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¢ Hlavni stanovisko prace

i (ilem sdélent je zhodnotit G&innost léchy
i perifernich Zilnich malformaci perkutanni
¢ sklerotizaci etanolem.
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ZaleSak B, Drac P, Jansky P, Bachleda P,
: Xinopulos P. Lécba perifernich Zilnich mal-
: formaci perkutanni sklerotizaci etanolem

¢ Cil: Ziln malformace jsou nejéasté&jsim typem

i vrozené cévni malformace s incidenci 1-2

i na 10000 a prevalenci 1%. Lécba je indikovana
i ubolestivych Zilnich malformaci nebo z déivoda

kosmetickych ¢i funkénich. Metodou volby je

i vsoucasné dobé perkutannf sklerotizace kon-
¢ centrovanym etanolem. Cilem této prace bylo
i zhodnotit G¢innost Lé¢by perifernich Zilnich

i malformaci perkutannf sklerotizaci etanolem.

Metodika: 0d ledna 2006 do prosince 2019

jsme LéCili 85 pacientd s periferni zilni malfor-

¢ maci sklerotizaci etanolem (28 muzli a 57 zen),
i atovevékuod 2 do 67 let (pramérny vék 30,4

© roky, medidn 27,5 let). Pacienti byli [é¢eni 96%
i etanolem v mnozstvi 2-25 ml v jednom sezend.

i Sklerotizace 7ilnf malformace byla provedena

i vjednom az 23 sezenich (primérné 2,8 sezenf,
i median 2 sezen).

Vysledky: Lécha byla klinicky dspésnd

u celkem 87 % nemocnych. Statisticky byla

: prokazéna signifikantni zavislost mezi typem
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¢ Zilni malformace a vysledkem lécby (Fisher(v

i exaktnitest; p =0,001). Naopak nebyl zjistén
signifikantni rozdil mezi typem Zilni malfor-

i mace a poCtem sezeni ve vztahu k dosazeni

: dobrého vysledku lé¢by (Fishertv exaktnf test;

i p=0,259). Po sklerotizaci jsme zaznamenali

Konflikt zajma: zadny.

i celkem devét malych komplikacf a pét kom-

¢ plikace velké celkové v 241 sezenf, tj. v 5,8 %
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(malych komplikaci 3,7 %, velkych 2,1 %).

Zaveér: Lécba perifernich Zilnich malfor-

| mac perkutdnni sklerotizaci 96% etanolem

Major statement

The aim of this study was to evaluate clinical
outcome of venous malformation’s ethanol
sclerotherapy.

SUMMARY

Kocher M, Cerna M, Utikal P, Zapletalova J,
Zalesak B, Drac P, Jansky P, Bachleda P,
Xinopulos P. Ethanol sclerotherapy of
peripheral venous malformations

Purpose: Venous malformation is the most
common type of congenital vascular malfor-
mation with an incidence of 1 to 2 in 10,000
and a prevalence of 1%. Lesions with symp-
toms such as pain, cosmetic problems or func-
tional limitation are indicated for treatment.
Ethanol sclerotherapy is now the treatment of
choice for venous malformations. The aim of
this study was to evaluate clinical outcome of
venous malformation’s ethanol sclerotherapy.

Methods: In total 85 patients (28 of males,
mean age 30.4 years) were treated from January
2006 to December 2019 for peripheral venous
malformation by ethanol sclerotherapy. Patients
were treated by 96% ethanolin amount 2-25ml
per session. Sclerotherapy was performed in 1
to 23 sessions (mean 2.8 sessions per patient,
median sessions per patient).

Results: The treatment was effective in 87%
of patients. In the statistical analysis, there
was a significant relationship between venous
malformation type and result (Fisher exact
test; p=0.001), but no significant relation-
ship between venous malformation type and
number of sessions in patients with good result
of sclerotherapy (Fisher exact test; p = 0.259).
Of the 241 sessions performed 5.4% complica-
tions (9 minor - 3.7% and 4 major - 1.7%)
occurred.

