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Wenn aufgrund der klinischen und
neuroradiologischen Befunde, die im
vorangehenden Beitrag beschrieben
wurden, die Diagnose Orbitatumor
vermutet wird, muss entschieden
werden, ob und welche Therapie fol-
gen soll. In dieser Ubersicht werden
zunichst extrakranielle chirurgische
Zugange von anterior medial, anteri-
or und lateral beschrieben. Anschlie-
Bend werden strahlentherapeutische
und pharmakologische Behandlungs-
konzepte erlautert. Orbitatumoren
des Kindesalters werden am Ende der
Arbeit gesondert diskutiert.

Die Therapieoptionen bei Orbitatumo-
ren sind entsprechend der Zahl mogli-
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Therapie anterior
gelegener Orbitatumoren

cher Diagnosen und des unterschiedli-

chen Wachstums- und Metastasierungs-

verhaltens vielfaltig und kénnen mitein-

ander kombiniert werden. Sie umfassen

die folgenden 4 Bereiche:

== Chirurgie (Biopsie, Teilentfernung,
vollstindige Resektion),

== Strahlentherapie (fraktionierte Be-
strahlung, Radiochirurgie),

== Pharmakotherapie (Chemotherapie,
Immunsuppression),

== Beobachten des weiteren Verlaufs.

Gerade bei Erkrankungen der Orbita hat
es sich wegen ihrer vielfiltigen Nachbar-
schaftsbeziehungen als sinnvoll erwiesen,
Therapieentscheidungen in einem facher-
tibergreifenden Netzwerk zu diskutieren

und zu planen. Bei den chirurgischen Op-
tionen héingt es sehr von der Erfahrung
des jeweiligen Operateurs und seiner ins-
trumentellen Ausstattung ab, welche Dis-
ziplin letztendlich den Eingriff ausfiihrt.
Bei grofieren Eingriffen kann es sinnvoll
sein, ein multidisziplindres Operations-
team zu bilden. In dieser Ubersicht soll
aber auch betont werden, dass der Opht-
halmochirurg mit Instrumenten, die ihm
aus dem Bereich der plastischen- und re-
konstruktiven Lidchirurgie vertraut sind,
einige Orbitaoperationen von anterior oh-
ne aufwendiges, zusatzliches Instrumen-
tarium selber durchfithren kann. Letz-
tendlich hdngt die Wahl des chirurgi-
schen Zugangs von der Lokalisation der
Raumforderung innerhalb der Orbita ab.

Héufigkeit Optionen

Tab. 1 Haufigkeiten und Behandlungsoptionen bei Orbitatumoren im Kindes- und Erwachsenenalter
Kinder Erwachsene
Tumor Héufigkeit Optionen Tumor
(%) Chirurgie Bestrahlung Pharmako-
therapie

Dermoidzyste 37 E Meningeom?®
Optikusgliom 16 E F R Metastase
Kapillares Himangiom 15 T L S,B Lymphom
Lymphangiom 6 T ? OKT432 Kavernom
Rhabdomyosarkom 5 T F C Pseudotumor
Neurofibrom 4 (] ? Dermoid
Lymphom 4 T,B F Mukozele
Mukozele 4 E Trénendriisen-

tumor
Schwannom 3 E ? Optikusgliom
Sonstige 6 Sonstige

?Inklusive Optikusscheidenmeningeom.

(%) Chirurgie Bestrah- Pharmako-
lung therapie

10 ET FR

10 T.B F @

10 T.B F

8 E

8 T.B S

8 E

6 E

3 E F

3 E B FR

34

E Exzision, T Teilexzision, B Biopsie, F fraktionierte Bestrahlung, R Radiochirurgie, L Laserkoagulation, S Steroide, B 3-Blocker, C Chemotherapie.
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Abb. 1 A Sagittales, anatomisches Schema zur vergleichender Darstellung
des transkutanen, transseptalen Zugangs bei extrakonalen Raumforderun-
gen und des transkonjunktivalen Zugangs bei intrakonalen Raumforderun-

gen

Dabei muss in der Operationsplanung
beriicksichtigt werden, dass das Ausmaf3
der zugangsbedingten Gewebedissektion
in einer giinstigen Relation zur erzielten
Ubersichtlichkeit des Operationsfeldes
steht, sodass mit geringem Kollateralscha-
den an neurovaskuldren und bindegewe-
bigen Strukturen ein mdglichst grofier Ef-
fekt erzielt wird.

Vor jedem Eingriff muss eine qualita-
tiv hochwertige neuroradiologische Bild-
gebung erfolgt sein. Die Magnetreso-
nanztomographie (MRT) hat ihre Doma-
ne in der Weichteil- und Differenzialdia-
gnostik. Die Computertomographie (CT)
ist notwendig bei allen Eingriffen an der
knochernen Orbita und Fragen zur Kno-
chenarrosion. In differenzialdiagnostisch
einfachen Fillen ist sie auch eine kosten-
glinstigere Alternative zur MRT. Eine in-
teressante Alternative zur CT ist die di-
gitale Volumentomographie (DVT), die
zwar nicht die Weichteile, aber die kno-
chernen Strukturen annihernd gleich gut
wie die CT darstellt.

Klinisches Spektrum

Trotz einer Vielzahl von Fallberichten und
-serien gibt es nur wenige Publikationen,
die das Spektrum orbitaler Erkrankun-
gen systematisch widerspiegeln. Die mit
1825 Patienten umfassendste Serie von
Fillen, die mit dem Leitsymptom Exopht-
halmus an ein Zentrum iiberwiesen wur-
den, stammt von Dallow und Pratt [3].
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Abb. 2 A 7 Transkonjunktivale Zugange mit Eréffnung der Bindehaut am
Limbus (7a) oder im Fornix (7b). 2 Transkutane, transseptale Zugéange durch
das Oberlid (2a) oder Unterlid (2b, 2¢). 3 Medialer transkutaner Zugang nach
Killian. 4 Anterolateraler Zugang fir eine laterale, transossare Orbitotomie

Orbitatumoren machen darin ca. ein Drit-
tel aller Orbitaerkrankungen aus. Sie kon-
nen in anndhernd jedem Lebensalter auf-
treten und haben einen Héufigkeitsgip-
fel in der sechsten Dekade. Das Spekt-
rum im Kindesalter unterscheidet sich
deutlich von dem des Erwachsenenalters.
Die @ Tab. 1 listet die Haufigkeiten typi-
scher Orbitatumoren beider Altersgrup-
pen auf. Ferner ist in dieser Tabelle ange-
geben, welche der zuvor erwidhnten Op-
tionen beim jeweiligen Krankheitsbild in-
frage kommt. Dabei zeichnet sich ab, dass
die Chirurgie in fast allen Fallen eine Op-
tion ist.

Chirurgische Zugédnge
Allgemeines

Uber die im Folgenden beschriebenen
extrakraniellen, anterioren Zugéinge kon-
nen Raumforderungen erreicht werden,
die im vorderen und mittleren Drittel des
Orbitatrichters liegen [17]. Eine kn6cher-
ne Orbitotomie ist dabei meist nicht erfor-
derlich. Prozesse im hinteren Orbitatrich-
ter sind den posterioren Zugéngen vorbe-
halten. Diese umfassen transfrontale, pte-
rionale und endonasale Zugange.

== Zur exakten Planung der Operation
kommt der praoperativen,
radiologischen Bildgebung in
verschiedenen Schnittebenen eine
iberragende Bedeutung zu.

