STADA BLAND HEMANGIOMEN!

Konsensus saknas om behandling och terminologi

Efter som behandlingsférda-
gen ar manga ar det viktigt att
halla ordning pa karldkommor
(vascular lesions) hosbarn och
vuxna. Tumorer och karImiss-
bildningar maste hdllasisar ef-
ter som detva huvudgrupperna
av kéarldkommor skall behand-
las pa olika satt. Erfarenheter
fran ett méte med »I nterna-
tional Society for the Study of
Vascular Anomalies» redovisas,
och férdlag till en striktare no-
menklatur och nagra behand-
lingsalternativ presenteras.

Det rader en betydande forvirring
och brist pa konsensus i den medicins-
ka litteraturen nér det géller klassifika-
tion av vissakérlakommor (vascular le-
sions). Typ av &géard blir garnaavhang-
igav vilken specialist som forst kontak-
tas. Behandlingsalternativen & idag
hogst varierande. Det & viktigt att sam-
ordna problemen kring kérldkommor
och att skapa en enhetlig terminologi.

Eninternationell sammanslutning av
manga olika specidister ser som sin
viktigaste uppgift att skapa ordning i
diagnostik och behandlingsforslag.
»International Society for the Study of
Vascular Anomalies» (ISSVA) hade sitt
11:e méte i Rom i juni 1996. Intryck
fran detta mote samt egna erfarenheter
utgor basen for denna dversikt och upp-
maning att bilda en svensk multidisci-
pliné&r sammanslutning med det okon-
ventionella men korrekta namnet:
»Vaskul&ralesionssall skapet».

Sedan 15 & har arteriovendsa och
vendsa karlmissbildningar behandlats
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(interventionell radiologi) vid Sahl-
grenska gukhuset, i samarbete med
plastikkirurger och oronldkare, med
embolisering genom instillation av
koncentrerad alkohol [1] och senarege-
nom instillation av Sotradecol [2]. Des-
saakommor har i huvudsak varit lokali-
seradetill huvud och hals (Figur 1) och
behandlingen startade nérmast som en
spin-off-effekt fran va mangariga
verksamhet inominterventionell neuro-
radiologi (embolisering i centralanerv-
systemet).

Betydande skillnad

Det finns en betydande skillnad mel -
lan hemangiom och karlmisshildningar
[3]. Darfor har vi handlagt barn med
hemangiom pa ett restriktivt sétt, efter-
som hemangiom hos barn i regel for-
svinner fram till skoldebuten.

Ké&rlmisshildningar, déremot, for-
svinner inte utan bor behandlas. Arte-
riovendsa karlmissbildningar kan em-
boliserastransarteriellt med mikrokate-
trar. Venosa karlmisshildningar méaste
punkteras direkt och kartlaggas noga
med digital subtraktionsangiografi,
dérefter skleroseras (perkutan emboli-
sering). Efter dessa ingrepp kan det
ibland vara lampligt att exstirpera
resterna[1].

DAvi ibland fick patienter med karl-
akommor »nedanfor kragen» stétte vi
panya sprakproblem. Ortopeder, kirur-
ger och andra talade om hemangiom i
praktiskt taget alla sammanhang. Den-
na sprakforbistring ledde till att vi bil-
dade en »hemangiomklubbs» i Gote-
borg. Liknande sasmmanslutning finnsi
Malmo [4]. Klubbensviktigaste uppgift
har varit att komma tillsammans och
diskutera problem och patienter och
forsoka fa ordning pa terminologi och
sorterai behandlingsalternativen.

Vaskulara lesioner

Motet i Rom slog fast att vaskuléra
lesioner (vascular lesions) skulledelasi
A. tumorer och B. kérlmissbildningar.
Bland tumdrerna & hemangiom domi-
nerande men andra forekommer. Kérl-
misshildningar delasin i arteriella, ka-
pilléra, vendsa, arterioventsa, lymfatis-
ka och blandformer, dér arteriovendsa
ar vanligast.

