Guzy naczyniowe i wrodzone malformacje
naczyniowe

Wyrzykowski D.*, Bukowski M., Jaskiewicz J.2

1 Klinika Chirurgii Dziecigcej Instytutu Pediatrii Akademii Medycznej w Gdansku, 2 Klinika Chirurgii
Plastycznej 1 Leczenia Oparzen Akademii Medycznej w Gdansk

* Adres do korespondencji: Wyrzykowski Dariusz
Klinika Chirurgii Dziecigcej AMG, ul. Nowe Ogrody 1-6, 80-803 Gdansk;
e-mail: dwyrzyk@amg.gda.pl; tel: (058) 3026427

Wprowadzenie i klasyfikacja

Rozwojowe zmiany naczyniopochodne sg najpowszechniej wystepujacymi zaburzeniami rozwojowymi.
Stanowiong heterogenng grupe zmian, zarowno pod wzgledem morfologicznym, jak i szerokim spektrum
manifestacji klinicznej. Moga objawiaé si¢ jako dyskretne, czesto przemijajace, defekty kosmetyczne;
lecz takze powodowac, ze wzgledu na rozmiary, lokalizacje oraz przebieg kliniczny, powazne skutki
czynno$ciowe, az do bezposredniego zagrozenia zycia. Zmiany naczyniopochodne moga réwniez
stanowi¢ sktadowa mnogich zespotéw chorobowych.

Wystepowanie wrodzonych zmian naczyniopochodnych i spowodowane nimi widoczne znieksztatcenia
byly powodem poszukiwania przyczyn ich powstania. Od wiekéw wierzono, ze sg one skutkiem
matczynych doznan z okresu cigzy, gdzie bodziec mogtly stanowi¢ zaréwno wrazenia wzrokowe, przezyte
emocje, jak i mysli i marzenia. Tradycyjnie postrzegano je jako formg ,,naznaczenia”, utozsamiajac ich
powstanie z domniemanym przewinieniem matki w okresie cigzy. Atmosfera mistycyzmu i
niedopowiedzenia miata wptyw na uzywang nomenklature, czgsto przypominajaca jezyk mitow i legend.
Czesciowo z tego powodu do dnia dzisiejszego; zarowno w jezyku potocznym, jak i stownictwie
medycznym; funkcjonuje wiele okreslen majacych charakter czysto opisowy, niezwigzanych z
faktycznym pochodzeniem czy charakterem biologicznym zmiany (np. ,,naczyniak o typie truskawki”,
»Zhami¢ winnej plamy” czy ,,plama tososiowa”). [4]

W XIX wieku R. Virchow 1 G. Wegner podjeli prébe uporzadkowania nomenklatury, wprowadzajac
klasyfikacje¢ anatomopatologiczng w oparciu o obrazy mikroskopowe. Podzielili oni ogromng i
zrdéznicowang grup¢ zmian naczyniopochodnych na ptaskie, proste, jamiste, torbielowate itd. Stworzony
system znalazt praktyczne zastosowanie przez wiele lat. W dalszym ciggu jednak nie pozwalal on na
zrbéznicowanie ,,naczyniakow” w zalezno$ci od ich charakterystycznych cech biologicznych,
uwzgledniajac w klasyfikacji wylacznie elementy opisowe. Pojecie ,,naczyniak™ pozostawato
uniwersalnym okresleniem dla wszystkich zmian naczyniopochodnych, bez wzgledu na rodzaj
tworzacych je naczyn, czas i przyczyne powstania, a przede wszystkim przewidywane zachowanie
biologiczne. Nazywano tak zarowno twory typowe dla okresu wczesnodziecigcego, cechujace si¢
nieunikniong samoistng regresja; jak rowniez pozostate ,,guzy” o pochodzeniu naczyniowym, ktore tej
cechy nie posiadaja. [4]

Klasyfikacja biologiczna.

Dopiero J.B. Mulliken 1 J. Glowacki w 1982 przedstawili ,,Klasyfikacj¢ biologiczng zmian naczyniowych
skory i tkanek migkkich”, oparta w pierwszym rzg¢dzie na cechach biologicznej aktywnosci zmian
naczyniopochodnych, a pomijajaca opis wygladu zewnetrznego. Wyr6znione zostaty dwie grupy zmian:

- naczyniaki (najczgséciej wystepujace tagodne guzy pochodzenia naczyniowego u dzieci, proliferujagce w
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okresie niemowlecym i podlegajace spontanicznemu zanikowi przez okres dziecinstwa)
- malformacje naczyniowe (roznorodne zmiany zbudowane z dysplastycznych naczyn, zazwyczaj z
dominujacym jednym rodzajem lub kalibrem naczyn: wlosowatych, zylnych, tetniczych i limfatycznych)

Naczyniaki Malformacje naczyniowe

Wilosowate CM
Limfatyczne LM
Zylne VM

Faza proliferacyjna Tetnicze AM
Faza inwolucyjna Mieszane CLM
CVM

LVM

AVM

Wprowadzenie powyzszej kwalifikacji czgsciowo utatwito réznicowanie wrodzonych zmian
naczyniowych w oparciu o przewidywalny przebieg naturalny, kinetyke komoérkowa, oraz ich budowe
histologiczng. Stworzono wspolny jezyk dla srodowiska medycznego zajmujacego si¢ diagnostyka i
leczeniem wrodzonych anomalii naczyniowych. 8]

W 1996 roku podczas warsztatow zorganizowanych przez International Society for the Study of Vascular
Anomalies (ISSVA) zmodyfikowano podziat zmian naczyniopochodnych rozszerzajac grupe pierwsza o
dwie kolejne jednostki chorobowe: tufted angioma (angioblastoma) (TA) i kaposiform
hemangioendothelioma (KHE) [2]. Sg to rzadko wystepujace, tagodne guzy pochodzenia naczyniowego,
zazwyczaj pojawiajace si¢ w okresie niemowlgcym lub wezesnodziecigcym (wyjatkowo wrodzone), o
podobnej do naczyniakow tendencji do proliferacji. R6znig je od naczyniakow charakterystyczne obrazy
histologiczne oraz mniej przewidywalny naturalny przebieg; moga one zarowno ulega¢ spontanicznej
inwolucji, jak tez stopniowo powigkszac¢ si¢ wraz z uptywem czasu. Charakterystycznym dla obu tych
guzow jest czeste wspotistnienie fenomenu Merritt-Kasabacha(KMP),czyli nasilonej koagulopatii ze
znaczng trombocytopenia /mniej niz 10000 ptytek/mm3/ zwigzanej z zatrzymaniem plytek wewnatrz
guza; powiklania konczacego si¢ zgonem w okoto 20% przypadkow pomimo intensywnego leczenia.
KMP dawniej wigzany z rozleglymi naczyniakami w fazie proliferacji jest obecnie uwazany za typowy
wylacznie dla TA i KHE. Chociaz poziom fibrynogenu u tych dzieci moze spada¢ a czas protrombinowy
wydtuza si¢, wystepuje to pdzniej 1 jest pierwotnie zwigzane ze zuzyciem plytek.