Ein wichtiges Kriterium fiir die Wahl des
Zuganges ist, ob eine Raumforderung in-
nerhalb oder auflerhalb des Muskelko-
nus liegt. Insbesondere bei intrakonalen
Raumforderungen hat sich ein transkon-
junktivaler Zugang bewahrt (@ Abb. 1).
Die @ Abb. 2illustriert die bei anterioren
Zugingen moglichen Schnittfithrungen.
Am weitesten medial liegt der sog.
Hautschnitt nach Killian. Dies ist ein Zu-
gang, der dem der Dakryozystorhinost-
omie dhnelt. Im Unterschied hierzu wird
im weiteren Verlauf der Operation das Pe-
riost weit nach posterior von der medialen
Orbitawand nach Koagulation der vorde-
ren und hinteren Ethmoidalarterie abge-
hoben. Unkontrollierte Blutungen sind
hier unbedingt zu vermeiden. Jeweils am
Ober- und Unterlid besteht die Moglich-
keit eines transkutanen, transseptalen Zu-
gangs. Am Oberlid erfolgt dieser gerne in
der Oberlidfalte, am Unterlid in Form
eines subziliaren Schnittes. Eine Modifi-
kation des transkutanen Unterlidzuganges
ist der sog. ,,Swinging-eyelid-Zugang®, fiir
den das laterale Unterlid unter Durchtren-
nung des unteren Schenkels des Lig. cant-
hi laterale abgetrennt und anschlieflend
die Bindehaut im unteren Fornix er6ff-
net wird. Der Bindehautfornix kann zur
Fettresektion oder bei kleineren Zugin-
gen auch isoliert er6ffnet werden. Bei in-
trakonalen Prozessen wird die Bindehaut
am Limbus zirkuldr oder sektoriell er-
offnet — analog der extraokularen Abla-
tiochirurgie. Am weitesten lateral ist der
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Hautschnitt nach Stallard. Hierbei wird
der Schnitt unterhalb der Braue {iber der
Orbitakante bis zum lateralen Lidwinkel
und dann in die Fossa temporalis gefiihrt.
Dieser Zugang wird tiblicherweise mit
einer tempordren Herauslosung des la-
teralen kndchernen Orbitapfeilers kom-
biniert.

Die computerassistierte Neuronaviga-
tion, die heutzutage in der Schidelbasi-
schirurgie und in der knéchernen Orbi-
tarekonstruktion ihren festen Platz hat, ist
in der Chirurgie der orbitalen Weichtei-
le meist weder notwendig noch sinnvoll,
zumal sie die Operationszeit deutlich ver-
langert und mit hohem apparativem Auf-
wand verbunden ist. Ferner kann der sog.
»tissue shift“ der verschiebbaren Weich-
teile die Navigation erschweren.

Transkonjunktivaler Zugang

Durch einen transkonjunktivalen Zu-
gang ldsst sich der para- und retrobulba-
re Raum gut erreichen, ohne dass auf dem
Weg dorthin viel Gewebe dissektiert wer-
den muss [11]. Er hinterlisst keine kosme-
tisch auffilligen Narben. Typischerweise
extrahiert man {iber diesen Zugang einen
der hdufigsten Orbitatumoren des Er-
wachsenen, namlich das Kavernom (auch
kaverndses Himangiom genannt, histolo-
gisch eine venose Malformation, zu unter-
scheiden vom Hdmangiom des Kindes-
alters), das meist intrakonal liegt. Uber
diesen Zugang kann auch der distale, ret-
robulbdre Teil des Sehnervs erreicht wer-
den, wenn bei intrakranieller Hyperten-
sion eine Sehnervscheidenfensterung in-
diziert ist [8,13]. Im Folgenden werden die
klinischen Befunde und die intraoperati-
ven Schritte anhand eines klinischen Bei-
spiels erlautert.

Bei einer 40-jahrigen Patientin fiel in
einer augendrztlichen Routineuntersu-
chung eine rechtsseitige Papillenschwel-
lung auf. Die neuroradiologische Abkla-
rung ergab einen intrakonalen Tumor,
der den Sehnerv nach medial unten ver-
drangte (@ Abb. 3).

Da mit einem Groflenwachstum des
Prozesses zu rechnen war und ohne
Druckentlastung eine Optikusatrophie
eingetreten wire, entschlossen wir uns zu
einer Entfernung. Dazu wurde die Binde-
haut zirkuldr er6ffnet. Die 4 geraden Au-

genmuskeln wurden mit 4-o-Seidenfi-
den angeschlungen, um den Bulbus int-
raoperativ bewegen zu kénnen. Das an-
schlielende Vorgehen erfolgte unter dem
Operationsmikroskop, da dieses nicht nur
eine sinnvolle Bildvergrofierung, sondern
auch einen annihernd konfokalen Strah-
lengang ermdglicht, mit dem der enge
Operationskanal gut ausgeleuchtet wird.
Anschlieflend wurden der Para- und Ret-
robulbarraum durch Einsetzten von 2 Or-
bitabodenspateln dargestellt (8 Abb. 4a).
Durch einen dritten Spatel wurde der Bul-
bus beiseite gefithrt (B Abb. 4b). Eine
solche Operation muss mit einem erfah-
renen Assistenten durchgefiihrt werden.
In manchen Fillen hat es sich bewihrt,
den dritten Spatel durch einen zweiten
Assistenten halten zu lassen. Nachdem
der Retrobulbarraum durch diese 3 Spa-
tel in Form eines Dreiecks aufgespannt
ist, kann der Operateur mit einem Mik-
rosauger und einer Federschere die Te-
non-Kapsel von innen her eroéffnen, wo-
nach das orbitale Fett sichtbar wird. In
diesem verbirgt sich dann die Raumforde-
rung, die im Falle des Kavernoms als blau-
liche, fein gekammerte, mit einer zarten
Kapsel versehene Struktur sichtbar wird
(B Abb. 4b).

Der néchste Schritt besteht darin, den
Tumor durch Koagulation mit dem Bi-
polarkoagulator thermisch zu schrump-
fen, sodass er an Volumen verliert und
man ihn dann leichter durch die kleine
Offnung mobilisieren kann (B Abb. 4c).
Dazu muss der Tumor 6fter an verschie-
denen Stellen gefasst und luxiert werden,
damit seine Kapsel vorsichtig freiprapa-
riert werden kann. Zum Fassen des Tu-
mors hat sich eine Tumorfasszange be-
wiahrt. Wenn der Tumor durch Koagula-
tion auf ca. 50% seines urspriinglichen Vo-
lumens geschrumptft ist, kann man versu-
chen, ihn durch die Offnung herauszuzie-
hen. Haufig ist dieses Herausziehen rela-
tiv problemlos mdglich. Entweder gelingt
dies mit einer Tumorfasszange oder, wie
in der @ Abb. 4d gezeigt, durch Anfrie-
ren des Tumors mit einem Kryostaten. In
seltenen Fallen sitzt der Tumor in der Tie-
fe der Orbita so fest, dass er nicht ohne
Weiteres herauszuziehen ist. In solchen
Fdllen muss ruhig und systematisch an
verschiedenen Seiten der Tumoroberfla-
che weiter nach hinten prapariert werden.
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Zusammenfassung

Die Diagnose Orbitatumor wird anhand klini-
scher und neuroradiologischer Kriterien ge-
stellt und in unklaren Fallen durch eine Biop-
sie histologisch gesichert. Das Spektrum
maglicher Diagnosen ist vielfaltig. Entspre-
chend der Dignitét und Lokalisation ergeben
sich unterschiedliche Therapieoptionen, von
denen die chirurgische Entfernung die hau-
figste ist. Eine wesentliche Erganzung ist die
Strahlentherapie, die bei bestimmten Tumo-
ren auch isoliert angewendet wird. In dem
Ubersichtsbeitrag werden zunichst die chir-
urgischen Zugange und Techniken bei ante-
rior, d. h. in den vorderen zwei Dritteln der Or-
bita, gelegenen Tumoren erldutert. Anschlie-
Bend werden aktuelle strahlentherapeutische
Techniken und Indikationen diskutiert, ge-
folgt von Aspekten zur Chemotherapie. Die
Behandlung von Orbitatumoren des Kindes-
alters erfolgt am Schluss gesondert.