Conclusion: Ethanol sclerotherapy of periph-
eral venous malformation is highly effective
and it has acceptable risk of complications.
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i jevysoce (¢innd a ma akceptovatelné riziko
: komplikaci.

i Kliova slova: 7ilni malformace, sklerotizace,
i etanol.

uvoD

nosti klasifikovali Mulliken a Glowacki
(1) cévni léze na zakladé histopatolo-
gickych znaki, resp. na zakladé pritom-
nosti ¢i nepfitomnosti proliferace endo-
telidlnich bunék, a rozdélili je na cévni
tumory a cévni malformace. Prikladem
cévniho tumoru je hemangiom - benig-
ni tumor vykazujici proliferacni aktivitu
endotelidlnich bunék. Mezi vaskuldrni
malformace patfi vsechny vrozené
cévni léze, které nevykazuji proliferaci
endotelidlnich bunék. Vrozené cévni
malformace jsou pravé strukturalni
anomadlie vznikajici na zakladé chybné
morfogeneze cévniho systému mezi 4.
a 10. tydnem embryonalniho vyvoje,
jsou tedy pFitomné pfi narozeni a poma-
lu proporcionalné rostou s ditétem, ale
za urcitych podminek mohou rist velmi
rychle. Vrozené cévni malformace se

na podkladé jejich biologickych znaki
déle déli na arteriovendzni, zilni, kapi-
larni, lymfatické a smisené.

Zilnf malformace (ZM) jsou nejéas-
téj$im typem vrozené cévni malformace
sincidenci 1-2 na 10 000 a prevalenci
1% (2, 3). Mohou byt pficinou znaéné
morbidity. Nejcastéjsim priznakem
je lokdlni bolestivost ¢i diskomfort,
mohou vsak vést k zavaznym lokalnim ci
systémovym komplikacim. Ackoliv jsou
pritomné jiz pti narozeni, mohou se kli-
nicky manifestovat az v pozdéjsim véku.
Casto jsou dobfe diagnostikovatelné
klinicky, kdy pti zaskrceni Zil centralné
od malformace nebo svéseni koncetiny
¢i pfi Valsalvové manévru (napf. malfor-
mace v oblasti obliceje) dochazi k jejich
naplnéni, a naopak pfi uvolnéni zil, ele-
vaci koncetiny nebo uvolnéni Valsalvova
manévru k jejich vyprazdnéni. Na kon-
Cetinach mohou byt Zilni malformace
rozsahlé a zasahovat do svald, kloubt
i do kostni dfené dlouhych kosti ¢i tvofit
tlakové usurace na kostech a mohou byt
soucasti tzv. velkych angiodysplastic-
kych syndromd.

Zilni malformace jsou tvofeny ekta-
tickymi Zilnimi strukturami s distribuci

Key words: venous malformations, sclero-
therapy, ethanol.

nejcastéji na koncetinach (40 %), hlavé
a krku (40%) a mnohem méné casto

na trupu (20 %). Vyskytuji se v popu-
laci sporadicky, i kdyz familiarni vyskyt
existuje (4). Dopplerovskd ultrasono-
grafie (DUS) a magnetickd rezonance
(MR) hraji klicovou dlohu v diagnostice
a nasledné lécbé ZM. Lécba je indiko-
vana u bolestivych Zilnich malformaci
nebo z dGvod( kosmetickych ¢i funké-
nich. Metodou volby je v soucasné dobé
perkutdnni sklerotizace koncentrova-
nym etanolem.

PFi rozhodovdni o lécbé Zilnich
malformacije dilezity multidisciplindr-
ni pristup. Nutné je vzdy zvazit, zda je
malformace indikovana k lécbé. Pokud
ano, je nutné rozhodnout, jak a kdy
ji écit. Riziko lécby pak nikdy nesmi
pfesahnout jeji prinos.

Cilem této prace je retrospektivné
zhodnotit dcinnost lécby perifernich Zil-
nich malformaci perkutanni sklerotizaci
etanolem a identifikovat faktory, které
mohou predpovédét vysledek lEcby.

