MR Imaging of Orbital Disorders in Paediatric Patients

MRT-Bildgebung von Orbitaerkrankungen im

Kindesalter

Einleitung

v

Orbitaerkrankungen im Kindesalter sind
selten und unterscheiden sich von denen
im Erwachsenenalter. Trotz enger anato-
mischer Verhdltnisse gibt es zudem eine

Vielzahl unterschiedlicher orbitaler Pa-
thologien. Die meisten Orbitatumoren
sind benigne, aber auch ohne Infiltration
der Umgebung kann ebenso wie bei mali-
gnen Erkrankungen Visus und Leben des
Kindes durch ein rasches Tumorwachs-

Abb. 1 Retinoblastom bei einem 2-jdhrigen Jungen. Das axiale T2-gewichtete Bild (a) und das fettge-
sattigte T1-gewichtete Bild nach Kontrastmittelgabe (KM= Kontrastmittel, b) zeigen eine diskrete
Verdickung des dorsalen Bulbus mit einer gering verstarkten KM-Aufnahme. Ein intrakonales Wachs-

tum ist nicht nachweisbar.

Abb. 2 Retinoblastom bei einem 3-jdhrigen Jungen. Das koronare T2-gewichtete Bild (a) zeigt eine
groRe intrabulbar gelegene Raumforderung mit moderater, inhomogener KM-Aufnahme in dem
transversalen fettgesdttigten T1-gewichteten Bild nach KM-Gabe (b).
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tum bedroht sein. Zu den hdufigsten beni-
gnen Er-krankungen zdhlen Dermoidzys-
ten und das kapillire Himangiom (Sterker
[, Frerich B. Klin Monbl Augenheilkd 2006;
223: 59-67). Das Rhabdomyosarkom
stellt den hdufigsten malignen Tumor dar
(Castillo BV, Jr., Kaufman L. Pediatr Clin
North Am 2003; 50: 149-172). Die Ein-
teilung der Orbita in anatomisch-funktio-
nelle Kompartimente erleichtert die Dif-
ferenzialdiagnostik pathologischer Ver-
dnderungen, da sich Tumoren hdufig ein-
zelnen Kompartimenten zuordnen lassen
und diese Grenzen erst relativ spat durch-
brechen.

Augenverdnderungen im Kindesalter sind
bisher selten eine Indikation fiir MRT-Un-
tersuchungen, da der weitaus groRte Teil
der Erkrankungen durch klinische Unter-
suchung und Sonografie ausreichend ab-
gekldrt werden kann. So sind die hdufigs-
ten MRT-Indikationen einerseits Erkran-
kungen des Retrobulbdrraums und ande-
rerseits bei diffusen Erkrankungen die ex-
akte Darstellung der Ausdehnungslokali-
sation.

Der Bulbus

v

Das Retinoblastom (¢ Abb. 1, 2) ist der
hdufigste maligne Tumor der Retina. Bei
90% der Kinder tritt es vor dem 5. Lebens-
jahraufundistin der Regel dorsal des Bul-
busdquators gelegen. Ein bilateraler Tu-
mor ist moglich, ebenso ein trilokuldres
Auftreten mit tumordser Beteiligung der
Glandula pinealis. Das trilokuldre Retino-

Abb. 3 Morbus Coats bei einem 10-jahri-
gen Jungen. Die subretinalen Exudate
weisen in T2- (a) und T1-gewichteten
Aufnahmen (b) eine Signalanhebung
auf. Diese Signalanhebungen kénnen
auch inhomogen sein, z.B. bei Vorliegen
von Blutungen oder Fibrosierungen.
Aufgrund der abnormen GeféRe kann in
der Retina ein geringes bis moderates
KM-Enhancement nachweisbar sein (c).
(Figures from Mdiller-Forell W. Imaging
of Orbital and Visual Pathway Pathology.
Berlin und Heidelberg: Springer-Verlag
GmbH, 2002).
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Abb. 4 Medulloepitheliom bei einem 3-jahrigen Madchen. In den axialen T2-gewichteten Aufnah-
men (a, b) zeigt sich eine hypointense Raumforderung unmittelbar an den kraniolateralen Rand der
Linse angrenzend. Diese weist in den T1-gewichteten Aufnahmen (c, d mit Fettsattigung) eine krafti-

ge KM-Aufnahme auf.

