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SOUHRN

Charvatova M, Skotiakova J, Wechsler D.
Difuzni neonatalni hemangiomatdéza

Autofi v kazuistickém sdéleni prezentuji
ptipad méné obvyklého obrazu difuzni neo-
natalni hemangiomatézy a ptinos zobrazo-
vacich metod v jeho diagnostice. Rozsahlé
vaskuldrni malformace pravé i levé strany
hrudniku byly diagnostikovany jiz prenatal-
né. Porod indukovén v 38. tydnu gravidity
z indikace plodu. Porozen zraly novoroze-
nec s rozsahlymi cévnimi malformacemi na
hrudniku. Autofi dochazi k ndzoru, Ze pfi
atypickém obrazu tohoto onemocnéni jsou
urcujici pro stanoveni diagnézy nejen vy-
sledky nejmodernéjsich zobrazovacich me-
tod, ale i vysledky histologického vySetieni.
Klic¢ova slova: difuzni neonatdlni heman-
giomatoza, histologie, tloha zobrazovacich
metod v diagnostice.

SUMMARY

Charvatova M, Skotakova J, Wechsler D.
Diffuse neonatal hemangiomatosis

The authors report uncommon presentation
of diffuse neonatal hemangiomatosis and
input of imaging methods in diagnostics.
Extensive vascular malformation of both
hemithoraces were diagnosed prenatally.
Delivery was induced in 38-th gestational
age. The newborn had extensive pectoral
vascular malformations. Due to the atypical
course of the disease the authors reached the
conclusion, that to make the diagnosis both
the results of imaging methods and histolo-
gical evaluation is necessary.

Key words: diffuse neonatal hemangiomato-
sis, histology, the role of imaging methods.

Hemangiomy jsou benigni nadory vzniklé na zakladé vas-
kuldrni anomalie v novorozeneckém, kojeneckém a dét-
ském véku, nékteré diagnostikovany jiz prenatalné (1-5).
Jejich zakladni charakteristikou je buné¢na endotelidlni
proliferace vaskularniho endotelu a sekundarni resorpce.
Nejcastéji jsou tvoreny spleti kapilar, ale mohou byt tvore-
ny téz konvolutem $irokych cév (cévni kaverny), které by-
vaji typické pro rozsahlé 1éze (1-3). Prestoze hemangiom
je tumor benigni, miize v nékterych lokalizacich pacienta
ohrozovat utlakem okolnich struktur, masivnim krvacenim
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pfi poranéni a v neposledni fadé nelze opomenout ani ne-
pfiznivy kosmeticky efekt téchto afekci, zvlasté v obliceji,
na krku a na dal$ich bézné viditelnych ¢astech téla. Velmi
problematicky byva rovnéz jeho vyskyt v oblasti genitalu
a periandlni krajiny, zvlasté v kojeneckém véku. Heman-
giom, resp. hemangiomatdéza muze byt rovnéz prv-
nim ptiznakem dal$ich systémovych onemocnéni (napft.
Kassabach-Merrittové syndromu - rozséhly superficidlni
i kavernézni hemangiom v kombinaci s tézkou trombocy-
topenickou koagulopatif) (1, 2).
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Obr. 1. Stav novorozence pred operaci
Fig. 1. Newborn before surgery

KAZUISTIKA

Na II. détskou interni kliniku FN Brno byl prevezen 2 hodi-
ny stary, zraly novorozenec muzského pohlavi. Na obou stra-
néch hrudniku pfitomny obrovské utvary velikosti cca 15 x
12 cm (obr. 1, 2), vpravo mékky, hmatnad fluktuace, vlevo tuzsi,
pruzny, promodraly, pod utvarem vlevo na pfechodu hrudi
v brisko plo$ny ¢erveny naevus. Novorozenec bez dechovych
potizi, dycha spontanné, volné, ¢isté, bez stranovych diferen-
ciaci, akce srde¢ni pravidelna, bez $elestu. Bficho mékké, pro-
hmatné.