Schliisselworter
Orbita - Chirurgie - Tumor - Orbitatumor -
Strahlentherapie

Therapy of tumors of
the anterior orbit

Abstract

Tumors of the orbit are diagnosed on clinical
and neuroradiological criteria. A biopsy may
histologically confirm uncertain mass lesions.
The patients’age and medical history predis-
pose for certain tumor entities among the
rather heterogenous spectrum of possible di-
agnoses. The therapy depends on the degree
of malignancy and its location within the or-
bit. Among the different options, surgical ex-
cision is the most common followed by radi-
ation therapy either in combination with sur-
gery or alone. Chemotherapy plays a sub-
sidiary role in certain lymphomas or metas-
tases. This review covers the surgical tech-
niques and treatment principles for tumors of
the anterior orbit, explains radiotherapy tech-
niques and briefly covers chemotherapy. Pe-
diatric tumors of the orbit are covered sep-
arately.

Keywords

Orbit - Surgery - Tumor - Orbital tumor -
Radiation therapy
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== Das Risiko einer Blutung bzw.
Sehnervischamie steigt mit dem
Ausmal der Manipulationen im
hinteren Bereich der Orbita.

Da es iiblicherweise nicht zu einer Verlet-
zung orbitaler Gefifle kommt, sind Blu-
tungen nach Entfernung eines solchen
Hémangioms meist nur kleine Sickerblu-
tungen. Dennoch muss sorgfiltig gepriift
werden, dass diese nicht zu umfangreich
sind und spiter zu einem den Sehnerv
komprimierenden Retrobulbarhdmatom
fithren kénnen. Daher sollte das retro-
bulbire Gewebe einige Sekunden nach
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Extraktion beobachtet und ggf. koagu-
liert werden. Wenn der Tumor entfernt
ist, werden die Ziigelfiden von den ge-
raden Augenmuskeln gelost und die Bin-
dehaut mit resorbierbarem Nahtmaterial
am Limbus verschlossen. Anschlieflend
erhilt der Patient einen antibiotischen
Augensalbendruckverband. Im gezeig-
ten Beispiel induzierte die Operation eine
Abduzensparese, die sich innerhalb von
3 Monaten vollstindig zuriickbildete. In-
nerhalb eines Jahres bildete sich auch die
Papillenschwellung ebenfalls ohne Opti-
kusatrophie vollstindig zuriick. Die Pa-
tientin war beschwerdefrei.

Abb. 3 < Retrobulbares
Kavernom. a Axiale und

b koronare, T2-gewichtete
MR-Tomograhien. In Teilab-
bildung a zeigt der Pfeil
auf den Tumor, in Teilab-
bildung b auf den nach
medial unten verdrangten
Sehnerv

Abb. 4 <« Operative Schrit-
te der transkonjunktivalen
Exzision eines retrobulbar
und intrakonal gelegenen
Kavernoms. a Darstellen
des retrobulbaren Raums,
b Darstellen der Tumor-
oberfldche. c Koagulation
des Tumors zur Volumenre-
duktion, d Kryoextraktion
des Tumors

Uber einen transkonjunktivalen Zu-
gang konnen auch andere intrakonal ge-
legene Raumforderungen erreicht wer-
den. Bestimmte extrakonale Prozesse las-
sen sich ebenfalls transkonjunktival dar-
stellen. Ein Beispiel ist die transkonjunk-
tivale Fettgewebsresektion bei endokriner
Orbitopathie. Hierzu wird die Bindehaut
mit einem Hochfrequenzschneidegerit
im unteren Bindehautfornix eroffnet, um
zu den entsprechenden Fettgewebslogen
zu gelangen (B Abb. 5b).



Abb. 5 » a Transkutane
Fettgewebsresektion bei
endokriner Orbitopathie,

b nachdem zuvor aus der
unteren Orbitaloge Fett-
gewebe transkonjunktival
reseziert wurde

Abb. 6 A Radiologischer Befund und Operationssitus eines Lymphoms tiber dem lateralen Orbitaboden. a Sagittale, T1-ge-
wichtete, fettsupprimierte MRT, b Hautschnitt und Durchtrennen des unteren Schenkels des Lig. canthi laterale, ¢ Herunter-
klappen des Unterlids (,swinging-eyelid“) und Er6ffnung des unteren Bindehautfornix

Transkutane Zugange zur Orbita

Héufig wird ein transkutaner Zugang bei
extrakonal gelegenen Tumoren gewahlt
[17]. Wie in @ Abb. 2 gezeigt, bieten sich
Schnittfithrungen in allen 4 Quadranten
der Orbita an. Der genaue Ort des Zu-
gangs wird sich dabei an der Lokalisa-
tion des Tumors orientieren. In der obe-
ren Hilfte gelegene Raumforderungen
sollten entsprechend iiber das Oberlid,
im unteren Orbitateil gelegene Raum-
forderungen tiber das Unterlid angegan-
gen werden. Bei allen transkutanen Zu-
gangen wird das Septum orbitale mit-
erdffnet. Beim anschliefenden Wund-
verschluss ist es wichtig, dass das Sep-
tum nicht verndht wird, damit es im sel-
tenen Fall einer postoperativen Blutung
nicht zu einem visusbedrohenden Or-
bitahamatom kommt [14]. Bei isolier-
ter Raumforderung in der Tranendriise
kann die Entscheidung, ob man erst bi-
opsieren oder primar die Driise mit dem
Tumor komplett entfernen soll, schwie-
rig sein. Bei Verdacht auf ein pleomor-
phes Adenom ist die derzeitige Lehrmei-
nung, den Tumor durch einen anterolate-

ralen Zugang komplett zu entfernen. Bei
Verdacht auf ein Lymphom sollte nur bi-
opsiert und nachfolgend bestrahlt wer-
den. Bei Verdacht auf ein adenoidzysti-
sches Karzinom kann auch zunéchst bi-
opsiert und bei Bestitigung die Orbita
exenteriert oder radikal teilreseziert und
nachbestrahlt werden, wobei die zweite
Variante zu erheblichen Oberflichensto-
rungen des Auges fithrt.

