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Venodsa karlmissbildningar

| huvud och hals bor

[l »Stdda bland hemangiomen« hette en dversikt om vasku-
lara akommor som vi skrev i Lakartidningen 1997 [1]. Dér be-
skrev vi hur lakare med olika specialiteter inte talade samma
medicinska sprék betriffande kdrlakommor (vascular le-
sions). Ocksa i litteraturen har det funnits forvirring dar man
ofta beskriver dessa kdrlakommor som hemangiom, kaver-
nom eller annat.

De lakare som ska ta hand om barn eller vuxna med karl-
akommor maste veta att man i den internationella foreningen
International Society for the Study of Vascular Anomalies
(ISSVA) skiljer mellan hemangiom och kérlmissbildningar.
Hemangiom tillhor tumdrerna, de involuerar och forsvinner
oftast vid sju ars alder. De ska oftast inte behandlas. Karl-
missbildningar ar av olika typer som daremot inte forsvinner,
och de kan behandlas med olika metoder. Denna klassifice-
ring och olika behandlingsmetoder beskrevs i var uppsats i
Lékartidningen 1997 [1, 2]. Hemangiom som férekommer
hos barn kan vara svara att skilja fran venosa eller lymfatiska
kérlmissbildningar som inte forsvinner [3].

Vi har dessutom beskrivit vara tidigare resultat av be-
handlade venosa kérlmissbildningar med koncentrerad alko-
hol [4, 5] och senare med Sotradecol (sodium tetradecyl sul-
phate, Fibro-vein 3%) [6, 7]. Har ska vi redovisa vara senas-
te resultat av behandling av vendsa och lymfatiska karlmiss-
bildningar inom huvud- och halsomradet.

[0 Diagnostik

Klinisk. (Tabell I.) Hemangiomen kommer tillsynes cirka tre
manader efter fodelsen medan vendsa och lymfatiska miss-
bildningar finns vid foérlossningen [3]. Missbildningarna véx-
er med barnet och blir ibland storre eller vulstigare i vuxen al-
der d& annan véavnad blir slappare. Vendsa missbildningar bu-
lar till sig dé patienten lutar huvudet ned mot golvet. Det gor
inte de lymfatiska, som i stéllet vaxer till sig i forkylningspe-
rioder. Man kan komprimera missbildningarna, som éterfyl-
ler sig ganska langsamt.

Radiologisk. (Tabell I.) Under de senaste aren har magnetisk
resonanstomografi (MRT), ockséd felaktigt kallat magnet-
rontgen, blivit ett mycket viktigt hjdlpmedel bade i diagnostik
och i kartlaggning av vendsa eller lymfatiska missbildningar.
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Karlakommor (vascular lesions) indelas i tumorer eller
karImissbildningar.

Tumorer ar oftast hemangiom som syns i regel tre ma-
nader efter fodelsen, 6kar under forsta levnadsaret,
planar ut under det andra och forsvinner fore skolal-
dern (involuerar).

Karlmissbildningar ar arteriella, kapillara, venosa, ar-
teriovendsa, lymfatiska eller blandade. De finns fran
fodelsen, vaxer med manniskan och forsvinner inte.

Tumorer som hemangiom hos barn bor behandlas om
matning, andning eller syn stors eller vid grotesk vaxt
och blédning.

Karlmissbildningar bor behandlas, men forst efter att
man forstatt nomenklatur och satt sig véal in i olika be-
handlingsalternativ och alla behandlingskombinatio-
ner. Ett behandlingsalternativ vid vendsa eller lymfa-
tiska karlmissbildningar ar sklerosering med Sotrade-
col.

Dessa problem diskuteras internationellt i Internatio-
nal Society for the Study of Vascular Anomalies och i
Norden i Vaskulara lesionssallskapet.

Med sd kallade T,-viktade sekvenser lyser sjukdomen tydligt
till stor hjélp for planeringen infor behandlingen (Figur 1 och
2). Det gar inte att skilja vendsa eller lymfatiska missbild-
ningar fran hemangiom [8]. Det gor man kliniskt.

Pa slatrontgen kan ibland fleboliter ses. De &r patognomo-
na for venodsa kérlmissbildningar. Angiografier gors ibland for
att utesluta arteriellt inslag eller for att undvika misstag och
forvaxlingar med andra akommor. Sent i angiografiserien kan
ansamlingar av kontrastmedel ses, sa kallade kontrastsjoar,
vilket dr typiskt for venosa missbildningar (Figur 2).
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Tabell I. Klinisk och radiologisk diagnostik av vendsa och lymfatiska
kérlmisshildningar och av hemangiom inom huvud-halsomradet hos
barn.