Provedena zakladn{ biochemickd a hematologicka vyset-
feni, nalezy v normé. Dale velmi dilezité vySetieni pro dalsi
strategii bylo kardiologické vySetfeni, které bylo s pozitivnim
zdvérem — normalni kardiologicky nélez odpovidajici véku —
neni uzavfeny arteridlni duktus a foramen ovale, ale rozsahlé
cévni malformace neptedstavuji obéhovou zatéz srdce, funk-
ce i anatomie srdce jsou normalni. Nasledovalo ultrazvukové
(UZ) vysetieni (obr. 3A, B), které zobrazuje objemné, nestej-
né velké kaverny, jejichz obsah rovnéZz neni stejny, v nékte-
rych z kaveren obsah anechogenni, ¢iry, jinde sedimentujici
sttedné echogenni obsah, nékteré z kaveren vyplnény zcela
nekomprimovatelnou hyperechogenni hmotou. Pti dopple-
rovském vySetieni zaznamenan pouze tok ve sténach kaveren,
v kavernach jen arteficidlni dopplerovské zdznamy od vel-
mi pomalého toku obsahu v kaverndch. Zavér UZ vySetfeni
podpotil diagnostiku kavernozni cévni malformace, vyloucil
A-V malformaci. Souc¢asné bylo provedeno UZ vySetfeni
mozku a bficha, obé s normalnim nalezem, bez znamek cév-
nich malformaci v parenchymovych organech dutiny bfi$ni.

Nésledovalo vySetfeni magnetickou rezonanci (MR) (obr.
4A, B), které se v zavéru shoduje s vySetfenim ultrazvuko-
vym. Na obou strandch hrudniku pfitomny objemné kaverny,
rozsahlé podkozni cévni malformace s nehomogennim obsa-
hem kaveren, bez zfetelného postkontrastniho syceni ¢i dia-
gnostikovanych vysokorychlostnich tokt. Intenzita obsahu
kaveren odpovidala rtiznym degrada¢nim produktim krve,
v nékterych intenzité Cerstvé krve.

Obr. 2. Nativni snimek hrudniku
Fig. 2. Plain X - rax of the chest

K upresnéni diagnostiky bylo provedeno i angiografické vy-
$etfeni (AG) (obr. 5) obou podkli¢kovych tepen a aortografie
sestupné ¢asti hrudniaorty. Oboustranné se zobrazilo zmnoZeni
torakoakromialnich a zvlasté pak mirné zbytnélych lateralnich
torakdlnich tepen, na né navazuji elongované gracilni arterio-
ly dosahujici az k podkozi , kfidlovité“ zmnozenych mékkych
¢asti laterdlnich ¢asti hrudni stény. Zavér AG vySetfeni - jde
prevainé o lymfatickou pseudocystickou cévni malformaci
s ostrivky hemangiomatdzni formace.

Chirurg se na zékladé vSech provedenych vySetfeni roz-
hoduje k totalni extirpaci cévnich malformaci laterdlnich stén
hrudniku v jedné dobé. Zakrok provadi plasticky chirurg,
tumory Uplné odstranény harmonickym skalpelem s mini-
malni krevni ztratou, defekty ktize fe$eny posuny.

Histologicky resekat obsahoval kiizi obvyklého vzhledu,
hluboké podkozi a mékké tkané (tuk, vazivo, kosterni sval,
nervy). Mezi mékkymi tkanémi se nachazeji ¢etné rozsahlé
cévni prostory. Velikost od malych (shluky cév kapilarniho
charakteru) az po velké kaverndzni prostory se silnymi sté-
nami tvofenymi vazivem, misty nezralym. Ve sténach neby-
la prokdzdna lamina elastica. Usekovité jsou v kavernéznich
prostorach tromby, nékteré ¢éste¢né organizované. Depozita
hemosiderinu svéd¢i pro fokalni krvaceni. Zavér histologic-
kého nalezu je rozsahld cévni malformace charakteru angio-
mato6zy (difuzni neonatalni hemangiomatoza).

Poopera¢ni prubéh bez komplikaci, jizvy se hojily dobte
(obr. 6A, B), na rehabilitaci domluvena terapie jizev laserem.
Pti ambulantnich UZ kontrolach stav laterdlnich stén hrudni-
ku uspokojivy, bez rezidua angiomatdzy.

