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Brief an den Herausgeber beziiglich ,,Mediale Schenkelhalsfraktur bei Klippel-
Trenaunay-Syndrom: CT-Angiografie entscheidend fiir Therapie* von C. Spink et al.

Mit Interesse haben wir den ,interessanten
Fall“ zur CT-Angiografie bei medialer
Schenkelhalsfraktur bei ,Klippel-Trenau-
nay-Syndrom*“ (Referenz s.0.) gelesen.
Eine pathologische Fraktur bei einem
Kombinationssyndrom aus GefaRmalfor-
mation und Weichteildysplasie stellt eine
fur den Patienten sehr schwerwiegende
Komplikation dar und bedarf dezidierter
Diagnostik und Therapie.

Nichtsdestotrotz ist hinsichtlich der
verwendeten Nomenklatur, angefiihrten
diagnostischen Schritte als auch der
Schlussfolgerungen in der publizierten Ka-
suistik Wesentliches anzumerken.

Zundchst sollten GefdBmalformation
und assoziierte Symptome sich heutzuta-
ge an die ISSVA-Klassifikation anlehnen
(Wassef M. Pediatrics 2015; 136: e203-
e214). ,Hamangiome* sind nicht Teil des
Klippel-Trenaunay-Syndroms (KTS), wie
hier zitiert. Zudem besteht beim KTS eine
Skelett- und Weichteilhyperplasie, nicht
eine Hypertrophie der Extremitdten. We-
sentlicher Teil des Syndroms ist haufig
auch eine begleitende Dysplasie (z.T.
Hyperplasie, z. T. auch Hypoplasie) der
Skelettmuskulatur im betroffenen Qua-
dranten. Auch bei dem hier gezeigten Pa-
tienten ist auf der betroffenen linken Seite
eine Hypoplasie des Femurs abgebildet
(Abb. 1 der Kasuistik).

Zentral fiir die Therapie und die Diffe-
renzialdiagnose der GefaBmalformati-
ons-/Gewebsdysplasiesyndrome ist das
Vorliegen entweder einer Slow-flow-Ge-
fakmalformation (vends, lymphatisch, ka-
pillér) z.B. bei einem Klippel-Trenaunay-

Syndrom, oder im Gegensatz dazu einer
Fast-flow-GefdRBmalformation (arteriove-
ndse Malformation oder arteriovendse Fis-
teln) beim Parkes-Weber-Syndrom. Die ab-
gebildete CT-Angiografie zeigt eine Fast-
flow-Situation mit deutlich dilatiertem ar-
teriellem Zustrom und frithem, dilatier-
tem, vendsem Abstrom. Somit liegt ein
Parkes-Weber-Syndrom und kein Klippel-
Trenaunay-Syndrom vor. Die hamodyna-
mische Charakterisierung gelingt auch
leicht durch eine farbkodierte Duplex-So-
nografie/Doppler-Sonografie. Ebenso mit-
tels einer zeitlich hoch aufgelésten, dyna-
mischen kontrastmittelunterstiitzten MR-
Angiografie. Auch evtl. vorliegende beglei-
tende intraossdre GefdBmalformationen
sind in der MRT sehr gut erkennbar. Insbe-
sondere die CT-Angiografie ist hier in der
Charakterisierung und Differenzialdiagno-
se der GefaBmalformationen der MRT un-
terlegen und sollte bei den meist jungen
Patienten nur in Sonderféllen angewandt
werden.

Ob bei dem hier vorliegendem dysplas-
tischem Femur auf der betroffenen linken
Seite in Anwesenheit einer unbehandelten
Fast-flow-Situation bei Parkes-Weber-Syn-
drom die konservative Therapie wirklich
ausreicht, wird der Verlauf des Patienten
zeigen mdissen. Eine verzégerte und kom-
plizierte Frakturheilung ist zu erwarten.
Vor einer definitiven operativen Versor-
gung wird man hier sicherlich die Fast-
flow-Situation im Bereich des operativen
Zugangsweges und mogliche intraossare
Fisteln interventionell durch Embolisation
behandeln miissen. Insofern ist der in der
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Kasuistik angesprochene interdisziplinare
Ansatz hier zwar zweifelsfrei die richtige
Vorgehensweise, die Diagnose, das ange-
wandte Verfahren und die gezogenen
Schlussfolgerungen jedoch nicht addquat.

Da die komplizierte Differenzialdiagno-
se und differenzierte interdisziplindre The-
rapie entsprechendes Fachwissen erfor-
dert, ist moglicherweise die Vorstellung
dieser Patienten an einem dedizierten in-
terdiszipldren Zentrum fiir GefdBanoma-
lien sinnvoll.
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