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Zusammenfassung

v

Hintergrund: Kaverndse Hdmangiome (Kaver-
nome) sind der haufigste Orbitatumor des Er-
wachsenenalters. In der Literatur sind vielfdltige
chirurgische Zugangswege und Techniken be-
schrieben. Wir bevorzugen die transkonjunktiva-
le, kryoassistierte Extraktion. In dieser Fallserie
analysieren wir die eigenen Ergebnisse und ver-
gleichen sie mit den Ergebnissen anderer etab-
lierter Methoden.

Methode: In einer retrospektiven Serie von 10
Féllen bestimmten wir die Erfolgsquote und Kom-
plikationsrate.

Ergebnisse: In allen Fillen lieB sich der Tumor
vollstdndig entfernen. In keinem Fall kam es zu
einer Visusminderung. In einem Fall einer pra-
operativen Motilitdtsstorung war diese postope-
rativ beseitigt. In einem weiteren Fall trat post-
operativ eine Motilitdtsstorung auf, die sich spon-
tan innerhalb von 2 Monaten zuriickbildete. In 2
Fillen resultierte postoperativ eine langer beste-
hende, partielle Pupillotonie.

Schlussfolgerung: Retrobulbdr gelegene Kaver-
nome konnen tiber einen transkonjunktivalen Zu-
gang nach Schrumpfung durch Koagulation und
mithilfe eines Kryostaten sicher entfernt werden.

Abstract

v

Background: The cavernous haemangioma (cav-
ernoma) is the most common orbital tumour in
adults. Various surgical approaches have been de-
scribed so far. We prefer a transconjunctival ap-
proach and analyse herein how our outcomes
compare with those of transcutaneous or trans-
osseous approaches.

Methods: A retrospective series of 10 cases was
analysed with regard to surgical success and com-
plications.

Results: The tumour could be completely re-
moved in all cases. In one case, preoperative dip-
lopia disappeared after surgery. Another case suf-
fered from postoperative diplopia, which resolved
within two months. Two cases developed a long-
lasting partial tonic pupil.

Conclusion: A retrobulbar cavernoma can be
safely removed via a transconjunctival approach
through shrinkage by coagulation and subsequent
cryoextraction.

Einleitung

v

Das kaverndse Himangiom, auch Kavernom ge-
nannt, ist der hdufigste Orbitatumor im Erwach-
senenalter. In einer Serie von 2480 Fallen mit or-
bitaler Raumforderung lag der Anteil der Kaver-
nome bei 9%. Es handelt sich dabei um eine iiber
35 Jahre zusammengetragene monozentrische
Fallsammlung aus Italien [1]. Dieser Prozentsatz
deckt sich exakt mit den Angaben einer ebenfalls
monozentrischen Fallserie von 2000 Patienten
mit orbitalen Raumforderungen aus den USA [2].
Typischerweise werden Kavernome in der 5. De-
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kade diagnostiziert [3] und betreffen Frauen hau-
figer als Mdnner, was durch eine hohe Expression
an Progesteronrezeptoren erkldrt wird [4]. Gene-
rell sind Kavernome selten: Die Uberweisungs-
rate an groRe Tertidrzentren liegt zwischen 0,6
und 2 Fillen/Jahr [5]. Wenn Kavernome klein
sind, werden sie nicht selten zufdllig bei Kern-
spintomografien entdeckt, gréRere Kavernome
fallen klinisch durch schmerzlosen, sehr langsam
zunehmenden Exophthalmus auf [6]. Weitere
Symptome und klinische Zeichen umfassen Vi-
susminderung, Gesichtsfeldausfdlle, Papillen-



Abb. 1
wichteten Kernspintomografie.

Retrobulbar und intrakonal gelegenes Kavernom in der T,-ge-

schwellung, Optikusatrophie, Ptosis und Motilitdtsstérungen mit
Doppelbildwahrnehmung.

Histopathologisch handelt es sich bei den Kavernomen nicht um
vaskuldre Tumoren, sondern um vaskuldre Malformationen, die
durch endothelial ausgekleidete, blutgefiillte, teils thrombosierte
Kavernen gekennzeichnet sind, welche einen geringen Blutfluss
aufweisen und vom tibrigen orbitalen Gewebe durch eine zarte
Kapsel getrennt sind [7]. Sie liegen meist retrobulbdr im Muskel-
konus. Ublicherweise werden Kavernome nicht biopsiert, da sie
kernspintomografisch relativ sicher zu diagnostizieren sind [5]
(© Abb. 1). Speziellere Verfahren wie beispielsweise die hochsen-
sitive und spezifische *™Tc-RBC-SPECT sind maglich, in der Rou-
tine meist aber nicht notwendig [8].