A. Tumorer. Hemangiom (Figur 2)
ar den vanligaste karltuméren hos barn
och har mikroskopiska kannetecken
som endotelproliferation, mitoser,
mastceller, fibroblaster, makrofager
och defekter i plastinet. De har ett ka-
rakteristiskt naturalforlopp med véxt
under forstalevnadsaret, avplaning un-
der det andra och en langsam regress
fram till gudrsaldern (involution), en-
ligt G Deb frdn Rom. Vanligtvis kom-
mer hemangiomen till synes nagra
veckor eller manader efter forlossning-
en, men enovanlig formfinnsredan vid
forlossningen (JB Mulliken fran Bos-
ton). Hemangiomen férekommer till 60
procent i huvud och hals, 25 procent pa
balen och 15 procent i extremiteterna. |
20 procent av fallen & hemangiomen
multipla. Viscerala hemangiom fore-
kommer i lever, lungor och gastrointes-
tinalkanalen.

Kasabach—Merritt phenomenon
(KMP) kallas just fenomen och inte
syndrom eftersom man inte har §jukdo-
mens art riktigt klar for sig. (Kasabach
var rontgenldkare och Merritt pediatri-
ker och beskrev &komman 1940.) O En-
jolras frén Paris, Mulliken och P Bur-
rowsfrén Boston visade att KM P liknar
men inte & detsammasom hemangiom.
KMP har en extensiv purpura med
trombocytopeni och | 3gt fibrinogen och
har en »unfavourable histology» med
infiltrativ och aggressiv vaskul&r proli-
feration (kaposiformt hemangi oendote-
liommonster). Tillstandet ar svarbe-
handlat och nagon enighet om lampli-
gaste terapi foreligger inte.

Klippel—Trénaunay visade heman-
giomliknande véxt i en extremitet med
atypiskavaricer, gigantism och oftahy-
pertrofi av subcutis och benvavnad.

Diagnostik av hemangiom och lik-
nande tumdrformer bygger pa kunska-
pen om naturalfoérloppet, vana att tolka
den kliniska bilden och palpation av en
relativt fast tumodrmassa. |dag har mag-
netisk resonanstomografi fétt en fram-
tradande plats i diagnostiken. Andra
metoder & ultraljud och angiografi, i
forsta hand for att utesluta andra dia-
gnoser.

Fran Boston och Rom beréttades om
»basicfibroblast growth factor» (BFGF)
i urinfor att skiljahemangiom fran karl-
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Figur 1. Vends karlmissbildning i
underléppen. Fore embolisering (a) och
efter tva behandlingar med Sotradecol

().

misshildningar. BFGF ar forhojd liksom
vid sarkom, men var normal vid karl-
missbildningar. Autoimmuna mekanis-
mer kunde mgjligtvisspelaenroll i pa-
togenesen hos hemangiom.

Mental belastning

Den almanna uppfattningen fram
till nu har varit att inte behandlaheman-
giom om deinte péverkar syn, andning,
fodointag och andra viktiga funktioner.
Man méstetalamed foradrarnaoch be-
rétta om det oftast gynnsamma forlop-
pet for vanliga hemangiom, men ocksa
om Kasabach—-Merritt-fenomenet och
Klippel—Trénaunay med mindre gynn-
samma forlopp. JL Tanner frén San
Francisco holl ett intressant foredrag
om den mentala belastning som barn
och forddrar utsétts for. Skuldkansla
och hoppléshet kan avhjdipas genom
doktorns agerande och genom samtal
med andraforéldrar.

B. KérImisshildningar skal skiljas
fran karltumorer. K é&rlmissbildningar
har normalt endotel men har inbyggda
fel i den vaskuldramorfogenesen. Kérl-
misshildningar uppvisar ingen progres-
siv vaxt och heller ingen involution.
KérImisshildningarna kan som ndmnts
vara arteriella, kapilldra, venosa, arte-
riovendsa, lymfatiska eller ssmmansat-
ta

Hos barn kan det vara svart att skilja
mellan hemangiom och vendsa kérl-
misshildningar (Figur 1 och 2). Vanligt-
visfinns de vendsa karlmissbildningar-
na redan vid forlossningen, de véxer
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Figur 2. Hemangiom hos barn.
Hemangiomet &r fastare i konsistensen
och jamnare i konturerna. Det kommer
att forsvinna fore skolstart.

med barnet och forsvinner inte. Vid pal-
pation & de vendsa kérlmissbildningar-
nainte safastai konsistensen som hem-
angiom, deér i stéllet ganskamjukaoch
kan pressas ihop. Da kompressionen
upphor aterfylls de vendsa karlmiss-
bildningarna relativt langsamt med
blod.

