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I en ABC-artikel i Likartidningen nr 18-19/2015 har vi pre-
senterat klassificering och diagnostik av kirllesioner [1, 2]. I
denna ABC-artikel presenterar vi behandling och komplika-
tioner samt nagra vanliga syndrom och missbildningar asso-
cierade med vaskulira lesioner.

Infantila hemangiom &rifokus i bada dessa ABC-artiklar.

BEHANDLING AV INFANTILA HEMANGIOM

Stadium, djup och subtyp vagledande for behandlingen
Fyra faktorer styr om infantila hemangiom ska behandlas:
storlek, lokalisation, forlopp/utveckling/forvintade kompli-
kationer och barnets alder [3]. Manga skulle acceptera en 3
mm stor lesion i pannan, men fa skulle tolerera en 3 cm stor
lesion pa samma plats. Likasa utgor en 5 mm stor lesion pa
néstippen eller i perineum en annan form av problem och risk
for komplikationer &n en lika stor lesion i skalpen. Ett infan-
tilt hemangiom som vixer raskt med risk for paverkan pa
kringliggande strukturer eller ett ulcererande hemangiom
med efterf6ljande smérta och infektionsrisk kan bli féremal
for behandling. Barnets alder paverkar genom att det tex kan
vara vettigt att exspektera nér det giller en viss lesion hos ett
3 manader gammalt spddbarn, medan det inte skulle vara ac-
ceptabelt att gora det hos ett 13 manader gammalt barn.

Hur ett infantilt hemangiom ska behandlas bestdms av sta-
dium (proliferations-, plata- eller involutionsfas), djup (sub-
kutan eller kutan forandring) och subtyp (fokal fordndring
med ett begrinsat, samlat fokus eller segmentell férindring,
som dr mer utbredd och f6ljer Blaschkos linjer). Systemiska
behandlingar dr mest effektiva tidigt, dd hemangiomet proli-
fererar. Laser fungerar pa ytliga hemangiom, medan subku-
tana ofta behdver systemisk behandling eller kombinationer
av olika behandlingsstrategier. De tva subtyperna fokala och
segmentella hemangiom beter sig olika och svarar olika pa
behandling. Fokala hemangiom resekeras lidttare, medan
segmentella 4r mer destruktiva, ulcererar oftare och kraver
systemisk behandling oftare.

Under proliferationsfas [2, 4]
Uppat 90 procent av allainfantila hemangiom kan handliggas
med observation och fotodokumentation. Hur barnen foljs ar
individuellt, men en vanlig uppfoljning ar att barnen, beroen-
de pa hemangiomens lokalisation och tillvixtdynamik, f6ljs 1
gangimanaden till 1 gaingikvartalet under tillviixtfasen och 2
ganger om aret under platéfasen.

Effekten av propanolol (icke-selektiva p-blockerare) pa in-
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handling. Over: Behandling med laser och propranolol (6 ména-
ders behandling). Under: Behandling med IPL-laser (intensivt pul-
sat ljus).
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B INFANTILA HEMANGIOM SOM SKA BEHANDLAS

| foljande situationer ska
infantila hemangiom alltid
behandlas [23].

Vid vital risk (ovanligt)

e | okalisation i luftvdagar

¢ Orsakar hjartsvikt (valdigt
stora kutana hemangiom el-
ler multifokala hemangiom
lokaliserade till levern; i vis-
sa fall RICH [rapid involuting
congenital hemangiomal])

* Association till svar hypo-
tyreos (leverlokalisation)

e Orsakar kompression i CNS

e | okalisation i mag-tarmka-
nalen (blédning)

Vid funktionell pdverkan

e Orbitala/periorbitala heman-
giom (amblyopi)

¢ Periorala hemangiom (mat-
ningssvarigheter)

¢ Lokalisation i horselgang
(horselforlust)

* Nasal lokalisation (broskde-
formitet, nekros/respirato-
riska problem)