Stellvertretend fiir transkutane Zugin-
ge wird im Folgenden ein sog. ,,Swinging-
eyelid-Zugang® illustriert und anschlie-
end ein Situs bei einem medial gelegenen
Prozess gezeigt. Bei einem 70-jahrigen Pa-
tienten bestand der Verdacht auf ein or-
bitales Lymphom (8 Abb. 6a). In eine
Hautfalte des lateralen Lidwinkels wur-
de ein ca. 1 cm langer Hautschnitt gelegt.
Direkt danach wurde dhnlich einer latera-
len Tarsalzungenplastik (z. B. bei Fasziali-
sparese) der untere Schenkel des lateralen
Lidbandchens durchtrennt. Danach lasst
sich das Lid mit der Pinzette spannungs-
frei nach unten wegklappen (8 Abb. 6¢).
Anschlieend wurde die Bindehaut im
unteren Fornix mit einer Schere unter-
miniert und durch einen langen Sche-
renschlag eroffnet. Diese Schritte konnen

auch mit einem Hochfrequenzschneide-
gerit ausgefithrt werden. Nach dem Off-
nen des Septum orbitale konnte problem-
los eine Biopsie aus dem unteren latera-
len Orbitaquadranten entnommen wer-
den. Nach sorgfaltiger Blutstillung wur-
de die Bindehaut mit 7-o-Vicryl fortlau-
fend vernéht und die laterale Tarsuszunge
am Periost des lateralen Orbitapfeilers mit
4-0-Vicryl fixiert. Anschlieflend erfolgte
die Hautnaht.

In @ Abb. 7 ist ein medialer Zugang
zur Extraktion eines extrakonal gelegenen
Kavernoms gezeigt. Es ist ratsam, solche
Operationen gemeinsam mit HNO-érzt-
lichen Kollegen durchzufithren, wenn die
Prozesse die mediale Orbitawand arro-
diert haben oder zusitzlich Verdnderun-
gen in den Siebbeinzellen vorliegen. Nach
einem Hautschnitt nach Killian wird ana-
log einer Dakryozystorhinostomie direkt
der Knochen an der lateralen Nasenflan-
ke aufgesucht und danach das Periost ein-
schlieSlich Tranengangssystem nach late-
ral abgehoben. Die vordere und hintere
Ethmoidalarterie miissen dabei sorgfiltig
koaguliert werden. Anschlieflend wird die
Periorbita gedffnet, um zu dem Tumor zu
gelangen.
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Abb. 9 €T2-gewicht-
ete, a axiale und

b koronare MRT. Der
Tumor ist durch Pfeile
markiert

Abb. 7 € Transkutane Ent-
fernung (b) des in der axia-
len, T1-gewichteten MRT
(a) sichtbaren, extrakonal
gelegenen Kavernoms
(Pfeil) durch einen media-
len Hautschnitt nach Kil-
lian. Der Tumor ist bereits
durch Préaparation nach
anterior mobilisiert

Abb. 8 < Knochenschnit-
te fiir eine laterale Orbito-
tomie, dargestellt am a la-
teralen und b anterioren
Aspekt einer linken Orbita.
Die durchgehenden Linien
zeigen die Schnitte, die mit
der oszillierenden Sége an-
gelegt werden. Entlang der
gepunkteten Linien wird der
laterale Orbitapfeiler her-
ausgebrochen. Eine wichti-
ge Orientierungsmarke ist
der Ansatz des Jochbogens

Bei endokriner Orbitopathie erfolgt
die Fettgewebsresektion in der oberen
Orbitaloge transkutan durch das Oberlid.
Die @ Abb. 5a zeigt den Operationssitus.

Anterolateraler,
transossarer Zugang

Dieser Zugang ist indiziert, wenn die Tra-
nendriise oder eine Raumforderung im
lateralen Teil der Orbita entfernt werden
soll. Er erlaubt eine recht gute Ubersicht
bis an die Grenze vom mittleren zum hin-
teren Orbitadrittel. Zusitzlich zu den in
der plastischen und rekonstruktiven Lid-
chirurgie verwendeten Instrumenten sind
eine oszillierende Knochensége, ein Boh-
rer und eine Knochenfasszange erforder-
lich. Die @ Abb. 8 illustriert die Schnitt-
fithrung der Knochenschnitte.

Bei dem im folgenden Beispiel gezeig-
ten Patienten handelt es sich um einen
52-jahrigen Mann, der 2 Jahre zuvor ein
Weichteilsarkom des rechten Knies hat-
te. Das okuldre Leitsymptom war eine
Hebungseinschrinkung des linken Au-
ges, die keinem neurogenen Muster zuzu-
ordnen war. Eine daraufhin durchgefiihr-
te Kernspintomographie ergab eine ret-



robulbare Raumforderung oberhalb des
Sehnervs (8 Abb.9).

Intraoperativ wurde zunichst ein
Hautschnitt nach Stallard ausgefiihrt, der
in der Mitte unterhalb der Augenbraue
beginnt, genau tiber der Orbitakante bis
auf Hohe des lateralen Lidwinkels gefiihrt
wird und dann nach hinten ca. 3 cm in die
Fossa temporalis auslauft (8 Abb. 10a).
Anschlieflend wurde das Subkutange-
webe von der Orbitakante freipréipariert.
Danach wurde der Knochen mit einem
Raspatorium vollstindig freigelegt und
das Periost auf der Orbitainnenseite mit
einem Elevatorium abgehoben. Schlief3-
lich erfolgten 2 nach posterior gefiihrte,
vertikal zur Knochenoberflidche stehende
Knochenschnitte mit einer oszillierenden
Sédge. Zuerst erfolgte der untere Schnitt
direkt oberhalb des Ansatzes des Jochbo-
gens, der eine wichtige anatomische Leit-
struktur darstellt. Der obere Knochen-
schnitt erfolgte ca. 2,4 cm oberhalb da-
von, etwas oberhalb der Fissura fronto-
zygomatica (B Abb. 10b). Danach wur-
de der Knochen nach lateral herausgebro-
chen. Erleichtert wird dies, wenn man zu-
vor die laterale Orbitawand in dem Spalt
zwischen Periost und Knochen mit einem
Knochenmeiflel perforiert. Bei kleine-
ren Eingriffen kann das luxierte Kno-
chenfragment belassen werden, bei gro-
Beren kann der daran haftende M. tem-
poralis abgetrennt und der Knochen in
Ringer-Losung aufbewahrt werden. An-
schlieffend blickt der Operateur von la-
teral auf die Periorbita, die ge6ffnet und
nach hinten geschlitzt wird. Im Beispiel
sind im Operationssitus unten die Tra-
nendriise und dariiber der Tumor rétlich
livide zu sehen (B Abb. 10c). Dieser wur-
de vorsichtig herausprépariert. Das Orbi-
taperiost (Periorbita) verbleibt ungenaht
offen. Danach wurde das Knochenstiick
an die urspriingliche Stelle gesetzt und
ober- und unterhalb der Schnittlinien je-
weils ein Bohrloch angebracht. Durch die
Bohrlocher kann der Knochen mit feinen
Drihten fixiert werden (8 Abb. 10d).
Alternativ kann diese Knochennaht auch
mit gingigem Nahtmaterial erfolgen, da
sich der Knochen ausreichend in dieser
Position verkeilt. In entsprechend ausge-
statteten Operationssilen kann der Kno-
chen auch mit Osteosythesematerial tiber
kleine Titanplatten verschraubt werden.

Abb. 10 A Laterale Orbitotomie bei Metastase eines Weichteilsarkoms. a Kutane und subkutane
Schnittfiihrung tiber der lateralen, oberen Orbitakante. b Die laterale Orbitawand ist vom Periost frei-
prapariert und an 2 Stellen mit einer oszillierenden Sége eingeschnitten. ¢ Nach temporarer Entfer-
nung der lateralen Wand und Er6ffnen der Periorbita zeigt sich in der Bildmitte der Tumor. d Der Kno-
chen ist nun wieder eingesetzt und mit Drahten fixiert

Danach wird das Subkutangewebe mit
6-0-Vicrylfiden verschlossen. Anschlie-
Bend erfolgt die Hautnaht. Unter dsthe-
tischen Gesichtspunkten war die Narbe
nach ca. 2 Monaten kaum auffillig. Post-
operativ zeigte der Patient eine Zunahme
der Parese des M. rectus superior, weshalb
dieser tiber einen klassischen strabologi-
schen Zugang um 6 mm reseziert wurde.
Danach war der Patient in allen Blickrich-
tungen doppelbildfrei.

