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Spinale GefaBRmalformationen

Was gibt es Neues?

Diagnostik

o Mit der in den letzten Jahren eingeflihrten zeitaufgel6sten MR-Angiographie des gesamten
Spinalkanals sind nicht nur die kaliberstarksten normalen Arterien und Venen des Rickenmarks
nachweisbar geworden, sondern auch jede Form eines arteriovendsen Shunts (B).

© Bei Vorliegen eines AV-Shunts ist noch immer eine selektive spinale DSA erforderlich, da die
raumliche und zeitliche Aufldsung der Methode zur Klassifizierung spinaler Gefafimissbildungen und
gelegentlich auch zur sicheren Hohenlokalisation der Zuflisse noch nicht ausreichend ist. Die
Katheterangiographie kann jedoch bei negativem MRA-Befund vermieden und bei positivem Befund
auf die relevante Region begrenzt werden (B).

Die wichtigsten Empfehlungen auf einen Blick

e Prospektive oder randomisierte Studien zu den potenziellen Therapieverfahren bei spinalen
Gefalmalformationen 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 ausgeschaltet werden, entweder
durch Operation oder eine im Ergebnis kontrollierte Embolisation mit liquidem Embolisat (B).

e Bei symptomatisch gewordenen GefalRmissbildungen wird eine Indikation zur Behandlung allgemein
akzeptiert. Im Einzelfall ist bei arteriovendsen 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
Partikeln oder liquidem Embolisat oder auch mit Drahtspiralen (Coils) erganzt. In der Regel wird den
endovaskularen Verfahren der Vorrang eingerdumt (C).

e Bei Kavernomen kommt weiterhin nur eine operative Entfernung in Betracht.

e Fir die Vorfelddiagnostik der GefalRmissbildungen mit AV-Kurzschluss, insbesondere auch fir deren relativ
sicheren Ausschluss, erhalten zeitaufgeldste spinale MR-Angiographien einen immer héheren Stellenwert

(B).

1. Definition und Klassifikation

Die Gefalkmalformationen des Spinalkanals sind histologisch und angiographisch definierte Erkrankungen
unterschiedlicher Abschnitte des Gefalisystems, die mit Veranderungen der Hamodynamik einhergehen.
Neben der Gruppe der angeborenen eigentlichen Gefalimissbildungen werden blicherweise auch vermutlich
erworbene arteriovendse Kurzschlussverbindungen in der Dura mater mit einbezogen. In Abhangigkeit vom
Typ der vaskularen Malformation kann eine Schadigung des Riickenmarks durch Blutung, ventse Stauung,
Durchblutungsstérung, Raumforderung oder eine infolge spinaler Subarachnoidalblutung entstandene
Arachniitis resultieren.

Die Klassifikation der spinalen Gefallmalformationen erfolgt teilweise in Analogie zu der der
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GefaRmissbildungen in Kopf und Gehirn (Thron et al. 2001, Thron u. Krings 2007). Uber das Vorkommen von
kapillaren Teleangiektasien oder angeborenen vendsen Anomalien (DVA) ist am Riickenmark 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 arteriovenése Malformationen (AVMs) und
o Kavernome als vermutlich angeborene Gefalimalformationen sowie auf die
O duralen arteriovendsen Fisteln als vermutlich erworbenen arteriovendsen Kurzschlussverbindungen.

1.1 Spinale arteriovendse Malformationen

Spinale arteriovendse Malformationen (AVMSs) stellen direkte GefalRverbindungen ohne Kapillarbett
zwischen Arterien und Venen des Rickenmarks dar. Sie werden von riickenmarkversorgenden
("radikulomedullaren") Arterien gespeist und von den Venen des Rickenmarks drainiert. Es handelt
sich um GefaRmissbildungen mit einem schnellen arteriovenésen Ubertritt, der bei entsprechender
GroRe der AVM oder stark fistuldsen Anteilen mit einem grofen Shuntvolumen einhergehen kann.
AVMs kdnnen intra- und/oder perimedulldr oder auch im Filum terminale gelegen sein. In Abhangigkeit
von der Grofe und Angioarchitektur des Nidus (darunter versteht man die zwischen dem arteriellen
Zu- und dem vendsen Abfluss gelegenen GefalRe der AVM) werden angiographisch definierte
Subtypen unterschieden. Diese Subklassifikationen erfassen therapierelevante Eigenschaften wie
Grofe und Hdmodynamik der Fehlbildung (Rodesch et al. 1992, Berenstein et al. 2004,).