¢ Perianala hemangiom (risk
for ulceration)

Vid snabb tillvixt med
smdrtsam ulceration

Vid estetisk risk

e Segmentella hemangiom i
ansiktet

e Lokalisation till ndsa, lappar
eller 6gonlock

e L okalisation till brést hos
flickor

»Fyra faktorer styr om infantila hem-

angiom ska behandlas: storlek, lokalisa-
tion, forlopp/utveckling /forvintade
komplikationer och barnets alder ...«

BDEL 11 FORRA NUMRET AV LAKARTIDNINGEN

| forra numret av Lakartidningen, nr18-19, publicerades den forsta
delen av denna ABC-artikel. Da handlade det om klassificering och

diagnostik av vaskuldra lesioner.

B MEDICINENS ABC

Medicinens ABC &r en artikel-
serie ddr ldkare under utbildning
tillsammans med handledare
beskriver vanliga sjukdomstill-
stand, procedurer eller behand-
lingar som en nybliven specialist
ska kunna handldgga sjalvstan-

digt. Artiklarna ska ge praktisk
handledning inom ett avgransat
omrade.

Ta kontakt med Lakartidningens
medicinska redaktionschef for
diskussion av valt @mne och
uppldgg innan skrivandet bérjar.

-



Lékartidningen

KLINIK & VETENSKAP MEDICINENS ABC

fantila hemangiom observerades forsta gangen 2008 [5], och
propanolol har blivit ett av forstahandsvalen da systemisk be-
handling &r indicerad. Mekanismen ir okénd. Propranolol
bor anvindas av specialintresserad pediatriker efter hjirt-
och cirkulationsunderstkning och med barnet under obser-
vation i 4 timmar. Propranolol kan ha allvarliga biverkningar,
tex hypoglykemi, och behandling under flera manader krévs.
Det kan finnas risk for aterfall nir likemedlet sitts ut, sir-
skilt hos barn <1 ars alder. Randomiserade studier for att ut-
virdera behandlingsldngd och dosering och for att jamfora
med andra behandlingar pagar internationellt.

Steroider var linge férstahandsmedel da systemisk be-
handling &r indicerad och anvéinds fortfarande vid behand-
lingssvikt med B-blockerare. Steroider har effekt frimst ge-
nom att himma tillviixten under proliferationsfasen. Aven
steroidbehandling dr behéftad med komplikationer, och vid
tex generell tillvixthdmning hos barnet seponeras behand-
lingen. Vid behandling med steroider kommer effekten senare
och flera hemangiom ar behandlingsresistenta dn vid be-
handling med propranolol. Behandlingstiden &r dock kortare
in med propranolol och stricker sig 6ver flera veckor, och be-
handlingen behover fasas ut langsamt. Tidigare har 4ven in-
tralesionella steroidinjektioner férekommit; den kristallina
strukturen kunde dock orsaka inflammationer, sar och lang-
varig smirta. Dessutom kunde de systemiska effekterna vara
patagliga. I dag anses darfor sddana injektioner forlegade [6].

Laser anvinds vid ytliga eller blandade hemangiom med yt-
ligkomponent och har da bara effekt pa den ytliga delen. Laser
inducerar och skyndar pa involutionen och kan anvindas for
att paskynda likningen av ulcerationer. Laser anvinds ibland
ocksa i kombination med topikal betablockad (timolol) med
god effekt. Det tar dock nagra méanader for att fa resultat i niva
med dem man far med systemisk betablockad [7, 8].

Interferon och vinkristin ar behidftade med avsevirda bi-
verkningsrisker och anvinds bara vid svara hemangiom dir
behandling med steroider och/eller B-blockerare misslyckats.

Kirurgi ir indicerad i den proliferativa fasen endast da an-
nan behandling inte haft effekt eller 4r kontraindicerad.

