiet mittels eines 5cm lan-
gen Hautschnittes eréffnet und die das
Konvolut erhaltenden GefdBe mithilfe der
Lupenbrille freiprapariert. Die GefdRe wur-
den anschlieBend abgesetzt (> Abb. 4).

Bei der pathologisch-anatomischen Aufar-
beitung des Operationspraparates fand
sich makroskopisch ein ca.
66 x48 x 19 mm groRes, 19,59 schweres
Resektat mit weicher, schwammartiger
Schnittfliche. Mikroskopisch zeigten sich
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sehr zahlreiche, teilweise angiomartig
dicht beieinander liegende, unreife, dys-
morphe GefaRstrukturen mit uncharakte-
ristischem Wandaufbau, ganz Giberwie-
gend nach Art von Venen. Vereinzelt
lieBen sich auch Kapillaren und arteriell
konfigurierte GefdRe nachweisen. Die Ge-
fdBe wurden von einer unauffalligen ein-
schichtigen isomorphen Intima ohne zellu-
ldre Atypien ausgekleidet. Ein Teil der teils
stark ektatischen GefdRe war thrombo-
siert. Diese Thromben waren ganz (iber-
wiegend nicht mehr frisch und zeigten be-
reits sehr fortgeschrittene sogenannte
Organisations- bzw. Revaskularisierungs-
phdanomene. Nennenswerte regressive
Verdanderungen lieBen sich charakteristi-
scherweise nicht nachweisen. Ebenso we-
nig fanden sich entziindliche Veranderun-
gen bzw. Anaplasie-Zeichen (> Abb.5).

Die zufriedene Patientin stellte sich eine
Woche nach der Operation erneut in unse-
rer Sprechstunde mit regelgerechter

> Abb.3 a Die prdaoperativ durchgefiihrte Duplexsonografie des revaskularisierten Konvoluts
mit niedriger Flussgeschwindigkeit; b die intraoperative Darstellung echoleerer teilthrombo-

sierter Rdume.

> Abb.4 a Das Absetzen in das Konglomerat ziehender GefaRe; b die ahdmorrhagische Loge.
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» Abb.5 a Ubersichtsaufnahme (Hamatoxylin-Eosin, 1,25-fache ObjektivvergréRerung) mit
zahlreichen, dicht beieinander liegenden, ganz tiberwiegend venos konfigurierten Blutgefa-
Ren sowie Anteilen eines thrombosierten GefdRes (Stern). b GefaBwandstrukturen der veno-
sen Malformation mit unauffalligem isomorphem Endothel (Pfeil) sowie schmalen, uncharak-
teristisch konfigurierten, fibrésen Wanden (Stern). Hamatoxylin-Eosin, 10-fache

ObjektivvergroRerung.

> Abb. 6 a Praoperativer Befund mit in die Axilla reichender Schwellung und b das postope-

rative Ergebnis.

Wundheilung und subjektivem Wohlbefin-
den vor. Die Wunde war reizlos und die
Schwellung im Vergleich zur praoperati-
ven Aufnahme vollstindig entfernt
(» Abb.6). In einem Follow-up nach 18
Monaten berichtete die Patientin weiter-
hin Wohlbefinden.

Diskussion

Wenn auch leitliniengerecht therapiert,
zeigt der Fall einen typischen zeitlichen
Verlauf von Diagnostik und Therapie veno-
ser Malformationen. Ob die Patientin von
einer initialen Operation profitiert hatte,
ist schwer zu beurteilen. Die Datenlage
zur Sklerotherapie ist bisher noch liicken-
haft und oftmals durch Interessenkonflik-
te verzerrt. Es bedarf daher unabhangiger
randomisierter multizentrischer Kontroll-

studien, um evidenzbasiert eine Entschei-
dung fir oder gegen die initiale Sklerothe-
rapie oder eines ihrer Agenzien treffen zu
konnen. Aufgrund der kurzen Nachbeob-
achtungszeit unserer Patientin kann zum
jetzigen Zeitpunkt keine Aussage {iber
langfristige Erfolge der Exstirpation oder
ein Rezidiv der Erkrankung getroffen wer-
den.

FAZIT

Die Therapie vendser Malformationen
ist oftmals langwierig und durch ei-
nen hohen Leidensdruck der Pa-
tient*innen gekennzeichnet. Zielfiih-
rende Diagnostik, die
Unterscheidung benigner von mali-
gnen GefdBmalformationen und die
Anwendung international giiltiger
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Klassifikationen kénnen in speziali-
sierten Zentren mit interdisziplindrer
Betreuung der Patient*innen zu einer
raschen Besserung oder vollstandi-
gen Riickgewinnung der Lebensquali-
tat fihren.
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