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Klinische und 
neuroradiologische 
Diagnostik bei Orbitatumoren

Leitthema

Der Begriff Orbitatumor umfasst 
eine Vielzahl orbitaler Erkrankungen 
unterschiedlichen Ursprungs. So kön-
nen Entzündungen, endokrinologi-
sche Erkrankungen, Gefäßerkrankun-
gen und nicht zuletzt Tumorerkran-
kungen zu einer orbitalen Raumfor-
derung führen. Entsprechend viele 
Fachdisziplinen sind an der Diagnos-
tik und Behandlung orbitaler Raum-
forderungen beteiligt. Dem Ophthal-
mologen kommt dabei eine Schlüs-
selrolle zu, da ophthalmologische Be-
schwerden meist im Vordergrund ste-
hen. 

Eine schnelle und präzise Diagnostik ist 
erforderlich, da maligne Orbitatumoren 
lebensbedrohende Konsequenzen haben 
können und daher frühzeitig eine Thera-
pie eingeleitet werden sollte. Eine genaue 
Anamneseerhebung, klinische Unter-

suchung und eine gezielte neuroradio-
logische Bildgebung sind zur Diagnose-
stellung notwendig. Anhand des Mani-
festationsalters, der Häufigkeit und Lo-
kalisation von Orbitatumoren sowie ihrer 
Charakteristika in der Bildgebung lassen 
sich die Differenzialdiagnosen zumeist 
eingrenzen und oft eine Arbeitsdiagnose 
auch schon vor der histologischen Unter-
suchung stellen. Dieser Beitrag gibt eine 
Übersicht über die Systematik von Orbita-
tumoren, beschreibt ihre klinische Mani-
festation und stellt die notwendigen klini-
schen und neuroradiologischen Untersu-
chungstechniken dar. Die folgenden Bei-
träge gehen auf die Therapie ein.

Tumorsystematik

Orbitale Tumoren umfassen ein brei-
tes Spektrum: Neoplasien können eben-
so Ursache einer Raumforderung sein wie 

Entzündungen oder vaskuläre Läsionen. 
Aufgrund ihrer Häufigkeit liegt der Fokus 
dieses Beitrags auf den Neoplasien.

Entstehungsort

Eine geläufige Klassifikation der Orbitatu-
moren erfolgt durch Zuordnung zu ihrem 
Ursprung. Man unterscheidet 
F  primäre Orbitatumoren, die von orbi-

talem Gewebe ausgehen [1, 2],
F  sekundäre Orbitatumoren, die aus be-

nachbarten Strukturen in die Orbita 
infiltrieren, wie z. B. Nasennebenhöh-
lentumoren [3, 4], und

F  Metastasen [5, 6, 7, 8].

Lokalisation

Innerhalb der Orbita werden mehrere 
Räume oder Kompartimente unterschie-
den. Die Lage einer orbitalen Raumfor-
derung sollte nach Möglichkeit klar be-
stimmt werden, da die verschiedenen 
Tumorentitäten bevorzugt in einem be-
stimmten Kompartiment auftreten und 
so die räumliche Zuordnung ein wichti-
ger Bestandteil der Differenzialdiagnose 
ist. Es werden 9 Kompartimente unter-
schieden: 
F  Das orbitale Septum teilt die Orbita in 

ein prä- und postseptales Komparti-
ment (. Abb. 1).

F  Das subperiostale Kompartiment bil-
det die Grenze zum extrakonalen 
Kompartiment.

F  Das intrakonale Kompartiment um-
fasst den Raum, der von den äußeren 
Augenmuskeln begrenzt wird.

Abb. 1 9 Verschiede-
ne Kompartimente der 
Orbita. Die Tränendrü-
se ist aus Gründen der 
Übersichtlichkeit nicht 
dargestellt. Hellbraun 
präseptal, hellgrün 
subperiostal, dunkel-
blau extrakonal, dun-
kelgrün intrakonal, rot 
Augenmuskeln, gelb 
Bulbus, hellblau N. op-
ticus/Optikusscheide
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F  Augenmuskeln, Bulbus, Tränendrü-
se und der N. opticus mit Optikus-
scheide stellen ebenfalls eigene Kom-
partimente dar, wobei Augenmus-
keln und Bulbus in der orbitalen Tu-
mordiagnostik seltener eine Rolle 
spielen.

Eine Verteilung typischer Läsionen zeigt 
. Tab. 1. 

Kategorien und Häufigkeiten

Orbitatumoren lassen sich folgenden Ka-
tegorien zuordnen (. Tab. 2): 
F  lymphoproliferativ,
F  Sehnerven und Meningen,
F  vaskulär,
F  Tränendrüse,
F  zystische Läsionen,
F  entzündlich,
F  sekundäre Tumoren und
F  Metastasen.

Selten bis sehr selten treten Tumoren der 
folgenden Kategorien auf: lipozytisch, fi-
brozytisch, histiozytisch, myogen, karti-
laginös, ossär, primär melanozytisch und 
Tumoren peripherer Nerven.