Die Therapie ist ausschliefRlich chirurgisch. Die Operationsindi-
kation ist das Resultat einer Abwédgung operativer Risiken und
Nebenwirkungen einerseits und Tumorfreiheit mit Symptombes-
serung andererseits. Wahrend kleine asymptomatische Kaver-
nome nicht behandelt werden miissen und oft auch nicht mehr
wachsen, sollten Patienten mit symptomatischen Kavernomen
operiert werden. Die Literatur beschreibt diesbeziiglich eine Viel-
zahl chirurgischer Methoden. Die im Einzelnen bevorzugten Ver-
fahren richten sich meist nach der Erfahrung des Chirurgen und
seiner Fachzugehorigkeit. Das Spektrum umfasst transkonjunkti-
vale, frontotemporale transkranielle, transethmoidale, trans-
spheniodale, lateral-transossdre und anterior-transkutane Zu-
gdnge [9-13], die teilweise trotz Osteotomie als minimalinvasiv
bezeichnet wurden [14]. Mit dieser Fallserie mochten wir die
Technik der ophthalmochirurgischen, transkonjunktivalen und
kryoassistierten Kavernomextraktion propagieren, die von einer
nur geringen Morbiditdt begleitet ist und langfristig keine ma-
kroskopisch sichtbaren Narben hinterldsst.

Methoden

v

Chirurgische Technik

Die Operation erfolgt grundsatzlich in Vollnarkose. Aufgrund des
Zugangswegs und des anatomischen Kompartiments, in dem der
Eingriff stattfindet, dhnelt das Instrumentarium dem, welches fiir
die eindellende Amotiochirurgie verwendet wird. Zusatzlich sind
ein Mikrosauger, 2 schmale Orbitaspatel, ein breiterer Spatel,
eine Tumorfasszange, eine lingere Federschere und eine ausrei-
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chend lange und gewinkelte Bipolarpinzette erforderlich. Um im
Parabulbdarraum maéglichst viel Platz zu gewinnen, ist es lohnend,
prdoperativ eine Okulopression anzulegen, damit der Augen-
druck sinkt und in den folgenden Schritten das Auge besser bei-
seite gehalten werden kann. Zundchst wird die Bindehaut am
Limbus er6ffnet, wobei sie nicht immer um 360° ge6ffnet werden
muss. Meist reichen 180-270° aus, um 2 Quadranten sicher zu
explorieren. Die entsprechenden 3 geraden Augenmuskeln wer-
den mit 4-0-Seidenfdden stumpf angeschlungen und die Sklera
weit nach hinten freiprapariert. Spdtestens zu diesem Zeitpunkt
wird das Operationsmikroskop mit der geringsten VergréfSerung
eingeschwenkt, um sich den koaxialen Beleuchtungs- und Beob-
achtungsstrahlengang zunutze zu machen. Danach werden in
dem Quadranten, in dem der Tumor liegt, die 2 schmaleren Orbi-
taspatel parallel und 90° zu einander gedreht in den Parabulbar-
raum eingefiihrt (© Abb. 2a). Dann kann entlang der Sklera der
breitere Spatel (z.B. ein Arruga-Spatel) eingesetzt werden, sodass
sich ein dreieckiger Sichtkanal bildet, dessen Seiten von den Spa-
teln begrenzt werden. Wahrend des Eingriffs kommt dem Assis-
tenten eine genauso wichtige Rolle zu wie dem Operateur. Der
Assistent hdlt mit beiden Hinden unter Sicht durch die Mitbeob-
achterokulare des Mikroskops beide Spatel, ein weiterer Assis-
tent oder der Instrumentierende hdlt den breiteren Spatel, wel-
cher den Bulbus beiseite driickt. In der Tiefe des parabulbdren Be-
reichs findet man zundchst gelbes Orbitafett. Dessen feine Septen
werden mit der Federschere an der Stelle gedffnet, wo man das
Kavernom vermutet. Die Spatel werden nun in die ndchste, tiefe-
re Schicht vorgeschoben, wobei prolabierendes Fett immer wie-
der beiseite gedrangt werden muss. Das Kavernom erkennt man
an seiner bldulichen Farbung und seinen maulbeerenartigen, fei-
nen Kavernen (© Abb. 2b). Ist der optische Eindruck jedoch ein
anderer, muss an der Diagnose Kavernom gezweifelt werden.
Mochte man fiir diesen Fall eine Biopsie entnehmen, muss be-
dacht werden, dass Himangioperizytome oder Metastasen eines
kernspintomografisch dem Kavernom dhnlichen Nierenzellkarzi-
noms sehr stark bluten kénnen. Im nédchsten Schritt besteht das
Ziel darin, das Kavernom durch eine nicht ganz geschlossene
Bipolarpinzette thermisch durch Schrumpfung zu verkleinern
(© Abb. 2¢). Der Operateur hdlt dabei in einer Hand die Bipolar-
pinzette, in seiner anderen Hand den Sauger oder eine Tumor-
fasszange. Man versucht jetzt, den Tumor auch an den Flanken
zu koagulieren. Wahrend dieser Phase wird der Bulbus weiter
komprimiert, sodass das Operationsgebiet zunehmend besser vi-
sualisiert werden kann. Es ldsst sich nicht die gesamte Oberfldche
koagulieren, sondern nur ca. 50% der anterioren Oberfldche. Der
ndchste Schritt besteht in der Mobilisierung und Extraktion des
Kavernoms, was im typischen Fall gut méglich ist. Es soll aber an
dieser Stelle auch darauf hingewiesen werden, dass Kavernome
gerade bei apexnaher Lage in der Orbita relativ fest sitzen kon-
nen, der Eingriff dann nicht erfolgreich beendet werden kann
und das Kavernom in einer 2. Sitzung iiber einen anderen Zugang
angegangen werden muss. Im Normalfall kann nun vorsichtig die
Extraktion versucht werden. Hierbei hat sich das Andocken an
den Tumor mittels eines Kryostaten sehr bewdhrt (© Abb. 2d).
Wichtig ist beim Einsetzen des Kryostifts, dass der Sichtkanal tro-
cken ist und kein Fett- oder Bindegewebe angefroren wird. So-
bald die Spitze am Kavernom anfriert, sollte der Instrumentie-
rende einige Tropfen Ringer-Losung einspiilen, damit die Kon-
taktflache groBer wird. Mit dieser Technik kann eine Zugstdrke
realisiert werden, bei welcher eine iibliche Tumorfasszange aus-
reiflen wiirde. Selten kann bei diesem Manéver der Tumor ein-
reifSen, sodass erneut tiefer nachgefasst werden muss. Da es sich
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2 e
Abb.2 a Darstellen des para- und retrobulbdren Kompartiments. b Nach Freipraparieren von Fettgewebe Sichtbarwerden des Kavernoms. ¢ Koagulation
der Tumoroberfldche. d Kryoextraktion des Kavernoms.