Under involutionsfas [2, 4]

Allmént sett ar behandlingsindikationen under involution
svag, och involutionens effekt fariotriangt mal invintas innan
nagra atgarder vidtas.

Kvarstaende problem efter involution [2, 4]
Problem som kirlektasier som kvarstaritonaren kan behand-
las med laser, men de dr svarbehandlade.

Atrofiska och hypertrofiska drr kan vid besvir eventuellt
behandlas med laser eller kirurgisk drrplastik. Vid laserbe-
handling krévs 4-6 behandlingar, som inte 4r smértfria.

Ansiktsasymmetri kan i viss man behandlas med kirurgi i
form av tex tumorreducerande operationer (debulking), an-
siktslyft, transplantation av fett, fettsugning och rekonstruk-
tion av niéisa och lidppar. Den kirurgiska efterbehandlingen
behover ofta delas upp i flera steg, som kan stréicka sig over
flera ar. Dessutom ir slutresultatet inte alltid tillfyllest, och
man kan darfor aldrig lova patienter/foréldrar att »hemangi-
omet forsvinner«.

BEHANDLING AV OVRIGA KARLTUMORER
Pyogena granulom behandlas med kyrettage, excision och la-
pis (silvernitrat), diatermi eller YAG-/diodlaser. Pyogena gra-
nulom ir vanliga vid kapilldra missbildningar [9].
Kaposiforma hemangioendoteliom och tuftade angiom gar
ofta i spontan regress och behandlas darfor med aktiv ex-
spektans, med beredskap fér medicinsk behandling. Om ak-
tiv behandling krivs, utgors den vanligen av excision och/el-
ler cytostatika [10, 11]. Vid bada tumértyperna kan Kasabach-

- ___________________________________________________|
B KOMPLIKATIONER VID KARLMISSBILDNINGAR

Vendosa missbildningar [21]

® Koagulopati (inklusive trom-
boflebiter, flebolitbildning
[kalcifierade tromber], blod-
ningsdiates, trombos, ater-
kommande blédning)

e Extremitetshypertrofi

e Smadrta (sdrskilt i drabbade
extremiteter)

e Tillvaxt vid trauma och vid
hormonférandringar (puber- svullnad, smérta, kongenital
tet, graviditet, p-pillerbruk katarakt, akut ptos, stra-
etc) bism, diplopi)

® Kosmetiska defekter e Lymforré (lackage av lymfa,

e Obstruktion (luftvag) klar vétska)

e Efter skleroterapi: ulcera- e Skeletthypertrofi/-hypotrofi
tion, infektion, hyperpig-

blir da oftast plotsligt kraf-
tigt forstorad

e Ansamling av leukocyteri
missbildningen. Detta leder
till en infektionskanslighet
som kan vara allvarlig och
akut

® Obstruktion (av luftvédgar:
talutveckling, matningssva-
righet; av synaxel: okular

' Arteriovendsa

mentering missbildningar [21]
Kapilldra missbildningar [21] ¢ Djup destruktion med spon-
® Mjukdelshypertrofi tan nekros
e Kapilldra missbildningar far e Kronisk ulceration

med aren tilltagande morka- e Smaérta

re farg med grovre hudstruk- e Hypertrofi

turoch slutligen uppstickan- e Blodning

e Lytiska bendestruktioner
e Hjartsvikt till foljd av det

de kédrlpapler (pyogent gra-
nulom)

e Extremitetshypertrofi/-hypo-

trofi

e Ombildning till hogflodes-
missbildning med arteriell
komponent [35]

Lymfatiska missbildningar [19]

okade flodet i missbildning-
en

¢ Psykiskt negativ paverkan,

framfor allt vid pulserande
arteriovendsa missbildning-
aritinningregionen

e Komplicerad partus, vanli-
gen vid cervikala makrocys-
tiska lymfatiska missbild-
ningar

e Smdrta och émhet

¢ Infektion: Missbildningen

|
B SYNDROM OCH OVRIGA MISSBILDNINGAR

Syndrom och dvriga miss-
bildningar som involverar
kdrltumorer.
Kasabach—-Merritt-fenomen.
Trombocytopen koagulopati
vid tuftade angiom, kaposi-
forma hemangioendoteliom
eller infantila hemangiom. Ger
blodning och trombocytopen
purpura. Mortaliteten dr 20-30
procent. Fenomenet behandlas
med vinkristin och interferon
eller med betablockad da

det forekommer vid infantila
hemangiom.