Inom huvud- och halsomradet kan
vendsa kérlmissbildningar synas rela-
tivt beskedliga, men vid anstrangning
eller da huvudet lutas neddt kan de ex-
panderas kraftigt av blodfylinad. Detta
bor beaktas vid fotografisk dokumenta-
tionfére och efter behandling (Figur 3).
Vid lyckad behandling beskriver pati-
enterna i forsta hand minskad grad av
fyllnad vid anstréngning, &ven om den
kosmetiska forbattringen ocksa spelar
stor roll.

Figur 3. Vends karimissbildning hos
vuxen. Sittande i vila (a) syns endast
blaskimrande missfargning. Vid
anstrangning, eller som har i narkos och
PEEP (positive end expiratory pressure),
kommer de vendsa missbildningarna val
till synes (b).
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Diagnostiskt & det relativt 1&tt att
faststélla en arteriovends kérlmissbild-
ning pa grund av dess kraftiga blodfl6-
de och stetoskopiskt horbara bladjud.
Angiografi & nodvandig fore behand-
ling och for att utesluta andra typer av
karlmissbildningar och tumorer. L &g fi-
broblastisk tillvaxtfaktornivai urin har
redan namnts, &ven cytogenetisk dia-
gnostik kan kommaifraga.

Behandling

Terapialternativen & manga och va-
rierar med de specialister som patienten
kommer i kontakt med. Viktigast syntes
dock kombinationsbehandlingar vara
ochframforallt att olikaspeciaister dis-
kuterar med varandra pa ett respektfullt
Sétt.

A. Interventionédll radiologi har ut-
vecklats kraftigt under de senare aren.
Behandlingen riktasibland mot arterio-
vendsa kérlmissbildningar med mikro-
katetrar, for att sténga de arteriovendsa
fistlarnamed olikaemboliseringsmedel
som vavnadsklister (Bucrylat), partik-
lar, spiraer (coils), koncentrerad alko-
hol eller annat.

Vendsakarlmisshildningar (sominte
skall férvaxlas med hemangiom) kan
man inte na med mikrokatetrar efter-
som kapill&rerna utgor ett nétverk mel-
lanartér ochven. | stéllet gér man direk-
taperkutana punktioner. Kontrastmedel
fyller de vendsa kaviteterna, som kan
avbildas med modern digital subtrak-
tionsangiografi for séker diagnostik in-
nan direktinstillation av koncentrerad
alkohol, Sotradecol, Ethibloc eller an-
nat gors.

| Goteborg har vi redovisat behand-
ling av vendsa kérlmisshildningar med
instillation av koncentrerad alkohol [1]
ochgenominstillationav Sotradecol [2]
(Figur 1). | cirka en tredjedel av fallen
gjordes rekonstruktiv plastikkirurgi ef-
terdt, for att rensaupp och snyggatill de
stérre misshildningarna.

Vi har behandlat sex patienter med
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lymfangiom med enligt var mening for-
vanansvart braresultat.

Begreppsforvirring

Skall interventionella radiologiska
ingrepp kallas embolisering eller skle-
rosering? Ordet embolisering hérstam-
mar fran grekiskan och betyder till-
proppning, vilket stammer val i manga
sammanhang, men koncentrerad alko-
hol, Sotradecol och Ethibloc tépper inte
baratill utan denaturerar &ggvitaoch or-
sakar irritation och destruktion av inti-
ma. Darfor kan ordet sklerosering i s&
dana sammanhang vara merakorrekt.

B. Kirurgi. | defall dakarlmisshild-
ningar av olika former, eller heman-
giom, kan avl&gsnas totalt utan att ska-
da annan vavnad eller andra funktioner
& kirurgi utmérkt. Vendsa kérlmiss-
bildningar & besvérliga darfor att de
ofta inte respekterar muskelgranser
utan breder ut sig intramuskuldrt och
subkutant intill och runt andra mjukde-
lar ssom artérer, vener, nerver, i syno-
vialmembran och inte séllan infiltrerar
adventitia och epineurium.

