KONGENITALNI HEMANGIOM — DIAGNOSTIKA A LECBA
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Kongenitalni hemangiom je vzacny benigni cévni tumor, ktery na prvni pohled
nemusime odlisit od jinych vaskularnich lézi a tumorU. Nejcastéji je zaménovan za
infantilni hemangiom. Ten se v3ak odlisuje nejen svym chovanim a vyvojem, ale
zejména pristupem k [é¢bé. V tomto ¢lanku popisujeme klinicky obraz, diagnostické
a zaroven terapeutické moznosti. Mimo to zmifiujeme komplikace, na které by se ale
v klinické praxi nemélo zapominat.
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Congenital hemangioma is a rare benign vascular tumor which we may have trouble
differentiating from other vascular lesions or tumors. Most of the time, it is mistaken for
infantile hemangioma, which has its differences not only in its natural history and de-
velopment, but most importatly in treatment. In this article, we will describe its clinical
description, diagnostic options and correct therapeutical procedures. Furthermore, we
mention complications which should not be forgotten about in our clinical practices.
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Cévni naddory jsou jedny z nejcastéjsich
tumor( u déti. | kdyZ jsou v naprosté vétsiné
benigni a spontanné regreduji, mizeme se
dostat do situaci, kdy je jejich 1é¢ba na misté.
Proto bychom neméli jejich spravnou dia-
gnostiku podcenovat. Mezi nej¢astéjsi léze
patii infantilni hemangiom (IH). Je to benigni
cévni tumor, ktery se objevuje po narozeni
typicky mezi druhym a ¢tvrtym tydnem zivota
ditéte. Nékolik mésicli poté rapidné prolife-
ruje, a nakonec spontanné involuje. Pokud je
potfeba zahdjit 1é¢bu, volime oralni betablo-
katory, zejména propranolol.

Vedle infantilniho hemangiomu se vysky-
tuje kongenitalni hemangiom (CH), také benig-
ni cévni tumor, ktery se ale vyviji in utero a je
viditelny ihned po porodu. Od IH se li$i nejen
svym klinickym, radiologickym a histologickym
obrazem, ale také terapeutickym pfistupem.

Nazvoslovi a déleni hemangiom se bé-
hem let velmi ménilo. Dfive se hemangiomy
délily na kapilarni a kavernézni. Termin konge-
nitadlni hemangiom byl poprvé pouzit v roce
1996 (1). B€hem nasledujicich let byly podle
svého chovéni popsany tfi subtypy, a to rychle
involujici kongenitalni hemangiom (RICH),
parciadlné involujici kongenitalni hemangiom
(PICH) a neinvolujici kongenitalni hemangiom
(NICH). Nicméné, radiologicky jsou si tyto sub-
typy velmi podobné a jejich znaky se vzajem-
né prekryvaji. Je proto mozné, ze rozdéleni do
téchto tii subtypl neni optimalni a na kon-
genitalni hemangiomy by se mélo pohlizet
spise jako na spektrum jednoho onemocnéni.
Nyni podle klasifikace ISSVA z roku 2018, ktera
zahrnuje i typické patognomické genetické
zmény, jsou kongenitélni hemangiomy spo-
lu s infantilnimi hemangiomy zafazeny mezi

benigni cévni nddory (2).
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Kongenitalni hemangiom je benigni tu-
mor z krevnich cév. Je velmi vzacny a jeho
incidence se podle americké studie odhaduje
asi na 0,3 % novorozencl (3). Prevalence CH
se udava 17 na 10000 novorozencd, nicmé-
né prevalence u jednotlivych subtypt neni
znama (4). Na rozdil od IH, ktery je castéj-
$i u divek, CH se vyskytuje u obou pohlavi
stejné. Na kizi je pfitomny jiz pfi narozeni,
protoze proliferuje in utero. Pfi ultrazvuko-
vém vysetfeni ho mizeme objevit uz od 12
tydne gestace, ¢astéji ho ale nalezneme az
ve tfetim trimestru. Regrese kongenitalniho
hemangiomu je rychlejsi nez u infantilniho
hemangiomu. Méla by probéhnout do 14
mésicl od narozeni, nejrychleji viak involuje
v prvnich tydnech Zivota ditéte.

Podle priibéhu involuce rozlisujeme tii
klinické subtypy. RICH (rapidly involuting
congenital hemangioma) — jsou nejcastéjsi
a svym chovanim davaji vznik typickému kli-
nickému obrazu. NICH (non-involuting con-
genital hemangioma) — sam nemizi a roste
proporcionélné s ditétem. Na jejich pomezi
stoji PICH (partially involuting congenital he-
mangioma) — ktery v prvnich tydnech podléha
involuci, nezmizi ale UpIné a jeho reziduum
dale roste proporcionalné s ditétem.

Vétsina koznich CH se vyskytuje na hlavé,
krku nebo koncetinach, zejména v blizkosti
kloubU. Léze jsou prevazné fokalni a méii jen

nékolik malo centimetrd. Vzacnéji se mGzeme

setkat se segmentalni, nebo multifokalni 1ézi.
Obecné vystupuji na povrch klize jako cerve-
nomodré az fialové oblé plaky nebo noduly,
které mohou rast i exofyticky. Na dotek jsou
pevné, pruzné a teplé, coz je podminéno
jejich vysokou vaskularizaci. Obvykle mivaji
periferni pallor (halo) kvali jejich rychlé in-
voluci. Pallor mdze byt pfitomny i centralné
a na povrchu CH mohou byt teleangiektazie,
Supinaténi, drobnéjsi noduly nebo ulcerace.
V prabéhu involuce se snizuje jejich vyska
a postupné se odbarvuji, jsou riizové, Cerve-
né nebo modré s vybledlymi okraji. Zejména
u RICH se v rdmci rychlé involuce mohou léze
prohlubovat a tvofit az vtazené deformity
ajizvy.