PELVIS (perianala hemangiom,
externa genitala infantila he-
mangiom, lipomyelomeningo-
cele, vesikorenala missbild-
ningar, imperforerat anus,
hudflikar) [29].

PHACES (posterior fossa brain
malformations, hemangioma
[segmentellt i ansiktet/pa
huvudet], arterial anomalies,
cardiac anomalies or aortic

coarctation och eye abnorma-
lities). Barn med PHACES har
ofta luftvagshemangiom som
kan ge obstruktion [30].

SACRAL (spinal dysrafism,
anogenitala missbildningar,
kutana manifestationer, renala
och urologiska anomalier,
angiom med lumbosakral loka-
lisation) [31].

Spinala, urogenitala och
anorektala missbildningar.
Hemangiom i lumbosakrala
omradet kan vara associerade
med spinala urogenitala och
anorektala missbildningar.
MR-undersokning av corda
spinalis &r indicerad da barnet
har hemangiom eller kapilldra
missbildningar som gar 6ver
medellinjen i det lumbosakrala
omradet, eftersom det kan vara
tecken pa fjattrad ryggmarg
[32].
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Merritt-fenomen uppsta. Detta innebir trombocytopen koa-
gulopati, som ger blédning och trombocytopen purpura.
Mortaliteten 4r 20-30 procent. Om Kasabach-Merritt-feno-
men uppstar i kaposiforma hemangioendoteliom eller tufta-
de angiom behandlas det med vinkristin och interferon, om
det uppstar i infantila hemangiom behandlas det med
B-blockad eller prednisolon [12].

BEHANDLING AV KARLMISSBILDNINGAR

Vid de flesta kdrlmissbildningar beh6vs en kombination av
olika behandlingar. Behandlingsindikation och -sétt bor dir-
for bedémas av ett multidisciplinért kirlteam som ocksa bor
skota behandlingen. Mindre férdndringar orsakar séllan be-
svér for patienten och ldmnas oftast utan atgird. Behandling
arindicerad vid storre och symtomgivande kérlmissbildning-
ar och kdrlmissbildningar som férvéntas progrediera.

Vendsa missbildningar [13]

Kompressionsbehandling &r indicerad vid venésa missbild-
ningar pa extremitet. Mattanpassade flatstickade kompres-
sionsplagg i kompressionsklass 1-4, som vid behov bars dyg-
net runt, kan motverka savil svullnad och tyngdkinsla som
smairta och tromboflebiter.

Intralesionell skleroterapi ér ofta forstahandsbehandling.
Goda resultat, dvs krympning av lesionen, uppnéas hos ca 75
procent av patienterna. Recidivfrekvensen r stor, och sklero-
terapi kombineras darfér om mojligt med kirurgisk excision.

Laserbehandling har ocksa visats kunna vara effektiv mot
vissa venosa missbildningar [14].

Kirurgi anviinds séllan som enda behandling om inte hela
forandringen kan excideras. Kirurgi kan medfora storre de-
formitet &n sjdlva missbildningen, recidivfrekvensen ar hog
(50-100 procent), och risken for blddning, postoperativ sar-
ruptur och férdrojd likning med omfattande drrbildning &r
hoég. Kombinationer av ovanstdende behandlingar som pre-
operativ skleroterapi och efterféljande laserbehandling mot
ytliga delar av venésa missbildningar forekommer.

