KONGENITALNT HEMANGIOM KRKU S KOMPLETNI REGRESI
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Kongenitalni hemangiomy (KH) se zakladaji in utero a patfi do skupiny benignich cévnich
nadord, které dosahuji svého rdstového vrcholu pii narozeni a dale jiz neprogreduji. Od
infantilnich hemangiomu (IH) se li3i nejen svym klinickym, radiologickym a histologickym
obrazem, ale také odliSnym chovanim a lé¢ebnym pfistupem. Autofi popisuji pfipad
novorozené divky s KH krku o velikosti 30 x 20 x 30 mm. Ultrasonografické vysetreni
v barevném mapovani prokazalo zvysené echogenni formaci v podkozi s mirné zvyse-
nym prokrvenim. Ke kompletni spontanni regresi KH doslo ve véku 12 mésic.

Kli¢ova slova: kongenitalni hemangiom (KH), rychle involujici kongenitélni heman-
giom (RICH), novorozenec, cévni nadory.

Congenital hemangiomas (CH) are established in utero and belong to the group of
benign vascular tumors that reach their growth peak at birth and do not progress
further. They differ from infantile hemangiomas (IH) not only in their clinical, radio-
logical and histological picture, but also in their behaviour and therapeutic approach.
The authors describe a case of a newborn boy with a neck KH of 30x20x30mm.
Ultrasonographic examination in color mapping showed an increased echogenic
formation in the subcutaneous tissue with slightly increased blood supply. Complete
spontaneous regression of KH occurred at the age of 12 months.

Key words: congenital hemangioma (CH), rapidly involutional congenital hemangioma
(RICH), newborn, vascular tumors.

Histopatologickym vysetfenim byly hlavni

Boom etal. jiz v roce 1996 popsali podtyp
cévnich |ézi, které byly dfive diagnostikovéany
jako IH a které se vyznacovaly odlisnym biolo-
gickym chovanim. Tyto léze byly pfitomny pfi
narozeni a béhem prvniho roku zivota nepod-
Iéhaly rychlé proliferaci, a proto byly oznaceny
jako KH (1, 2). S postupnymi klinickymi pozo-
rovanimi byly KH na zdkladé jejich rastové
variability dale rozdéleny na rychle involujici
kongenitalni hemangiomy (RICH), neinvolujici
kongenitaIni hemangiomy (NICH) a ¢aste¢né
involujici kongenitalni hemangiomy (PICH).
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rysy u viech tii podtypl KH podobné a sou-
visely s dobou od vzniku onemocnéni; Ize se
domnivat, ze RICH, PICH a NICH tvofi jednu
jednotku a lisi se pouze svym involu¢nim po-
tencidlem. Imunohistochemicky znak GLUT-1
(barveni endotelu na protein glukézového
transportéru-1), ktery je pozitivni ve vsech
vyvojovych fazich IH a u KH je negativni,
mUiZze pomoci pfi jejich odliseni (3). Kromé
toho, a to je mozna nejpresvédcivé;jsi, studie
sekvenovani nové generace (NGS) hodnotici
tkan lézi viech tfi podtypu prokdazaly spo-
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PodkoZni kongenitdIni hemangiom
o velikosti 30 x 20 x 30 mm v oblasti krku s ty-
pickou vaskuldrni architektonikou zasahujici do
dermis a subkutdnné, 14. den evoluce

le¢ny molekularni plivod s bodovou mutaci
v GNAQ209 nebo jeho homologu GNA11209.
Tento vyvoj dokonce popira binarni klasifikaci
nesrovnalosti a nejasnosti v nazvoslovi KH
a potvrdila, Ze vSechny KH jsou ve skutec¢nosti
KH se Sirokym spektrem klinickych projev (4).