Tabell Il. Vendsa och lymfatiska karlmisshildningar. Storlek fére och
resultat efter sklerosering med Sotradecol.

Nagot
Diagnos Vendsa Lymfatiska Hemangiom Utmérkt Bra bét%re Oforandrat  Samre
Klinik: Stora 6 2 3 1 0 0
—fyllnad da huvudet lutas Mellanstora 32 25 7 0 0 0
ned mot golvet + - - Sma 2 17 5 0 0 0
—svaller vid forkylning + -
—kompressibel + + (+) 60 44 15 1 0 0
—langsam aterfyllnad + (+) -
—syns vid fodelsen + + -
- syns efter 3 ménader Tabell lll. Lokalisation av lymfatiska och vendsa missbildningarinom
eller senare - - + huvud- och halsomradet. N=60.
—férsvinnervid 7 ars alder  — - +
Omrade Antal
Radiologi: .
« Lappar, mun 4
T s val N N N Underkake, haka 11
—fleboliter pa slatrontgen  + - - Kind 1
—sen fyllnad vid angiografi, Hals 4
»kontrastsjoar« + - - Tunga 6
Panna 4
Ogonregion 3
Parotisregion 3
Direktpunktion med injektion av kontrastmedel visar of-  gy4|q 3
tasten typisk bild som ldmpligen framstélls med modernrént-  Nxqq 1

genutrustning (»roadmap, digital subtraktion«) (Figur 1 och
2). Innan kontrasten injiceras har man fatt blod i retur vid ve-
ndsa missbildningar. Hos lymfatiska kan man fa lymfvitska i
retur, men inte alltid.

Det injicerade rontgenkontrastmedlet sprider sig i miss-
bildningarnas manga kanaler eller fack (Figur 2) och har ett
helt annat utseende dn kontrastmedel som felaktigt injiceras i
muskler.

(I Material

Vihar valt att presentera vara senaste 60 fardigbehandlade pa-
tienter som har remitterats till oss fran hela landet. Resultaten
representerar var formaga idag. Gamla misstag under inlér-
ningsperioden belastar dirfor inte nulidget. Aldern vid forsta
behandling var fran 1 till 66 ar (medelalder 31,5 ér) hos 33
kvinnor och 27 mén. Sex missbildningar bedémdes som sto-
ra, 32 som mellanstora och 22 som sma (Tabell IT). Lokalisa-
tion av missbildningarna framgér av Tabell III.

[ Metod
Efter klinisk bedomning och inledande radiologisk dia-
gnostik punkteras missbildningarna direkt. Blod eller lymfa
tommer sig bakldnges i nal eller plastslang. Rontgenkontrast-
medel injiceras och observeras med modern rontgengenom-
lysning for att man ska kunna se utbredning och for att verifi-
era diagnosen (Figur 1 och 2). Dérefter instilleras Sotradecol
(Figur 2), som blandats med kontrastmedel. Miangden varie-
rar mellan 1 och 30 ml alltefter storlek och utbredning péa
missbildningen. Hos sé kallade smacystiska lymfatiska miss-
bildningar nér inte Sotradecol in i de ytterst smala kanalerna
och behandlingen misslyckas. Biverkningar uppkommer inte
heller i de smécystiska lymfatiska missbildningarna. Behand-
lingen gors i narkos, inte minst for att den moderna digitala
utrustningen kriver att patienten ligger stilla.

Under forsta och andra dygnet uppstar betydande svullnad
i det behandlade omrédet, varfor respirator kan behovas om
andningsvigarna hotas.

Svullnaden forsvinner efter ndgon vecka, men fagocytos
av sonderfallsprodukter tar ldngre tid. Resultatet av en be-
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handlingsomgéng ska inte bedémas forrian efter 4—6 veckor.
Om missbildningarna &r relativt stora kan tva eller flera be-
handlingar behovas.

(I Resultat

Efter avslutad behandling hos dessa 60 konsekutivt bedomda
patienter var slutresultatet utmérkt hos 44 patienter, bra hos
15 patienter och nagot béttre hos en patient. Inga missbild-
ningar forblev ofordndrade och inga sdmre (Tabell II). Med
utméarkt menas att patienten och vi blev helt ndjda. Bra bety-
der att det fanns rester kvar. Oftast var dock patienterna noj-
da, men vi kunde se att all missbildning inte var borta. Nagot
battre &r ett saimre resultat, men patienten och vi ansag att yt-
terligare behandlingar inte skulle leda framét.