Die Häufigkeitsangaben zum Auftre-
ten bestimmter Orbitatumoren variieren 
zwischen unterschiedlichen Autoren, da 
sie – verglichen mit anderen Erkrankun-
gen des Auges – selten auftreten und der 
jeweilige Schwerpunkt des behandeln-
den Arztes zu einem gewissen Überwei-
sungsbias führen kann. Dennoch stim-
men die Angaben größerer mit kleine-
ren Fallserien relativ gut überein. Etwa 
zwei Drittel aller Orbitatumore sind be-
nigne, ein Drittel ist maligne, wobei sich 

die Inzidenz maligner Tumore ab einem 
Lebensalter von 60 Jahren im Vergleich 
zum Kindesalter ca. verdreifacht [2]. Im 
Erwachsenenalter finden sich lympho-
proliferative Erkrankungen, Entzündun-

gen und sekundäre Orbitatumore am 
häufigsten, im Kindesalter Dermoidzy-
sten, Optikusgliome und kapilläre Häm-
angiome [9].

Tab. 1 Verteilung orbitaler Tumoren auf die verschiedenen Kompartimente
N. opticus/Optikusscheide Intrakonal Extrakonal Subperiostal Tränendrüse
Optikusgliom Kavernöses Hämangiom Kapilläres Hämangiom Dermoid/Epidermoid Entzündliche Veränderungen
Optikusscheidenmeningeom Lymphom Lymphom Sekundäre Tumoren Adenom
 Metastase Metastase Metastase Karzinom
 Lymphangiom Lymphangiom  Lymphom
 Pseudotumor orbitae Pseudotumor orbitae  Pseudotumor orbitae
 Endokrine Orbitopathie Meningeom   
 Varix Sekundäre Tumoren   
  Abszess/Phlegmone   
  M. Wegener   
  Mukozele   
  Rhabdomyosarkom   

Tab. 2 Orbitatumoren, unterteilt in verschiedene Kategorien mit den jeweils häufigsten 
Läsionen pro Kategorie
Kategorie Läsion Häufigkeit
Lymphoproliferativ Non-Hodgkin-Lymphom

Benigne reaktive lymphoide Hyperplasie
Hodgkin-Lymphom

E: häufigster  
maligner TU, 10%

Sehnerv/meningeal Optikusgliom
Optikusscheidenmeningeom
Meningeom

8–10%

Entzündlich Pseudotumor orbitae
Abszess/Phlegmone
Granulomatös

8–10%

Sekundäre Tumoren Basaliom, Melanom, NNH-Tumoren 10%
Metastasen Mamma-CA, Prostata-CA, Bronchial-CA, Melanom 10%
Zystisch Dermoidzyste

Mukozele
Meningoenzephalozele

K: häufigster  
benigner TU, 6%

Tränendrüse Dakryoadenitis
Pleomorphes Adenom
Adeno-CA, adenoidzystisches CA
Non-Hodgkin-Lymphom

3–9%

Vaskulär Kavernöses Hämangiom
Kapilläres Hämangiom
Lymphangiom
Varix

E: häufigster  
benigner TU, 6–8%

Lipozytisch Dermolipom Etwa 5%
Fibrozytisch Myofibrom, fibröses Histiozytom 1–2%
Histiozytisch Eosinophiles/Xanthogranulom 1–2%
Ossär Fibröse Dysplasie, Osteosarkom, Osteom 1–2%
Kartilaginös Chrondrom, Chondrosarkom 1–2%
Periphere Nerven Neurilemmon, Neurofibrom 1–2%
Myogen Rhabdomyosarkom K: häufigster  

maligner TU, 3–5%
Primär melanozytisch Melanom <1%
Häufigkeitsangaben beziehen sich auf die gesamte Kategorie und sind Zirka-Angaben.  
CA Karzinom, E Erwachsener, K Kind, TU Tumor.
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Klinische Diagnose und 
Differenzialdiagnose

Untersuchung und 
Symptome/Zeichen

Vor der Untersuchung des Patienten soll-
te eine ausführliche Anamnese erfolgen, 
die die Symptome des Patienten (Schmer-
zen, Doppelbilder, Augenrötung?) sowie 
den genauen zeitlichen Ablauf der Er-
krankung und Allgemeinerkrankungen 
umfasst.

Eine Übersicht über die notwendi-
gen Untersuchungen und damit erfass-
ten Symptome und Zeichen gibt . Tab. 3.

Exophthalmometrie
Hauptsymptom eines Orbitatumors ist 
zumeist der Exophthalmus (. Abb. 2). 
Von diesem müssen ein Enophthalmus 
der Gegenseite und ein Pseudoexoph-
thalmus, wie er z. B. durch Lidretrakti-

on bei der endokrinen Orbitopathie und 
hoher anisometroper Myopie entstehen 
kann, abgegrenzt werden. Ein bilatera-
ler Exophthalmus tritt häufiger bei endo-
kriner Orbitopathie auf (s. auch Beitrag 
Beisse et al.). Beidseitigkeit ist aber kein 
Tumorausschlusskriterium, da sich auch 
Lymphome, histiozytäre Tumoren und 
Metastasen beidseitig manifestieren kön-
nen. Seltener findet sich ein Enophthal-
mus z. B. bei szirrhösen Metastasen eines 
Mammakarzinoms. 