Koagulopati, som kan komma till uttryck i plotsligt paAkom-
men smirta och eventuell svullnad under dagar till veckor vid
tromboflebit, behandlas med antikoagulantia om koagula-
tionsfaktorerna ar paverkade. Vilken behandling som ska an-
vindas och hur ldnge ir individuellt beroende och omstritt. I
Malmo pabérjar vi behandlingen med injektion enoxaparin-
natrium 40 mg x 1114 dagar.

Glomovenosa missbildningar behandlas pa samma sétt som
venosa missbildningar, men de svarar pa ett lite annorlunda
sétt. Skleroterapi dr ofta mindre effektiv, och kompressionsbe-
handling kan ge mycket obehag, eftersom tillstindet i sig 4r
sméirtsamt. Glomovendsa missbildningar behandlas darfor ofta
med endast kirurgi, alternativt i kombination med laser [15].

Kapilldra missbildningar [16]
Laser och intensivt pulsat ljus (IPL) dr den vanligaste be-
handlingen av kapilldra missbildningar [17]. Cirka 20 procent
av de kapilldra missbildningarna svarar inte pa laser. Be-
handlingen ar kosmetisk for att dimpa fargen, som initialt 4r
blekréd, men som i vissa fall blir hypertrofisk och moérkréd
till djupt lila med aren. Méjligen dampar laser ocksa tillvax-
ten. Multipla behandlingar behovs alltid, ibland ocksa under-
hallsbehandling med nagra ars mellanrum.

Kompression har d&ven hir sin plats i behandlingsarsenalen.

Kirurgi (debulking) ér inducerad for att aterstélla anato-
min vid mjukvévs- och benovervixt. De vanligaste hypertro-
fierna ir av ldpp, kind och panna.

Kombinationer av dessa behandlingar anvénds ocksa.

Lymfatiska missbildningar [18]
Kompression dr forstahandsval vid makrocystiska lymfatiska

B KARLMISSBILDNINGSSYNDROM

Hér presenteras endast nagra
fa kdrlmissbildningssyndrom;
det finns manga fler som ar
dannu ovanligare.

Lagflodeskdrlmissbildningar
Blue rubber bleb nevus-syn-
drom (Beans syndrom)
omfattar kutana och viscerala
vendsa missbildningar. De
kutana lesionerna ar multipla,
sma, gummiaktiga och sitter
ofta i hand- och fotsulorna och
dr smartsamma. Ett diagnoskri-
terium dr att det i tarmarna ska
finnas multipla (hundratals)
vendsa missbhildningar, som
orsakar kronisk blédning och
anemi. Mindre férandringar
behandlas med YAG-laser och
storre med kirurgisk utskalning
[33].

Cutis marmorata telangi-
ectatica congenita bestar av ett
fixerat retikulart karlmonster,
som liknar fysiologisk cutis
marmorata. Hudférdandringarna
kan vara lokaliserade eller mer
generella. Behandlingen drin-
itialt exspektans. Ulcerationer
med efterféljande atrofisk drr-

bildning kan uppsta. Associera-

de missbildningar kan finnas,
tex extremitetshypertrofi, der-
mal melanos, skallasymmetri,
syndaktyli, skolios, hypotyreo-
idism, utvecklingsforsening,
CNS-missbildningar och ano-
genitala missbildningar, och
Kasabach—Merritt-fenomen kan
forekomma. Aktiv behandling
styrs av associerade missbild-
ningar och eventuell férekomst
av Kasabach—Merritt-fenomen.
Klippel-Trénaunays syndrom
bestar av vaskuldra lesionerien
extremitets hud i kombination
med mjukdels- och benhyper-
trofi. Ibland finns dven djupare
karlmissbildningar. Missbild-
ningarna kan vara savél vendsa,
lymfatiska och arteriella som
kapilldra. Syndromet bor
misstankas hos alla barn som
har kapilldra missbildningar

pd en extremitet. Beroende

pa de individuella symtomen
kan behandling med kompres-
sion, sklerosering, laser och
debulking (tumérreducerande
operation) bli aktuell, men
dven ortopedisk korrektion

kan behovas [34]. Sjukdoms-
valoren varierar betydande, fran
ndrmast besvarsfri till invalidi-
serande beroende pa utveck-
lingen Gver aren.