Permanenta komplikationer férekom inte hos dessa 60 se-
naste patienter. En patient kdnde viss dragning bakat av tung-
anunder ett par manaders tid. Sarbildning fanns under tvd ma-
nader hos en annan patient och dvergaende rodfargad urin och
kreatininstegring efter hemolys hos en patient med en stor ve-
nds missbildning.

[l Diskussion

Vi startade 1997 en informell svensk klubb som heter Vasku-
lara lesionssillskapet, som nu har blivit nordisk. Manga olika
specialister mots 1—2 génger per ar for att diskutera alla olika
problem som kan finnas hos patienter med kérlakommor
(vascular lesions). Vi har enats om att skilja dem i tumoérer och
karlmissbildningar. Vanligaste tuméren dr hemangiom som
till 95 procent forsvinner fore skolaldern [1-3].

Hemangiom hos barn kan vara svara att skilja fran vendsa
missbildningar, som dock inte forsvinner utan vixer med pa-
tienten. Karlmissbildningar orsakas av rubbning i den vasku-
lara morfogenesen. De véxer inte som tumorer genom mito-
ser. Det finns olika behandlingsalternativ och behandlings-
kombinationer for olika kirlmissbildningar. Det dr Vaskula-
ra lesionssillskapets uppgift att diskutera sprakbruket och oli-
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ka behandlingsméjligheter — ofta kombinationsbehandlingar.

Lymfatiska missbildningar bor inte heta lymfangiom, be-
slot ISSVA i Montreal i maj 2000. Andelsen »-iom« tyder pa
tumor, vilket lymfatiska missbildningar inte ar [3]. Lymfatis-
ka missbildningar blandas ibland med vendsa, men bada kan
ocksé vara renodlade. De lymfatiska missbildningarna &r ofta
storcystiska eller kavernésa med kanaler mellan kaviteterna
och kan se ut som druvklasar da man injicerar rontgenkon-
trastmedel (Figur 2). Om de lymfatiska missbildningarna ar
smacystiska och om kanalerna ar mycket smala kan det vara
omgjligt att fylla dem med rontgenkontrastmedel eller med
skleroserande medel som Sotradecol. Da &r Sotradecol-skle-
rosering inget bra behandlingsalternativ men ger heller inga
biverkningar.

Modern radiologisk diagnostik redovisades inledningsvis
och kompletterar den kliniska diagnostiken mycket vl (Ta-
bell I).

Vuxna patienter som kommer till oss har ofta gatt igenom
andra behandlingsforsok, som till exempel kirurgi eller in-
sprutningar, och dr ibland skeptiska till var metod. De flesta
blir glada 6ver resultaten som vi uppnétt (Tabell II).

Av Tabell III framgér att dessa missbildningar &r overre-
presenterade i utbredningsomradet for nervus mandibularis.
De vendsa missbildningarna finns ofta intramuskulért eller
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Figur 1. Stor venés
missbildning i kinden.
Kinden buktar utat och
syns vl pa frontal
== Mmagnetisk resonans-

. tomografi (MRT).
' Frontal MRT (A) visar
att missbildningen
omfattar hela kinden
och infiltrerar muskler
{ och andra mjukdelar.
-~ Den buktar ocksa tyd-
ligt in i munhalan som
syns pa fotot fére be-
" handlingen (B). Kon-
trastmedel som injice-
ras i den venésa miss-
bildningen fyller kana-
ler och kaviteter och
syns svart pa en gra
»roadmap«-bild (C).
Efter tva lyckade be-
handlingar syns bara
rester i munnen (D).
Kinden bulade inte
upp sig da patienten
lutade huvudet mot
golvet.

mellan muskel och andra mjukdelsvdvnader. De ar svara att
avgrinsa vid operation. Kirurgi kan vara bra om hela den ve-
nosa missbildningen kan tas ut i ett block med muskel och an-
nat utan att darvid skada patienten. Detsamma géller vid lym-
fatiska missbildningar — speciellt hos nyfodda [9]. Kombina-
tion av sklerosering och efterféljande plastikkirurgisk opera-
tion gav fina resultat hos nagra av vara tidigare patienter [4-6].

Att injicera koncentrerad alkohol gav kraftig effekt [4, 5],
men ibland svara nekroser om alkohol kom utanfor missbild-
ningskanalerna. I Frankrike har Ethibloc anvénts [10], och
mot lymfatiska missbildningar har OK432 varit i ropet [11,
12] med lovande resultat.