> Eine exophthalmometrische 
Untersuchung sollte bei 
jedem Patienten mit Verdacht 
auf Orbitatumor erfolgen

Eine exophthalmometrische Untersu-
chung differenziert zwischen Exopht-
halmus und Pseudoexophthalmus und 
quantifiziert den Exophthalmus. Sie ist 
ein wichtiger Bestandteil der Verlaufs-

beurteilung und sollte bei jedem Patien-
ten mit Verdacht auf Orbitatumor zur 
Anwendung kommen. Am gängigsten 
ist die Exophthalmometrie nach Her-
tel. Die Richtung der Bulbusverlagerung 
gibt ebenfalls Hinweise auf die zugrunde 
liegende Raumforderung, denn der Bul-
bus wird in der Regel von der Raumfor-
derung weg verlagert. So steht der Bul-
bus z. B. bei Tränendrüsentumoren eher 
nasal unten und bei Sehnerventumoren 
nach vorne. Eine differenzialdiagnosti-
sche Übersicht von Bulbusverlagerun-
gen gibt . Tab. 4.

Visus- und Refraktionsbestimmung
Das Ausmaß und die Geschwindig-
keit eines möglichen Visusverlustes hel-
fen bei der Differenzierung von primä-
ren und sekundären Optikusaffektio-
nen: Sehnerventumoren, wie z. B. Opti-
kusgliome, führen zu einem deutlichen 
Visusverlust, wohingegen eine Kompres-
sion durch andere raumfordernde Pro-
zesse in noch nicht weit fortgeschritte-
nem Stadium eher einen milden Visus-
verlust herbeiführt. Eine Bulbuskom-
pression kann zu einer Hyperopisierung 
und dadurch bei fehlendem Ausgleich zu 
einem Visusverlust führen. Daher soll-
te neben dem Visus die Refraktion be-
stimmt werden.

Inspektion
Eine makroskopische Inspektion kann 
Hinweise auf die zugrunde liegende Er-
krankung geben: Die Tränendrüse kann 
z. B. durch Entzündungen oder Tumo-
ren vergrößert sein. Die Lider können 
erythematös oder ödematös sein. Eine 
deutliche Lidschwellung, Lidinfiltration 
oder eine in der oberen Orbita gelege-
ne Raumforderung kann eine mechani-
sche Ptosis bedingen. Andere Lidverän-
derungen können die Lidretraktion oder 
der „lid lag“ sein. Daher sollten Lidspal-
tenweite und Levatorfunktion überprüft 
werden.

Palpation
Schmerzende Areale sollten palpiert wer-
den, um eine darunter liegende Gewe-
bevermehrung auszuschließen. Eben-
so kann eine Palpation offensichtlich ge-
schwollener Areale Informationen brin-
gen: Zum Beispiel tasten sich Lymphome 

Tab. 3 Ophthalmologische Untersuchung eines Orbitatumorpatienten mit zugehörigen 
Symptomen/Zeichen
Untersuchung Symptome/Zeichen
Visusprüfung Visusverlust
Exophthalmometrie Exophthalmus, Enophthalmus
Refraktionsbestimmung Hyperopisierung
Inspektion Tränendrüse, Lider: Schwellung, Rötung
Lidspaltenweite, Levatorfunktion Ptosis
Palpation Tastbare Schwellung
N. trigeminus Parästhesien, Schmerzen
Pupillenreaktion Efferente oder afferente Störung
Motilitätsprüfung
Duktionstest
Inkomitanzmessung

Motilitätseinschränkung, Doppelbilder
Restriktiv?
Paretisch?

Perimetrie Gesichtsfelddefekte
IOD Erhöhter Augeninnendruck
Spaltlampe Expositionskeratopathie, Chemosis, konjunktivale Injektion
Fundus Chorioretinale Falten, Tortuositas retinaler Gefäße, Papillen-

schwellung/Optikusatrophie, optoziliare Shuntgefäße
IOD Intraokulardruck.

Tab. 4 Richtung der Bulbusverlagerung mit kausalem orbitalem Läsionsort
Richtung der Bulbusverlagerung Orbitaler Läsionsort
Inferonasal Tränendrüse

Benigne Tumoren: pleomorphes Adenom, Zyste
Maligne Tumoren: Adeno-CA

Inferotemporal Superonasal, z. B. Dermoidzyste
Axial Intrakonal, häufig kavernöses Hämangiom
Superior Inferior

Sekundärtumoren, z. B. Plattenepithel-CA des Sinus maxillaris
Superotemporal/temporal Medial, z. B. Mukozele, Sekundärtumoren des Sinus ethmoidalis
CA Karzinom.
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oft derb, eine abgegrenzte gut verschieb-
liche weiche Schwellung spräche eher für 
einen benignen Prozess. Schmerzen kön-
nen außer durch Entzündungen auch 
durch Metastasen und schnell wachsende 
maligne Tumoren verursacht werden. Be-
nigne Tumoren verursachen in der Regel 
keine Schmerzen.