METODIKA

0d ledna 2006 do prosince 2019 jsme
l&¢ili 85 pacientti s periferni ZM skleroti-
zaci 96% etanolem (28 muzil a 57 zen),
ato ve véku od 2 do 67 let (prmérny
vék 30,4 roky, median 27,5 let). Kromé
vyse uvedenych pacient( jsme Lécili
Ctyfi pacienty, u kterych pro rozsah
a charakteristické postiZzeni byl nélez
klasifikovan jako Klippellv-Trenaunayv
syndrom. Tito Ctyfi pacienti byly léCeni
pouze paliativné, a to v oblastech, které
zpUsobovaly nejvétsi potiZe. Do zpra-
covaného souboru jsme je nezaradili,
nicméné u tii nemocnych je paliativni
lécba lokalné efektivni, ujednoho
nemocného lécba selhala.

U vsech nemocnych byla pred léchou
provedena magneticka rezonance
k potvrzeni diagndzy, urceni velikos-
ti a lokalizace malformace a urceni
topograficko-anatomickych vztah
k okolnim strukturam a organtm. Lo-
kalizace zilnich malformaci je uvedena



v tabulce 1. Patndct pacient mélo Ziln{
malformaci ve dvou a vice lokalizacich.
Velikost malformaci v nejvétsim roz-
méru se pohybovala mezi 10 a 210 mm.
U 23 nemocnych byla Zilni malformace
Cisté intramuskuldrni, u 37 nemocnych
postihovala malformace pouze pod-
kozi. U 25 nemocnych $lo o postizeni
jak podkozi, tak svalstva. K roztfidéni
malformacijsme pouzili klasifikaci dle
charakteru drendze (5) (tab. 2), kterd
by méla zohlednovat hledisko Sance

na lécebny efekt (6). Celkem jsme
osetfili 16 nemocnych s Zilni malformaci

typu I, 52 nemocnych s malformaci
typu II (obr. 1), 14 nemocnych s mal-
formaci typu III a tfi nemocné s mal-
formaci typu IV. VSichni léceni pacienti
méli Zilni malformaci symptomatickou
nebo malformace zplisobovala funkéni
poruchu ¢i kosmeticky defekt. Indikace
k lécbé shrnuje tabulka 3.

Pacienti byli léCeni 96% etanolem
v mnozstvi 2-25 mlv jednom sezenf, a to
v objemu maximdlné 0,1 ml/kg v jedné
davce, kterou bylo mozné opakovat
po 10 minutach. U vSech nemocnych
jsme nepfekrocili ani jednou 30 %
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Tab. 1. Lokalizace Zilni malformace
Table 1. Localization of venous malformation

Lokalizace Pocet
oblicej 19
krk 3
jazyk

ruka a prsty 17
predlokti 4
paze 8
trup 2
hyzdé a stehno 17
lytko 14
noha a prsty

vulva 5

Sestadvacetileta pacientka s Zilni malformaci lokte, indikovana k lé¢bé pro vyraznou bolestivost. Po jednom sezenf bez potizi, sledovéna 6 let.
(a) MR vysetreni pred lécbou - hypersignalni Zilni malformace dorzdlné od hlavicky vietenni kosti; (b) flebografie pred aplikaci 96% etanolu -
zilni malformace typu II - drenaz malformace do normalnich zl; (c, d) MR vySetfeni po lécbé - drobna rezidua, vzhledem ke klinickému efektu bez

indikace k dalSimu sezeni

Twenty six year old woman with painful venous malformation of elbow, no symptoms after one session, follow-up 6 years. (a) MR imaging
before the treatment; (b) phlebography before 96% ethanol sclerotherapy. Venous malformation type II - drainage to the normal veins; (c, d) MR
imaging after the treatment - residual part of venous malformation, no symptoms after one session, no indication for further session

81



Ces Radiol 2020; 74(2): 79-84

Tab. 2. Typ Zilni malformace podle typu drenaze
Table 2. Venous malformation type according

Tab. 3. Indikace k léché zilni malformace
Table 3. Indications for venous malformation

to the type of drainage treatment
Typ ZM | Typ drenaze Indikace Pocet
I izolovand, dobfe ohranicend ZM bez kosmetické divody 17
viditelné vendzni drenaze bolest 54