Hemangiomy se mohou vyskytnou
v kterémkoliv orgadnu, nejcastéji v jatrech.
Hepatélni hemangiomy jsou méné Casté nez
kutanni formy hemangiomd, jsou to ale cas-
té benigni nadory jater. Podobné jako kozni
formy zde rozeznavéame infantilni hepatalni
hemangiomy (IHH) a kongenitélni hepatalni
hemangiomy (CHH), které se také lisi svym
klinickym obrazem i chovanim. IHH tvofi
multifokalni léze. CHH tvoii fokalni [éze a by-
vaji asymptomatické. Vzacné se mohou pro-
jevit hepatomegalii a abdomindlni distenzi,
nebo je doprovazi trombocytopenie, anémie,
nebo srdecni selhani.

Zobrazovaci metody, obzvlast ultrasono-
grafie, jsou uzite¢nymi nastroji v diagnostice
cévnich lézi. Prenatalné mizeme CH objevit
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jiz od 12. tydne gestace. Postnatalné maze-
me pomoci ultrasonografie a dopplerovské
ultrasonografie rozlisit CH od IH a ostatnich
cévnich 1ézi, napf. lymfangiomu. Zaroven nam
muze identifikovat rizikové faktory pro vznik
komplikaci. CH jsou nejcastéji ulozeny v pod-
koznim tuku a maji heterogenni strukturu
s hypoechogennimi lozisky. Rozezndme v nich
difuzni vaskularizaci s vysokou hustotou cév
a moznou pfitomnosti shuntd. Pritok krve je
vysokorychlostni, proto je u nich vétsi riziko
nebezpeéného krvaceni. Od IH se lisi pfitom-
nosti kalcifikaci, vendznich ektazii a jezirek.
Jezirka i ektazie se navic poji s rizikem vzniku
komplikaci.

S diagnostikou ndm pomuze i MRI. Ta se
castéji vyuziva pro zobrazeni hemangiomu
a okolnich struktur pfi planovani chirurgické
|é¢by. CH je dobfe ohrani¢eny utvar, v T1-
vazené sekvenci je hyposignalni, v T2-vazené
sekvenci je typicky hypersignalni. Mohou byt
piitomny kalcifikace, tromby, nebo vétsi cévy
a aneurysmata.

Histologicky rozbor se pfi diagnostice CH
vyuziva jen vzacné, zejména az po extrakci
pro potvrzeni diagnézy a odliseni malignit.
Nejdulezitéjsi rozdil mezi CH a IH je pfitom-
nost GLUT-1 transportéru. Ten se vyskytuje
u IH, kde pusobi jako velmi specificky his-
toimunochemicky marker. CH jsou GLUT-1
negativni.

CH ma typickou vaskuldrni architektoni-
ku - lobuly kapilar jsou oddéleny réizné velkou
vrstvou fibrézni tkané. V 1ézi jsou pfitomny
abnormalni (extralobularni) cévy zasahujici

(a) Obraz typického kongenitdlniho hemangiomu (RICH) s perifernim halo a povrchovymi teleangiektdziemi po narozeni. (b) Reziduum stejného RICH
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v 5 mésicich véku s mirnou depresi a ztrdtou kozni elasticity (obrdzek z archivu autord)
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do dermis a subcutis. Cévy mohou byt roz-
sitené, tvofit cysty, nebo fistuly. Nahodné
mUzeme nalézt atypické buriky endotelu
pfipominajici tvar hiebikd (hobnailed endo-
thelial cells), cytoplazmatické inkluze, kalcifi-
kace a depozita hemosiderinu. Tromby v 1ézi
mohou vést az k infarzaci tkané.

Naprosta vétsina hemangiomd, jak infan-
tilnich, tak kongenitélnich, nevyzaduje l1écbu
a involuje spontanné. Nastavaji ale situace,
kdy je zahdjeni |é¢by na misté. Lé¢ime tzv.
alarmujici hemangiomy, a to, pokud je he-
mangiom v nepfiznivé lokalizaci, nebo je velky
a ohrozuje tak ¢innost okolnich organt - tzn.
hemangiomy v blizkosti o¢i, na nose, na rtech

avdutiné ustni. Dale pokud pozorujeme vyssi
riziko krvéceni a ulceraci, nebo na mistech,
ktera jsou nachylna na poranéni.V neposledni
fadé hemangiomy, které zpUsobuji bolest,
rozsahlé deformity, nebo jsou nepfijemné
esteticky.

Na rozdil od infantilniho hemangiomu,
CH (kutanni i visceralni formy) nereaguji na
|é¢bu inhibitory angiogeneze (propranolo-
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Lécba inhibitory angiogeneze, at uz celko-
va nebo lokalni, se u CH neukdzala jako efek-
tivni. Od lokélni lé¢by propranololovou masti
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propranololu, ktery ma ve své topické i pero-
ralni formé nezadouci Ucinky (napt. poruchy
spanku, reflux, respira¢ni problémy, a jiné).
U kongenitalnich hemangiom je vhodné
nejdrive sledovat jejich vyvoj a zéroven kon-
zultovat plastického chirurga. U alarmujicich
hemangiomd je na misté chirurgické odstra-
néni, a to co nejdrive.

CH je benigni cévni tumor pFitomny pfi
narozeni.

Obvykle sédm rychle involuje, pokud
nemizi do 14 mésic(i, pak se pravdépodob-
né jedna o NICH.

Tvofi cervené, fialové nebo modré noduly
a plaky, narozdil od IH je GLUT-1 negativni.
Lécba propranololem je neucinna.

U CH se castéji objevuji krvacivé kompli-
kace a ulcerace.
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