Sensibilitätsprüfung
Man sollte nach Parästhesien im Ge-
sichtsbereich zu fragen, die auf eine Be-
einträchtigung des N. trigeminus im Ver-
lauf seiner Nebenäste innerhalb der Orbi-
ta oder auch auf eine Lokalisation des Tu-
mors an der Orbitaspitze oder Extension 
vom/zum Sinus cavernosus mit Beteili-
gung der Hauptäste hindeuten könnten. 
Die klinische Prüfung des sensiblen An-
teils des N. trigeminus erfolgt durch Sen-
sibilitätsprüfung der Gesichtshaut im Be-
reich der Versorgungsgebiete des N. su-
praorbitalis (N. V/1), N. infraorbitalis 
(N. V/2) und N. mentalis (N. V/3). Eben-
so sollte die Hornhautsensibilität geprüft 
werden (N. V/1).

Pupillenreaktionen
Eine Kompression des Sehnervs kann zu 
einem relativen afferenten Pupillendefi-
zit (RAPD) führen. Daher sollten die Pu-
pillenreaktionen überprüft und ein Swin-
ging-Flashlight-Test durchgeführt wer-
den.

Farbsinntestung
Optikuskompressionsbedingte Farbsinn-
störungen lassen sich mittels einfacher 
Untersuchungen wie der Überprüfung 
auf relative Rotentsättigung oder anderer 
Farbtests, z. B. Ishihara-Tafeln oder Panel-
D-15-Test, bestimmen.

Motilitätsprüfung
Motilitätsstörungen können entweder aus 
einer mechanischen Blockade der Bulbus-
bewegung (restriktive Motilitätsstörung) 
oder einer Infiltration der die Augenmus-
keln innervierenden Hirnnerven (pareti-
sche Motilitätsstörung) resultieren. Dop-
pelbilder können die Folge beider Ursa-
chen sein. Der Duktionstest kann zwi-
schen restriktiver und paretischer Motili-
tätsstörung differenzieren, bei binokula-
ren Doppelbildern sollte zur Verlaufsdo-
kumentation eine Inkomitanzmessung an 
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Zusammenfassung
Leitsymptom einer orbitalen Raumforderung 
ist der Exophthalmus. Weitere Zeichen sind 
Veränderungen der okulären Adnexe wie Lid-
schwellung, Motilitätseinschränkung, ein 
durch eine Optikuskompression auftretendes 
relatives afferentes Pupillendefizit oder eine 
kompressionsbedingte Papillenveränderung 
wie Schwellung oder Atrophie. Orbitatumo-
ren lassen sich ätiologisch verschiedenen Ka-
tegorien zuordnen: Lymphoproliferative Tu-
moren, insbesondere das Non-Hodgkin-Lym-
phom, sind die häufigsten malignen Orbita-
tumoren des Erwachsenen. Etwa gleich häu-
fig treten Tumoren des Sehnerven und seiner 
Meningen, Tumoren der Tränendrüse, sekun-
däre Tumoren, die aus benachbarten Struktu-
ren infiltrieren, und Metastasen auf. Es folgen 
vaskuläre und zystische Tumoren: Das kaver-
nöse Hämangiom ist der häufigste benigne 
Tumor des Erwachsenen, die Dermoidzyste 

der häufigste benigne Tumor des Kindes. Das 
Rhabdomyosarkom als häufigster maligner 
Orbitatumor des Kindes ist relativ betrachtet 
selten. Orbitatumoren verursachen nicht nur 
Symptome wie Schmerzen, Diplopie und Vi-
susverlust, sondern können auch zu ästhe-
tisch belastenden Veränderungen führen. Als 
Ursache müssen insbesondere Systemerkran-
kungen und generalisierte Tumorerkrankun-
gen ausgeschlossen werden. Daher ist eine 
genaue klinische und radiologische Diagnos-
tik unerlässlich. In diesem Beitrag werden die 
klinische und radiologische Vorgehenswei-
se erläutert.

Schlüsselwörter
Orbitatumoren · Augentumoren ·  
Differenzialdiagnose · Lymphom ·  
Magnetresonanztomographie

Clinical and neuroradiological diagnostics of orbital tumors

Abstract
Exophthalmus is the leading sign of space-
occupying lesions of the orbit. Patients may 
further present with lid swelling, impaired oc-
ular motility and optic neuropathy including 
a relative afferent pupillary defect, compres-
sive optic disc edema or optic atrophy. Orbit-
al tumors can be classified into various cate-
gories depending on the etiology, as lympho-
proliferative lesions (in particular Non-Hodg-
kin’s lymphoma as the most common malig-
nant orbital tumor of adulthood), optic nerve 
and meningeal lesions, lacrimal gland le-
sions, secondary orbital tumors which extend 
to the orbit from neighboring structures and 
metastases. Slightly less common are vascu-
logenic and cystic lesions including cavern-
ous hemangioma as the most common be-
nign orbital tumor of adulthood and dermoid 

cysts as the most common benign orbital tu-
mor of childhood. Rhabdomyosarcoma is the 
most common malignant orbital tumor of 
childhood but has a low total incidence. Or-
bital tumors might not only cause symptoms 
like pain, diplopia and loss of visual acuity 
but may also lead to esthetically disfiguring 
changes. Particular attention should be paid 
to underlying systemic diseases and general-
ized tumor diseases. This article illustrates the 
approach to a detailed clinical and neurora-
diological assessment which is mandatory for 
the care of orbital tumor patients.