Po warsztatach ISSVA w roku 1996 zmieniono nazw¢ grupy z ,,naczyniaki” na ,,guzy naczyniowe”. Od
tamtej pory do grupy ,,guzow naczyniowych” zaliczane s nastepujace zmiany:

- Naczyniak wczesnodziecigcy (Hemangioma of infancy)

- Zrazikowy naczyniak wtosowaty (pyogenic granuloma)

- Szybko zanikajgcy naczyniak wrodzony (RICH)

- Niezanikajacy naczyniak wrodzony (NICH)

- Tufted angioma (angioblastoma Nakagawy)

- Kaposiform haemangioendothelioma

- Wrodzony endokrynny potworniak naczyniowy

- Wrzecionowatokomorkowy hemangioendothelioma

Nomenklatura w grupie malformacji naczyniowych pozostata niezmieniona. [5]
Cechy roznicujace naczyniaki (guzy naczyniowe) i malformacje.
W przypadku zdecydowanej wigkszo$ci anomalii naczyniowych do postawienia wstepnego rozpoznania,

a tym samym zaplanowania leczenia i przedstawienia prognozy, wystarczy szczegélowy wywiad i

Cancer Surgery | ISSN 1734-2414 | www.cancersurgery.pl 2 Cancer Surgery 2009; 1: 1-17



badanie fizykalne. W niektorych przypadkach konieczna moze by¢ obserwacja zachowania zmiany na
przestrzeni pewnego okresu czasu albo wykonanie dodatkowych badan obrazowych lub biopsji. [7] Warto
jednakze pamigtaé, ze zmiany naczyniopochodne o catkowicie odrebnym pochodzeniu, biologii i
przebiegu naturalnym moga wyglada¢ tudzaco podobnie. [4] ,, Nie wszystkie zmiany skorne wyglgdajgce
Jak truskawka to naczyniaki; nie wszystkie naczyniaki przypominajq wyglgdem truskawke.” ;5 . lliken,

1p Naczyniaki to guzy charakteryzujace si¢ wysoka aktywnoscig metaboliczng; ze wzmozong wymiang

komorek §rodblonka, komorek tucznych, fibroblastow 1 makrofagow w okresie proliferacji objawiajaca
si¢ zmianami wielko$ci, ksztattu, zabarwienia i spoisto$ci; z nieuchronnie nast¢pujaca faza inwolucji,
podczas ktorej na skutek zmniejszenia aktywnosci metabolicznej guza dochodzi do jego stopniowego
zaniku.

Malformacje naczyniowe sg guzopodobnymi zmianami nienowotworowymi, powstatymi na skutek
zaburzenia procesu morfogenezy tkanki naczyniowej. Charakteryzujg si¢ normalnym cyklem wymiany
komorkowej poprzez caty wszystkie fazy rozwoju i nie podlegaja samoistnej inwolucji. Rodzaj utkania
naczyniowego warunkuje podziat malformacji naczyniowych na podkategorie (wtosowate /kapilarne/,
zylne, tetnicze 1 limfatyczne lub mieszane). Drugim parametrem okres$lajacym charakter zmiany jest
predkos¢ przeptywu krwi w jej obrebie. Wyroznione zostaty zmiany niskoprzeplywowe (zawierajace
elementy naczyn zylnych, wlosowatych i limfatycznych) i wysokoprzeptywowe (z elementami
tetniczymi). Pomimo, ze sg to zmiany wrodzone mogg pozosta¢ ,,niemymi” klinicznie do okresu
pokwitania i dorostosci. Najczesciej wystepuja pojedynczo. W sporadycznych przypadkach udowodniono
wystepowanie rodzinne (dwie rodziny z wrodzonymi malformacjami zylnymi z okreslong mutacjg w
obrebie genu VMCM-1 zlokalizowanego na chromosomie 9p). [2]

Poréwnanie naczyniakéw i malformacji naczyniowych [10]

Naczyniak Malformacja naczyniowa

Cechy kliniczne

Pojawia si¢ w okresie

noworodkowym lub Zawsze obecna w chwili porodu

wczesnoniemowlgcym

Rosnie szybciej od dziecka przez 1~ |Ro$nie proporcjonalnie wraz z

rok zycia dzieckiem

Inwolucja po 1 roku zycia Nigdy nie zanika

Czesto$¢ wystepowania 3:Q 1:6 Czesto$¢ wystepowania 3:Q 1:1
Cechy biologiczne

Proliferacja: obfite, proliferujace Ptaskie, normalne komorki

komorki §rdédbtonka, liczne komorki  |Srodbtonka, liczba komorek tucznych

tuczne W normie

Inwolucja: Apoptoza i postgpujace
sptaszczanie komorek srodblonka.
Szersze, ale mniej liczne naczynia,
otoczone okolonaczyniowa tkanka
wioknisto-thuszczowa

Normalna wymiana komoérek
srodblonka; dysplastyczne kanaty
naczyniowe: zytki, zyly, wlosniczki
lub naczynia limfatyczne

Naczyniaki

Sa najczestszymi guzami okresu dziecigcego. Typowo sg niewidoczne w chwili urodzenia, pojawiajg si¢ i
zostaja zauwazone w ciggu pierwszych tygodni zycia — dotyczy to okoto 70% wszystkich naczyniakdw.
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Pierwszymi objawami mogg by¢: dyskretna ptaska, r6zowa plama, plama wyblakta lub ograniczona
teleangiektazja otoczona bladym halo. Kolejnych 20% dzieci rodzi si¢ z widocznym juz objawem
prodromalnym, a naczyniak rozwija si¢ w bardzo krotkim czasie po urodzeniu. W okoto 10%
przypadkéw dojrzaty naczyniak obserwowany jest juz w chwili urodzenia. Sg to tzw. naczyniaki
wrodzone, cze¢sto bez tendencji do proliferacji 1 z bardzo szybko przebiegajaca faza inwolucji (rapidly
involuting congenital haemangioma - RICH), lub bez tendencji do zaniku (non-involuting congenital
haemangioma — NICH). Niektorzy autorzy uwazaja te guzy za zupetnie odrebne od naczyniakow, za
czym przemawiaja roznice obrazéw histologicznych. Naczyniaki zlokalizowane w glebszych warstwach
tkanek, a siegajace powierzchownie skory, tkanki thuszczowej podskornej lub potozone w migsniach
moga pozostawaé bezobjawowe przez wiele miesi¢cy. Niekiedy powierzchowne zmiany sg tylko
»szezytem gory lodowej”, — gdy dominujaca masa naczyniaka penetruje do glebiej potozonych tkanek.

Naczyniaki wystepuja czesciej u dziewczynek niz chlopcéw — w stosunku nawet 6:1, w zaleznos$ci od
opracowania; czesciej rowniez u dzieci rasy bialej, chociaz problem dotyczy dzieci kazdej rasy i koloru
skory. Sa to zmiany tak powszechne, ze nawet 10% - 12% bialych niemowlat w wieku 12 miesigcy ma
przynajmniej jeden z nich. U dzieci z bardzo niska urodzeniowa wagg ciala (<1000g) spotykane sag w
okoto 23% - 3 razy czgsciej niz u noworodkoé6w dorodnych i urodzonych o czasie (dotyczy to zreszta
czestosci wystgpowania wszystkich anomalii naczyniowych).

Naczyniaki wystepuja najczgsciej (w okoto 60%) w obregbie glowy i szyi, w 25% w obrebie tutowia, i w
15% na konczynach. Wedlug innych danych naczyniaki lokalizujg si¢ w 70 —80% na twarzy i szyi a w
20% w innych cze¢séciach ciata. Osiemdziesiat procent naczyniakdw wystepuje jako zmiana pojedyncza,
20% przypadkow stanowig mnogie guzy zlokalizowane w r6znych rejonach ciata. Mnogim guzom w
obrebie skory towarzysza czesciej naczyniaki umiejscowione w obrebie trzewi - (w kolejnosci
zmniejszajacej sie czestotliwosci wystgpowania) w watrobie, plucach, 1 przewodzie pokarmowym.
Rzadka lokalizacja sa wezty chlonne, $ledziona, pecherzyk zotciowym, trzustka, nadnercza, opony
moézgowo — rdzeniowe, mdzg i rdzen przedhuzony. Zazwyczaj sa one zwigzane ze zmianami skornymi.

