AWMF online - Leitlinie Neurologie: Spinale GefaRmalformationen 22.02.09 22:19

Arbeitsgemeinschaft der

AWMF online  ayypye § weescvatone

Fachgesellschaften

Leitlinien der Deutschen Gesellschaft fiir Neurologie

AWMF-Leitlinien-Register ’ Nr. 030/097 ’ Entwicklungsstufe: ’T‘

Zitierbare Quelle:
Leitlinien fur Diagnostik und Therapie in der Neurologie; 3. Uberarbeitete Auflage 2005, ISBN3-13-132413-9;
Georg Thieme Verlag Stuttgart

Spinale GefaBmalformationen

Die wichtigsten Empfehlungen auf einen Blick

e Prospektive oder randomisierte Studien zu den potenziellen Therapieverfahren bei spinalen
GeféaBmalformationen gibt es nicht.

e Die vermutlich erworbenen spinalen duralen AV-Fisteln sollten wegen der auch kurz- und mittelfristig
schlechten Prognose bei meist guter Behandlungschance ohne Zeitverzug durch eine im Ergebnis
kontrollierte Embolisation mit liquidem Embolisat oder durch Operation ausgeschaltet werden (B).

e Bei symptomatisch gewordenen GefédBmissbildungen wird eine Indikation zur Behandlung allgemein
akzeptiert. Im Einzelfall ist bei arteriovenésen Malformationen (AVMs) und Kavernomen auch ein
abwartendes Verhalten gerechtfertigt, wenn ein hohes Behandlungsrisiko anzunehmen ist (C).

e Bei den AVMs wird die Option einer operativen Behandlung durch die Mdglichkeiten einer Embolisation mit
partikuldren oder liquiden Substanzen oder auch mit Drahtspiralen (Coils) erganzt. In der Regel wird den
endovaskuléaren Verfahren der Vorrang eingerdumt (C).

e Bei Kavernomen kommt zur Zeit nur eine operative Entfernung in Betracht.

Definition und Klassifikation

Die GeféaBmalformationen des Spinalkanals sind histologisch und angiographisch definierte Erkrankungen
unterschiedlicher Abschnitte des GeféaBsystems, die mit Verdnderungen der Hdmodynamik einhergehen.
Neben der Gruppe der angeborenen eigentlichen GefaBmissbildungen werden auch vermutlich erworbene
arteriovendse Kurzschlussverbindungen in der Dura mater Ublicherweise mit einbezogen. In Abhangigkeit
vom Typ der vaskularen Malformation kann eine Schadigung des Rickenmarks durch Blutung, vendse
Stauung, Durchblutungsstérung, Raumforderung oder eine infolge spinaler Subarachnoidalblutung
entstandene Arachnitis hervorgerufen werden.

Die Klassifikation der spinalen GefaBmalformationen erfolgt teilweise in Analogie zu der von Kopf und
Gehirn. Uber das Vorkommen von kapilldren Teleangiektasien oder angeborenen vendsen Anomalien (DVA)
ist am Ruckenmark kaum etwas gesichert. Da deren pathologische Bedeutung am ZNS ohnehin gering
einzustufen ist und Diagnosemdglichkeiten am Rickenmark derzeit nicht bestehen, wird im Rahmen dieser
Leitlinien nur eingegangen auf

o arteriovendse Malformationen (AVMs) und
o Kavernome als vermutlich angeborene GeféaBmalformationen, sowie auf die
o duralen arteriovenésen Fisteln als vermutlich erworbener arteriovendser Kurzschluss.

Spinale arteriovenése Malformationen stellen direkte GefaBverbindungen ohne Kapillarbett zwischen
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Arterien und Venen des Rickenmarks dar. Sie werden von riickenmarkversorgenden ("radikulomedullaren")
Arterien gespeist und von den Venen des Rickenmarks drainiert. Es handelt sich um GefaBmissbildungen
mit einem schnellen arteriovendsen Ubertritt, der bei entsprechender GroBe der AVM oder stark fistulésen
Anteilen mit einem groBen Shuntvolumen einhergehen kann. AVMs kdnnen intra- und/oder perimedullar
gelegen sein. In Abhangigkeit von der GréBe und Angioarchitektur des Nidus (darunter versteht man die
zwischem arteriellem Zu- und vendsem Abfluss gelegenen GefédBe der AVM) werden angiographisch
definierte Subtypen unterschieden. Diese Subklassifikationen erfassen therapierelevante Eigenschaften wie
GréBe und Hamodynamik der Fehlbildung.