Keywords
Orbital neoplasms · Eye neoplasms ·  
Differential diagnosis · Lymphoma ·  
Magnetic resonance imaging
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der Tangententafel nach Harms durchge-
führt werden.

Perimetrie
Gesichtsfeldausfälle entstehen meist 
durch Kompression des N. opticus. Letz-
tendlich ist die Art des Ausfalls sehr va-
riabel und nicht diagnoseweisend. Eine 
Perimetrie sollte nicht nur bei subjektiver 
Wahrnehmung eines Gesichtsfeldausfalls 
erfolgen, sondern auch bei Vorliegen eines 
RAPDs und/oder einer Farbsinnstörung 
ohne subjektive Einschränkung.

Augeninnendruckmessung
Sehr selten können orbitale Tumoren über 
eine Erhöhung des intraorbitalen Drucks 
zu einem Anstieg des Augeninnendrucks 
führen.

Spaltlampenuntersuchung
Mögliche Vorderabschnittsveränderun-
gen umfassen Expositionskeratopathie 
durch einen Exophthalmus, Chemosis 
und konjunktivale Injektion.

Fundusuntersuchung
Auch bei Orbitapatienten sollte eine Fun-
dusuntersuchung in Mydriasis erfolgen, 
da sie Hinweise auf Lokalisation, Größe 
und Art der orbitalen Raumforderung 
liefern kann. Die am häufigsten ausge-
lösten Fundusveränderungen sind cho-
rioretinale Falten, Veränderungen der re-
tinalen Gefäße sowie Papillenschwellung 
oder Optikusatrophie. Chorioretinale 
Falten sind meist am hinteren Pol lokali-
siert und verlaufen in aller Regel parallel 
(. Abb. 3). Das Ausmaß der Falten kor-
reliert nicht immer mit der Bulbuskom-

pression [10]. Nach erfolgreicher Thera-
pie bilden sie sich zumeist zurück. Eine 
Stauung der retinalen Venen tritt bevor-
zugt auf, wenn eine Raumforderung im 
mittleren Orbitabereich liegt, da so die 
Vortexvenen nicht mehr richtig drainie-
ren können. Optoziliare Shuntgefäße re-
sultieren aus Abflussstörungen retina-
ler Gefäße am Sehnervenkopf und leiten 
Blut direkt in den chorioidalen Kreislauf 
ab (. Abb. 3). Man findet sie typischer-
weise beim langsam wachsenden Opti-
kusscheidenmeningeom, aber auch bei 
Optikusgliomen und nach Zentralve-
nenverschlüssen. Eine Papillenschwel-
lung oder eine Optikusatrophie resultie-
ren aus einer Optikuskompression. 

Neuroradiologische Untersuchung
Besteht der Verdacht auf eine orbita-
le Raumforderung, ist in der Regel eine 
ergänzende Schnittbilddiagnostik erfor-
derlich [11]. Methode der Wahl ist die 
Kernspintomographie (MRT). Diese bie-
tet gegenüber der Computertomographie 
(CT) den Vorteil, dass der Patient nicht 
mit ionisierender Strahlung belastet wird 
und zudem der Weichteilkontrast und 
das Anreicherungsverhalten nach Kon-
trastmittelgabe deutlich besser beurteil-
bar sind. Als schonendere Variante der 
CT steht die digitale Volumentomogra-
phie (DVT) zur Verfügung, die mit einer 
deutlich niedrigeren Strahlendosis aus-
kommt.

E Die MRT sollte speziell auf die 
Orbita abgestimmt sein.

Native axiale T1-gewichtete (T1-w) und 
T2-gewichtete (T2-w) Aufnahmen, koro-
nare T2-w-Aufnahmen mit Fettsuppres-
sion (STIR) sowie axiale und koronare T1-
w-Aufnahmen nach Kontrastmittelgabe 
mit Fettsuppression haben sich zur Diag-
nosesicherung und Abgrenzung von Dif-
ferenzialdiagnosen bewährt. Die Schicht-
dicke sollte 3 mm betragen. Zum Nach-
weis eines Lymphoms kann eine ergän-
zende Diffusionswichtung (DWI) hilf-
reich sein [12]. Die CT ist indiziert, wenn 
eine differenzierte Beurteilung der knö-
chernen Begrenzung der Orbita nötig 
ist. Dies ist überwiegend bei extrakona-
len Prozessen wie Raumforderungen der 
Nasennebenhöhlen, ossär infiltrierenden 

Abb. 2 9 Manifestatio-
nen orbitaler Tumoren. 
a Exophthalmus links, 
b Exophthalmus links 
(tangentiale Aufnah-
me von oben), c Bul-
busverlagerung nach 
unten und Hebungs-
einschränkung rechts

Abb. 3 8 Fundusveränderungen. a Chorioretinale Falten, b optoziliare Shuntgefäße
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Meningeomen des Keilbeinflügels oder 
Metastasen der Fall. Die CT wird dann 
meist ergänzend zur MRT angefertigt.