Abb. 6 Kolobom bei einem 5 Monate alten Madchen. Nachweis einer T2-hyperintensen (a, b mit
Fettsattigung) und T1-hypointensen (c nativ, d nach KM-Gabe) retrobulbaren Raumforderung, die
den N. opticus umgibt und ein diskretes Enhancement im Randbereich aufweist. Es resultiert ein im
Seitenvergleich kleinerer ipsilateraler Bulbus (Mikrophthalmus).

blastom weist dabei auf die entwicklungs-
geschichtliche Verwandtschaft der Pinea-
lisdriise mit dem Auge hin (,drittes
Auge*). Durch intratumorale Melaninan-
teile stellt sich die Raumforderung in der
MRT meist T2w hypointens und in den
T1w Aufnahmen hyperintens bis interme-
didr dar, wodurch die Abgrenzung zum
Glaskdrper mitunter schwierig sein kann.
Es kdnnen Verkalkungen vorliegen (CT-In-
dikation). Zudem weist der Tumor ein
deutliches KM-Enhancement auf, im Ge-
gensatz zur wichtigsten und manchmal
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sehr schwierigen Differenzialdiagnose:
dem Morbus Coats (¢ Abb. 3). Dieser ist
durch abnorme teleangiektatische retina-
le GefdRRe gekennzeichnet, wodurch es zu
einer zunehmenden Lipidablagerung mit
moglicher Retinaablésung kommt. 90%
der Fille sind unilateral und betreffen zu-
meist Knaben im Alter von 10 Jahren
(Kandpal H, Vashisht S, Sharma R et al. In-
dian J Ophthalmol 2006; 54: 227-236).
Die Lipidablagerungen stellen sich in bei-
den Wichtungen hyperintens dar und die
abgehobene Retina kann aufgrund der ab-

Abb. 5 Uveamelanom bei einem 6-jahrigen
Mddchen. Medialseitig im linken Bulbus ist
eine T2w hypointense Raumforderung (a)
nachweisbar, welche in den kontrastverstark-
ten T1-gewichteten Aufnahmen (b axial, c sa-
gittal) ein deutliches Enhancement aufweist.

normalen retinalen Gefdf3e ein diskretes
Enhancement aufweisen. Eine weitere
Differenzialdiagnose zum Retinoblastom
stellt der persistierende hyperplastische
primdre Glaskorper (PHPV) dar, welcher
jedoch nur selten eine Indikation zur
Schnittbildgebung ist.

Seltene intraokuldre Tumoren sind das
Medulloepitheliom (©Abb. 4), welches
im Ciliarkérper gelegen ist, und noch sel-
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tener das Uveamelanom (¢ Abb. 5), wel-
ches ebenso im vorderen Augenabschnitt
lokalisiert ist und in Analogie zu anderen
Melanomen eine Signalminderung in den
T2w Bildern aufweist.

Der Nervus opticus

v

Die hdufigste angeborene Fehlbildung im
Bereich des Sehnervs ist das Kolobom des
Sehnervs (© Abb. 6) mit auffdlliger ektati-
scher Erweiterung der Sehnervenhiillen.
Hingegen verlangen begleitende Fehlbil-
dungen und Fehllage des N. opticus nach
einer hochauflésenden MR-Bildgebung.
Das im Kindesalter im Rahmen einer Neu-
rofibromatose auftretende Opticusgliom
(©Abb. 7) tiberwiegt zahlenmafRig alle Tu-
moren der Orbitaregion. Es findet sich eine

Abb. 7 Optikusgliom bei einem 31 Monate alten Madchen. In den koronaren Aufnahmen ist eine T1- meist deutlich KM aufnehmende Auftrei-
hypointense (a) und T2-hyperintense (b) retrobulbdre Raumforderung darstellbar. Der N. opticus ist bung des Sehnervs, die auch durch das Fo-
nicht sicher abgrenzbar und erscheint fusiform aufgetrieben. Es ldsst sich eine kraftige KM-Aufnahme ramen n. optici hindurch bis zum Chiasma

(c koronar, d sagittal) in den fettgesattigten T1-gewichteten Aufnahmen nachweisen.

nachweisbar sein kann. Opticusgliome
koénnen prinzipiell auch isoliert aulRerhalb
der Neurofibromatose vorkommen. Opti-
kusscheidenmeningeome und Metastasen
treten gewohnlich erstim Erwachsenenal-
ter auf.