Eine allgemein akzeptierte Einteilung gibt es nicht. Am haufigsten erfolgt eine Unterscheidung in fistulése,
glomerulédre und sehr groBe, sog. juvenile AVMs. Komplexe spinale AVMs kénnen dabei unterschiedliche
Anteile aufweisen. In Abhangigkeit von der arteriellen GefaBgréB8e und dem Shuntvolumen kénnen bei
AVMs vom Typ der perimedullaren Fistel, die keinen Nidus aufweisen, weitere Untertypen (Typ 1-3)
differenziert werden. Hierbei sind die kleinen Typ-1-Fisteln in der Regel endovaskular nicht zugénglich.

Die Ruckenmarkschéadigung erfolgt bei den AVMs am héufigsten durch Blutung und vendse Kongestion,
seltener durch Raumforderungswirkung oder sog. Steal-Effekt. Die klinische Manifestation erfolgt meist im
Jugend- und friihen Erwachsenenalter.

Kavernome sind livid-blaue, blutgeflllite und von Endothel ausgekleidete GefaBraume, zwischen denen sich
kein Parenchym befindet. Haufig sind nebeneinander verschieden alte, z.T. hyalinisierte Thromben im
Praparat erkennbar. Verkalkungen sind haufig. Am Rand finden sich alte Blutabbauprodukte in Form von
Hamosiderin oder Ferritin. Das umgebende Parenchym zeigt haufig Gliosen. Symptome entstehen durch
Blutungen und durch eine blutungsbedingte Zunahme des Kavernomvolumens.

Spinale durale arteriovenése Fisteln sind arterioventdse Kurzschlisse zwischen duraversorgenden
("radikulomeningealen") Arterien und den das Rickenmark drainierenden Oberflachenvenen. Die
Fehlverbindung ist dort lokalisiert, wo die radikuldre Vene die Dura mater durchbohrt, also in enger
Nachbarschaft zur Nervenwurzel. Das Ruckenmark versorgende Arterien sind nicht beteiligt.

Diese Form eines "high-flow"-Kurzschlusses ist htchstwahrscheinlich erworben, die Atiologie ist unbekannt.
Ein durch vendsen Rickstau bedingtes Odem des Riickenmarks flihrt zu einer progredienten, anfangs noch
reversiblen Querschnittsymptomatik. Betroffen sind Gberwiegend Manner, das mittlere Erkrankungsalter
betragt 60 Jahre. Spinale durale AV-Fisteln flhren im Unterschied zu spinalen (intra- oder perimedullaren)
AV-Malformationen nicht zu spinalen Blutungen.

Diagnostik
Magnetresonanztomographie

Die MRT spielt in der Priméardiagnostik mit Einschluss kontrastangehobener Sequenzen die
ausschlaggebende Rolle. Sie erlaubt den Nachweis der genannten GefédBmalformationen mit Ausnahme
sehr kleiner Befunde und erméglicht als einzige Methode eine genaue Lagebestimmung des AVM-Nidus
bzw. des Kavernoms in Bezug auf das Rickenmark. Die verschiedenen Formen arteriovendser
Malformationen oder Fisteln kénnen hiermit aber nicht zuverlassig differenziert werden. Bei kleinen
fistuldsen Malformationen, wie bei den perimedullaren und duralen AV-Fisteln, ist die Kontrastmittelgabe
wichtig, da die durch den arteriovenésen Shunt erweiterten Oberflachenvenen des Riickenmarks sich
besser darstellen. Bei duralen AV-Fisteln mit niedrigem Shuntvolumen und kaum erweiterten Venen kann
die Odembildung des Rickenmarks (Stauungsmyelopathie) der einzig wegweisende Befund sein.

Bei Vorliegen einer intramedulldren oder spinalen subarachnoidalen Blutung muss die weitere Abklarung
durch eine Angiographie der SpinalgeféaBe erfolgen.

Computertomographie

Sie erlaubt den Nachweis spinaler Blutungen und ist bei Kavernomen wegen der oft typischen Verkalkungen
hilfreich.

MR-Angiographie
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GroBere spinale AVMs sind hiermit direkt, durale AV-Fisteln indirekt Gber ihre Drainagevenen darzustellen.
Die Methode ist zur Klassifizierung der GefaBmissbildungen aber noch nicht geeignet.

Selektive spinale DSA

Sie erlaubt eine genaue anatomische Darstellung der beteiligten GefaBe, eine Einschatzung der
Hamodynamik, eine exakte Klassifizierung der AVM, je nach Aufbau des Nidus (z. B. perimedullare Fistel
Typ 1-3 oder glomeruldre AVM), und eine exakte Lokalisation der Fehlverbindung bei den duralen AV-
Fisteln. Beim Vorliegen einer spinalen AVM ist eine vollstdndige Darstellung aller potenziell
rickenmarkversorgenden Arterien obligat.