um eine benigne Raumforderung handelt, soll hier erwdhnt wer-
den, dass fiir den Fall des EinreifSens der Resttumor nicht um je-
den Preis entfernt werden muss. Nach der im Regelfall vollstandi-
gen Entfernung kommt es kaum zu Nachblutungen, da es sich
beim Kavernom um eine Low-flow-Malformation handelt. Zur Si-
cherheit wird das Tumorbett genau inspiziert und Blutungen ko-
aguliert. Danach erfolgt die Entfernung aller Instrumente und Zii-
gelfaden. Die Bindehaut wird mit 7-0-Vicryl readaptiert. An-
schlieBend wird der Tumor in die Histologie gegeben und der Pa-
tient erhdlt einen Salbendruckverband. Ein Video dieser Technik
ist unter https://www.youtube.com/watch?v=Hg2tEzYsGcw zu
sehen. Wichtig ist, dass 2 und 5 Stunden nach Operationsende
der Verband gewechselt wird und dabei eine Visuskontrolle zum
Ausschluss einer Nachblutung oder intraoperativen Sehnerv-
affektion erfolgt. Ebenso sollte der Patient instruiert werden, sich
nachts bei Druckgefiihl oder Schmerzen umgehend zu melden.

Mogliche intraoperative Komplikationen umfassen: Arterielle
Blutungen durch akzidentelle GefiSverletzung, Verletzung oku-
lomotorischer Nervenfasern (postoperative Parese) und para-
sympathischer pupillomotorischer Nervenfasern (postoperativ
sektorielle Pupillotonie), Ptosis, Sehnervverletzung und Sensibili-
tatsstérungen. Postoperativ kénnen Nachblutungen mit Erblin-
dungsrisiko auftreten. Insgesamt handelt es sich bei dem oben
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geschilderten Eingriff um eine anspruchsvolle Operation, die vor-
zugsweise in erfahrenen Zentren durchgefiihrt werden sollte.