I IM drénovana do normalnich 7l

ZM drénovani do ektatickyich dys-

1 plastickych Zil

v venozni ektazie

maximalni povolené ddvky etanolu
(1 ml/kg) na jedno sezeni. Sklerotizace
Zilni malformace byla provedena v jed-
nom az 23 sezenich (primérné 2,8 seze-
ni, medidn 2). ZpGsob aplikace etanolu
(7). Béhem wykonu byly podany intra-
vendzné kortikoidy k prevenci vétsiho
otoku po aplikaci alkoholu. Vsechny vy-
kony byly provadény v celkové anestezii
z dlvodu znacné bolestivosti pfi aplikaci
koncentrovaného etanolu do ZM.
Vzhledem ke zcela jednoznacné zasa-
dé é¢it pouze symptomatické ZM jsme
vysledky &by hodnotili spolu s pacienty,
a to ctyfstupnovou skalou hodnoceni
klinického efektu léchy po 2 mésicich
od posledni sklerotizace - Gplné vymi-
zeni obtiZi ¢i idedlni kosmeticky efekt
(stupen 1), vyrazné zlepseni obtiZi ¢ vy-
razny kosmeticky efekt (stupen 2), lécha
bez efektu (stupen 3) a zhorSeni obtizi
(stupen 4). Déle byli pacienti sledovani
v pravidelnych rocnich intervalech.

VYSLEDKY

Z celkem 85 nemocnych lé¢enyich pro ZM
se osm nemocnych ztratilo z evidence

funkéni porucha

kosmetické divody + bolest

funkéni porucha + bolest

(typ I 1krat, typ II 5krat, typ III 1krat,
typ IV 1krat). Celkem jsme tedy hod-
notili efekt lécby u 77 nemocnych.
Primérnd doba sledovani nemocnych

v nasem souboru byla 73,5 mésic(,

v rozmezi od 3 do 168 mésicli (medidn
64 mésice). Jako Gplné vymizent obtizi
Ciidedlni kosmeticky efekt hodnotilo
lécbu 33 nemocnych, jako vyrazné zlep-
Senf obtiZi ¢i vyrazny kosmeticky efekt
hodnotilo lécbu 34 nemocnych. Lécha
tedy byla klinicky Gspésna u celkem

67 nemocnych (87 %). Jako lécba bez
efektu byla hodnocena terapie osmi
nemocnymi. Dva nemocni hodnotili
sv(j stav po lécbé jako zhorseni. Pocet
sezeni k dosazeni efektivniho vysled-
ku lé¢by ve vztahu k typu ZM (Gplné
vymizeni obtiZi ¢i idealni kosmeticky
efekt, vyrazné zlepseni obtizi &i vyrazny
kosmeticky efekt) shrnuje tabulka 4.
Statistickym zpracovanim nebyl zjistén
signifikantni rozdil mezi typem malfor-
mace a poctem sezeni ve vztahu k dosa-
zeni dobrého vysledku lécby (Fisherv
exaktni test; p=0,259). Vysledky lécby
jsme se rovnéz pokusili dat do souvis-
losti s charakterem drendze a ocekdvali,
Ze pacienti s malformacitypulIall
budou reagovat na lécbu lépe (tab. 5).

Tab. 4. Pocet sezeni u jednotlivych typi Zilni malformace potiebnych k dosazeni dobrého

vysledku lécby (stupen 1 a 2)

Table 4. Number of sessions in particular venous malformation types to achieve good result of

sclerotherapy
Pocet sezeni Typl TypII Typ III Typ IV
laz2 10 5 -
3avice 5 6 -

Tab. 5. Efekt lécby v zavislosti na typu Zilni malformace

Table 5. Relationship between treatment results and venous malformation types
Efekt léchy Typl TypII Typ III Typ IV
stupen 1 6 3 0
stupen 2 9 8 0
stupen 3 0 2 2
stupen 4 0 0 0
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Vzhledem k malému poctu nemocnych
hodnoticich lécbu jako neefektivni ¢i
jako zhorseni byly tyto dvé skupiny

pro moznost statistického zpracovani
slouceny. Statisticky byl nas predpoklad
potvrzen, byla prokazana signifikantni
zdvislost mezi typem malformace a vy-
sledkem Lécby (Fisherllv exaktni test;
p=0,001). Vztah mezi velikosti malfor-
mace a poctem sezeni jsme netestovali,
nebot vzhledem k omezenému mnozstvi
etanolu, pouzitelného vjednom sezeni,
byl vysledek predvidatelny.