Szczegodlna cechg naczyniakdw jest ich gwattowny wzrost w okresie noworodkowym, znacznie szybszy
niz wzrost dziecka, rozpoczynajacy si¢ w ciagu kilku tygodni po urodzeniu. Faza proliferacyjna trwa
okoto 6 — 12, a nawet 18 miesiecy. Kluczowa role w tej fazie odgrywaja czynniki wzrostu takie jak
podstawowy czynnik wzrostu fibroblastéw (bFGF), czy naczyniowy $rédbtonkowy czynnik wzrostu
(VEGF); a takze proteazy (urokinaza, kolagenaza typu IV) oraz np. czasteczki adhezyjne. Komorki
srédblonka w danej lokalizacji przypominajg i zachowuja si¢ raczej jak w okresie embrionalnym niz
noworodkowym, namnazajac si¢ znacznie szybciej niz inne komorki. Naczyniak staje si¢ guzem
bogatokomorkowym. Zmiana w powierzchownych warstwach skory staje si¢ wyniesiona, jej
powierzchnia staje si¢ guzowata i nierdwna, o jaskrawo-karmazynowej lub jasno-szkartatnej barwie. W
ciggu pierwszego roku zycia stopniowo kolor poglebia sie.

Naczyniaki potozone w glebszych warstwach skory 1 tkanki podskornej powoduja jedynie nieznaczne
uniesienie skory i jej bigkitnawe zabarwienie lub powstanie bladych naczyn telangiektatyczych bez
zmiany zabarwienia otaczajacej skory. Naczyniaki w fazie wzrostu s3 w badaniu palpacyjnym spoiste;
niemozliwe jest oproznienie ich z krwi poprzez zastosowanie ucisku.

Okoto 10-12 miesigca zycia wzrost naczyniaka staje si¢ proporcjonalny do wzrostu dziecka, co wskazuje
na rozpoczecie fazy inwolucji. Jest to poprzedzone pojawieniem si¢ znacznej ilosci komodrek tucznych i
wzrostem poziomu produkowanych tkankowych inhibitorow metaloproteinaz, co zapoczatkowuje proces
zaniku. Apoptoza komorek srédblonka powoduje stopniowy zanik naczyniaka. Guz staje si¢ stopniowo
bardziej migkki 1 podatny, a jego powierzchnia blednie, przestaje by¢ 1$nigca, przybierajagc matowy
odcien i fioletowe zabarwienie, a nastepnie ewoluuje przybierajac odcien cgtkowano — popielaty na calej
powierzchni zmiany, zaczynajac od $rodka i stopniowo postepujac do obrzeza. Zaréwno poczatek procesu
inwolucji, jak 1 jej szybkos$¢ sa nie do przewidzenia. Statystycznie 30% naczyniakow zanika do konca 3
roku zycia, 50% - do kofica 5-go, 70% - do 7 lat, a w pozostatych przypadkach proces inwolucji trwa
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nawet do 16 roku zycia. [3,4,5,8,11]

Istotnym jest precyzyjne rozumienie poj¢cia inwolucji, czyli zaniku. Tylko okoto 40% naczyniakow
,»zanika” praktycznie bez pozostawienia zauwazalnego $ladu lub z minimalng pozostatoscig w peni
akceptowalng pod wzgledem kosmetycznym. W pracy Finna i wsp. wykazano, Ze naczyniaki mozna
podzieli¢ na te, ktore zakonczyty swoj proces inwolucji do konca 6 roku zycia, i te, w ktorych zanik trwat
dhuzej niz 6 lat. W pierwszej grupie ,,tylko” u 38% dzieci na koniec procesu zaniku pozostal §lad pod
postacia: wtoknisto-thuszczowego nadmiaru skory, blizny czy tez widocznych teleangiektazji. W grupie
drugiej juz tylko u 20 % pacjentdw pozostato$¢ po procesie zaniku byta w petni do zaakceptowania.
[3,11]

Naczyniak w poczatkowej fazie inwolucji

Okresem wymagajacym szczegolnej uwagi jest faza proliferacji naczyniaka. Jego gwaltowny wzrost,
rozprzestrzenianie si¢ w otaczajacych tkankach oraz kumulacja znacznej ilosci krwi w jego obrebie
wybitnie predestynuja do powstania powiktan miejscowych lub ogdélnych. Najwazniejsze z nich to:

- Owrzodzenia wystepujace u mniej niz 5% dzieci z naczyniakami moze doprowadzi¢ do wtérnego
zakazenia oraz niszczenia tkanek migkkich oraz chrzastek. Zmiany zlokalizowane w obrebie warg oraz
okolicy narzadéw moczowo — ptciowych sg bardziej podatne na powstawanie owrzodzen. Skutkiem
wygojonego owrzodzenia jest blizna skorna.

Naczyniak okolicy krocza powiktany owrzodzeniem

- Skutki ucisku lub wspolistnienia w okolicy naturalnych otworow ciala (szpary powiekowe, nozdrza,
przewody shluchowe, usta, odbyt, cewka moczowa). Naczyniak w obrebie glowy 1 szyi czesto
zlokalizowany jest w obrebie powiek, grzbietu nosa, warg, okolicy przedusznej i wraz ze wzrostem moze
kolidowa¢ z naturalnymi otworami ciata, powodujac ucisk lub zaburzenie ich funkcji.

Zmiany zlokalizowane w obrebie powiek, oraz oczodolu moga powodowac niedowidzenie, zez,
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wytrzeszcz, oraz wady refrakcyjne. Nawet stosunkowo niewielki twor w obrebie gornej powieki moze
doprowadzi¢ do znieksztatcenia rogdwki i astygmatyzmu.

Podobnie zmiany umiejscowione w poblizu §linianki przyusznej, uciskajac zewnetrzny kanat shuchowy
doprowadzi¢ moga do uposledzenia stuchu.

Naczyniak podgtosniowy moze powodowac obturacje drog oddechowych. Niebezpieczny dwufazowy
stridor najczgsciej wystepuje w wieku 2 — 3 miesiecy. Niekiedy objawy sugeruja zapalne tto takie jak
zapalenie krtani lub btonica. Dopiero rtg, KT albo bezposrednia laryngoskopia szyi uwidacznia
asymetryczny odruch potykania naprowadzajacy na rozpoznanie naczyniaka. Okoto 50% pacjentow z
naczyniakiem podglo$niowym ma w obrgbie twarzowo — szyjnym zmiany naczyniopochodne.
Naczyniaki warg utrudniajg dzieciom odzywianie, powoduja wady wymowy, a poprzez bezposredni ucisk
prowadza do powstawania wad zgryzu.

Naczyniak okolicy oczodotu

Naczyniaki potozone w bezposrednim sgsiedztwie krocza i narzadéw ptciowych moga zaburzaé
oddawanie moczu i stolca, pozostajac szczeg6élnie narazone na owrzodzenia i powiktania z tym zwigzane.

- Zlokalizowany krwotok z powierzchni naczyniaka wystepuje rzadko z wyjatkiem towarzyszacych
zmian owrzodzeniowych. Uogdlnione krwotoki zdarzaja si¢ w przebiegu zespotu Merritt- Kasabacha u
noworodkéw z rozlegtymi guzami naczyniowymi (TA), (KHE). Smiertelno$¢ w tym przypadku sigga 20
—30% pomimo zastosowanego leczenia.