Maffuccis syndrom bestar av
venosa missbhildningar och
karltumorer i kombination med
multipla enkondrom. Cirka
30-40 procent av enkondro-
men utvecklas till kondro-

sarkom [33]. Vid behandling ar
ortopedisk konsultation och
kontakt med tumorteam vid
behov viktig.

Proteus syndrom bestar av
mjukdels- och benhypertrofi i
hander och fotter, hemihyper-
trofi, exostos, kranial hyper-
ostos och viscerala hamartom
inklusive lipom, vaskuldra ano-
malier och epidermala nevus.
Vid behandling ar ortopedisk
konsultation viktig [33].
Sturge—Webers syndrom
bestar av kapilldar missbildning
i ansiktet i kombination med
karlmissbildningar i leptome-
ningerna och i dgat. Extrakuta-
na symtom inkluderar epilepsi,
hemiplegi, utvecklingsstorning
och glaukom. Syndromet bor
uteslutas hos alla barn med
kapilldr missbildning i der-
matom V1 i ansiktet. Kapillara
missbhildningar behandlas med
laser, och hypertrofi behandlas
med kirurgi [33]. Regelbunden
kontroll av trycket i 6gat rekom-
menderas.

Hogflodeskdrlmissbildningar
Kapilldrt missbildningssyn-
drom bestar av kutana kapillara
missbildningar i kombination
med arteriovendsa misshild-
ningar eller arteriovendsa
fistlar i subkutan vdvnad, ben,
muskler och hjdrna [33].
Cobbs syndrom bestar av
spinala arteriovendsa miss-
bildningar med kutan vasku-
lar lesion. Hudlesionen kan
misstolkas som en kapilldr
missbildning. De spinala
missbhildningarna kan ge olika
neurologiska symtom [33].
Hereditdr hemorragisk tel-
angiektasi (Mb Osler) bestar av
mukokutana och viscerala tel-
angiektasier och arteriovendsa
missbildningar. Tillstandet ger
ofta svar epistaxis och ibland
gastrointestinala blodningar.
Behandling av hogflodes-
missbildningar ar individuell,
multimodal (laser och kirurgi),
livsldang och sker via karlteam
[33].

Parkes Webers syndrom ka-
rakteriseras av arteriovendsa
missbildningar med multipla
arteriovendsa fistlar langs med
den affekterade extremiteten

i kombination med 6vervaxt.
Sjukdomen kan ge hjartsvikt
och signifikant benlangdsskill-
nad. Lymfatiska missbildningar
och lymfédem kan finnas [33].
Prognosen ar dyster, eftersom
tillstandet &dr progressivt.
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missbildningar, om lokalisationen tillater. Adekvat kompres-
sion férutsitter mattagning samt tillrackligt antal kompres-
sionsplagg i kompressionsklass 2 eller 3 beroende pa missbild-
ningens storlek, lokalisation och patientens aktivitetsniva.
Kompression anvinds dygnet runt, och plaggen byts en gang
om dagen.

Om annan atgérd ir indicerad, dr intralesionell sklerose-
ring forstahandsbehandling vid stora eller problematiska
makrocystiska missbildningar. Behandlingen »klistrar igen«
den lymfatiska missbildningen, men tar inte bort den.

Kirurgiiform avutskalning eller debulking ér forstahands-
behandling vid problematiska mikrocystiska missbildningar.
Det ir svart att uppna radikalitet med kirurgi, och aterfalls-
frekvensen vid partiell excision av lymfatiska missbildningar
ar 53-100 procent [19]. Dessutom kan excision vara stympan-
de, eftersom de lymfatiska missbildningarna har ett infiltra-
tivt vaxtsitt.