Eine allgemein akzeptierte Einteilung gibt es nicht. Am haufigsten erfolgt eine Unterscheidung in
fistulése, glomerulare und sehr grofRe, sog. juvenile AVMs. Komplexe spinale AVMs koénnen dabei
unterschiedliche Anteile aufweisen. In Abhangigkeit von der arteriellen Gefallgrofie und dem
Shuntvolumen kénnen bei AVMs vom Typ der perimedullaren Fistel, die keinen Nidus haben, weitere
Untertypen (Typ 1-3) differenziert werden. Hierbei sind die kleinen Typ-1-Fisteln in der Regel
endovaskular nicht zuganglich (Thron u. Caplan 2003).

Die Ruckenmarkschadigung erfolgt bei den AVMs am haufigsten durch Blutung und vendse
Kongestion, seltener durch Raumforderungswirkung oder sog. Steal-Effekt. Zur klinischen
Manifestation kommt es meist im Jugend- und frihen Erwachsenenalter.

1.2 Kavernome

Kavernome sind livid-blaue, blutgefillte und von Endothel ausgekleidete Gefalkraume, zwischen denen
sich kein Parenchym befindet. Haufig sind nebeneinander verschieden alte, zum Teil 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 (Zevgardis et al. 1999).

1.3 Spinale durale arteriovenose Fisteln

Spinale durale arteriovendse Fisteln sind arteriovendse Kurzschlisse zwischen duraversorgenden
("radikulomeningealen") Arterien und den das Riickenmark drainierenden Oberflachenvenen. Die
Fehlverbindung ist dort lokalisiert, wo die radikulare Vene die Dura mater durchbohrt, also in enger
Nachbarschaft zur Nervenwurzel. Das Rickenmark versorgende Arterien sind nicht beteiligt (Thron
1988, Thron 2001).

Diese Form eines "High-flow"-Kurzschlusses ist héchstwahrscheinlich erworben, die Atiologie ist
unbekannt. Ein durch vendsen Riickstau bedingtes Odem des Riickenmarks (Hassler et al. 1989)
fuhrt zu einer progredienten, anfangs noch reversiblen Querschnittsymptomatik. Die Klinik ist
gekennzeichnet durch langsam progrediente oder auch fluktuierende Verschlechterungen mit
spastischer Paraparese, Zeichen nukledrer Muskelatrophien, haufigen querschnittférmigen und/oder
radikuldren Sensibilitatsstérungen sowie Blasen- und Mastdarmstdrungen (Koenig et al. 1989, van
Dijk et al. 2002). Betroffen sind Uberwiegend Manner jenseits des 40. Lebensjahres, das mittlere
Erkrankungsalter betragt 60 Jahre. Spinale durale AV-Fisteln flihren im Unterschied zu spinalen (intra-
oder perimedulldren) AV-Malformationen nicht zu spinalen Blutungen.

2. Diagnostik

2.1 Magnetresonanztomographie
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Die MRT spielt in der Primardiagnostik mit Einschluss kontrastangehobener Sequenzen die
ausschlaggebende Rolle (Mull 2001, Thron et al. 2001, Krings et al. 2007). Sie erlaubt den Nachweis
der genannten GefaBmalformationen mit Ausnahme sehr kleiner Befunde und ermdglicht als einzige
Methode eine genaue Lagebestimmung des AVM-Nidus bzw. des Kavernoms in Bezug auf das
Rickenmark. Die verschiedenen Formen arteriovendser Malformationen oder Fisteln kdnnen 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
arteriovendsen Shunt erweiterten Oberflachenvenen des Riickenmarks sich besser darstellen. Bei
duralen AV-Fisteln mit niedrigem Shuntvolumen und kaum erweiterten Venen kann die Odembildung
des Ruckenmarks (Stauungsmyelopathie) der einzig wegweisende Befund sein.

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

2.2 Computertomographie

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

2.3 MR-Angiographie

Spinale AVMs sind hiermit direkt, durale AV-Fisteln indirekt Uber ihre Drainagevenen darzustellen. Mit
der in den letzten Jahren eingeflihrten zeitaufgeldsten spinalen MR-Angiographie des gesamten
Spinalkanals sind nicht nur die kaliberstarksten normalen Arterien und Venen des Rickenmarks
nachweisbar geworden, sondern auch jede Form eines arteriovendsen Shunts (Nijenhuis et al. 2006,
Mull et al. 2007). Schon heute steht damit eine noch zu optimierende und zu verbreitende nichtinvasive
Methode zur Verfligung, mit der sich die Frage nach dem Vorliegen eines spinalen AV-Kurzschlusses
sicher beantworten lasst. Diese Klarung erforderte bislang eine aufwandige selektive spinale DSA
aller potenziell rickenmarkversorgenden Arterien. Bei Vorliegen eines AV-Shunts ist noch immer eine
selektive spinale DSA erforderlich, da die rdumliche und zeitliche Auflésung der Methode zur
Klassifizierung spinaler GefalRmissbildungen und gelegentlich auch zur sicheren Héhenlokalisation der
Zuflisse noch nicht ausreichend ist. Die Katheterangiographie kann jedoch bei negativem
MRA-Befund vermieden und bei positivem Befund auf die relevante Region begrenzt werden.