Patienten

Es wurden alle von 2006 bis 2014 in der Klinik fiir Augenheilkun-
de des Universitdtsklinikums Freiburg operierten Kavernome
identifiziert, welche retrobulbar oder parabulbdr mit retrobul-
barem Anteil lokalisiert waren. Die Patientenakten wurden auf
die Tumorlokalisation, den gewdhlten operativen Zugang, die
prd- und postoperativ bestimmte bestkorrigierte Brillenseh-
schérfe, einen Exophthalmus und Motilitdtsstérungen sowie
Doppelbildwahrnehmung hin analysiert. Alle Patienten willigten
in die Auswertung der Daten ein.

Ergebnisse

v

In dem genannten Zeitraum wurden insgesamt 10 retrobulbdr
gelegene Kavernome transkonjunktival entfernt. In 2 Fillen lag
das Tumorzentrum parabulbdr und der hintere Tumorpol er-
streckte bis in den retrobulbdren Raum. In 8 Fillen lag der Tumor
rein intrakonal. In allen Fdllen wurde die Diagnose postoperativ
histologisch gesichert. Es handelte sich um 4 weibliche und 6
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Tab. 1
rativen Befunde wurden mindestens 2 Monate nach Operation erhoben.

Patient Alter Geschlecht Lage
1 57 w intrakonal
2 54 m intrakonal
3 70 m intrakonal
4 35 w intrakonal
5 59 w intrakonal
6 48 m intrakonal
7 57 m intrakonal
8 60 m intrakonal
9 61 w extrakonal

10 52 m extrakonal

madnnliche Patienten. Das Patientenalter betrug im Mittel 55 Jah-
re. Die postoperative Sehscharfe entsprach in allen Fdllen in etwa
der prdoperativen. In 7 Fillen bestand prdoperativ ein Exophthal-
mus von mehr als 2 mm im Vergleich zum Partnerauge. Der Mit-
telwert betrug in diesen Fdllen 5 mm. Postoperativ zeigte sich in
3 Fillen eine Reduktion des Exophthalmus, in 1 Fall keine Ande-
rung zum prdoperativen Befund. In 6 Fallen liegen keine postope-
rativen Daten zur Exophthalmometrie vor. Patient 3 gab prdope-
rativ Doppelbilder bei Geradeausblick an. Diese bestanden bei
der postoperativen Kontrolle nicht mehr. Patient 6 litt fiir 2 Mo-
nate postoperativ unter neu aufgetretenen Doppelbildern. Seine
Motilitdtsstdrung bildete sich spontan zuriick. Patienten 5 und 9
zeigten postoperativ eine ldnger bestehende partielle Pupilloto-
nie. © Tab. 1 fasst die Félle zusammen.

Diskussion

v

Die hier vorgestellte Technik der transkonjunktivalen Kryo-
extraktion nach vorheriger thermischer Schrumpfung ist ein ef-
fektives Verfahren zur chirurgischen Entfernung retrobulbar ge-
legener Kavernome. Die Vorteile bestehen darin, dass ein mog-
lichst direkter Weg zum Tumor gewdhlt wird und kutane Narben,
Osteotomien oder andere Gewebsverletzungen minimiert wer-
den. In unserer Fallserie erzielten alle Patienten ein gutes post-
operatives Ergebnis, in einem Fall kam es zu einer kurzfristigen
Motilitdtsstorungen, welche auf die Lage und feste Adhédrenz des
Kavernoms in der Orbitaspitze zuriickzufithren war. Die GrofSe
dieses Kavernoms erforderte vergleichsweise viel Manipulation,
auf welche wir die Parese zuriickfithren. Die 9 Félle mit unmittel-
bar postoperativ gutem Ergebnis zeigten prdoperativ keine Tu-
morausdehnung bis in die Spitze des Orbitatrichters. Daher emp-
fehlen wir, bei Kavernomen, die bis in die Orbitaspitze ziehen und
dort eventuell aufgrund der radiologischen Morphologie eine
Adhdrenz vermuten lassen, mit der transkonjunktivalen Opera-
tionsplanung etwas zuriickhaltender zu sein. Insbesondere sind
Kavernome transkonjunktival dann gut zu entfernen, wenn sie
radiologisch einen Kontakt zum Bulbus zeigen, da man in diesem
Fall davon ausgehen kann, dass der Tumor relativ rasch retrobul-
bar dargestellt werden kann.