Ein bildmorphologisches Korrelat der

; L Neuritis n. optici (¢ Abb. 8), die im Rah-

; | b men einer multiplen Sklerose zunehmend

: s _' hdufiger auch im Kindesalter gesehen

- = e W wird, ist die 6dematdse Verschwellung des

; s _— ot Sehnervs, der sich dann gegen den umge-

Abb. 8 Optikusneuritis bei einem 15-jdhrigen Mddchen. Im fettgeséttigten koronaren T2-gewichte- benden Liquor nicht mehr signalarm ab-

ten Bild (@) und axialen T1-gewichteten Bild nach KM-Gabe (b) ist eine seitendifferente Signalanhe-
bung im N. opticus nachweisbar. Diese ist haufig nur sehr diskret nachweisbar.

grenzen ldsst, sowie die KM-Aufnahme im
Nervus opticus selber.

Zystische Verdanderungen

v

Dermoide (¢ Abb. 9) und epidermale Zys-
ten (c Abb. 10) sind typische dysembryo-
nale Fehlbildungen der Gesichts- und Ka-
lottenregion und zumeist am lateralen Au-
genwinkel lokalisiert (Castillo M, Mukher-
ji SK, Wagle NS. Neuroimaging Clin N Am
2000; 10: 95-116). Wahrend sich epider-
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Abb. 9 Dermoid bei einem 12-jdhrigen Madchen.
Das koronare (a) und fettgesdttigte axiale (b) T2-
gewichtete Bild zeigen eine glatt begrenzte Raum-
forderung in Nachbarschaft zur Sutura frontozygo-
matica und der Tranendriise, die zum Corpus vitre-
um dhnliche Signalwerte aufweist. In der nativen
T1-gewichteten Aufnahme (c) ist eine geringe Sig-
nalanhebung erkennbar. Nach KM-Gabe sind in der
fettgesdttigten Messung (d) ein geringes Rand-En-
hancement und eine zentrale Signalminderung
nachweisbar.
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Abb. 10 Epidermale Zyste bei einem 2-jahrigen Madchen. In der axialen T2-gewichteten (a) und nativen T1-gewichteten Aufnahme (b) ist eine hyperinten-
se, glatt begrenzte Raumforderung am inneren Augenwinkel nachweisbar. Nach KM-Gabe (c) ist ein geringes Rand-Enhancement erkennbar.

Abb. 11 Orbitale Mukozele bei einem 13-jdhrigen Jungen. Die axiale kontrastverstdrkte CT-Aufnahme (a) zeigt eine hypodense retrobulbdre Raumforderung
mit geringem Rand-Enhancement. Auf dem koronaren T2-gewichteten Bild (b) ist die Raumforderung zentral hyperintens mit hypointensem Randsaum. Kor-
respondierend zur CT-Untersuchung sind in der T1-gewichteten Aufnahme (c) ein Rand-Enhancement sowie eine geringe inhomogene zentrale Signalanhe-

bung nachweisbar durch die purulenten Bestandteile.

Abb. 12 Kapilldres Himangiom bei einem 4 Monate alten Jungen. Am inneren Augenwinkel links ist
eine T2-hyperintense (a) und T1-nativ hypointense (c) Raumforderung erkennbar, wodurch eine Ver-
drangung des linken Bulbus resultiert. Diese weist in den fettgesattigten T1-gewichteten Aufnahmen
(b koronar, d axial) eine deutliche KM-Aufnahme auf.
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male Zyste als rein zystische Ldsionen dar-
stellen und somit ein erhohtes Signal auf
diffusionsgewichteten Bildern zeigen,
kénnen Dermoide auch andere Gewebe-
bestandteile, wie Talgdriisen oder Fett,
aufweisen.