Diagnostisches Spektrum 
häufiger Orbitatumoren

Lymphoproliferativ: Lymphom
Lymphome sind die häufigsten malignen 
Tumoren der Orbita des Erwachsenen, 
stellen aber nur ca. 2% aller Lymphomer-
krankungen dar [13, 14]. Die überwiegen-
de Mehrheit sind Non-Hodgkin-Lympho-
me, 80% entstehen aus B-Zellen [15, 16]. 
Orbitalymphome sind in der Regel ein-
seitig, können aber auch beidseitig auf-
treten und liegen meistens in der super-
ioren Orbita. Typische Beschwerden sind 
ein schmerzloser Exophthalmus, eine 
Verdrängung des Bulbus nach unten und 
eine periorbitale Schwellung [17, 18]. Ma-
kroskopisch kann eine subkonjunktivale, 
lachsartige diffuse Raumforderung sicht-
bar sein. Lymphome wachsen langsam 
und infiltrieren benachbarte Strukturen 
erst spät, sodass Visusverlust und Dop-
pelbilder selten auftreten [19].

In der MRT sind Lymphome oft glatt 
begrenzt, in T2-w nur mäßig hyperintens 
und reichern nach Kontrastmittelgabe 
moderat bis deutlich an. Da Lymphome 

oft eine hohe Zellkerndichte haben, kann 
die Diffusion eingeschränkt sein, was mit-
tels diffusionsgewichteten MRT-Sequen-
zen dargestellt werden kann (. Abb. 4, 
[12]). Dies kann zur Erhärtung der Ver-
dachtsdiagnose hilfreich sein. Allerdings 
ist das Erscheinungsbild von Lymphomen 
sehr variabel, und entzündliche Läsionen 
können imitiert werden. Eine Unterschei-
dung von lymphatischer Hyperplasie, 
Low-grade-Lymphom (MALT) oder ma-
lignem Lymphom ist radiologisch nicht 
möglich [20].

Sehnerven- und meningeale 
Läsionen: Optikusgliom und 
Optikusscheidenmeningeom
Das Optikusgliom ist der häufigste Tumor 
des N. opticus. Etwa 65% manifestieren 
sich in den ersten 5 Lebensjahren. Nach 
der WHO-Klassifikation von Tumoren 
des Zentralnervensystems gehören sie 
zur niedrig-malignen Gruppe der pilozy-
tischen Astrozytome (WHO Grad I). Op-
tikusgliome sind eines der diagnostischen 
Kriterien der Neurofibromatose Typ 1 
(NF1) und treten in 15–20% aller NF1-Er-
krankungen auf [21, 22]. Bei Erstvorstel-
lung ist zu knapp 90% ein schmerzloser 
Visusverlust zu vermerken. Eine Bulbus-
verlagerung findet am häufigsten axial 

nach vorne statt. Sehnervenschwellung 
oder -atrophie finden sich zu 3 bzw. 60%. 
Nur selten entstehen optoziliare Shuntge-
fäße [23].

In der MRT zeigt das Optikusgli-
om eine Auftreibung des Sehnerven 
(. Abb. 5). Die Raumforderung kann 
tubulär, fusiform, lobuliert oder geknickt 
sein [24]. Der Tumor kann sich durch den 
Canalis opticus bis in das Chiasma opti-
cum und den Tractus opticus fortsetzen 
oder isoliert intrakraniell auftreten. Der 
betroffene Sehnerv ist in T2-w heller als 
der Gesunde. Ist die Optikusscheide er-
weitert und in T2-w deutlich hyperintens, 
so kann dies durch einen erweiterten Sub-
arachnoidalraum oder eine perineurale 
arachnoidale Gliomatose hervorgerufen 
werden. Nach Kontrastmittelgabe reichert 
der Tumor oft homogen an, wobei die An-
reicherung auch fehlen kann. Der N. opti-
cus lässt sich vom Tumor nicht abgrenzen.

Optikusscheidenmeningeome sind 
bei Frauen ca. 3-mal häufiger als bei 
Männern. Das mittlere Manifestationsal-
ter liegt bei ca. 40 Jahren. Sie gehen von 
arachnoidalen Zellen des N. opticus aus 
[25]; 25% aller Neurofibromatose-Typ-2-
Patienten entwickeln Optikusscheiden-
meningeome. Wie beim Optikusgliom 
ist das Hauptsymptom der schmerzlo-

Abb. 4 8 Lymphom der linken Orbita. a Koronare STIR, b koronare T1-w nativ, c axiale Diffusionswichtung (b1000), d axiale 
T1-w mit Kontrastmittel in Fettsuppression, e koronare T1-w mit Kontrastmittel in Fettsuppression, f ADC („apparent diffu-
sion coefficient“). Der Tumor liegt extrakonal in der linken Tränendrüse. In T2-w ist er nur mäßig hyperintens (a) und reichert 
nach Kontrastmittelgabe deutlich an (d, e). Aufgrund der hohen Zellkerndichte zeigen Lymphome oft eine Diffusionsrestrik-
tion (c, f)
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se Visusverlust, der sich über Jahre lang-
sam ausbilden kann. Transiente visuelle 
Obskurationen treten bei ca. einem Fünf-
tel der Patienten auf [26, 27]. Sehnerven-
schwellung oder -atrophie finden sich zu 
40 bzw. 55%, optoziliare Shuntgefäße zu 
ca. 25% [26].