Po sklerotizaci jsme zaznamenali
celkem devét komplikaci malych (1krat
pfechodné parestezie n. medianus,
8krdt nekréza kiiZze bez nutnosti
chirurgické korekce) a pét komplika-
ci velkych (1krat nekréza se ztratou
posledniho clanku prstu, 1krat hlubokd
Zilni trombdza paze, 2krat nekréza kize
vyzadujici chirurgickou korekci, 1krdt
kontraktura flexoru palce ruky vyzadu-
jici chirurgickou korekci) celkové v 241
sezeni, tj. v 5,8 % (malych komplikaci
v 3,7 %, velkych komplikaciv 2,1 %).

DISKUSE

Soucasna klasifikace perifernich
cévnich malformaci akceptovana
Mezindrodni spolecnosti pro studium
cévnich anomalii (ISSVA) déliv za-
sadé tyto léze na dvé velké skupiny:

na vysokopritokové (arteriovenézni)

a nizkopratokové (Zilni a lymfatické)
malformace. Jsou v naprosté vétsiné
diagnostikovany klinicky, vyznamné
informace k odlisenf od jinych patologii
poskytne anamnéza. 0d zobrazovacich
metod se z hlediska techniky a taktiky
[écby ocekava rozliseni nizkopritokové
od vysokopritokové léze, stanoveni
lokalizace a rozsahu léze a urceni jejiho
vztahu k okolnim strukturdm a orgd-
ntm. K hodnoceni cévnich malformaci
je dnes vyuzivana DUS a pfedevsim MR.
Angiografie - flebografie a arteriografie
se dnes prakticky u vSech nemocnych
provadéji az tehdy, kdyz je malformace
jizindikovdna k léché, a je tedy soucasti
vlastni terapie léze.

Zilni malformace jsou anomalie
pFitomné jiz pti narozeni a s vékem pro-
porcionalné rostou. Nebot si ponechaly,
stejné jako arteriovendzni malformace,
angiogeneticky potencidl, dochazi k ak-
celeraci ristu typicky v obdobi hormo-
nalnich zmén (puberta, téhotenstvi),
pFi vyrazném stresu ¢i ischemizaci.



Vzhledem k tomu, Ze se jednd o pouhé
cévnianomalie, jsou k lécbé indikovdny
pouze |éze symptomatické. V oblasti

k écbé dlivody kosmetické. Naopak

u lézi na koncetindch je nejcastéjsim
dlivodem k lécbé bolest. Rozhodnuti

o0 lécbé vsak nesmi byt unahlené, zcela
zasadnfi je velmi podrobny pohovor

s pacientem, z néhoz vyplyne naléha-
vost lécby v porovndni se subjektivnimi
potizemi. U rozsahlych ZM je nutné
pacienta upozornit spiSe na paliativni
charakter lécby, vysvétlit limitace léchy
a rozebrat moznosti ovlivnéni lokdlnich
potizi (lokalni krvacivé projevy, lokdlni
bolestivost).

Skleroterapie je v soucasné dobé
povazovana za metodu volby v lé¢hé ZM.
Principem lécby je destrukce endote-
lidlnich bunék malformace (denaturace
bilkovin, dehydratace nebo hyperhydra-
tace endotelidlnich bunék, precipitace
jejich protoplasmy), coz vede k obna-
Zeni cévni stény, trombdze a konecné
fibrotizaci léze (8-11). Ke sklerotizaci
je dnes k dispozici nékolik riiznych
latek jako etanol, sodium tetradecyl
sulfat (STS), polidocanol ¢i bleomy-
cin. Za nejc¢innéjsi, na druhou stranu
nejvice rizikovy z hlediska moznych
komplikaci, se povazuje koncentrovany
etanol, ktery md nizkou viskozitu, coz
umoziuje penetraci i do velmi malych
cévnich struktur. Na rozdil od ostatnich
latek, které maji spisSe efekt docasny,
resp. paliativni, je efekt koncentrované-
ho etanolu povazovan mnohymi autory
vesmeés za permanentni, respektive
kurativni (12, 13). Nevyhodou lécby
koncentrovanym etanolem je nutnost
vykon provadét v celkové anestezii
vzhledem k vyrazné bolestivosti pfijeho
aplikaci, coz ve srovndni s ostatnimi

LITERATURA

druhy skleroterapie vede k navyseni
ceny vykonu a téz zvyseni rizika z moz-
nych komplikaci vychazejicich pravé

z anestezie.