Mukozelen (© Abb. 11) in der Orbita kon-
nen durch embryologisch versprengte
Schleimhaut vorkommen, aber auch
durch Sinus-Mukozelen entstehen, wel-
che indie Orbita einbrechen. Orbitale Mu-
kozelen sind insgesamt selten, da die Ent-
wicklung der Stirnhoéhlen meist erst im
friihen Erwachsenenalter abgeschlossen
ist.

Vaskuldre Verdnderungen

v

Das kapillire Himangiom (¢ Abb. 12) ist
der hdufigste vaskuldre Tumor und meist
schon kongenital oder kurz nach der Ge-
burt vorhanden (Plesner-Rasmussen HJ,
Marushak D, Goldschmidt E. Acta Oph-
thalmol (Copenh) 1983; 61: 645-654). Sie
gehen, wie andere av-Angiodysplasien,
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Abb. 13 Odontogenes Myxom bei einem 17 Monate alten Jungen. Auf der koronaren T2-gewichteten Aufnahme (a) ist eine inhomogene hyperintense Raum-
forderung zwischen Bulbus und Os zygomaticus erkennbar. Diese ist in der nativen T1-gewichteten Aufnahme (b) hypointens, mit starker Signalanhebung in
der konstrastverstarkten fettgesattigten T1-gewichteten Aufnahme (c). Eine Infiltration des Bulbus ist nicht nachweisbar.

Abb. 14 Lymphangiom
bei einem 32 Monate
alten Madchen. Die in
T2- (@) und PD-Wich-
tung (b) hyperintense
infraorbital gelegene
und septierte Raumfor-
derung fiihrt zu einer
geringen Dorsalverla-
gerung des Bulbus.
Nach KM-Gabe zeigt
sich eine diskrete Sig-
nalanhebung der Sep-
ten und des Randbe-
reichs in den T1-ge-
wichteten Aufnahmen
(c. d).

iiberwiegend vom Extrakonalraum aus
und weisen eine krdftige KM-Aufnahme
auf, bei heterogener Signalgebung in der
Nativdiagnostik. AusschlieRlich bildge-
bend ist eine Differenzierung zwischen
den verschiedenen Angiodysplasien, aber
auch zu anderen hypervaskularisierten
Tumoren wie dem odontogenen Myxom
(e Abb. 13) nicht mdglich.

Im Gegensatz dazu weist das Lymphangi-
om (© Abb. 14) nur ein geringes (bis kein)
Enhancement im Randbereich und in den
Septen auf mit dazwischen gelegenen zys-
tischen Strukturen.

Neoplasien

v

Das Rhabdomyosarkom (© Abb. 15) ist die
hdufigste orbitale Neoplasie im Kindesal-
ter (Altersgipfel: 8-9 Jahre) und weist

Abb. 15 Rhabdomyosarkom bei einem 8-jahrigen Jungen. Die ausgedehnte T2-hyperintense (a) und T1-hypointense (b) Raumforderung mit deutlichem En-
hancement (c) liegt der Lamina paryracea unmittelbar an und fiihrt zu einer Verdrangung des Bulbus. Vom retrobulbaren Fettgewebe und dem Bulbus
selbst ist sie jedoch glatt abgrenzbar.
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Abb. 16 Orbitaphlegmone bei einem 12-jahrigen Jungen. Auf den axialen fettgesattigten T2-gewich-
teten (a) und kontrastverstarkten T1-gewichteten (b) Aufnahmen ist eine deutliche inhomogene Sig-
nalanhebung innerhalb der deutlichen Lidschwellung nachweisbar. Das retrobulbére Fettgewebe ist
mitbeteiligt, eine Abszessformation ist jedoch nicht zu erkennen.

Abb. 17 Subperiostaler Abszess bei einem 13-jahrigen Mddchen. Auf der axialen fettgesdttigten T2-
gewichteten (a) und der kontrastverstarkten T1-gewichteten (b) Aufnahme ist eine préseptale Zelluli-
tis (weiRer Pfeil) erkennbar, die bis in das retrobulbare Fettgewebe reicht. Zusatzlich lasst sich jedoch
ein subperiostaler Abszess der Lamina paryracea (schwarzer Pfeil) nachweisen. Ursachlich ist a.e. die
angrenzende floride Sinusitis.

hdufig eine rasch progrediente Proptosis
auf (Barnes PD, Robson CD, Robertson RL
et al. Neuroimaging Clin N Am 1996; 6:
179-198). Sie geht im Regelfall von mes-
enchymalen Zellen des Retrobulbdrraums
aus, kann den Intra- und Extrakonalraum
betreffen, zu einer Infiltration der angren-
zenden Knochenstrukturen fiihren und
nach intrakraniell infiltrieren.

