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Hemangiomy su najcastejsie tumory detského veku. Je to skupina vaskularnych lézii - od nezavaznych, ktoré predstavuju kozmeticky
nedostatok, az po rozsiahle a rychle rasttice, ktoré ohrozuju svojou lokalizaciou funkciu réznych organov, niekedy aj zZivot postihnutého
jedinca. Ich lie¢cba vyZaduje spolupracu $pecialistov, ako aj rodi¢ov postihnutého dietata. V ostatnych rokoch ma zasadné miesto poda-

vanie neselektivnych betablokatorov.
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Haemangiomas in children

Haemangiomas are the most common tumors of child age. It is the group pf vascular laesions - from not important, which present
cometic defect to vaste and fast-growing, which are threatening by your localisation, sometimes attempt the life of affected person. In
the treatment in last years has an important position therapy with betablockers.
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Uvod

Hemangiémy napriek vysokému vyskytu
predstavuju relativne maélo preskimant oblast
pediatrie. Problematickd bola v minulosti aj kla-
sifikdcia. V sticasnosti sa hemangiomy zaraduju
medzi vaskuldrne anomdlie, ktoré delime na
vaskularne tumory (hemangiémy) a vaskuladrne
malformaécie (tabulka 1). Klasifikaciu benignych
vaskuldrnych tumorov uvddzame v tabulke 2.

Hemangiémy — st tumory charakterizované
zvysenym obratom buniek endotelu, masto-
cytov, fibroblastov a makrofdgov. Patria k naj-
Castejsim tumorom detského veku. Vyskytuju sa
u 10— 12 % deti kaukazskej rasy, ¢astejsie u dievcat
ako u chlapcov, atov pomere 5:1az2:1.
U prematurnych deti s pérodnou hmotnostou
pod 1000 g - sa uddva vyskyt aZ okolo 22 %.

Podla ¢asu manifestacie hovorime o kon-
genitalnych hemangiomoch - pritomné st hned
pri narodeni, a infantilnych hemangiomoch,
ktoré sa zjavuju neskor, najcastejsie v priebehu
prvych tyZzdriov a mesiacov Zivota. Kongenitalne
Tabulka 1. Klasifikacia vaskularnych anomalif

(ISSVA classification of vascular anomalies, Mel-
bourn, April 2014)

Vaskularne anomalie

Vaskularne tumory Vaskularne malformacie

Benigne Kapildrne malformacie

Lokalne agresivne  Lymfatické malformacie

Maligne Vendzne malformacie

Artériovendzne malformacie

hemangiomy este mézeme rozdelit podla rych-
losti involUcie (tabulka 2).

Z hladiska lokalizacie — naj¢astejsie sa vy-
skytuju na hlave a siji — 60 % (obrazok 1), 25 %
je lokalizovanych na trupe (obrdzok 2) a 15 %
na koncatinach. Vo vacsine pripadov involvuju
sponténne a ich vyskyt kleséd na 1,5 % v 5. roku
Zivota.

Podla vzhladu a hibky postihnutia
rozoznavame povrchové (kapilarne), hlboké (ka-
verndzne) a zmiesané hemangiomy. Povrchové
sU najcastejsie a predstavuju asi 50 — 60 % vset-
kych hemangiémov. Maju rézny vzhlad - tvo-
ria ho erytematdzne, teleangiektatické makuly,
drobné papulky velkosti Spendlikovej hlavicky,
inokedy makuly podobné modrindm. Mézu na-
rast do roznych rozmerov. Hiboky hemangiém je
umiestneny v koriu a v podkoZi, koza nad nim je
Tabulka 2. Klasifikdcia vaskuldrnych tumorov

(ISSVA classification of vascular anomalies, Mel-
bourn, April 2014)

Benigne vaskularne tumory

Infantilné hemangiomy

Kongenitdne hemangiémy
Rychlo involujice
Neinvolujuce
Parcidlne involujtce

Tufted angioma

Spindle cell hemangioma

Epithelioid hemangioma

Pyogenic granuloma (aka lobular capillary
hemangioma)

Artériovenodzne fistuly

Iné
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normélna alebo mierne namodrald. Treba ho od-
lisit od artériovendznej malformacie. Zmiesané
hemangiomy su kombindciou predchadzajucich
a nachddzaju sa nad Urovriou koze, v podkoZi,
ako aj v podkoznom tkanive.

Podla poctu hemangiémov hovorime o so-
litirnom alebo mnohopocetnom hemangiéme,
respektive hemangiomatdze. Pri vyskyte viacpo-
Cetnych hemangidomov koZe treba vysetrit aj
vnutorné orgdny na pritomnost hemangiémov
(obrazok 3).

Obrdzok 1. Hemangiom vo vlasatej Casti hlavy




Véeobecne su hemangiémy charakterizo-
vané rychlou proliferaciou kapildr pocas 1. roku
Zivota, néslednou pomalou regresiou pocas 1 —
5 rokov a dal$im kontinudlnym zlepsovanim do
6 — 12 rokov. Aviak asi 10 — 20 % hemangiémov
moze rast do velkych rozmerov a nikdy neinvol-
vuje kompletne. Tieto velké |ézie su zvycajne
charakterizované rychlou proliferaciou kapilar
pocas prvého roku Zivota a parcidlnou regresiou
tumoru pocas nasledujtcich 1 = 5 rokov.