DISKUSE

Angiomatoza je difuzni forma hemangiomu zaujimajici roz-
sdhlé ¢asti téla, bud s vertikalni extenzi, tedy postihuje raz-
né tkané: kazi, podkozi, svaly, kosti, nebo prekracuje svalové
skupiny a postihuje podobné typy tkani. Tato definice potvr-
zuje, ze kone¢nd diagndza vychazi vidy nejen z klinického,
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A Obr.3A

A Obr. 3B

Obr. 3A, B. UZ obraz objemnych kaveren vyplnénych nestejné echogennim obsahem
Fig. 3A, B. Ultrasound of the large cavernous cavities filled by inhomogeneous content

ale i patologického nalezu. Jen ztidka je pozorovan vyznamny
arteriovendzni zkrat, ¢astéji pozorovan u gigantickych forem
angiomatdzy.

Loziska angiomato6zy tvori masy, které méni svuj tvar, mo-
hou byt malé, ale nékdy dosahuji velikosti 10-20 cm. Angio-
matoza se vyskytuje ve dvou formach. Ve vét$iné ptipadu jde
o kombinaci zil kavernézniho a kapilarntho charakteru, na-
hodné prochazejici napii¢ mékkymi tkénémi. Zilni cévy maji
nepravidelnou, ztenéenou sténu. Druhd forma méd podobu
infiltrativniho kapilarniho hemangiomu. Oba typy doprovazi
podil zralé tukové tkané.

Ackoliv je angiomat6za povazovana za benigni 1ézi, v 90 %
pripadu perzistuje a je chybné interpretovana jako lokalni re-
cidiva. V 50 % ptipadu se proces opakuje. Metastdzy u malig-
nich forem nejsou znamy.

Viceéetné kozni hemangiomy se mohou vyskytovat spole¢né
s diseminovanou hemangiomatédzou visceralni. Kozni léze jsou
kapilarni hemangiomy, které jsou pritomny jiZ pfi narozeni, nebo
se objevi v ¢asném détském véku. Pi visceralnim postizeni muze
byt postizen jakykoliv organ vetné gastrointestinalniho traktu
(GIT), plic a centrélniho nervového systému. Visceralni posti-
Zeni je prognosticky nepiiznivé, ve vét§iné ptipadt konéi smr-
ti, obvykle par mésicti po narozeni. Ve vét$iné pripadu umrti je
ptitomno méstnavé srde¢ni selhdni spojeno s arteriovenoznimi
(AV) zkraty, postizeni centralniho nervového systému a krvaceni
spojené s Kasabach-Merrittové syndromem (1).

Cisté kozni formy difuzni neonatdlni hemangiomatézy
jsou znadmy a nazvany benigni neonatdlni hemangiomatoza.
Prognéza téchto forem je dobra. V literatute jsou publikovany
i méné obvyklé lokalizace vyskytu hemangiomt v rdmci di-
fuzni hemangiomatdzy, hemangiom duhovky u divky s nahle
vzniklou poruchou vizu (6), dal$i méné obvyklou lokalizaci
je hemangiom synovie kolenniho kloubu u pacientky s recidi-
vujicim hemartrosem (7) a hemangiom colon, ktery byl dia-
gnostikovan na podkladé opakovaného krvaceni do GIT a byl
spojen s hemangiomatdzou jater (8).