2.4 Selektive spinale DSA

Sie erlaubt eine genaue anatomische Darstellung der beteiligten GefalRe, eine Einschatzung der
Hamodynamik, eine exakte Klassifizierung der AVM je nach Aufbau des Nidus (z. B. perimedulléare
Fistel Typ 1-3, glomerulare AVM oder AVM des Filum terminale) und eine exakte Lokalisation der
Fehlverbindung bei den duralen AV-Fisteln. Beim Vorliegen einer spinalen AVM st eine vollstandige
Darstellung aller potenziell rickenmarkversorgenden Arterien obligat.

Die Auswahl des fir eine endovaskulare Behandlung am besten geeigneten 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
GefaRdarstellung bei sicherem Kavernom nicht erforderlich ist.

Wenn eine hochwertige zeitaufgeldste MR-Angiographie nicht zur Verflgung steht, ist weiterhin die
Durchfuhrung einer selektiven spinalen DSA bei jedem Verdacht auf eine multisegmentale
Stauungsmyelopathie indiziert, auch wenn in der MRT kein sicherer Nachweis abnormer
Gefalistrukturen gelingt.

2.5 Myelographie

Die Myelographie ist in der Darstellung normaler und pathologischer intrathekaler Gefale der MRT
und MRA unterlegen. Als invasives Verfahren ist sie deshalb bei Verdacht auf AVM oder durale
AV-Fistel nur noch in begriindeten Ausnahmefallen, z. B. bei Kontraindikationen zur MRT, indiziert.

3. Therapie

3.1 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
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Therapie.

Eine konservative Behandlung spinaler Gefallmissbildungen ist nicht bekannt. Im Falle eines
asymptomatischen Zufallsbefundes ist die Abschatzung der Spontanprognose wegen unzureichender
Daten auferst schwierig. Allgemein akzeptiert wird eine Behandlungsindikation bei symptomatisch
gewordenen GefalBmissbildungen. 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) (Behrens u. Thron 1999, van
Dijk et al. 2002).

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

3.2 Spezielle Behandlung

Spinale arteriovenése Malformationen: Bei den AVMs wird die Option einer operativen Behandlung
durch die Méglichkeiten einer Embolisation mit Partikeln oder Flissigembolisat oder auch mit
Drahtspiralen (Coils) erganzt (Berenstein et al 2004, Krings et al 2006). In der Regel wird den
endovaskularen Verfahren der Vorrang eingeraumt. 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 verfligen, zumal die technischen Mdglichkeiten der endovaskularen
Eingriffe eine rasche Weiterentwicklung erfahren.

Kavernome: Da Kavernome endovaskular nicht erreichbar sind, kommt weiterhin nur eine operative
Entfernung in Betracht.

Spinale durale arteriovendse Fisteln: Therapeutische Alternativen bei den spinalen duralen
AV-Fisteln sind die operative Ausschaltung oder die Embolisation der Fehlverbindung mit
Flissigembolisat auf der vendsen Seite. Ein erfolgreicher Verschluss einer duralen AV-Fistel fuhrt zu
unmittelbaren Stréomungsveranderungen in den erweiterten intrathekalen Venen
(Strémungsverlangsamung, -stase, -umkehr). Zur Vorbeugung peri- bzw.
postinterventioneller/operativer Thrombosen der erweiterten Venen ist eine erganzende
Heparinisierung sinnvoll. Der chirurgische Eingriff ist bei praoperativ exakter Lokalisation der Fistel
technisch einfach, da nach Eréffnung der Dura nur die den Shunt drainierende Vena radiculomedullaris
unterbunden werden muss, was zur vollstdndigen Ausschaltung der AV-Fehlverbindung fihrt
(Huffmann et al 1999). Die endovaskulare Behandlung ist weniger invasiv, erreicht jedoch auch in
spezialisierten interventionellen Zentren keine so hohe Rate an technischer Durchfiihrbarkeit und
erfolgreicher Ausschaltung. Bei nicht vollstdndiger Verlegung der vendsen Abflussseite ist eine
Kollateralversorgung von den benachbarten, gleich- oder gegenseitigen Segmentarterien zu erwarten
mit ausbleibender Besserung oder Progression der Symptome und Defizite. Deshalb ist insbesondere
nach endovaskularer Behandlung eine engmaschige klinische Nachsorge einschlieflich
kernspintomographischer und gegebenenfalls angiographischer Kontrollen erforderlich. Ein Vorteil der
Embolisation liegt in der problemloseren periinterventionellen Antikoagulation.

Inwieweit Patienten mit AV-Fisteln primar operativ oder endovaskuldr behandelt werden, hangt somit
auch von individuellen und institutionellen Gegebenheiten ab.
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