E In der MRT können Optikus-
scheidenmeningeome ein 
fusiformes oder exzentrisches 
Erscheinungsbild haben.

Typisch ist die kräftige, homogene Anrei-
cherung nach Kontrastmittelgabe [28, 29]. 
Ist dabei der N. opticus als Aussparung in-
nerhalb des Tumors abgrenzbar, gilt dies 
als pathognomonisch (. Abb. 6). In der 
CT sind Verkalkungen – im Gegensatz 
zum Optikusgliom – in 30–50% der Fäl-
le nachweisbar.

Vaskulär: kavernöses und kapilläres 
Hämangiom, Lymphangiom
Das kavernöse Hämangiom ist der häu-
figste benigne Orbitatumor des Erwach-
senen (40.–60. Lebensjahr; [1]). Es ist be-
vorzugt retrobulbär intrakonal lokalisiert 
und daher zumeist nicht palpabel. Auf-
grund der intrakonalen Lage wird der 
Bulbus langsam axial nach vorne ver-
drängt. 

Abb. 5 9 Optikusgliom 
der rechten Orbita mit in-
trakranieller Ausdehnung 
bei einem Kind mit Neuro-
fibromatose Typ 1. a Axia-
le T1-w nativ, b axiale T1-w 
mit Kontrastmittel (KM) in 
Fettsuppression, c koronare 
STIR, d koronare T1-w mit 
KM in Fettsuppression. Der 
N. opticus ist aufgetrieben, 
verläuft geschlängelt in 
der Orbita und reichert 
Kontrastmittel an (Pfeil in 
b und d). Die Optikusschei-
de ist vom Tumor abgrenz-
bar (Pfeil in c)

Abb. 6 9 Optikus-
scheidenmeningeom 
des rechten Auges. 
a Axiale und b koro-
nare T1-w mit Fettsup-
pression nach Kon-
trastmittelgabe. Durch 
die Unterdrückung des 
intrakonalen Fettsig-
nals lässt sich das ty-
pischerweise kräftig 
anreichernde Menin-
geom klar abgrenzen. 
Pathognomonisch für 
diesen Tumor ist der 
deutlich komprimierte 
innerhalb des Tumors 
verlaufende N. opti-
cus (Pfeil)
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In der MRT ist das kavernöse Häm-
angiom glatt und scharf abgrenzbar. Auf-
grund des „Chemical-Shift-Artefakts“ ist 
in T1-w nativ oft eine Pseudokapsel zu er-
kennen. Nach Kontrastmittelgabe zeigen 
kavernöse Hämangiome eine irreguläre, 
zentral beginnende Anreicherung, die im 
Verlauf zunimmt (. Abb. 7).

Das kapilläre Hämangiom ist bereits 
bei Geburt vorhanden [30]. 

E Der überwiegende Teil kapillärer 
Hämangiome liegt in der anterioren 
Orbita und ist daher gut zu tasten.

Sie können in die Lidstrukturen einwach-
sen, was sich an einer roten Hautverfär-
bung zeigt. Ist das Hämangiom weiter 
posterior lokalisiert, kann ein Exophthal-
mus das einzige Zeichen sein. Eine spon-
tane Rückbildung ist möglich. Sind im 
MRT zu- und abführende Gefäße zu er-
kennen, unterstützt dies die Diagnose [31].

Lymphangiome oder besser venolym-
phatische Malformationen manifestieren 
sich meist bis zum 10. Lebensjahr. Sym-
ptome sind ein langsam progredienter 
Exophthalmus, ggf. Ptosis und Motilitäts-
störungen, die Lider können rötlich-bläu-
lich verfärbt sein. Lymphangiome bilden 
sich nicht spontan zurück. Im MRT kön-
nen sie ein makro- oder mikrozystisches 

Bild zeigen. Die Zysten sind in T2-w deut-
lich hyperintens und können nach Ein-
blutungen Sedimentspiegel aufweisen. 
Der lymphatische Anteil zeigt nach Kon-
trastmittelgabe normalerweise keine An-
reicherung. Nach Einblutungen oder bei 
relevantem venösem Anteil können die-
se Bereiche eine Schrankenstörung auf-
weisen [31].

Tränendrüse
Typische Symptome der Tränendrüsen-
tumoren sind Lidschwellung, Verände-
rung der Oberlidkontur und inferonasale 
Bulbusverdrängung. Gutartige Tumoren 
wie das pleomorphe Adenom sind eher 
schmerzlos, bösartige Tumoren wie das 
Adenokarzinom eher schmerzhaft [32]. 
Die Bildgebung bei Tumoren der Tränen-
drüse ist recht uncharakteristisch. So ist 
es nicht möglich, ein pleomorphes Ade-
nom von einem adenoidzystischen Karzi-
nom zu differenzieren. Wichtig ist die Ab-
grenzung zum Lymphom (s. Lymphome). 
 Dies ist in vielen Fällen jedoch nur histo-
logisch möglich [33].