Koldioxidlaser anvinds for att behandla mikrocystiska
lymfatiska missbildningar i mukosa, vesiklar och angiokera-
tom (YAG-laser). Angiokeratom kan &ven excideras, vilket
gors vid ulceration och blédningskomplikation, om laser inte
gett tillriacklig effekt.

Kombinationer av dessa behandlingar anvinds ocksa.

Arteriovendsa missbildningar [20]

Behandling av arteriovendsa missbildningar ar ofta kompli-
cerad, eftersom partiell behandling ofta resulterar i aterfall
och sdtterigangen tillvixt som ar svarare attbehandla an den
ursprungliga missbildningen [21]. Ungefir tre fjirdedelar av
barnen med arteriovenos missbildning behéver behandling
under barndomen, resterande fjdrdedel &ven under vuxenli-
vet [20]. Malen med behandlingen ar att fa kontroll 6ver miss-
bildningens tillvixt och effekter, dvs minska symtom som
blodning, smérta, ulceration och deformitet samt bibehalla
vitala funktioner som syn och tuggfunktion [20].

Sklerosering med alkohol ir férstahandsval vid arterio-
vendsa missbildningar.

Embolisering (plugg) dr indicerad dd man kan na nidus med
emboliseringsdmnet. Detta minskar shuntningen i lesionen.
Lesionen recidiverar néistan alltid [20].

Radikal excision av nidus kan 6vervigas vid vilavgransade
lesioner och for att korrigera fokala deformiteter, t ex blodande
eller ulcererande omraden, eller hypertrofi. Aterfallsfrekven-
sen ir hog, blodningsrisken stor, och den postoperativa defor-
miteten kan pa grund av den tillvixtstimulering det kirurgiska
traumat kan ge bli storre 4n den ursprungliga missbildningen.

Cytostatika (sirolimus, en potent angiogeneshidmmare) an-
vinds experimentellt da ingen annan behandling varit fram-
gangsrik.

Immunsuppresivt likemedel (talidomid) anvidnds i vissa
fall som underhéallsbehandling d& ingen annan behandling
varit framgangsrik.

Kombinationer av dessa behandlingar anvénds ocksa.

KOMPLIKATIONER VID INFANTILA HEMANGIOM
Ulceration dr den vanligaste komplikationen vid infantila he-
mangiom, upp till 16 procent av fallen [22], och tros orsakas av
att hemangiomen prolifererar genom epidermis basalmem-
bran [4]. Ulcerationer kan bli problematiska, framfor allt i
anogenitalomradet och i munregionen, sirskilt da barnet dr
enbart nigra veckor eller méanader gammalt. Ulcerationen
kan pa savis bli nirmast livshotande [23]. Ulcerationer dr mer
smirtsamma #n vanliga sar, liker daligt och alltid med arr.
Laser- och IPL-behandling kan vara indicerad for att fa ulce-
rationerna att lika [23]. Blodning, ibland infusionskrivande,
och infektion &r vanligt i samband med ulceration. Systemisk
antibiotikabehandling dr indicerad vid cellulit [24].
Péavissalokaler kan hemangiomen ge sirskilda problem. Pe-
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Syndrom och 6vriga missbildningar som invol-
verar kérltumorer. Over: RICH (rapid involuting
congenital hemangioma). Under: Kaposiformt

hemangioendoteliom med Kasabach-Merritt-

fenomen.

Karlmissbildningssyndrom. Till vénster: Klippel-Trénaunays syn-
drom. Over till héger: Cutis marmorata telangiectatica congenita.
Under till héger: Blue rubber bleb nevus-syndrom (Beans syn-
drom).
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De flesta dr ense om

e att kdrllesioner dr en multidisciplindr angeldgenhet, eftersom det
ofta behdvs en kombination av olika behandlingsmodaliteter

e vilka lesioner som alltid bor behandlas aktivt.