- Niewydolnos$¢ serca z wysokim rzutem. Moze wystapi¢ u dzieci z rozleglymi mnogimi zmianami w
obrebie skory lub narzagdow wewnetrznych lub czasami w duzych guzach skornych bez zajecia innych
narzadoéw. Niewydolno$¢ serca spowodowana jest wypetieniem krwig znacznych rozmiar6w naczyn w
obrebie guza naczyniowego oraz przeciekiem lewo-prawym. Dotyczy to najczesciej naczyniakow
watroby. Stwierdza si¢ powigkszenie watroby oraz skurczowy szmer nad narzadem. Dodatkowe
powiktania: zakazenia, urazy (peknigcia) oraz zespot Merritt-Kasabacha wspotodpowiadajg za
$miertelnos¢ do 50% pacjentdw z objawami zastoinowymi. [11]
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Naczyniaki — leczenie

Szukajac zalecen dotyczacych sposobdw leczenia naczyniakow, najczesciej znajdziemy koncept, ktory
mozna przedstawi¢ nastepujacym zdaniem: Ze wzgledu na swoja charakterystyczng aktywnos$¢
biologiczna, wigkszo$¢ naczyniakow (90%) nie wymaga zadnego leczenia. Tak brzmi ,,aktualny
standard” w leczeniu naczyniakow, oznaczajac w znacznej mierze bierne oczekiwanie na nieuchronny,
spontaniczny, ale tez catkowicie nieprzewidywalny, proces inwolucji. Post¢pujac zgodnie z tg zasada
akceptujemy z gory naturalnie zaplanowany przebieg fazy proliferacji, a nast¢pnie zaniku, decydujac si¢
na ewentualng ingerencj¢ w skrajnych przypadkach lub po zakonczeniu cyklu rozwoju zmiany. Wynika to
z przekonania, ze naturalny proces inwolucji zapewnia optymalne warunki, dajac ostatecznie najlepszy
wynik czynno$ciowy i kosmetyczny. Czy aby na pewno tak powinno wyglgdac wspotczesne podejscie do
leczenia tych niejednokrotnie szpecgcych i niosqgcych konkretne powiktania zmian? Czy wraz z rozwojem
medycyny nie posiadamy mozliwosci modulowania przebiegu poszczegolnych faz rozwoju,
powstrzymania proliferacji i wezesniejszego zainicjowania szybszej inwolucji? Czy nie powinnismy dqzy¢
do uzyskania jak najlepszego wyniku funkcjonalnego i estetycznego, przy jednoczesnie maksymalnym
ograniczeniu negatywnych skutkow w psychice dziecka, wynikajgcych z bycia odmiennym? Z cala
pewnoscia powyzszy ,,standard” nadal obowigzuje w odniesieniu do wigkszo$ci naczyniakow, dotyczac
zmian matych, niepowiktanych, o miernej tendencji do wzrostu, wezesnym poczatku inwolucji;
szczegoblnie tych zlokalizowanych w miejscach ukrytych takich jak tutéw, skora owlosiona gtowy, czy
konczyny z wytaczeniem ragk. Wymagaja one tylko pielegnacji w formie czegstego nattuszczania oraz
regularnych kontroli, najlepiej w poradni specjalistyczne;.

Procesowi aktywnego leczenia podlegaja natomiast wszystkie pozostale zmiany, stanowigce potencjalne
lub rzeczywiste zagrozenie poprzez zaburzenie funkcji lub powodowanie znacznego znieksztatcenia.
Zaliczamy do nich naczyniaki duze, szybko rosnace, powiktane, oraz o szczeg6lnej lokalizacji.
Zdecydowana wigkszos$¢ naczyniakdéw z tej grupy umiejscowionych jest w obrgbie glowy 1 szyi;
najczesciej na pograniczu obszaroéw zainteresowania roznych specjalnosci klinicznych, stanowige
problem interdyscyplinarny w procesie diagnostyki i leczenia. Dlatego slusznym wydaje si¢ tworzenie
przy duzych osrodkach klinicznych wyspecjalizowanych wieloosobowych ,,zespolow ds.
wrodzonych anomalii naczyniowych”, w ktorych sktad wchodzi¢ powinni chirurdzy dzieciecy,
chirurdzy plastyczni, laryngolodzy, okuli$ci, radiolodzy, onkolodzy dziecigcy i inni. [4] Bezwzgledne
wskazania do leczenia naczyniakow stanowia:

- Bezposrednie zagrozenie zycia (niewydolno$¢ serca, obturacja drog oddechowych, znacznego stopnia
koagulopatia)

- Zaburzenie podstawowych funkcji zyciowych, takich jak: oddychanie, odzywianie i wydalanie

- Interferencja z naturalnymi otworami ciata (np. zaburzenia w ksztattowaniu zmystow takich jak wzrok 1
shuch)

- Zagrozenie pozostawieniem trwatych skutkéw w bezposrednim sgsiedztwie (powieka gorna —
znieksztatcenie rogowki - astygmatyzm, warga — wada zgryzu itp.)

- Zagrozenie zaburzeniem funkcji motorycznych (rgka — procesy uczenia, stopa — poruszanie)

- Powikfania (krwawienie, owrzodzenie z odczynem zapalnym)

- Szybki wzrost 1 szczego6lne lokalizacje stwarzajgce zagrozenie znacznym defektem kosmetycznym (np.
czubek nosa)

- Blizny i tkanki resztkowe po procesie zaniku; istotne zarowno z przyczyn funkcjonalnych jak
estetycznych

Pozostaje cala bardzo liczna grupa chorych z naczyniakami, ktore nie podlegaja powyzszym kryteriom;
gdzie wskazania do leczenia mozna by okresli¢ jako ,,wzgledne”. Naleza tu niewielkie, niepowiktane
zmiany, bez szczeg6lnej tendencji do wzrostu, a przede wszystkim o powolnym lub opdznionym zaniku,
potozone w miejscu eksponowanym (twarz, szyja, dekolt, r¢ce). Tradycyjna postawa wyczekujaca wydaje
si¢ by¢ uzasadniona przez okres okoto 18-24 miesigcy. Wtasnie w tym wieku pojawiaja si¢ pierwsze
symptomy ksztattujgcej si¢ Swiadomosci wiasnego wygladu. Dziecko dostrzega swoja ,,odmienno$¢™ i
nierzadko w krotkim przestaje ja akceptowac. Jesli dodamy do tego niepokdj i stres narastajacy wsrod
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cztonkéw najblizszej rodziny pacjenta, to celowym wydaje si¢ ponowne rozwazenie wskazan do leczenia.
Warto pamigtac, ze wraz z rozwojem i coraz szerszg dostepnoscia nowoczesnych technologii, takich jak
farmakoterapia, laserowa fotokoagulacja, czy tez praktycznie bezkrwawe usuwanie chirurgiczne
naczyniakow, ,,upieranie si¢”’ przy biernym wyczekiwaniu jest coraz mniej uzasadnione; szczegdlnie, ze
odsetek inwolucji naczyniakow bez pozostawienia widocznego $ladu maleje wraz z wiekiem, a
swiadomos¢ ,,bycia odmiennym” moze spowodowac trwale skutki w psychice dziecka i jego rodziny.

Istnieje kilka zasadniczych i uznanych metod leczenia naczyniakow. Mozna je ze sobg taczy¢ lub
stosowac sekwencyjnie w celu uzyskania jak najlepszych efektow miejscowych i ogdlnych:

1. Farmakoterapia

- Kortykosterydy stosowane ogo6lnoustrojowo

- Kortykosterydy wstrzykiwane miejscowo (podawane do naczyniaka)
- Interferon a-2a stosowany ogo6lnoustrojowo

- Winkrystyna stosowana ogo6lnoustrojowo

2. Fotokoagulacja laserowa

- Srodtkankowa Nd-YAG (1064 nm)

- Przezskorna Nd-YAG (1064 nm)

- Przezskorna FLPD (flashlamp pumped-dye laser 585 nm)

3. Wyciecie chirurgiczne
- Czesciowe (klasyczne/ z wykorzystaniem lasera)
-Catkowite (klasyczne/ z wykorzystaniem lasera)

4. Inne
- Krioterapia

Farmakoterapia

Sterydy kory nadnerczy
Podstawowym lekiem wykorzystywanym w leczeniu naczyniakow od potowy lat 60-tych sa sterydy kory
nadnerczy. W mi¢dzyczasie staty si¢ one:

»Lekiem pierwszego rzutu w leczeniu naczyniakow stanowiqcych zagrozenie dla Zycia lub wzroku.”