Zystisch: Dermoidzyste
Dermoidzysten entstehen aus Einschlüs-
sen epithelialer Strukturen im Bereich 
der Schädelnahtverschlüsse. Am häufigs-
ten treten sie temporal oben an der Sutu-

ra frontozygomatica auf [34]. Die meisten 
oberflächlichen Dermoidzysten liegen 
anterior oder direkt posterior des orbita-
len Septums und sind entweder Zufalls-
befunde oder fallen durch eine Schwel-
lung auf. Oberflächliche Zysten können 
mittels Sonographie gut dargestellt wer-
den. Tiefer gelegene orbitale Zysten ma-
nifestieren sich mit einem langsam pro-
gredienten Exophthalmus oder Bulbus-
verlagerung. Sie erfordern ein MRT zur 
Planung der operativen Entfernung. Tie-
fe Dermoidzysten sind im MRT rundlich 
oval und glatt abgrenzbar. Der Inhalt ist 
fetthaltig, woraus ein sehr variables Sig-
nal in der MRT resultiert. Nach Kontrast-
mittelgabe reichert allenfalls die Kapsel 
schwach an. In der CT ist die Läsion hy-
podens und kann fettäquivalente (negati-
ve) Dichtewerte aufweisen [35].

Metastasen
Metastasen können sich durch hämatoge-
ne Streuung in der Orbita ansiedeln. Am 
häufigsten finden sich Metastasen von 
Mammakarzinom, Prostatakarzinom, 
Bronchialkarzinom und malignem Me-
lanom. Die klinische Manifestation ist in 
der Regel akut. Typische Symptome sind 
Exophthalmus oder Bulbusverdrängung, 
Schmerzen, Chemosis und Lidschwel-
lung. Szirrhöse Infiltrationen von orbi-

Abb. 7 9 Kavernöses Häm-
angiom der linken Orbita. 
a T1-w nativ, b T1-w mit 
Kontrastmittel (KM) in Fett-
suppression, c koronare CT 
im Knochenmodus, d koro-
nare STIR. Kavernöse Häm-
angiome sind glatt und 
scharf abgrenzbar. Die hier 
gezeigte extrakonale Lage 
kommt eher selten vor. In 
der nativen T1-w zeigen 
sie oft eine Pseudokapsel 
(dunkler und heller Rand), 
die durch ein Artefakt her-
vorgerufen wird (Pfeile 
in a). Nach KM-Gabe rei-
chern sie anfangs inhomo-
gen zentral an (b) und sind 
in Spätaufnahmen homo-
gen kontrastiert. In T2-w 
sind sie typischerweise 
sehr hell (d). Aufgrund der 
langsamen Größenzunah-
me kommt es hier zu einer 
Verformung der medialen 
Orbitawand ohne knöcher-
nen Defekt (Pfeil in c)

517Der Ophthalmologe 6 · 2011 | 



talem Fett und Augenmuskeln können 
zu einem Enophthalmus führen [36]. Im 
MRT zeigt der solide Tumoranteil in der 
Regel eine Schrankenstörung. Eine Betei-
ligung der knöchernen Orbitabegrenzung 
ist am besten in einer Dünnschicht-CT im 
Knochenfenster zu sehen [37].

Entzündung
Entzündungen der Orbita können viel-
fältige Ursachen haben. Man unterschei-
det unspezifische, nichtgranulomatöse, 
idiopathische Entzündungen, den sog. 
Pseudotumor orbitae, von granulomatö-
sen und infektiös bedingten Entzündun-
gen. Selten tritt eine entzündliche Reak-
tion auf Tumornekrosen auf. Der Pseudo-
tumor orbitae stellt mit 8–10% die häufigs-
te Entzündungsart dar [38]. 

E Die Orbita kann fokal 
oder diffus und in jedem 
Kompartiment betroffen sein.

Fokale Entzündungen teilt man nach 
ihrem Manifestationsort ein, z. B. Myo-
sitis, Dakryoadenitis. Die fokale wie auch 
die diffuse Form können sich akut, sub-
akut oder auch chronisch manifestieren. 
Zumeist ist der Pseudotumor orbitae ein-
seitig, gelegentlich aber auch beidseitig. 
Das mittlere Erkrankungsalter liegt bei 
ca. 45 Jahren, Männer und Frauen sind 
gleich häufig betroffen. Hauptsymptom 
ist der Exophthalmus, weitere Sympto-
me sind Motilitätsstörungen, Schmerzen, 
Lidschwellung, konjunktivale Injektion 
und Chemosis. Die Bildgebung dient in 
erster Linie dem Ausschluss einer ander-
weitigen Raumforderung [39]. Differenzi-
aldiagnostisch muss an ein Lymphom ge-
dacht werden.

Fazit für die Praxis

F  Zur Diagnostik von Orbitatumoren 
sind eine genaue Anamnese und oph-
thalmologische Untersuchung erfor-
derlich.

F  Anhand klinischer Kriterien lässt sich 
die Differenzialdiagnose orbitaler Tu-
moren meist gut eingrenzen. 

F  Der Exophthalmus ist das Leitsymp-
tom und sollte bei entsprechendem 
Verdacht auf einen Orbitatumor An-
lass zu einer neuroradiologischen Dia-

gnostik geben, mit der neben der ge-
nauen Lokalisation auch Hinweise 
über die Art des Tumors gewonnen 
werden können. 

F  Tumoren sollten bis auf wenige Ausnah-
men histologisch gesichert werden.
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