Komplikacie hemangiomov suvisia nielen
s ich velkostou, ale aj lokalizaciou, obstrukciou
zraku, sluchu a dychacich ciest. Palpebrarne
alebo periorbitdlne Iézie mézu viest k amblyo-
pii, strabizmu, proptdze a refraktérnym chy-
bam. Asi u 5 % postihnutych deti méze dojst
k ulcerdcii hemangiomu, ktord moéze vyustit
do sekundarnej infekcie a destrukcie makkych
tkaniv a chrupiek. Pri pocetnych koznych a vis-
cerdlnych léziach alebo pri velkych koZnych
tumoroch bez viscerdlneho postihnutia méze
dojst k srdcovému zlyhaniu (obrdzok 4). Srdcové
zlyhanie je désledkom masivneho toku krvi cez
cievy tumoru.

Zv1astnu predstavuje
Kasabach-Merrittovej syndrém, ked dochi-
dza k poskodzovaniu trombocytov prechodom

komplikaciu

cez hemangiom a k vyvoju konzumpcnej koa-
gulopatie (obrazok 5). V laboratérnom obraze
sa zistuje anémia, trombocytopénia, predizeny
protrombinovy ¢as a parcialny tromboplastinovy
Cas, nizky fibrinogén a zvysené fibrinové degra-
dac¢né produkty.

Hemangiomy tvédre mézu byt spojené
s malforméciami CNS - PHACE syndrém, ktory
zahfna plosny hemangiom tvare a krku, malfor-
maciu mozgu v zadnej jame lebecnej, artériové
cerebrovaskuldrne anomalie, kardiovaskuldrne
anomalie a anomadlie oka. PELVIS syndrém je
sucasny vyskyt hemangiémov s malformdciou
v urogenitalnej a andlnej oblasti a spina bifida
occulta.

Pri diagnostike za¢iname od menej in-
vazivnych vysetreni a postupne indikujeme
ndroc¢nejsie diagnostické postupy, zamerané
na spresnenie lokalizacie a rozsah hemangio-
mu. Sonografické vysetrenie s dopplerovskym
signdlom potvrdi zvyseny prietok, typicky pre
hemangiomy. Spolahlivo ich odlisi od solidnych
tumorov, cievnych a kapildrnych malformdci.
Sonografia viak nie vzdy dokaze presne urcit
rozsah lézie a jej vztah k prilahlym okolitym
strukturam. Na posudenie rozsahu v tkanivach
a stanovenie reologickych charakteristik sa
v sUcasnosti odporuca magneticka rezonancia.
Pocitacova tomografia je vhodna na postudenie

Obrdzok 3. \Viacpocetné hemangiémy

Obrdzok 5. Rozsiahly hemangiom s rozvojom
Kasabach-Merittovej syndromu

priestorovych vztahov a rozsahu postihnutia
kosti (obrazok 6).

Z laboratérnych vysetreni dopliame krvny
obraz a hemokoagulacné vysetrenie, pri zva-
Zovani lie¢by betablokdtorom aj kardiologické
vysetrenie. Pri pocetnych hemangiémoch vyse-
trujeme sonograficky aj brusné organy.

Liecba hemangiomov

Nézory na lie¢bu hemangiémov nie su jed-
noznac¢né. Najstarsim ,konzervativnym" postu-
pom je odporucenie wait and see”, ¢o vychadza
z poznatkov 0 vyvoji hemangidomu a spontannej
regresii. Vyber liecby sa spravidla riadi podla lo-
kalizacie, rozsahu a rychlosti rastu. Drviva vacsina
hemangiémov spontdnne involvuje, a preto si
nevyzaduju okrem sledovania $pecificku terapiu.
Na druhej strane, pri rychlom raste, velkom roz-
sahu a nepriaznivej lokalizacii cievneho nadoru
je lie¢ba nevyhnutna.

V nedédvnej minulosti sme najcastejsie po-
davali systémové kortikoidy, pricom mechaniz-
mus Ucinku nie je celkom objasneny. Kortikoidy
zvysuju citlivost na vazokonstrikéné mediatory
a moduluju angiogenézu. Odporucana davka
je 2 - 3 mg/kg/den po obdobie 6 - 8 tyzdriov.
Vyssie davky 5 — 10 mg/kg/den sa uz neod-
porucaju vzhladom na potencidlne iatrogénne
komplikécie. Pozitivha odpoved na kortikoidy sa
prejavi zmaknutim Utvaru, zosvetlenim a spo-
malenim rastu. Priblizne v 30 % je odpoved na
kortikoterapiu dramatickd, no v dalsich 30 %
nedochédza k ziadnym zmenam. Rizikom je aj
moznost, Ze po ukoncenf lie¢by sa rast heman-
gidmu obnovi.