Lymphome kénnen unilateral oder bilate-
ral auftreten, alle Kompartimente betref-
fen und sowohl als Primdrbefund als auch
im Rahmen einer systemischen Erkran-
kungen auftreten. Bei insgesamt sehr ge-
ringer Inzidenz ist am hdufigsten die Be-
teiligung der Trdnendriise mit resultie-
render Lidschwellung beschrieben (Val-
vassori GE, Sabnis SS, Mafee RF et al. Radi-
ol Clin North Am 1999; 37: 135-150).

Entziindliche Verdnderungen

v

Entziindliche Erkrankungen bei Kindern
sind ganz tiberwiegend von den Nasenne-
benhohlen permeativ fortgeleitet. Zu un-
terscheiden sind vor allem die klinischen
Stadien der prdseptalen und orbitalen
Entziindungen (cAbb. 16), die keiner
operativen Therapie bediirfen, von absze-
dierenden Verdnderungen (¢ Abb. 17), die
sich ganz liberwiegend subperiostal ma-
nifestieren.

Eine weitere Form stellt die idiopathische
orbitale Entziindung (¢ Abb. 18) dar, wel-
che mit einer grofen Anzahl von unter-
schiedlichen Entitdten assoziiert ist, die
alle eine entziindliche Infiltration des int-
raorbitalen Fettgewebes unklarer Atiolo-

Abb. 18 Idiopathischer Orbitatumor bei einem 12-jdhrigen Jungen. In der koronaren T2-gewichteten Aufnahme (a) ist eine diffuse 6dematése Infiltration des
retrobulbaren Fettgewebes erkennbar, die nur unscharf vom N. opticus abgrenzbar ist. Nativ T1-hypointens (b, fettgesattigt) ist typischerweise eine Signalan-
hebung nach KM-Gabe nachweisbar (c, fettgesattigt).
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Brennpunkt

Abb. 19 Myositis bei einem 16-jdhrigen Madchen. In der koronaren PD-gewichteten Aufnahme (a) ist ein seitenasymmetrisch aufgetriebener und signalan-
gehobener M. obliquus superior rechts nachweisbar. Isointens zu den Gibrigen Muskeln in der nativen T1-Wichtung (b) ist ein fokal begrenztes Enhancement
nach KM-Gabe (c) nachweisbar.

gie gemein haben. Eine dieser Entitdten ist
die Myositis (cAbb. 19) eines Augenmus-
kels - dies ist zwar selten im Kindes- und
Jugendalter, kann aber dann wegen der
isolierten Zuordnung des Befunds zu ei-
nem Muskel sicher differenziert werden.

Zusammenfassung

v

Aufgrund der Seltenheit von Orbitaer-
krankungen im Kindesalter ist deren
Kenntnis fiir eine effiziente Diagnostik
und erfolgreiche Therapie sowohl fiir den
Erhalt des Visus als auch des Lebens der
Kinder von entscheidender Bedeutung.
Vor allem Ultraschall und MRT kénnen in

»Reiss-Zimmermann M, Sorge I, Sterkerl, Hirsch W. MRT-Bildgebung von
Orbitaerkrankungen im Kindesalter.Fortschr Rontgenstr 2011; 183(09):
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Fig. 3a-c was unintentionally published without permission of the copyright owner
and without indication of the original source. The correct source of Fig. 3a-c is as
follows: Miiller-Forell W. Imaging of Orbital and Visual Pathway Pathology. Berlin &

Heidelberg: Springer-Verlag GmbH, 2002.
The article was changed on May 11, 2016.

Kombination mit der klinischen Untersu-
chung in den meisten Fillen die korrekte
Diagnose stellen. Die Aufgabe der MRT ist
vor allem die Beurteilung der exakten
Ausdehnung von Tumoren und Entziin-
dungen.

Reiss-Zimmermann M, Sorge I, Sterker I,
Hirsch W, Leipzig
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