Die Auswahl des fur eine endovaskulédre Behandlung geeignetsten Zuflusses oder auch die Feststellung
anderer Therapieoptionen erfolgt anhand der Angiographie. Auch die fir die Patientenberatung nétige
Risikoabschatzung basiert in erster Linie auf der Auswertung der spinalen Angiographie. Bei Kavernomen
ist ein angiographisch negativer Befund zu erwarten, weshalb die GefaBdarstellung bei sicherem Kavernom
nicht erforderlich ist.

Myelographie

In der Darstellung normaler und pathologischer intrathekaler Gefa3e der MRT heute unterlegen. Als
invasives Verfahren deshalb bei Verdacht auf AVM oder durale AV-Fistel nur noch in begriindeten
Ausnahmeféllen, z. B. bei Kontraindikationen zur MRT, indiziert. Bei Verdacht auf multisegmentale
Stauungsmyelopathie ist auch ohne sicheren Nachweis abnormer GefaBstrukturen in der MRT die
weitergehende Diagnostik die selektive spinale DSA.

Therapie

Allgemeine Feststellungen

Prospektive oder randomisierte Studien zu den nachfolgend genannten Therapieverfahren gibt es nicht.
Daher entfallen die Symbole zur wissenschaftlichen "Evidenz" der Empfehlung zur Diagnostik oder
Therapie.

Eine konservative Behandlung spinaler GefadBmissbildungen ist nicht bekannt. Im Falle eines
asymptomatischen Zufallsbefundes ist die Abschatzung der Spontanprognose wegen unzureichender Daten
auBerst schwierig. Allgemein akzeptiert wird eine Behandlungsindikation bei symptomatisch gewordenen
GefaBmissbildungen. Im Einzelfall ist bei AVMs und Kavernomen auch ein abwartendes Verhalten
gerechtfertigt, wenn ein hohes Behandlungsrisiko anzunehmen ist.

Spinale durale AV-Fisteln sollten wegen der auch kurz- und mittelfristig schlechten Prognose bei meist
guter Behandlungschance ohne Zeitverzug ausgeschaltet werden (B).

Die Bestrahlung von spinalen AVMs und Kavernomen ist wegen der hohen Strahlensensibilitdt des Myelons
keine akzeptable Therapieoption, so dass sich nur die chirurgische Resektion oder die endovaskulare
Embolisationsbehandlung anbieten.

Spezielle Behandlung

Bei den AVMs wird die Option einer operativen Behandlung durch die Mdglichkeiten einer Embolisation mit
partikuldren oder liquiden Substanzen oder auch mit Drahtspiralen (Coils) erganzt. In der Regel wird den
endovaskuléaren Verfahren der Vorrang eingerdumt. Ein Behandlungskonzept kann nach Analyse der
Angiographie erstellt werden. Eine entsprechende Diagnostik und Behandlung sollte Zentren vorbehalten
sein, die Uber entsprechende mikroneurochirurgische und interventionell-neuroradiologische Expertise
verfigen, zumal die technischen Mdéglichkeiten der endovaskularen Eingriffe eine rasche Weiterentwicklung
erfahren.

Da Kavernome endovaskulér nicht erreichbar sind, kommt zur Zeit nur eine operative Entfernung in
Betracht.
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Therapeutische Alternativen bei den spinalen duralen AV-Fisteln sind die operative Ausschaltung oder die
Embolisation der Fehlverbindung mit liquidem Embolisat. Der chirurgische Eingriff ist bei préoperativ exakter
Lokalisation der Fistel technisch einfach und fihrt fast immer zu ihrer vollstdndigen Ausschaltung. Die
endovaskulare Behandlung ist weniger invasiv, erreicht jedoch auch in spezialisierten Zentren keine so hohe
Rate an technischer Durchfiihrbarkeit und erfolgreicher Ausschaltung. Inwieweit diese Patienten primar
operativ oder endovaskulér behandelt werden, héngt somit auch von individuellen und institutionellen
Gegebenheiten ab. Wegen der bei nicht vollstadndiger Ausschaltung zu erwartenden klinischen Progression
ist insbesondere nach endovaskularer Behandlung eine engmaschige klinische Nachsorge einschlieBlich
kernspintomographischer und ggf. angiographischer Nachuntersuchungen erforderlich.

Anmerkung: Das hauptsachliche Problem bei den spinalen duralen AV-Fisteln ist noch immer die mdglichst
friihzeitige Diagnose und nicht so sehr das Problem, ob einer chirurgischen oder endovaskuléar-
interventionellen Therapie der Vorzug zu geben ist.
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