Die Erstbeschreibung der transkonjunktivalen Kryoextraktion
erfolgte 1993 durch Lowenstein et al. [15], wenngleich der trans-
konjunktivale Zugang zum retrobulbaren Raum als solcher we-
sentlich ldnger bekannt ist. 1998 berichteten Gdal-On und Gel-
fand 12 Félle mit orbitalem Kavernom, welche transkonjunktival
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Transkonjunktival operierte Patienten mit retrobulbar gelegenem Kavernom. Die Doppelbildangaben beziehen sich auf den Geradeausblick. Die postope-

Visus Doppelbilder

praop. postop. praop. postop.
1,0 0,8 nein nein
1,0 0,9 nein nein
0,4 0,5 ja nein
1,0 1,0 nein nein
0,8 0,8 nein nein
0,9 0,9 nein nein
1,0 0,8 nein nein
0,5 0,6 nein nein
0,9 1,0 nein nein
1,0 1,0 nein nein

kryoextrahiert wurden [16]. In 10 Féllen verlief der Eingriff er-
folgreich, in einem Fall kam es zu einem Visusverlust durch Zen-
tralarterienverschluss und in einem weiteren Fall konnte der
Tumor nicht lokalisiert werden. Rosen et al. wendeten die Kryo-
extraktion in der Folge auch auf andere Orbitatumoren mit Erfolg
an[17].

Die Technik muss sich mit den etablierten transkutanen und
transossdren Verfahren messen lassen. Scheuerle et al. berichte-
ten aus einer Periode von 15 Jahren 20 Fille, von denen einer
transkonjunktival, der Rest jedoch transkraniell operiert wurde.
15 Kavernome reichten bis in die Ndhe der Orbitaspitze. Im Lang-
zeitergebnis nach 6 Monaten fiihrten diese Eingriffe in 14% zu
einer Visusminderung, in 7% zu einer Motilitdtsstorung, in 7% zu
einer Ptosis und in weiteren 7% zu einem nicht visusrelevanten
Gesichtsfeldausfall. Diese Ergebnisse sind etwas schlechter als
die unserer Fallserie, wobei unklar bleibt, wie gut beide Kohorten
in Bezug auf TumorgroRe und -lage vergleichbar sind. Die Kom-
plikationsrate eine Woche nach transkranieller Operation lag bei
Scheuerle et al. deutlich héher: 29% der Patienten zeigten eine
Visusminderung, 72% eine Motilitdtsstorung, 50% eine Ptosis,
7% ein epidurales Himatom und 50% ein Subkutanhdmatom.
Boari et al. fassten {iber 10 Jahre 20 Falle zusammen, die in 8 Fal-
len lateral transossdr und in 12 Fillen frontoorbitozygomatisch
transossdr operiert wurden. In 4 von 5 Fillen besserte sich eine
praoperative Visusminderung, in einem Fall wurde sie durch die
Operation induziert. Eine Doppelbildwahrnehmung besserte sich
in 4 Fdllen und blieb in einem 5. Fall unverdndert. Chen et al. be-
richteten {iber einen als minimalinvasiv deklarierten, transnasal-
transsphenoidalen Zugang inklusive Neuronavigation fiir infero-
medial retrobulbdr gelegene Kavernome in einer Serie von eben-
falls 10 Fillen [11]. Alle Félle zeigten prdoperativ eine Sehstérung
in Form von Visusminderung und/oder Motilitdtsstérung. Ein
Jahr postoperativ waren die Symptome in 9 dieser 10 Fille deut-
lich gebessert. Fiir derartige, medial in der Orbitaspitze liegenden
Kavernome wurde auch eine endoskopische Operationstechnik
beschrieben [13]. Eine der umfassendsten Serien mit 37 Fdllen,
zusammengetragen iiber 24 Jahre, stammt von Schick et al. [18],
beinhaltet jedoch eine von der Tumorlokalisation abhdngige Viel-
zahl von Zugangswegen, sowohl transkonjunktival als auch
transossdr. Postoperativ besserte sich in 14 von 19 Fillen der Vi-
sus, Motilitatsstorungen in 4 von 6 Féllen. In 2 Féllen wurde eine
Motilitatsstorung induziert.

Der Vergleich der eigenen und bisher publizierten Daten erlaubt
die Schlussfolgerung, dass sich die transkonjunktivale Kryo-
extraktion fiir solche retrobulbdren Kavernome anbietet, welche
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prdoperativ radiologisch nicht direkt in der Orbitaspitze liegen
oder keine Ausziehungen dorthin zeigen und nach anterior Kon-
takt zum Bulbus aufweisen. In diesen Fdllen kann der Tumor von
einem orbitachirurgisch erfahrenen Ophthalmochirurgen sicher
entfernt werden.
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