Komplikationen
Eine sehr gefiirchtete postoperative Kom-

plikation ist die Orbitaeinblutung. Hier-
durch kann es zu einer druckbedingten

Ischamie des Sehnervs mit Funktions-
einbuflen bis hin zur Erblindung kom-
men. Die Funktionsminderung ist meist
irreversibel, wenn der Druck nicht inner-
halb eines Zeitfensters von ca. 2 h entlastet
wird [14]. Daher ist es unbedingt notwen-
dig, am postoperativen Tag mehrmals zu
im Operationsprotokoll festgelegten Zeit-
punkten den Verband abzunehmen und
sich zu vergewissern, dass das operierte
Auge sieht und eine normale Pupillenre-
aktion aufweist.

© Zum Ausschluss einer
Orbitaeinblutung miissen
postoperativ regelmatige
Kontrollen erfolgen
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In der darauffolgenden Nacht sollte das
Personal angewiesen werden, bei Be-
schwerden, wie z. B. Schmerzen oder
neu aufgetretenem Druckgefiihl, den
Verband abzunehmen und eine Orbita-
einblutung auszuschlielen. Eine leich-
te oberflachliche Nachblutung kann
durchaus zunichst beobachtet werden.
Beim geringsten Verdacht auf Orbita-
einblutung muss die Wunde jedoch im-
mer rasch erdffnet werden, um die Blu-
tungsquelle zu lokalisieren und zu ko-
agulieren. Jedoch wird dieses insbeson-
dere nach Eingriffen in der hinteren Or-
bita nicht immer tiber den urspriingli-
chen Zugang moglich sein. Alternativ
kann daher im Notfall das Lig. canthi la-
terale durchtrennt werden, was eine Vo-
lumenzunahme und damit eine Druck-
entlastung ermoglicht. Die Einlage einer
Redon-Drainage ist normalerweise nicht
sinnvoll, zumal sie durch orbitales Fett
blockiert werden kann. Es existieren
keine genauen Angaben zur Hiufigkeit
einer postoperativen Orbitaeinblutung.
Sie kann auch nach vermeintlich einfa-
chen, anterior gelegenen Eingriffen auf-
treten, insbesondere unter Antikoagu-
lanzien. Nicht nur aus diesen Griinden
sollten orbitachirurgische Engriffe, die
eine Eroffnung des Septum orbitale be-
inhalten, immer unter stationdren Be-
dingungen durchgefiihrt werden.

Eine hdufigere, aber weniger gravie-
rende postoperative Komplikation ist eine
durch die Operation bedingte Motilitéts-
storung. Wenn sie sich nicht innerhalb
weniger Monate spontan zuriickbildet,
sind augenmuskelchirurgische Eingrif-
fe indiziert. Wird intraoperativ zu starker
Druck auf den Levator palpebrae - z. B.
mit einem Orbitaspatel - ausgeiibt, kann
es zu einer Ptosis kommen, die sich hau-
fig erst nach vielen Monaten langsam zu-
riickbildet. Kommt es beim Priparieren
der Zugange zu einer Durchtrennung sen-
sibler Nerven, klagen die Patienten post-
operativ iber Hypdsthesien im Bereich
der Lider, Stirn oder Wange. Nach Mona-
ten konnen sich diese Hypésthesien durch
Regeneration der peripher sensiblen Ner-
ven zuriickbilden.
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Strahlentherapie
Aligemeines, Techniken

Die moderne Strahlentherapie bietet
durch eine Vielzahl technischer Wei-
terentwicklungen die Mdéglichkeit, eine
Strahlendosis prézise auf definierte Ziel-
volumina zu applizieren und umgeben-
de Strukturen zu schonen. Unter dem Be-
griff stereotaktische Strahlentherapie wer-
den Behandlungsmethoden und Techni-
ken zusammengefasst, die mithilfe stereo-
taktischer Koordinaten eine geometrisch
prézise Applikation der Strahlen auf ein
Zielvolumen ermdglichen und gleichzei-
tig einen steilen Dosisabfall zum gesun-
den Gewebe hin aufweisen [9]. Eine hohe
Genauigkeit der Bestrahlung wird durch
besondere stereotaktische Fixierungs-,
Lokalisations- und Positionierungsgera-
te erreicht. Stereotaktische Strahlenbe-
handlungen kénnen perkutan mit Gam-
mastrahlen, ultraharten Rontgenstrahlen
oder interstitiell mit radioaktiven Seeds
durchgefiithrt werden. Von allen diesen
Methoden hat sich insbesondere die per-
kutane stereotaktische Strahlentherapie
am Linearbeschleuniger (LINAC) auf-
grund ihres nichtinvasiven Charakters
und ihrer hohen Effizienz durchgesetzt.
Die Entwicklung von Mikromultileaf-
Kollimatoren zur Feldformung erlaubt die
Anpassung der Bestrahlungsfelder an ir-
regulire Zielvolumina. Dadurch kénnen
auch irreguldre Tumoren homogen und
konformal bestrahlt werden. Die perkuta-
ne stereotaktische Strahlentherapie kann
als Einzeitbestrahlung (Radiochirurgie,
RC) oder als fraktionierte Strahlenthera-
pie (SFRT) durchgefiihrt werden. Die RC
ist bei kleinen, gut begrenzten Lisionen
sinnvoll. Die SFRT ist bei Lasionen in-
diziert, die gesundes Gewebe (insbeson-
dere Hirnnerven) im Zielvolumen erfas-
sen oder sehr nah an Risikoorganen loka-
lisiert sind. Die SFRT kombiniert die geo-
metrische Prézision der stereotaktischen
Technik mit dem biologischen Vorteil der
Dosisfraktionierung. Eine Aufteilung der
Strahlendosis in Fraktionen im Abstand
einiger Stunden ermdglicht eine jeweils
zwischenzeitliche Reparatur des Normal-
gewebes. Die Entscheidung, ob ein Tu-
mor mit RC oder SFRT behandelt wird,

basiert auch auf seinen strahlenbiologi-
schen Eigenschaften.
Die technologischen Entwicklungen
der letzten Jahre hatten 3 Ziele:
== bessere Darstellung des Tumors und
der Risikoorgane durch Bildgebung,
== genauere Positionierung des Patien-
ten am Bestrahlungsgerit und
== prazisere Erfassung des Zielvolumens
durch neue Bestrahlungsplanungssys-
teme.