PFi srovndvani dcinnosti jednotlivych
typti lécby ZM je viak nutné zminit, ze
systematicky literarni prehled holand-
skych autor(i (14) ukdzal nedostatecné
statisticky podlozend data tykajici se
efektivity lécby ZM. Vétsina publikova-
nych studif jsou studie retrospektivni
s metodologickymi limitacemi. Zadna
studie nespadala do kategorie rando-
mizovana kontrolovana studie. Autofi
potvrzuji, Ze nejcastéji pouzivanymi
metodami lécby ZM je sklerotizace
etanolem a polidocanolem. Kromé
skleroterapie jsou ve studii zhodnoceny
ivysledky l&cby chirurgické a laserové
terapie. Z tohoto rozsahlého prehledu
dale vyplyva, ze typ lécby je volen podle
zkusenosti centra a Ze vSechny typy
lécby maji podobné vysledky. Z hlediska
ceny je podle autorl nejefektivnéjsi
skleroterapie, a to STS a polidocanolem
(levny prepardt, ambulantni lécba bez
celkové anestezie). Autofi vsak rovnéz
pFiznavaji, Ze ani jejich prehled nemize
dat doporucent k typu lécby ZM, které
by bylo zaloZené na faktech.

V souboru jsme Lé¢ili pacienty s ZM
vyhradné sklerotizaci 96% etanolem.

Z nasich vysledka vyplyva, Ze efekt lécby
je vysoky a srovnatelny jak s literdrnimi
vysledky skleroterapie etanolem, tak
ijinymi sklerotiza¢nimi ¢inidly (13-15).
Pocet komplikaci v nasem souboru

je akceptovatelny a neni ve srovnani

s literdrnimi ddaji vyssi (13, 16-19).
Jsme presvédceni, Ze pocet komplikaci
je zavisly na zkusenosti a spravné indi-
kaci. Vzhledem ke znalostem moznych
zdvaznych komplikaci po pouziti eta-
nolu jsme zpocatku byli velmi opatrni
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jak co do mnozstvi pouzitého etanolu
vjednom sezeni, tak ve vybéru indika-
ci. Postupné ziskavané zkusenosti se
pak odrazely ve sniZzovani poctu sezeni
a rozsifovaniindikaci stran jak morfolo-
gie, tak lokalizace |éze. Rovnéz poca-
tecni snahu o kompletni likvidaci Zilni
malformace na zékladé morfologickych
informaci ziskanych zobrazovacimi me-
todami po lécbé jsme postupné opustili.
Nyni, stejné jako Nakamura (15), se
viceméné fidime subjektivnim hodno-
cenim vysledku léchy pacientem. Pokud
primdrniindikace k lécbé (bolest, kos-
metické diivody) pominula, zastavujeme
[écbu i pres zobrazovacimi metodami
prokdzand rezidua ZM. Jsme presvédceni
o tom, Ze pravé pouziti etanolu i pres
tato rezidua je z hlediska subjektivnich
potizi nemocného zatizeno nejmensim
poctem recidiv. Je vSak treba nemocné-
mu vysvétlit, Ze se [écha po delsi dobé
mZe opakovat, s ¢imz jsme se setkali

v ojedinélych pfipadech u Zen po pro-
béhlém téhotenstvi. Rovnéz je nutné

si uvédomit a nemocnému vysvétlit, Ze
efektivita lécby nesouvisijen s typem
sklerotizacni latky, ale také s typem léze.
U typu III a IV musime predpokladat
horsivysledky (5, 6, 15), cozZ potvrzuij,
na rozdil o pozorovani Khaitoviche (20),
i data z naseho souboru.

ZAVER

Lécba perifernich zilnich malformaci
perkutanni sklerotizaci 96% etanolem
je vysoce Gc¢inna a ma akceptovatelné
riziko komplikaci. Nase vysledky potvr-

dili zavislost vysledku na typu drendze
Zilni malformace. ®
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