Asikterna gar isir om

e ndrman kan exspektera vid infantila hemangiom

e hur aktivt man ska behandla infantila hemangiom av moderat
storlek och benign lokalisation under det férsta aret

e vilken basutredning som alltid ska ingd innan barn med infantila
hemangiom behandlas med betablockad. Det vanligaste i dag ar
ultraljud, observation pd dagvard och kontroll av tyreoideastimu-
lerande hormon (TSH) och glukos vid storre infantila hemangiom
samt kardiologisk konsultation vid hjdrtfel av nagot slag

¢ hur lange man ska behandla infantila hemangiom aktivt (patien-
terna behandlas dock oftast till >1 ars alder)

e vilken medicinsk behandling som ar forstahandsalternativ vid in-
fantila hemangiom

e huruvida systemisk propranolol eller prednisolon dr férstahands-
medel vid behandling av infantila hemangiom

e [dmpligaste tidpunkt for eventuell kirurgisk behandling vid infan-
tila hemangiom

e vilket antikoagulantium som drindicerat vid vendsa karlmissbild-
ningar och nar behandlingen ska paborjas

e ndrvenosa karlmissbildningar ska skleroseras/opereras.

riorbitala hemangiom ger komplikationer i 40-60 procent av
fallen, mestadels i form av amblyopi [25]. Cyrano de Berge-
rac-hemangiom (pa néstippen) kan obstruera luftviigarna
och ge psykosociala problem till f6ljd av den permanenta de-
formeringen av nisan [26]. Hemangiom i hérselgangen kan ge
ledningshinder och efterféljande paverkan pa talutveckling-
en [27]. Hemangiom pa lipp kan ge lappdeformitet och paver-
kan pa utveckling av kiike och tinder samt pa matintaget [28].

I luftvigarna kan hemangiom bli livshotande, eftersom
spadbarn andas enbart genom nisan de 3 férsta manaderna;
hemangiom i nares kan da obstruera luftvigen helt. Subglot-
tiska hemangiom ger kruppliknande symtom; trakeostomi
kan bli nédvéndigt for att rddda barnets liv. Cirka 50 procent
av barn med subglottiska hemangiom har associerade kutana
segmentella hemangiom med sk skidggdistribution [3].

Hjartsvikt till f6ljd av infantila hemangiom ir ovanligt,
men kan uppsté da blodflodet genom tuméren skapar ett hy-
perdynamiskt tillstdnd som leder till 6kad hjairtminutvolym
och slagvolym samt ¢kad lungvaskularisering. Risken for
hjartsvikt ar storst vid stora hemangiom lokaliserade till le-
vern eller mycket stora hemangiom pa huden [3]. Hemangiom
lokaliserade till levern kan dessutom orsaka trombocytopeni
och svar hypotyreos [23].

Hemangiom i gastrointestinalkanalen kan till f6ljd av ulce-
ration ge upphov till svara blédningar [23].

De lokalisationer som har storst risk for estetiskt daligt
slutresultat dr segmentella hemangiom och hemangiom pla-
cerade pa utsattalokaler som ansikte.

Djupa och segmentella hemangiom kan ge kvarstidende pro-
blem dven efter fullstdndig involution. Sequelae kan vara ex-
empelvis kvarvarande kirlektasier, atrofiska eller hypertro-
fiska arr, fibrost omvandlad vivnad och vivnad med nedsatt
elasticitet, som ger ett drrigt vivnadsoverskott samt asymme-
tri [4].

OMHANDERTAGANDE

For korrekt omhéndertagande av patienter med vaskuléra le-
sioner kriavs teamarbete och kombination av flera olika be-
handlingsmodaliteter och specialiteter (se ABC-artikel del 1,
Likartidningen nr 18-19/2015).

W Potentiella bindningar eller jéivsforhallanden: Inga uppgivna.
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