Bessere Darstellung des

Tumors und der Risikoorgane
durch Bildgebung

Die traditionelle Zielvolumendefinition
zur Bestrahlungsplanung erfolgt durch
CT und MRT. Diese Untersuchungen stel-
len die Anatomie des Tumors und des ge-
sunden Gewebes mit einer hohen Aufl6-
sung dar und erlauben eine 3-dimensio-
nale, konformale Strahlentherapiepla-
nung. Der Nachteil dieser Methoden be-
steht darin, dass sie bei manchen Patien-
ten Tumor und gesundes Gewebe in der-
selben Dichte/Intensitit darstellen, die
posttherapeutischen Verinderungen von
Tumorgewebe in der Regel nicht differen-
zieren konnen und tiber die biologischen
Eigenschaften des Tumors keine Infor-
mationen liefern. Die verschiedenen Me-
thoden der biologischen Bildgebung wie
Positronenemissionstomographie (PET),
SPECT und/oder spezielle MRT-Unter-
suchungen (MR-Spektroskopie, Diffusi-
ons-, Perfusions-MRT) ermdglichen eine
Visualisierung der Tumorbiologie (Hyp-
oxie, Proliferation, Angiogenese, Rezepto-
renexpression). Die Koregistrierung von
MRT, CT und biologischer Bildgebung in
das Bestrahlungsplanungs-CT ermoglicht
zum einen eine hochprizise Definition
des Zielvolumens, zum anderen kénnen
Tumorareale, die sich besonders aggressiv
darstellen, iiber neue Bestrahlungstechni-
ken wie die IMRT (s. unten) mit héheren
Dosen versorgt werden.

Genauere Positionierung des
Patienten am Bestrahlungsgerat
Eine essenzielle Voraussetzung fiir die
exakte Applikation hoher Strahlendosen
auf genau definierte Zielvolumina ist die
zuverldssige, reproduzierbare Positionie-
rung des Patienten am Bestrahlungsge-
rit. Raumliche Fehlbestrahlungen kon-



nen eine Reduktion der Zielvolumendo-
sis und gleichzeitig eine Erh6hung der
Dosis an den kritischen Normalgeweben
zur Folge haben. Dariiber hinaus erfor-
dert eine Positionierungsvariabilitdt das
Hinzufiigen entsprechender Sicherheits-
saume zum Bestrahlungszielvolumen:
Das Planungszielvolumen wird dadurch
signifikant grofer als das klinische Ziel-
volumen. Diese Sicherheitssdume enthal-
ten Normalgewebe, das partiell der ver-
schriebenen (hohen) Dosis im Zielvo-
lumen ausgesetzt wird. Zahlreiche Me-
thoden, wie z. B. die Lagerung in einer
stereotaktischen Gesichtsmaske, stehen
mittlerweile zur Reduktion solcher Posi-
tionierungsvariabilitdt zur Verfiigung.
Die Bestrahlungstechnik, die eine Ver-
besserung der Positionierungsgenauig-
keit durch in das Bestrahlungsgerit in-
tegrierte bildgebende Verfahren ver-
wendet, nennt man bildgefiihrte Strah-
lentherapie (,image guided radiothera-
py", IGRT). Bei der IGRT wird vor und
manchmal sogar wihrend der Bestrah-
lung ein Bild aufgenommen (Rontgen-
aufnahme, CT, Ultraschall), das mit der
Bildgebung bei Bestrahlungsplanung
verglichen wird. Ungenauigkeiten in der
Patientenpositionierung werden automa-
tisch durch computergesteuerte Bewe-
gungen des Behandlungstisches korri-
giert. Am LINAC wird die IGRT mithil-
fe eines integrierten CTs, einem sog. Co-
ne-Beam-CT, realisiert. Vor Strahlenap-
plikation wird somit die zur Planung der
Bestrahlung durchgefithrte CT mit der
CT, die am Bestrahlungstisch durchge-
fithrt wurde, verglichen. Bei Abweichun-
gen zwischen der Soll- und der Ist-Posi-
tion wird der Patient auf dem Bestrah-
lungstisch dementsprechend repositio-
niert [23].

Neue Methoden zur
Bestrahlungsplanung: intensi-
tatsmodulierte Strahlentherapie
Der Einsatz der intensititsmodulier-
ten Strahlentherapie (IMRT) ermdoglicht
die Behandlung irregulérer Zielvolumi-
na durch die ,Modulation® der Strahlen-
dosis innerhalb der Bestrahlungsfelder.
Diese Modulation erreicht man durch
die Zerlegung jedes Bestrahlungsfeldes in
zahlreiche, unterschiedlich geformte Teil-
bereiche/Segmente, die mit verschiedener

Dosis bestrahlt werden. Die Formung der
Segmente erfolgt durch die Verwendung
von Multileaf-Kollimatoren (80-120 im
Bestrahlungsgerit einzeln computerge-
steuerte integrierte Lamellen), die auch in
der konformalen Strahlentherapie bereits
etabliert sind. Durch die Uberlagerung
vieler Segmente entstehen sowohl bei der
statischen als auch bei der dynamischen
Methode in der Summe die gewiinschte
Dosisverteilung im Zielvolumen und eine
Anpassung der Feldform auch an unre-
gelmiaflige Tumorgrenzen. Teilbereiche
innerhalb der Tumoren, die sich in der
biologischen Bildgebung als besonders
aktiv darstellen, kénnen durch die IMRT
mit Dosisspitzen innerhalb des Zielvolu-
mens belegt werden. Eine so erreichte in-
homogene Dosisverteilung im Zielvolu-
men wird als ,,dose painting” bezeichnet.

Indikationen

Die strahlentherapeutische Hauptdo-
madne anterior gelegener Orbitatumoren
sind maligne Lymphome [1] und Metas-
tasen [18]. Diese Krankheitsbilder werden
in den folgenden Absitzen erldutert. Die
Strahlentherapie von Optikusscheiden-
meningeomen [5] wird im folgenden Bei-
trag liber die Therapie posteriorer Orbita-
tumoren erldutert.

Primédre Lymphome der okuldren Ad-
nexe sind selten [2]. Sie machen 2% aller
malignen Lymphome aus. Etwa 9o% der
Patienten sind bei Erstdiagnose in einem
lokalisierten Tumorstadium. Stagin-
guntersuchungen sind zum Ausschluss
einer disseminierten Erkrankung zwin-
gend erforderlich. Meist handelt es sich
um niedrigmaligne B-Zell-Lymphome
wie das Marginalzonenlymphom vom
MALT-Typ (,mucosa associated lym-
phoid tissue®), gefolgt von follikuldren
Lymphomen und den hochmalignen
diffus-grofizelligen B-Zell-Lymphomen
[22]. Nach bioptischer Sicherung soll-
te in einem interdisziplindren Tumorbo-
ard unter Beteiligung von Ophthalmo-
logen, Hamatoonkologen und Strahlen-
therapeuten eine Therapieempfehlung
erfolgen. Die Bestrahlungsplanung er-
folgt anhand einer CT in Bestrahlungs-
position. Eine Bildfusion mit erginzen-
der MRT kann wertvolle Zusatzinfor-
mationen geben. Oberfldchlich gelege-

ne Tumoren an Bindehaut, Trdnendriise
und Lidern kénnen mit Elektronen be-
handelt werden. Tiefer liegende Tumo-
ren werden mit Photonen 3-dimensio-
nal konformal bestrahlt. Eine Dosis von
30 Gy mit Einzeldosen von 1,8-2 Gy/Tag
ist ausreichend. Die akuten Nebenwir-
kungen der 3-wdchigen Strahlentherapie
sind eine milde Dermatitis und Konjunk-
tivitis, die sich nach Abschluss der The-
rapie zuriickbildet. Mogliche Spatneben-
wirkungen sind eine Katarakt und eine
Benetzungsstorung.

== Bei lokalisierter Erkrankung
werden durch die Strahlentherapie
Lokalkontrollraten von
85-100% erzielt.

Eindrucksvoll ist die rasche Riickbildung
der Lymphome (8 Abb. 11).