Fran Milano, Rom och Paris rappor-
terades om kombinationsbhehandling
med perkutan direktpunktion och skle-
rosering (interventionell radiologi)
samt kirurgi, med samma erfarenhet
som vi har i Goteborg. En kombina-
tionsbehandling med interventionell ra-
diologi och excision & inte sdllan en
framgangsrik vag [5].

C. Ultraljud. Fran Budapest redo-
gjordesfor behandling av subkutant och
muskuldrt beldgna ventsa karlmiss-
bildningar med invasiv ultraljudsenergi
som genom fragmentering och aspira-
tion av vattenhaltig mjukvévnad under-
l&ttar dissektion och exstirpation av
kérlforandringen.

D. Kryobehandling. H Cremer fran
Heilbronn skakade om fdérsamlingen
med sina nya grepp, namligen att be-
handla hemangiom tidigt efter debuten,
1-3 manader efter fodelsen. Grundin-
stallningen hittills har varit att inte be-
handlahemangiom utan avvaktadet na-
turliga forloppet, som i majoriteten av
fall innebér spontan tillbakagang inom
loppet av négra dr. | Heilbronn har man
behandlat 1 000 mycket sma och rela-
tivt ytliga hemangiom i sin linda och
dérvid férhindrat en onddig tumorut-
veckling, som i kritiska omréden som
ansikte, hals, perineum etc kan vara
livshotande eller invalidiserande.

E. Laserbehandling. Sedan 1984
har C Philipp i Berlin anvént metoden,
&ven pa ganska djupa hemangiom, med
godaresultat. Nagrasiffror angavsdock
inte.
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F. Medikamentell behandling.
Mest diskuterades steroider ochinterfe-
ron afa2A mot hemangiom och Kasa-
bach-Merritt. Syftet med sidan be-
handling skullevaraatt startainvol utio-
nentidigare &n forvantat. Behandlingen
skulle riktas mot vanliga hemangiom
om dessa stor andning, matning, visus
eler antar groteska former. Effekt av
steroider synes foreligga. Kasabach—
Merritts fenomen var mer svarbehand-
lat, och enligt PN Rieu fran Holland
finns inte ndgon bra behandling.

Interferon diskuterades i flera fore-
drag med véaxlande entusiasm. Mulli-
ken kritiserade ett hejdl6st anvandande
av interferon och tvivlade paresultaten
eftersom interferon néstan dltid an-
vandstillsammans med ndgon annan te-
rapi. Interferonets verkan pastods vara
att hindra angioneogenes. Biverkningar
i form av feber, anorexi, férhojda ami-
notransferaser och mental paverkan
rapporterades, och i nagra fall besva
rande myelopatier.

G. Kombinationsbehandlingar.
Hér ligger sannolikt de stérsta mojlig-
heterna till framgang. Olika former av
kérlmisshildningar, arterioventsa eller
venosa, kan behandlas med interventio-
nella radiologiska metoder i kombina
tion med operation, vilket vi har god er-
farenhet av. Besvérande hemangiom
kan hejdasi véxten genom transarteriell
embolisering med partiklar. Operation
kan fdlja. Smahemangiom kan behand-
lasmed laser eller kryobehandling, kan-
ske i kombination med medikamentell

terapi.

Svensk forening

Pa grund av komplexiteten och den
tidigare oredan betréffande klassifika-
tion och behandlingsmdjligheter fore-
sl&r vi att man bildar en svensk forening
dér alla ténkbara specialister skulle
inga& barnlakare, hudldkare, interven-
tionella radiologer, patologer, ortope-
der, plastikkirurger, barnkirurger, éron-
|akare, radioterapeuter, alménlékare
osv. Forsta steget i bildandet av fér-
eningen skulle vara att vi samlar in
namn paintresserade kolleger och att vi
foredar ett forsta mote inom kort tid.
Tillsvidare behtvsingaregler eller for-
ordningar utan bara en positiv vilja att
bidramed kunskap.

Vi kallar sdllskapet »Vaskuléra le-
sionsséllskapet», dels for att det & en-
kelt och dels for att det técker omradet
val. Skickadarfor anmalantill ndgon av
oss, P8l Svendsen eller Bjorn Gunter-
berg, saskall vi &terkommamed kallel-
sel
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