Prezentujeme pfipad novorozence s rychle
involujicim KH krku, ktery byl klinicky pozo-
rovan prvni den po narozeni. Dité pochazelo
z |. fyziologické gravidity, podrobna morfo-
logie plodu ve II. trimestru byla s normalnim
nalezem. Porod byl ve 40 + 3 t. gr. spontan-
né koncem panevnim, dité bylo po vybaveni
bez potizi s adaptaci v péc¢i maminky. PH byla
286049. Postnatalné byla na siji vlevo patrna
volné pohybliva rezistence o velikost 4x3cm.
Bylo doplnéno ultrasonografické vysetreni,
které etiologii neupfesnilo (v dif. dg. solidni
tumor nebo KH). Rodice byli informovani o nut-
nosti vysetfeni pomoci MR v celkové narkéze.
Vysetieni UZ CNS a UZ bricha bylo s fyziolo-
gickym nalezem. Pfi konzilidrnim vy3etteni he-
matologem byla na $iji pfitomna pohybliva,
na pohmat pruzna rezistence, 30 x 20 x 30 mm
dlouhd, s modrofialovym zabarvenim a telean-
giektdziemi v epidermis. Rezistence byla uloze-
na subkutanné (Obr. 1). Doporuceno bylo USG
vysetieni s barevnym mapovanim mékkych
tkani krku, které prokazalo pfitomnost dobre
ohranicené, ovalné, lehce zvysené echogenni
formace v podkozi. Pfi barevném mapovani
bylo patrné mirné zvysené prokrveni (Obr. 2).
Vysetieni pomoci MR krku (Obr. 3 a, b): proka-
zalo v mékkych tkanich dorzalni ¢asti krku vlevo
pfitomnost ohrani¢eného, vyrazné syticiho
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se utvaru, ktery odpovidal kongenitalnimu

hemangiomu. Pacientku jsme ve spolupréci
sradiology a plastickymi chirurgy aktivné pra-
videlné sledovali v hematologické ordinaci. Pfi

kontrolnim vy3etteni bylo dva tydny po naro-
zeni provedeno zakladni laboratorni vysetteni:
leukocyty: 10,08 x 10%/I, erytrocyty: 3,74 x 10'%/I,
hemoglobin: 110g/l, trombocyty: 578 x 10%/I.
U nasi pacientky doslo k nejvétsi redukci obje-
mu KH do 10. mésice Zivota. Takika kompletni
regresi KH jsme zaznamenali ve véku 12 mésicd.
V misté puvodniho cévniho tumoru zlstava
vitiligo a rezidualni mékkotkanové koznizmény

(Obr. 4). Na kontroInim ultrazvuku krku byla

Ultrasonografie mékkych tkdni krku prokazuje pfitomnost dobre ohranicené, ovdiné, lehce
zvysené echogenniformace v podkoZi, pfi barevném mapovani je patrné jeji mirné zvysené prokrveni

MR krku, T1 vdZené zobrazeni po i.v. aplikaci gadoliniové kontrastni Idtky v transverzdini
(a) a sagitdini (b) roviné. VV mékkych tkdnich dorzdlini cdsti krku vlevo prokazujeme pritomnost ohra-
niceného, vyrazné syticiho se utvaru, ktery odpovidd kongenitdinimu hemangiomu

Takrtka kompletni regrese KH ve véku
12 mésica. Vitiligo a rezidudlIni mékkotkdriové
kozZni zmény
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Na kontrolni sonografii krku je patrnd vyraznd regrese velikosti

mékkotkdriové formace v podkozi

patrnd takika Uplna regrese mékkotkanové
formace (Obr. 5). O pipadné plastice rezidudlni
kdze, v misté rdstu plvodniho cévniho nadoru,
rozhodnou podle dalsiho vyvoje chirurgové.

Predpovéd vyvoje KH je ndro¢na vzhledem
k jejich morfologické a behaviordlni hetero-
genité. Diagnostika je zaloZzena na anamne-
stickém potvrzeni hemangiomu jiz po na-
rozeni a na jeho charakteristickém vzhledu.
Ultrazvukové vysetieni je obvykle metodou
prvnivolby. KH maji charakteristické vlastnosti
ultrasonografického zobrazeni pomoci MR
a dermatoskopického vysetieni, véetné vétsiho
maximalniho priméru, hustoty cév, poctu vidi-
telnych cév kalcifikaci, ale i skore elasticity (5).
Klinicky obraz KH tvori typicky subkutdnni na-
dor, s ¢erveno-purpurovym nebo fialovym za-
barvenim, posety povrchovymi teleangiektézi-
emi a ¢asto obklopeny charakteristickym ble-
dym halo a nékdy i centrélni ulceraci. Vétsinou
je vidime v oblasti hlavy, krku a koncetin a vzdy
rostou subkutanné a maji tendenci mirného
prorustani do epidermis. KH vznikaji v Zivoté
plodu a byly pozorovany pomoci sonografie
jizv pozdnim prvnim trimestru. Monitorovani
fetélnich hemangiom ukazalo, ze se v tého-
tenstvi zmen3uji nebo do porodu zcela vymizi.
Vzdy, kdyz je tento cévni nddor objeven pre-
natélné, presné;jsi oznaceni pro tento typ he-
mangiomu by bylo ,fetdlni hemangiom”. Tyto
nadory tedy musely vzniknout i regredovat
béhem fetélniho obdobi (7, 8). Doposud bylo
publikovano nékolik retrospektivnich studii
a sérii kazuistik novorozenct a kojenct s rych-
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Regresni analyza kohorty rychle involujicich kongenitdlnich