Sterydy dzialajg na naczyniaki w fazie proliferacji. Najczgsciej stosowane sg one ogdlnoustrojowo w
dawce od 2-3 miligramow na dob¢ w jednej dawce porannej; niektdrzy autorzy proponuja nawet dawki
do 5 mg na dobe. Dobra odpowiedz na leczenie pozwala na stosowanie pelnych dawek przez 4 do 6
tygodni a nastgpnie stopniowe ich zmniejszanie w zaleznos$ci od wrazliwosci, lokalizacji 1 dojrzatosci
zmiany. Wystgpienie powigkszania naczyniaka z ,,0dbicia” wymaga ponownego stosowania wysokich
dawek przez okres 2 tygodni przed stopniowym ich odstawieniem. Nie nalezy podawac¢ sterydow w
okresie inwolucji. Pomimo bardzo dlugiej listy potencjalnych dziatan niepozadanych, obejmujace;j
miedzy innymi: opdznienie wzrostu, owrzodzenie zotadka, nadci$nienie tetnicze czy immunosupresja,
sterydy sg chetnie stosowane ze wzgledu na prostote terapii 1 stosunkowo wysoki odsetek pozytywnych
odpowiedzi klinicznych (od ok. 30% - Bartoshesky et all.; 1978, Enjolras et all.; 1990; az po 93% - Sadan
1 Wolach; 1996).

Dla zminimalizowania ewentualnych skutkow ubocznych stosowane sg leki dziatajagce ostonowo na
przewod pokarmowy. Jednocze$nie sterydy sa podawane przez jak najkrotszy czas, zwlaszcza przy braku
efektu leczniczego.

Miejscowe ostrzyknigcie naczyniaka sterydami wprowadzono pierwotnie w roku 1970 dla uniknigcia
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skutkow ogolnych sterydoterapii doustnej. Od tej pory jest to uznany i zaakceptowany sposob leczenia,
zwlaszcza naczyniakdéw ograniczonych np. o lokalizacji okotooczodotowej. Najczesciej stosowane sa
jednoczes$nie dwa sterydy: triamcinolon w dawce 3-5 mg/ kg c.c. i betametazon w dawce 0.5-1.0 mg/ kg
c.c. Dotaczenie dlugodziatajacego triamcinolonu utrwala natychmiastowy efekt dziatania bethametasonu.
Niestety uzyskany skutek jest nietrwaty i moze wymaga¢ powtdrzenia iniekeji po okoto 6 tygodniach.
Lista skutkow niepozadanych zawiera mi¢dzy innymi: niedroznos$¢ tetnicy srodkowej siatkdwki zaréwno
oka po stronie zmiany, jak i drugiego; martwice powieki i tworzenie blizn zanikowych. Opisano réwniez
skutki og6lne sterydéw po ich zastosowaniu lokalnym, co powoduje, ze metoda ma tylez zwolennikow,
co oponentow.

Interferon

Interferon wprowadzony do praktyki klinicznej poczatkowo jako lek antywirusowy, okazat si¢ mie¢
dzialanie hamujace migracje komorek srodbtonka, jak i innych etapéw angiogenezy. Migdzy innymi
hamuje on czynniki wzrostu biorgce udzial w stymulacji wzrostu naczyniaka (ECGF, FGF). Dziata on
niezaleznie od fazy proliferacji, czyli przez caty cykl zyciowy naczyniaka. Najczesciej stosowany jest
interferon a2a w dziennej dawce 3000000j/m? w postaci podskornych zastrzykow. Dzialania niepozadane
sa w wickszos$ci zwigzane z przejSciowym dyskomfortem zwigzanym z bolami mig¢éni, stawdw, stanami
podgoraczkowymi. Opisano niestety przypadki nieodwracalnego lub cze¢$ciowo odwracalnego
niedowtadu spastycznego konczyn dolnych. Z tych przyczyn interferon pozostaje lekiem stosowanym
wylacznie w przypadkach bezposredniego zagrozenia zycia, lub wzroku, po uprzednim niepowodzeniu w
leczeniu sterydami. Powazng przeszkoda w stosowaniu interferonu pozostaja wysokie koszty leczenia.

Fotokoagulacja laserowa.

Fotokoagulacja srodtkankowa / przezskoérna laserem Nd-YAG.

Wskazania do stosowanie laseroterapii — laser neodymowo-yagowy (Nd-YAGQG) sa szerokie i obejmuja
wiekszos¢ standw klinicznych w przebiegu naczyniaka:

- Lokalizacje naczyniaka w obrgbie oczu, nosa, uszu i ust

- Nawracajace stany zapalne z owrzodzeniem i krwawienia z powierzchni naczyniaka

- Obecno$¢ zmian o charakterze defektu kosmetycznego, powodujacych problemy emocjonalne dziecka
(poczucie innosci 0 negatywnym zabarwieniu, nizsze poczucie wlasnej wartosci, trudnosci adaptacyjne w
przedszkolu i szkole).

Fotokoagulacje sSrédtkankowa stosuje si¢ w przypadkach zmian z obecnos$cia znacznej komponenty
podskoérnej. Leczenie u dzieci przeprowadza sie w warunkach znieczulenia ogdlnego. Swiattowod
wprowadzany jest do wngtrza naczyniaka poprzez otwor wykonany jatowa igla o odpowiedniej wielkosci.
Wewnatrz tkanki guza wykonuje si¢ serie krotkich (10 s) ekspozycji swiatta lasera. Po usunigciu
Swiattowodu nie jest konieczne zatoZenie szwow, na powierzchnie stosuje si¢ opatrunek z masci
antybiotykowej (detreomycyna). Niezwykle istotne jest zwrdcenie w czasie zabiegu uwagi na:

- Ochlodzenie tkanek wokot zmiany tak by zminimalizowac efekt termiczny promieniowania —
szczegblnie w okolicy gatki ocznej

- Zwrdcenie uwagi by koncoéwka §wiattowodu nie znajdowala si¢ zbyt blisko powlok, co grozi — nawet w
przypadku powierzchniowego ochtadzania — oparzeniem 1 martwicg skory.

W przypadku tej metody efekt kosmetyczny u wigkszosci dzieci obserwowany jest juz po pierwszym

zabiegu. Nalezy poinformowac rodzicow, iz w pierwszych dniach po operacji widoczny bedzie obrzek i
pozorne powigkszenie zmiany, ktore to objawy ustepuja w ciggu 7 — 10 od rozpoczecia terapii. [11]
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Swiattowod wprowadzony do naczyniaka podczas fotokoagulacji $rodtkankowej laserem Nd-YAG

Fotokoagulacja przezskorna laserem Nd-YAG.

Jest to forma laseroterapii stosowana w przypadku zmian potozonych powierzchownie, z racji
ograniczonej penetracji $wiatta lasera w tkance (okoto 7-10 mm). Wymaga to posiadania specjalnego
aplikatora oraz znieczulenia ogdlnego w przypadku dzieci. Terapia odbywa si¢ ,,poprzez czysty 16d”
uzywany w celu schtadzania powierzchni i ochrony skory. [9]

Fotokoagulacja przezskorna laserem FLPD.