For att redovisa vara senaste resultat efter 15 ars erfaren-
het har vi valt att presentera vara 60 senaste fardigbehandlade
patienter med vendsa eller lymfatiska missbildningar inom
huvud- och halsomradet. Salunda har vi inte tagit med vara
upplarningsforsok, som dock har redovisats tidigare [4-6].

Sotradecol, som injiceras i kanaler och kaviteter av vendsa
missbildningar, denaturerar dggvita, det vill sdga koagulerar
hemoglobin i réda blodkroppar, ger hemolys, koagel och
fibrotisering och senare permanent obliteration [6, 13]. Blod
kan dérefter inte fylla de vendsa missbildningarna. Efterat
kan det vara klokt att folja upp med plastikkirurgisk upprens-
ning och estetisk reparation.
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Var bedomning av missbildningarnas storlek ar subjektiv.
En stor missbildning i ansiktet (Figur 1) skulle kanske ha kal-
lats mellanstor i laret. Vara 60 patienter har behandlats under
tiden 1997—2001. Patienter som ska &terkomma for ytterliga-
re sklerosering ar ej medtagna. Inga patienter blev forsamra-
de efter behandlingarna. En patient som fick en stor dos Sotra-
decol visade tecken pa hemolys och réd urin pa grund av he-
molys inne i missbildningarna. Patienten fick Gvergaende
kreatininstegring. En kortvarig dragning i tungan noterades
hos en annan patient. Tva patienter gick till plastikkirurgisk
operation efterat.

En kolossal vends missbildning i tungan gjorde det omoj-
ligt for en kvinna att dta och sova normalt. Dramatiska dygn
med trakeotomi och svullen tunga plagade patienten och oss
efter alla tre behandlingsomgéngarna. Nu aterstar tandhygie-
nisk behandling och patienten mar ganska bra.

Resultatet visar att inga missbildningar forblev oféréandra-
de. En blev nagot lite béttre (Tabell II), 15 blev bra, det vill
sdga att patienten blev n6jd, men vi kunde se att det fanns en
viss rest kvar. Hos 44 patienter bedémde patienten och vi re-
sultatet som utmairkt. Ett gott tecken pa utmairkt resultat ar att
fyllnadskénslan i missbildningen uteblev om patienten lutade
huvudet mot golvet. En annan effekt av bristande fyllnad i
missbildningsomradet dr smartlindring. Blafargning i huden
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Figur 2. Lymfatisk missbildning i
kinden intill underkdkens hégra
sida. Pa MRT (A) ses missbild-
ningen tydligt som en vit mas-
sa. Pa angiografi av a carotis ex-
terna (B) syns inget annat dn en
viss dislokation av artdrgrenar.
Typisk druvklaseliknande bild
av kontrastmedel (svart) i kon-
fluerande kaviteter i de lymfatis-
ka missbildningarna efter direkt-
punktion (C). Samma bild som
(C) om man tar bort den elektro-
niska subtraktionen och ser nor-
malanatomin (D). Patienten blev
helt besvarsfri efter tre behand-
lingar.

kan ibland minska med sklerosering, men oftast maste den de-
len behandlas med laser eller kosmetika [14].

[ Konklusion

Om man har lart sig nomenklatur och diagnostik finns det oli-
ka behandlingsalternativ dir sklerosering med Sotradecol ut-
gor en viktig del. Det torde vara bra for patienterna att cen-
tralisera dem till nagra fa centra som behirskar omradet och
kan erbjuda olika behandlingsalternativ.
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SUMMARY

Venous malformations in the head and neck should
be treated

Pal Svendsen, Gunnar Wikholm, Miriam Rodriguez
Lakartidningen 2002,99:1574-8

Vascular lesions are tumours or malformations.
Haemangioma is the most common tumour. It
disappears at the age of seven. Malformations may
be arterial, capillary, venous, arteriovenous, lym-
phatic or mixed. The vascular malformations do
not disappear. There are several options for treat-
ing venous or lymphatic malformations. One of
them is sclerosing therapy with Sotradecol by
direct puncture. We have 15 years’ experience of
this method but present only the last 60 patients,
treated between 1997 and 2001. Excellent or good
results were seen in 59 patients. No permanent
complications occurred. It is important to know the
nomenclature and the different options for treat-
ment as discussed in the International Society for
the Study of Vascular Anomalies.
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