hemangiomd. Podle Qiu T, et al., 2024
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le involujicim kongenitdlnim hemangiomem
(RICH), které tvofi nejvétsi ¢ast KH. AZ v roce
2024 publikovali Qiu T. a spol. vétsi prospek-
tivni studii (86 détskych pacient() zamérenou
na podrobnou fenotypovou charakteristiku
RICH (6). PrenatélIniidentifikace cévni nddorové
léze byla provedena mezi 16. a 38. tydnem
téhotenstvi pomoci ultrazvuku a/nebo mag-
netické rezonance ve 24 pfipadech. Viechny
léze byly zaznamendany po narozeni béhem
prvniho dne Zivota. Jejich prdmérny pramér
byl 6,0cm (rozmezi 1,5-16,0cm). V3echny [é-
ze RICH vykazovaly béhem sledovani striktni
zmensovani objemu nadoru. Primérny vék pfi
uplIné involuci RICH byl 10,1 mésice (rozme-
zi 2,5-19,0 mésice). Zadny z pacientd s RICH
nebyl Ié¢en pomoci propranololu, kortikos-
teroidl, embolizace nebo chirurgické excize
pred 1. rokem Zivota. Asi pétina pfipad( RICH
regredovalo bez viditelnych koZznich rezidui.
Autofi dolozili, Ze involuce RICH neni linedrni
a v prvnich mésicich Zivota probiha rychlejsim
tempem (Obr. 6).

Rozhodovéani mezi odesldnim k farmako-
logické nebo chirurgické 1é¢bé a pozorova-
nim je nékdy obtizné, zejména pro Iékare prv-
niho kontaktu, s rizikem prehlédnuti vhod-
ného obdobi pro optimalni [é¢ebny postup.
Pokud se potvrdi, ze 1éze regreduje, nejvhod-
néjsim postupem je aktivni opakované sledo-
vani (9, 10). U kongenitalnich hemangiomd,
v oblastech nachylnych k trazlim, nebo léze
zpUsobujici bolest pfipadné znetvoreni, by
mélo byt zvazeno chirurgické odstranéni. Po
kompletniinvoluci vétsich KH v oblasti hlavy
a krku zlstavaji v misté jejich pavodniho ris-
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tu takika vzdy rezidualni kozni zmény, které
budou vyzadovat chirurgickou rekonstrukci
plastickym chirurgem. Alternativou je pulzni
barvivovy laser a 1é¢ba pomoci sklerotizace,
které vykazuji rizna zlepseni v oblasti prekry-
vajicich se teleangiektazii a barevnych zmén.
Na rozdil od IH neni medikamentézni l1é¢ba
KH inhibitory angiogeneze ucinna.

Nase pacientka s KH byla diagnostikovana
ihned po narozeni ve spolupraci s kolegy z no-
vorozeneckého oddéleni. Diagnostika vétsi
ovalné, pruzné a volné pohyblivé subkutdnné
ulozené rezistence pomoci ultrazvuku a MR
vysetreni odpovidala cévnimu nadoru. Kdyz
barevné dopplerovské mapovani prokazalo
jejizvysené prokrvenia pfi MR vysetieni poi.v.
aplikaci gadoliniové kontrastni latky se Utvar
vyrazné nasytil, mohli jsme pfipad uzaviit
jako kongenitalni hemangiom. Pfi aktivnim
sledovéni jsme potvrdili, Zze rezistence na krku
se po narozeni dale nezvétsovala a pomér-
né rychle ménila svoje vlastnosti a objem,
nase presvédceni o spravnosti diagndzy se
zvysovala. Histologické ovéreni benignich
cévnich nadorl neni obvyklé a je ponechano
jen pro vybrané komplikované pfihody. U KH
je obzvldst dllezitd rychlost rozpoznani lézi
s potencialné vysokym rizikem morbidity, zvy-
Send ostrazitost, pfipadné konzultace a véasné

odeslani ke specialistim.

V3echny KH zpUlsobuji zna¢nou uzkost
a obavy rodicd.
Kongenitalni hemangiomy jsou vzacné

a benigni cévni nadory, které na rozdil
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od infantilnich hemangiomd, jsou plné
zformované pfi narozeni.

Vétsina hlubokych KH je lokalizovana na
jednu oblast, nej¢astéji na hlavé a krku.
Zobrazovani hraje pti charakterizaci
KH zasadni roli. Bylo prokdzano, ze UZ
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