Leczenie laserem o dhugosci fali w zakresie §wiatta zottego, o maksymalnej absorbcji przez barwe
czerwong, pozwala na najbardziej wybiorcza fotokoagulacje naczyn krwiono$nych. Laser ten ma
natomiast znacznie mniejsza zdolno$¢ penetracji w glab tkanek, co ogranicza wskazania do jego
zastosowanie wytgcznie do zmian potozonych powierzchownie. Szczegdlnym wskazaniem pozostaja
teleangiektazje pozostajace po zakoficzeniu procesu inwolucji. Ograniczeniem jest tez znacznie mniejsza
dostepnos¢ sprzetu.

Leczenie chirurgiczne

Leczenie chirurgiczne znajduje zastosowanie mi¢dzy innymi w nastgpujacych przypadkach:

- Zapewnienie dziecku prawidlowej droznosci drogi oddechowych i1 pokarmowych w przypadku
naczyniaka rozprzestrzeniajacego si¢ i uciskajacego na ww. drogi

- Usunigcie zmiany z okolicy oczodotu, nozdrzy, odbytu

- Usunigcie pozostatosci po naczyniaku, ktory zakonczyt fazg inwolucji

- Korekcja defektow czynnosciowych np. zaburzen ruchomosci konczyny lub kosmetycznych

- Usunigcie matej dobrze ograniczonej zmiany

Najczgsciej leczenie operacyjne potaczone z wycigciem masy naczyniaka poprzedzone jest lasero- lub
hormonoterapia.

Z racji lokalizacji wigkszo$ci naczyniakdw w obrgbie gtowy 1 szyi, ze szczeg6lng sktonnoscia do
zajmowania warg, powiek, nosa wraz ze skrzydetkami, faldow nosowo-policzkowych, policzka z
pierwotnym zwigzkiem ze $linianka itd., stanowig one w wielu przypadkach problem plastyczno-
rekonstrukcyjny z pogranicza chirurgii dziecigcej 1 plastycznej, laryngologii, okulistyki itd. Nierzadko
ostateczny zabieg po okresie inwolucji, ale takze etapy w trakcie leczenia wcze$niej, wymagaja od
zespolu bieglosci w zastosowaniu nowych technologii umozliwiajacych ograniczenie utraty krwi 1
zapewniajacych jak najlepsza widoczno$¢ w trakcie zabiegu (skalpel laserowy Nd-YAG), a takze
kompleksowego podejscia do rekonstrukcyjno-estetycznej czesci zabiegu.
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Naczynak wargi gornej po 2 é';aach leczenia laserem Nd-YAG

Malformacje naczyniowe

Malformacje naczyniowe charakteryzowane sa przez dominujacy typ kanatdéw naczyniowych tworzacych
zmiang. Czesto spotykane sg formy mieszane. Niektore majg charakterystyczne cechy i rozprzestrzenienie
oraz towarzyszg innym zmianom o charakterze dysmorficznym, a takze wchodza w sktad zespotow
chorobowych. [5]

Klasyfikacja malformacji naczyniowych:
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KAPILARNE (CM)
Znamiona winnej plamy
Zespot Sturge-Weber
Malformacje kapilarno-limfatyczne (CLM)
Ograniczone
,Angiokeratomy”
Teleangiektazje
Samoistna teleangiectazja
Zespot Rendu-Osler-Weber
Ataksja teleangiektazja — zespot Louis-Bar
Wrodzona teleangiektaktyczna skéra marmurowa

LIMFATYCZNE (LM)
Ograniczone / zlokalizowane
Rozlane

ZYLNE (VM), (CVM), (AVM)
Ograniczone / zlokalizowane
Rozlane

TETNICZE (AM), (AVF), (AVM)

POSTACIE MIESZANE
Regionalne
Zespot Klippel-Trenaunay (CLVM)
Zespot Parkes-Weber (CLVM z AFV)
Rozlane
Zespot Maffucci (LVM, enchondroma)
Zespot Solomona (CM, VM, wewnatrzmdzgowa AVM, znamiona skorne)
Zespot Riley-Smith (LVM, macrocephalia, pseudopapilledema)
Zespot Proteus (CM, VM, macrodactylia, potlowiczy przerost ciata, thuszczaki, znamiona
barwnikowe, skolioza)

Malformacje kapilarne

Czesto sg one nieprawidlowo nazywane ,,naczyniakami kapilarnymi”. Sg to zaburzenia rozwojowe
naczyn kapilarnych, a nie guzy. Istnieje kilka typow znamion naczyniowych sktadajacych si¢ z
nieprawidlowych naczyn kapilarnych.

Znamie¢ winnej plamy

Ostro odgraniczona plamkowana zamiana typu winnej plamy jest najpowszechniejsza malformacja
naczyniowg. R6zowe zabarwienie okresu noworodkowego z czasem ciemnieje 1 staje si¢ gleboko
czerwone. Zmian¢ nalezy roznicowa¢ z innymi pospolitymi znamionami plamkowymi okresu
noworodkowego nazywanymi: ,,pocalunkami aniota”, ,,plamkg tososiowa”, lub ,,naevus flammeus
neonatorum”.

Okreslenie zespotu Sturge-Webera odnosi si¢ do malformacji kapilarnej (wlosowatej), inaczej zmiany
typu winnej plamy zlokalizowanej na twarzy w regionie unerwionym poprzez pierwszg galazke nerwu
trojdzielnego, lub niekiedy obejmujacym rowniez czg$¢ twarzy zapatrzong poprzez druga gatazke tego
samego nerwu wraz z anomaliami naczyniowymi splotu pajeczynowkowego 1 opony twardej po tej same]
stronie. Wewnatrzczaszkowo wystepuja zmiany o charakterze malformacji kapilarnej (wlosowatej), zylne;j
lub tetniczo-zylnej naczyn moézgowych.
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Dzieci z zespotem Sturge-Webera predysponowane sg do padaczki oraz jaskry a takze hipertrofii tkanek
migkkich 1 ko$ci, szczegdlnie centralnej czesci twarzoczaszki.

Kazdy noworodek z plamg wlosowata zlokalizowang w regionie zaopatrywanym poprzez pierwsza i
druga gatazke nerwu trojdzielnego powinien poddany zosta¢ wnikliwej diagnostyce w kierunku zespotu
Sturge-Webera. Dzieci ze zmianami zlokalizowanymi w obrebie otrzymujacym unerwienie z drugiej 1
trzeciej gatazki nerwu trojdzielnego nie sg zagrozone powstaniem zespotu.

U dzieci z grupy ryzyka dwa razy do roku powinno by¢ przeprowadzone badanie okulistyczne, a od
trzeciego roku zycia badanie okulistyczne przynajmniej raz rocznie. Jaskra wystepuje u 45% dzieci z
zespotem Sturge-Webera i jest trudna w leczeniu. Skuteczne leczenie tak jaskry jak i padaczki
uzaleznione jest od weczesnego wykrycia anomalii. Pozwala to na zapewnienie dziecku wlasciwego
rozwoju psychoruchowego.

Najlepsze obrazowanie malformacji uzyskuje si¢ badaniem rezonansu magnetycznego, ktore szczeg6lnie
u dzieci starszych niz sze$¢ miesiecy pozwala na wyrazne przes$ledzenie zmian wewnatrzczaszkowych,
przewyzszajac pod tym wzgledem tomografie komputerowa.

W leczeniu malformacji kapilarnych (wtosowatych) stosowany jest laser pulsacyjny barwnikowy, i to
czesto juz w okresie noworodkowym, pozwalajac na uniknigcie zmian bliznowatych w obszarze
poddanym laseroterapii i osiggnigcie w 50 — 70% czesciowego lub catkowitego usunigcia malformacji. W
szczegolnych przypadkach, niepoddajacych sie fotokoagulacji laserem, niezbedny jest zabieg
chirurgiczny — wycigcie i przeszczep skory, jesli wymiary zmiany wykluczajg pierwotne zamkniecie
ubytku. Zabiegi operacyjne obejmuja redukcje przero$nietych warg i dzigsel, a w okresie po6zniejszym
inne operacyjne korygowanie ksztattu twarzy.