Die Inzidenz von Orbitametastasen hat
durch die Fortschritte in der Tumorthera-
pie mit lingeren Uberlebenszeiten zuge-
nommen. In 42% handelt es sich um Me-
tastasen eines Mammakarzinoms, gefolgt
vom Bronchialkarzinom und Prostata-
karzinom [7]. Falls kein histologisch ge-
sicherter Primartumor bekannt ist, muss
vor Einleitung der Therapie eine biopti-
sche Sicherung der Diagnose angestrebt
werden. Uber die optimale Behandlung
sollte interdisziplinar entschieden werden.
Abhiéngig von der Symptomatik sind die
Strahlentherapie, eine spezifische medika-
ment6se Tumortherapie oder eine Opera-
tion Therapieoptionen. Bei symptomati-
schen Metastasen empfehlen wir die ra-
sche Einleitung einer palliativen Strahlen-
therapie.

Wenn es bei Pseudotumor orbitae nach
einer ausreichend hoch dosierten Stero-
idtherapie (bis zu 1000 mg/Tag Methyl-
prednisolon i.v.) nicht zu einer Besserung
kommt, besteht die Moglichkeit einer an-
tiinflammatorischen Strahlentherapie. In
der Regel werden Dosen bis zu 20 Gy ein-
gesetzt (Einzeldosis 2 Gy/Tag, 5-mal/Wo-
che). Bei fibrosierendem Pseudotumor
orbitae kann auch eine chirurgische Exzi-
sion angezeigt sein.

Chemotherapie

Eine Chemotherapie zur Bandlung von
Orbitatumoren ist vergleichsweise selten
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Abb. 11 A Stereotaktische fraktionierte Bestrahlung eines Orbitalymphoms. a Bestrahlungsplan. Die verschiedenen Isodosen
sind farbig markiert. b MRT-Befund vor Bestrahlung. ¢ MRT-Befund nach Bestrahlung

indiziert. Sie kommt in erster Linie fiir
Lymphome und Sarkome und in zweiter
Linie fiir Metastasen chemotherapiesen-
sibler Tumoren in Betracht. Lymphome
sind nicht nur strahlensensibel, sondern
sprechen in der Regel auch gut auf Che-
mo- und Immuntherapie an. Etwa 50%
der malignen Orbitatumoren sind Lym-
phome [16]. Eine Chemotherapie kann
bei beidseitigem Befall der Strahlenthe-
rapie vorgezogen und auch palliativ ein-
gesetzt werden. Unabhéngig vom The-
rapieplan sollten ein komplettes Lym-
phomstaging mit CT von Hals, Lunge
und Abdomen sowie eine Knochenmark-
punktion zum Ausschluss weiterer Mani-
festationen erfolgen. Bei hochmalignen
Lymphomen (z. B. diffuse grofizellige B-
Zell-Lymphome) kann eine Polychemo-
therapie z. B. nach dem CHOP-Protokoll
(Cyclophosphamid, Doxorubicin, Vin-
cristin, Prednison), bei B-Zell-Lympho-
men in Kombination mit dem monoklo-
nalen Antikorper gegen den B-Zell-Mar-
ker CD-20 erwogen werden. Der Stellen-
wert einer konsolidierenden Bestrahlung
ist derzeit Gegenstand klinischer Studien
und sollte im Kontext mit dem Anspre-
chen auf die Therapie - ggf. unter Zu-
hilfenahme einer Positronenemissions-
tomographie (PET) - entschieden wer-
den. Bei niedrigmalignen Lymphomen
der Orbita kann nach Ausschluss syste-
mischer Manifestationen eine lokale Be-
strahlung erfolgen, so wie im vorherigen
Kapitel beschrieben.
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== Bei Orbitametastasen richtet sich
die Entscheidung fiir oder gegen
eine Chemotherapie nach der
gesamten onkologischen Situation.

In Abhéngigkeit von tumorbedingten
Faktoren wie Histologie, Chemosensibili-
tat, Tumorausbreitung, Operabilitit, vor-
ausgegangenen Therapien und patienten-
bedingten Risikofaktoren wie Alter, Vor-
erkrankungen und Gesundheitszustand
kann im Einzelfall interdisziplinar iber
eine systemische Therapie entschieden
werden.

Spezielle Aspekte in der
Behandlung kindlicher
Orbitatumoren

Im Kindes- und Jugendalter sind Orbi-
tatumoren selten. Die @ Tab. 1 zeigt die
prozentuale Verteilung der Hiufigkeiten.
Im Folgenden werden die Therapieopti-
onen fiir Dermoidzysten, Gliome, Him-
angiome, Lymphangiome und Rhabdo-
myosarkome besprochen, die zusammen
vier Funftel aller Orbitatumoren bei Kin-
dern und Jugendlichen ausmachen. Be-
handlungskonzepte fiir die tibrigen pad-
iatrischen Orbitatumoren konnen eben-
falls der Tabelle entnommen werden.

Dermoidzysten. Dermoidzysten sind be-
nigne, kongenitale, zystische Raumforde-
rungen aus sequestrierter Epidermis und
Dermis. Am héufigsten sind sie im oberen
temporalen Quadranten anterior des Sep-

tum orbitale lokalisiert und als Schwel-
lung gut erkennbar und tastbar. Bei den
selteneren, retrobulbiren Dermoidzysten,
die auch eine Protusio bulbi verursachen
konnen, sollte praoperativ eine MRT zur
Operationsplanung und ggf. auch eine
CT zum Ausschluss von liquorraumrele-
vanten Knochenarrosionen durchgefiihrt
werden. Die chirurgische Entfernung ist
die Therapie der Wahl [20]. Die Lokali-
sation bestimmt den Zugang. Prisepta-
le Dermoidzysten konnen oft intraopera-
tiv so unter der Haut verschoben werden,
dass sie durch einen Schnitt in der Ober-
lidfalte nahezu ohne sichtbare Narbe ent-
fernt werden konnen.

Gliome. Gliome im Bereich der Orbi-
ta entstehen im N. opticus. Sie treten
v. a. bei Patienten mit Neurofibromato-
se Typ 1 (NF-1) auf [6]. Sie sind nach der
WHO-Klassifikation in den meisten Fal-
len niedriggradige pilozytische Astrozy-
tome (Grad I) und wachsen sehr langsam
[12]. Erste Symptome konnen eine Visus-
verschlechterung oder ein Gesichtsfeld-
ausfall sein. In manchen Fillen fithrt die
Raumforderung zu einem Exophthalmus.
Gliome sind strahlensensibel und kon-
nen mittels perkutaner Photonenbestrah-
lung behandelt werden. Allerdings ist die
Neurotoxizitdt im jungen Lebensalter
unter 8 Jahren betrichtlich, sodass derzeit
die Wirkung einer Kombinationschemo-
therapie mit Vincristin und Carboplatin
tiber insgesamt 2 Jahre bei jungen Patien-
ten in der SIOP-LGG-2004-Studie, einer



européischen Therapieoptimierungsstu-
die, gepriift wird. Insbesondere bei Pa-
tienten mit NF-1 ist die Strahlenthera-
pie als komplikationstrachtig einzuschat-
zen, da sie sekunddr Malignome und Ge-
fafllasionen verursachen kann. Aus die-
sem Grund werden NF-1-Patienten un-
abhéngig von ihrem Lebensalter mit der
Kombinationschemotherapie behandelt
und nicht bestrahlt. Die Méglichkeit der
Radiochirurgie mit stereotaktischer Im-
plantation von *Iod-markierten SEEDS
steht bei Lokalisation der Gliome in der
Orbita nicht zur Verfiigung und wird bei
NE-1-Patienten ebenfalls nicht eingesetzt.
Bei erblindeten Augen mit entstellendem
Exophthalmus kann eine neurochirurgi-
sche Exzision von posterolateral sinnvoll
sein. Auffillige Lidveranderungen kon-
nen plastisch operativ versorgt werden.
Nicht jeder Patient mit dieser Erkrankung
muss umgehend behandelt werden, da die
Tumoren benigne sind und nur langsam
wachsen, sodass man zunéchst auch den
Verlauf abwarten kann.