Pri rozsiahlych hemangiémoch, ktoré ne-
odpovedali na lie¢bu kortikoidmi, sa este do
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Obrdzok 4. Hemangidom mezentéria a Creva

nedavna indikoval interferén-alfa v davke 3 mi-

liony 1.U./m? denne subkutdnne do involucie
hemangiomu a/alebo aspon po obdobie 7 me-
siacov. V experimentoch sa zistilo, ze interfe-
rén- alfa blokuje in vitro migraciu endotelovych
buniek kapildr a angiogenézu (2). S rasticim
pouzivanim interferénu-alfa sa viak pozoroval aj
nérast neziaducich ucinkov — na zaciatku liec¢by
priznaky podobné chripke, v priebehu liecby
vzostup aminotransferaz ¢i Utlm kostnej dre-
ne. Najzavaznejsie boli neurotoxické priznaky.
Viaceré Studie uddvali vyskyt reverzibilnych, ale
aj ireverzibilnych spastickych diparéz (2, 3). Za
negativum lie¢by sa povazovalo aj subkutédnne
podavanie. Dnes sa od liecby interferénom-
-alfa, vzhladom na uvedené neziaduce Ucinky
ustupuje.

Zhruba od osemdesiatych rokov minu-
lého storocia sa s Uspechom zacal vyuzivat
LASER, najma pri povrchovych koznych for-
mach hemangiémov. Réznymi typmi Ziarenia
sa odetruju lézie zhruba do hibky 2 — 8 mm.
Niektoré procedury vyZaduju anestéziu pacien-
ta. Endoskopickymi technikami sa odstranuju
hemangiomy v orgdnoch, napriklad heman-
giémy lokalizované v tracheobronchiélinej oblas-
ti. Kryoterapia sa pouziva pri malych rastucich
hemangiémoch s priemerom maximalne 1,5 cm
a hlbkou do 2 mm.

Chirurgicka lie¢ba sa u deti v ostatnych ro-
koch indikuje zriedkavejsie. Jej prednostou je
rychle rieSenie, nevyhodou st napriklad mozné
jazvy ¢i kozné defekty. Z praktického hladis-
ka mozeme hovorit o primarnej indikacii chi-
rurgickej lie¢by napriklad pri hemangiémoch
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Obrdzok 7. Hemangiom pred a po liecbe betablokdtorom

ocnych viecok, aby sme zabranili amblyopii,
pri hemangiomoch vo vlasatej ¢asti hlavy, pri
hemangiémoch v oblasti genitdlif. Sekundarnu
indikaciu predstavuje odstranenie esteticky rusi-
vych zvyskov (prebytocnd koza, fibrézne-tukové
tkanivo, jazvy) po inych typoch liecby, ktoré
mozu sposobovat detom psychické problémy.

V sUc¢asnosti sa v lie¢be najcastejsie pou-
Zivaju betablokatory. Prvi publikovali Uspesny
pripad inhibicie rastu hemangiému po pro-
pranolole roku 2008 Léauté-Labréze et al. (14).
Propranolol indukuje vazokonstrikciu, znizuje ex-
presiu génov VEGF (vascular endothelial growth
factor) a bFGF (basic fibroblast growth factor),
reguluje zniZzenie RAF — mitogén aktivovanej
proteinkindzovej cesty, spusta apoptdzu v en-
dotelovych bunkach kapildr, ¢o mé za nasledok
regresiu hemangiomu.

Odporucané postupy liecby propranololom
boli publikované v roku 2013 (4). Pred terapiou
je potrebné dokladné kardiologické vysetrenie
vratane EKG. Odporucana davka propranololu
je 1 -3 mag/kg/den rozdelena do 2 az 3 davok
(obrézok 7). Pravidelne treba monitorovat akciu
srdca a glykémiu, aby sa predislo neziaducim
uc¢inkom, ako je bradykardia a hypotenzia ¢i
hypoglykémia. V zavaZznych pripadoch méo-
Ze spbsobit aj kardidlne zlyhanie. Propranolol
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sa odporuca podavat 9 — 15 mesiacov (4).
Problematicka je lie¢cba komplikacif — hlavne
Kassabach-Merrittovej syndrému, pri ktorom
sa v lie¢be pouZivaju kortikosteroidy, chemo-
terapeutikd — vincristine — ale odporucania nie
s jednoznacné. Objavili sa prace, ktoré referuju
o podavani sirolimu u pacientov, ktori neodpo-
vedali na predchadzajucu liecbu (22).

Zaver

Vacsina infantilnych hemangiémov rastie do
5.mesiaca veku. Z hladiska prognézy je dolezité
rozpoznat charakteristiky rastu a predisponujtce
faktory na dalsi vyvoj a rast vratane proliferécie,
velkosti [ézie ¢i morfologickych subtypov.

Rozhodnutie o vybere lie¢by nie je zaleZitos-
tou jedného cloveka, ale skupiny odbornikov
a stanoviska rodicov. Vzdy je potrebné zvazit do-
stupné terapeutické moznosti, ako aj neziaduce
Ucinky ¢i potencidlne komplikacie.
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