Malformacje kapilarno-limfatyczne
Malformacje kapilarno-limfatyczne w przeszto$ci nazywane byly znamieniem hipertroficznym,
naczyniakiem brodawkowatym lub angiokeratoma.

Charakteryzuja si¢ ciemno-czerwong, szorstka, brodawkowatg powierzchnia, a typowe zmiany
obserwowane s3 juz w chwili urodzenia. Obraz histologiczny przedstawia typowo ograniczone obszary,
na ktore sktadaja si¢ rozdete komorki skory i tkanki podskorne;.

W warstwie brodawkowatej skory zlokalizowane sg malformacje okreslane jako angiokeratomy,
najczesciej manifestujace sie od okresu mtodzienczego. Moga by¢ zlokalizowane na stopach i dtoniach
(a. Mibelli), kroczu (a. Fordyce), tutlowiu (a. Fabry).

Postgpowanie lecznicze w przypadkach zmian kapilarno-limfatycznych pojedynczych i ograniczonych
polega na ich szerokim wycigciu i1 usunig¢ciu tkanek az do powigzi. O ile to mozliwe zalecane jest
pierwotne zamknigcie ubytku skory lub wykonanie przeszczepu w przypadku rozleglejszych zmian.
Mnogie angiokeratomy wymagaja leczenia objawowego zwigzanego ze stanami zapalnymi (antybiotyki)
lub powierzchownym uszkodzeniem prowadzacym do krwawienia (elektrokoagulacja punktowych ognisk
krwawienia). Rozwazy¢ tez mozna lasero- lub skleroterapie.

Telangiektazje
Grupa réznorodnych zmian zbudowanych z sieci poszerzonych naczyn.

Samoistna telangiektazja (uogoélniona lub ograniczona) wystepuje tylko u kobiet, objawia si¢ od okresu
pokwitania — widoczne stajg si¢ powierzchowne poszerzenia naczyn szczegodlnie na konczynach dolnych.

Zespot Louis-Bar - Ataxia telangiektazja — choroba dziedziczna recesywna czesto doprowadzajaca do
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$mierci przed dwudziestym rokiem zycia. W wieku dwoch — trzech lat wystepuja objawy ataksji
moézdzkowej, nastgpnie pomiedzy trzecim a szostym rokiem zycia stwierdza si¢ zmiany naczyniowe o
charakterze telangiektazji w obrebie gatki ocznej i skory. Ponadto u pacjentow dotknigtych tg wada
stwierdzane s znaczne deficyty immunologiczne sprzyjajace nawracajacym stanom zapalnym drog
oddechowych i zatok.

Zespot Rendu-Osler-Weber — wrodzona telangiektazja krwotoczna jest chorobg autosomalng dominujaca.
Objawy moga wystepowac od dziecinstwa do ukonczenia pokwitania. Twarz, jezyk, nos, sluzéwki ust,
spojowki, dloniowe powierzchnie palcow, tozysko paznokcia, watroba, pluca, §ledziona, trzustka, mozg
oraz blona surowicowkowa pokryte sa dyskretnymi pajaczkopodobymi zmianami. Zlokalizowane w
skorze oraz btonie surowicowkowej czesto ulegaja naciekowi zapalnemu z owrzodzeniem lub wystepuje
z ich powierzchni krwawienia. Szczegdlnie trudne w leczeniu sg przetoki tetniczo-zylne naczyn ptucnych
1 watrobowych oraz tetniaki duzych tetnic.

Cutis marmorata telegiectasia congenita — obserwowana w chwili urodzenia dziecka pod postacia
siateczki ciemno fioletowych poszerzonych naczyn kapilarnych (wtosowatych) i zylnych w skorze,
glownie konczyny dolnej. Cienko$cienne, zylo podobne zmiany moga by¢ spotykane w tkance
podskornej. W ciagu pierwszego roku zycia postepuje stopniowa ewolucja i zmiany stajg si¢
dyskretniejsze nie mniej jednak atrofia i rozszerzenia zylne w obrebie zmiany pozostaja widoczne przez
cate zycie.

Malformacje limfatyczne

W przeszto$ci nazywano te zmiany ,,cystic hygroma” lub ,,lymphangioma”. Moga mie¢ charakter
zlokalizowany lub uogolniony; zbudowane sg z nieprawidlowych kanatoéw 1 torbieli limfatycznych.
Powoduja one powigkszenie zaj¢tego narzadu. Malformacje limfatyczne i mieszane malformacje
limfatyczno-zylne towarzyszg hipertrofii tkanek miekkich lub przerostowi uktadu szkieletowego.

Malformacje o charakterze torbieli wielkotorbielowatych sg migkkie, gtadkie i przeswiecaja poprzez
niezmieniong skore. Anomalie mikrotorbielowate przenikaja poprzez skore i migsnie, a ich objawem s3
cienkie pecherzyki w skorze lub migsniach. Moga one by¢ zlokalizowane w miejscu dowolnego skupiska
tkanki limfatycznej. Najcze$cie] wystgpuja na szyi i twarzy, w obrebie dotu pachowego, klatki piersiowe;j
lub konczyn. Charakterystyczne dla torbieli limfatycznych jest powigkszanie si¢ na skutek krwawien do
ich wnetrza, akumulacji ptynu, lub zmian zapalnych.

Sa to malformacje trudne w leczeniu. Rzadko obserwowano samoistne ich zmniejszanie si¢. Moga one
natomiast powodowac znaczne przeszkody mechaniczne w obregbie przewodu pokarmowego 1 drog
oddechowych wymagaja wtedy leczenia operacyjnego niekiedy w trybie nagtym. W zalezno$ci od
sytuacji klinicznej moze by¢ konieczne zalozenie rurki tracheostomijnej lub sondy do karmienia.

Krwawienie z powierzchni opanowuje si¢ w sposob typowy, w razie wystgpienia dolegliwosci bélowych
stosowane sg leki przeciwbolowe, odczyny zapalne wymagajg antybiotykdéw. Poczatkowo mozna
stosowac je doustnie, brak poprawy lub nasilony odczyn zapalny sa wskazaniami do antybiotykoterapii
dozylne;j.

W przypadku zmian ograniczonych mozliwe jest leczenie operacyjne 1 ich wycigcie. Ze wzgledu na
charakter rozprzestrzenienia si¢ malformacji limfatycznych penetrujacych pomiedzy zdrowe tkanki czesto
konieczne jest leczenie etapowe. Nie poleca si¢ przezskornej skleroterapii malformacji limfatycznych
wielkotorbielowatych.

Malformacje zylne

Podobnie jak malformacje limfatyczne, grupa ma bardzo szerokie spektrum objawdw klinicznych od
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izolowanych pojedynczych poszerzen zylnych lub mas gabczastych do licznych zmian obejmujacych
wiele narzadow.

W odro6znieniu od naczyniakow sg migkkie i tatwo poddaja si¢ uciskowi. Czesto niestusznie nazywane
byty naczyniaki jamistymi. Widoczne jako bl¢kitnawe plamy o réznej intensywnosci barwy, malformacje
mieszane zylno-kapilarne (wlosowate) prezentujg kolory od czerwonego do fioletowego.

U dzieci z malformacjg zylng czesto obserwowane sg zakrzepice zylne powodujace silne dolegliwosci
bolowe. W badaniu stwierdza si¢ tkliwos¢ 1 bolesno§¢ w miejscu wyczuwalnych zakrzepow w Swietle
naczynia. W badaniu radiologicznym obserwowane by¢ moga pojedyncze lub mnogie phlebolity. Zastoj
krwi w obrgbie zmienionych naczyn doprowadzi¢ moze wtdérnie do koagulopatii ze zuzycia.