Hamangiome. Es handelt sich um gut-
artige, kapillare Gefafitumoren, die v. a.
in der Haut auftreten konnen. Sie ent-
stehen in den ersten Lebenswochen und
zeigen ein stetiges Wachstum wihrend
des ersten Lebensjahrs, das bei subkuta-
ner Lokalisation zu einer Schwellung fith-
ren kann. AnschliefSend bilden sie sich oft
spontan zuriick [4]. Falls ein Himangi-
om ausschlieSlich subkutan lokalisiert ist,
kann es sinnvoll sein, zur Diagnosesiche-
rung eine farbkodierte Dopplersonogra-
phie durchzufiihren, um die typische star-
ke Vaskularisation darzustellen. Bei retro-
bulbarer Lokalisation, die typischerweise
eine progrediente Protrusio bulbi verur-
sacht, ist eine Darstellung mit Kontrast-
mittel im Schiddel-MRT sinnvoll. Intraor-
bitale Himangiome sollten im Einzelfall
schnell einer Therapie zugefiihrt werden,
da sie die Pupille verlegen oder den Seh-
nerv komprimieren konnen. Lokale The-
rapieverfahren wie Kryo- oder die Laser-
therapie sind innerhalb der Orbita nicht
indiziert. In der systemischen Behand-
lung hat sich in den letzten 2 Jahren das
Vorgehen grundlegend gedndert. Die ora-
le Gabe von Kortikosteroiden wurde im
Jahr 2008 durch die Gabe des -Blockers
Propranolol abgelost, nachdem zufillig

die hemmende Wirkung von Propranolol
(2 mg/kg/Tag) bei einem Hamangiom be-
obachtet wurde, das aufgrund der Beteili-
gung des Ober- und Unterlids ein Offnen
des Auges unmdglich machte [15]. Der Ef-
fekt trat innerhalb weniger Tage ein. In-
zwischen wird Propranolol ,,off label“ ver-
ordnet und in klinischen Studien unter-
sucht, um die optimale Dosis und Thera-
piedauer zu finden.

Lymphangiome. Sie zihlen zu den Ge-
fafifehlbildungen [10]. Typischerweise
wird bereits bei der Geburt des Kindes ei-
ne Schwellung beobachtet. In der Sono-
graphie und der erganzend durchgefiihr-
ten MRT-Untersuchung stellt sich die
Schwellung als echoarme Zyste dar, die
nur in den Zwischenrdaumen, den Septen,
vaskularisiert ist und kein Kontrastmittel
aufnimmt. Die Schwellung ist variabel, da
sie vom Fullungszustand der Lymphzys-
ten abhingig ist. Eine typische Kompli-
kation von Lymphangiomen sind Einblu-
tungen, die eine plotzliche Zunahme der
Schwellung verursachen und - teils dra-
matisch - schmerzhaft sein kénnen. Bei
Lokalisation an der Orbita sollte eine in-
terdisziplindre Therapie geplant werden,
wobei oft ein mehrzeitiges Vorgehen not-
wendig ist. Systemische, medikamentose
Therapien stehen fiir Lymphangiome
nicht zur Verfiigung. Eine perkutane Skle-
rosierung kann bei makrozystischen Lym-
phangiomen angewendet werden. Hierbei
wird die Lymphe aus den Zysten des Lym-
phangioms aspiriert und mit OK-432 (Pi-
cibanil) ersetzt [21]. Dieses Lyophilisat aus
attenuierten Streptokokken verursacht ei-
ne lokale, aseptische Entziindungsreakti-
on, die in der Verklebung des Endothels
resultiert, das die Zysten des Lymphangi-
oms auskleidet. Mikrozystische Lymphan-
giome oder Restbefunde nach Sklerosie-
rungstherapie konnen operativ entfernt
werden. Hiufig ist jedoch keine komplette
Resektion mdglich, und das Rezidivrisiko
ist entsprechend hoch. Zusitzlich kénnen
Wundheilungsstérungen und Lymphfis-
teln auftreten.

Rhabdomyosarkom. Es ist das haufigs-
te Weichteilsarkom. Es macht ca. 7% aller
Krebserkrankungen im Kindesalter aus
und geht von primitiven mesenchymalen
Zellen aus. Zu 40% kann das Rhabdomy-

osarkom im Kopf- und Halsbereich und
hier zu 10% in der Orbita lokalisiert sein.
In der Orbita zeigen sich histologisch fast
ausschliefllich embryonale Rhabdomyo-
sarkome, die bei addquater Therapie ei-
ne Heilungsrate von ca. 90% aufweisen.
Es kann sich klinisch friithzeitig eine Pro-
tusio bulbi zeigen, auflerdem kann eine
ossdre Tumorinfiltration der Schiddelba-
sis vorliegen. Nach einer MRT muss zur
Diagnosesicherung eine Biopsie und ggf.
Teilresektion erfolgen. Die Exenteration
der Orbita ist als Priméreingriff nicht an-
gezeigt. Die Therapie erfolgt mit einer ne-
oadjuvanten Chemotherapie zur Tumor-
verkleinerung und verbesserten Durch-
fuhrung einer Lokaltherapie. Die Indika-
tion fiir eine Bestrahlung und deren Do-
sis richtet sich wie in allen anderen Lokali-
sationen nach Histologie und Ansprechen
auf die Chemotherapie [19].

Fazit fiir die Praxis

== Die Orbita kann von einer Vielzahl
verschiedener Erkrankungen betrof-
fen sein wie angeborene Fehlbildun-
gen, Verletzungen der Weichteile und
kndchernen Strukturen, Entziindun-
gen, teils im Rahmen endokrinolo-
gischer Erkrankungen, Gefaerkran-
kungen und Tumoren.

== Aufgrund der anatomischen Nach-
barschaftsbeziehung sind an der Be-
handlung orbitaler Tumoren viele Dis-
ziplinen beteiligt.

== Der in plastischer Chirurgie der pe-
riokularen Weichteile erfahrene Ope-
rateur kann eine Vielzahl von Eingrif-
fen im vorderen Orbitabereich selber
ausfiihren wie anteriore, extrakraniel-
le, transkutane und transkonjunktiva-
le Zugange und mit entsprechendem
Instrumentarium auch die laterale Or-
bitotomie.

== Das retrobulbare Kavernom, der hau-
figste Orbitatumor des Erwachsenen,
kann transkonjunktival minimal-inva-
siv entfernt werden.

== Bei malignen Tumoren kommt der
Strahlentherapie eine besondere Be-
deutung zu; sie kann sowohl als Ein-
zeitbestrahlung (Radiochirurgie) oder
als fraktionierte Strahlentherapie aus-
gefiihrt werden.
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Leitthema

Wichtig ist, dass die Behandlung kom-
plexer Orbitatumoren in einem fach-
ibergreifenden Zentrum diagnos-
tisch und therapeutisch tatiger Kopf-
disziplinen erfolgt, um fiir die betrof-
fenen Patienten einen maglichst opti-
malen Behandlungsplan gewahrleis-
ten zu kdnnen.
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