Polecanym obecnie leczeniem malformacji zylnych jest skleroterapia, poprzez bezposrednie podawanie
do zmiany §rodkéw obliterujacych np. 95% alkoholu. Uzupetieniem jest zabieg chirurgiczny w zakresie
tkanek poddanych obliteracji. Zazwyczaj jednak nie jest mozliwe catkowite zniszczenie malformacji
zylnej. W obliteracji matych naczyn zylnych powierzchownych dobre efekty uzyskuje si¢ laseroterapia.

Calkowitym leczeniem malformacji zylnej jest jej catkowite wycigcie, jak wspomniano uprzednio czesto
niemozliwe do przeprowadzenia. Istotnym ograniczeniem jest efekt kosmetyczny lub czynno$ciowy jaki
moze by¢ rezultatem zabiegu operacyjnego. Te same powody sa wskazaniem do czgsciowej redukcji
masy malformacji. Poprawa funkcji konczyny, zmniejszenie dolegliwo$ci bolowych lub korekcja defektu
kosmetycznego przemawiaja za podjgciem leczenia operacyjnego.

Nie poleca si¢ podwigzania naczynia tetniczego zaopatrujagcego zmiang ze wzgledu na mozliwg martwice
tkanek niedokrwionych.

Malformacje tetnicze

Jest to grupa malformacji naczyniowych charakteryzujacych si¢ szybkim przeptywem krwi. Wyr6znia si¢
kilka typow: malformacje t¢tnicze (AM), mieszane malformacje tgtniczo-zylne (AVM) oraz przetoki
tetniczo-zylne (AVF).

Przetoki tetniczo-zylne(AVF) zbudowane sg z potaczen — przeciekdéw z duzych galezi tetniczych do
sasiadujacej zyly. Malformacje tetniczo-zylne (AVM) to ograniczone lub rozlane skupiska
dysmorficznych tetnic 1 zyt z niezliczonymi mikroskopijnymi przetokami naczyniowymi.

Leczenie malformacji jest trudne 1 nadal nie obowigzuje jeden ,,zloty standard” postgpowania w tych
przypadkach. Malformacje tetniczo-zylne bedace Zrodiem dolegliwosci bolowych, zmian zapalnych z
owrzodzeniem, krwawien, zastoinowej niewydolnosci serca lub powodujace efekt masy w stosunku do
sasiadujacych struktur, wymagajg interwencji leczniczej. Stosowane w tym przypadku podwigzanie
proksymalnego naczynia jest niebezpieczne 1 niejednokrotnie prowadzi do powigkszenia zmiany poprzez
wymuszone wypetnienie naczyn krazenia obocznego. W niektorych przypadkach skuteczne jest
superselektywne zamknigcie — embolizacja zmienionych naczyn, jak 1 naczynia doprowadzajacego.
Embolizacja stosowana jest tez w celu zmniejszenia dolegliwo$ci bolowych, ograniczenia krwawienia lub
zmniejszenia odczynu zapalnego. Stanowi rowniez element leczenia skojarzonego — wraz z wycieciem
zmiany prowadzac do usunig¢cia malformacji lub jej czesci. [6]

Malformacje mieszane

Mieszane malformacje naczyniowe wchodza w sktad zespotow chorobowych [12]:

- Zespol Sturge-Webera — opisany uprzednio

- Zespot Klippel-Trenaunay — wspotistnieje malformacja kapilarno (wlosowato)-limfatyczno-zylna
tutowia lub konczyn z przerostem uktadu kostnego (osiowym lub zwiekszeniem obwodu konczyn i

Cancer Surgery | ISSN 1734-2414 | www.cancersurgery.pl 15 Cancer Surgery 2009; 1: 1-17



tytowia)

- Zespot Parkes-Weber — objawami klinicznymi przypomina zespo6t Klippel-Trenaunay, a jest to kapilarno
(wlosowato)-limfatyczno-zylna malformacja, zwykle w obszarze konczyny gornej z przetokami tetniczo-
zylnymi.

- Zespot Maftuci — zylne malformacje o egzofitycznym charakterze, wyrosla chrzgstno-kostne i
enchodromatozy. Malformacje zylne znajdowane sa w obrebie przewodu pokarmowego, kosci lub opon
moézgowo-rdzeniowych.

- Zespot Beana — zespo6t niebieskiego pecherzykowego znamienia podskornego - opisywany jako liczne
czesto bolesne kopulaste malforamcje zylne wspotistniejace z anomaliami zylnymi innych narzadow
szczegblnie przewodu pokarmowego.

- Zespol Solomana — zesp6t znamion naskorkowych — malformacje naczyniowe skory i CUN
wspotistniejace z zaburzeniami architektoniki uktadu kostno — szkieletowego i skupiskami znamion
podskérnych.

- Zespot Riley-Smitha — mnogie zylne malformacje podskdrne, rzekomy obrzek tarczy nerwu
wzrokowego oraz wielkogtowie.

- Zespo6t Proteus — malformacje naczyniowe zlokalizowane w skorze lub trzewiach, znamiona
barwnikowe, niesymetryczny wzrost, wielkogltowie, czgsciowy gigantyzm stop 1 dloni, thuszczkowatosé
oraz wyrosla kostne.

Leczenie farmakologiczne wskazane jest w przypadkach niektérych guzow z czynng angiogeneza, szybko
rosnacych 1 prowadzacych do pogorszenia stanu chorego. Zastosowanie kliniczne znalazty:
kortykosteroidy, interferon a-2a, a-2b, winkrystyna i antybiotyki.

Kortykosteriody stosowane sg ogolnie lub miejscowo — droga bezposredniego podania w przypadku
szybko powigkszajacych si¢ zmian naczyniowych, niejednokrotnie z odczynem zapalnym analogicznie do
leczenia naczyniakow. Powoduja one zahamowanie ekspansji §rodtkankowej zmiany oraz ograniczenie
odczynu zapalnego. Moga takze stanowi¢ jeden z elementéw leczenia skojarzonego wraz laseroterapia,
chirurgiczng redukcja masy guza. Ze wzgledu na mozliwe efekty uboczne podawanie ich u dzieci
wymaga Scistej kontroli stanu pacjenta oraz monitorowania parametréw biochemicznych.

Interferon a-2a stosowano z sukcesem z przypadkach malformacji naczyniowej zlokalizowanej w obrebie
tkanki plucnej, ze zmianami w przestrzeni zaotrzewnowej czesto powiktanej DIC lub trudnymi do
opanowania chtonkotokami — jak w zespole Gorhama. Po zaprzestaniu podawania o-2a nasilaty si¢
objawy niestabilno$ci uktadu krzepniecia w tych przypadkach. Obie postacie interferonu a-2a, a-2b
wykazaty korzystne dziatanie w przypadkach naczyniakéw opornych na kortykosteroidy. Aktywnos¢ ta
moze polega¢ na hamujacym oddziatywaniu na zdolnos$¢ tworzenia nowych naczyn, hamowaniu
proliferacji lub aktywnosci przeciwwirusowe;.

Analiza dostepnego polskojezycznego pismiennictwa dotyczacego zmian naczyniopochodnych u dzieci
wskazuje na niesp6jnosc¢ i niejednolitos¢ nomenklatury dotyczacej tego zagadnienia a przede wszystkim —
wynikajacy z tego — brak ujednoliconego schematu postgpowania diagnostyczno — terapeutycznego.
Konieczng wydala si¢ zatem proba stworzenia modelu opieki i leczenia dzieci z wrodzonymi zmianami
naczyniopochodnymi w oparciu o juz funkcjonujace standardy na $wiecie i dopasowanie ich do potrzeb 1
realiow krajowych.
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