Terapie hemangiomi nebyva véts§inou diky spontanni regre-
si nutnd (1, 2). Tuto regresi je mozné podle nasich zkusenosti
z posledniho obdobi urychlit biostimula¢ni terapii soft laserem
(632,8 nm) (2). Lécbu vyzaduji asi 2% hemangiomd, prede-
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v8im afekce v neptiznivych lokalizacich. V téchto ptipadech je
vhodné konzultovat détské specializované pracovisté (kozni,
onkologické a détské chirurgie). K terapii jsou indikovany he-
mangiomy ohrozujici zdkladni Zivotni{ funkce, hemangiomy
pti Kassabachové-Merrittové syndromu, hemangiomy s AV
zkraty, které mohou piisobit srde¢ni selhani, dile hemangio-
my ohroZované traumatem, ulceracemi s naslednym krvéce-
nim a hemangiomy v neptiznivych kosmetickych lokalizacich.
Pti konzervativni terapii se doporucuje aplikovat Prednison, kte-
ry je mozno pouzit pouze v proliferativni fazi (2). Pfi netuspéchu
1é¢by je ve vybranych pripadech indikovano podavani Interfero-
nu alfa (Interferonum alfa 2a — napt. ROFERON - imunomodu-
lator s protinadorovou ucinnosti). Casnou involuci hemangiomu
podporuje komprese na ptistupnych mistech (elastickd bandaz
na koncetinach). Zvlasté v poslednim desetileti zaznamenala $i-
roké pouziti laser terapie rtiznymi typy vysokovykonnych lasert
(napt. pulzni dye laser 585 nm, Nd/YAG 1024 nm). Velmi dobre
lze vyuzit biostimula¢ni laser pro 1é¢bu ulceraci a nekréz. Ten-
to nizko vykonny laser podporuje granulaci a epitelizaci v misté
defektu, fibrotizaci nddorové tkdné, a tim dalsi regresi heman-
giomu. Tato metodika umoziluje regresi i rozsdhlych heman-
giomu v neptiznivé lokalizaci (cirkularni hemangiom na kon-
Cetindch, plo$né afekce na trupu), kde by chirurgicka excize
znamenala rozsédhly a mnohdy mutilujici vykon s nepfiznivym
kosmetickym vysledkem. Ve vybranych ptipadech a lokalitach
miiZze ale vhodné volena a nacasovana operace vést k rychlému
a kosmeticky uspokojivému vysledku. Na specializovanych pra-
covistich je v soucasné dobé k operacim, s ohledem na maximal-
ni kvalitu vysledného kosmetického efektu, pouzivan radiokau-
ter, minimalizujici poskozeni ktize a tkani v okoli tumoru.

ZAVER

Difuzni neonatélni hemagiomat6za je onemocnéni, které ma vel-
mi proménlivy a nespecificky klinicky obraz. I pres Siroké moz-
nosti dne$nich modernich vysetfovacich metod byva stanoveni
diagndzy velmi obtizné a definitivni diagnéza i nadale vychazi
nejen z klinického obrazu a vysledki zobrazovacich metod, ale
i obrazu patologického a histologického.
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A Obr.4A

A Obr. 4B

Obr. 4A, B. MR obraz hrudniku

A - T2 vdzeny obraz, axildIni rovina; B — T2 vdzeny obraz, korondrni rovina,
obraz kaveren s nehomogennim obsahem

Fig. 4A, B. MRI of the chest

A - T2 weighted image in axilal plane; B - T2 weighted image, coronal plane;
cavernous cavities filled by inhomogeneous content

Obr. 5. Angiografie levé podklickové tepny
Fig. 5. Angiography of the subclavian artery

4 0br.5

A Obr.6A A Obr.6B

Obr. 6A, B. Novorozenec bezprostiedné po operaci
Fig. 6A, B. Newborn immediately after surgery

strana 293



Ces Radiol 2008; 62(3): 290-294

LITERATURA

1. Blatny J, Magnova O, Stérba J. Léc¢ba
Zivot ohroZujiciho krvaceni u kojence
s hemangiomatosou a s projevy syn-
dromu Kassabacha-Merritové pomoci
aktivovaného rekombinantniho faktoru
VII (rFVIIa). Ces-slov Pediat 2002; 57:
172-173.

. Kocmichové B, Simsova M. Hemangio-
my a lymfangiomy. Sanquis 2003; 27: 34.

. Justova E, Mihal V, PazderaJ. Sklerotiza-
ce v terapii nddort z vazoformativni tka-
né. Pediatr pro Praxi 2007; 3: 173-175.

. Wananukul S, Vorametthkul W,
Nuchprayoon I, Seksarn P. Diffuse Neo-
natal Hemangiomatosis: report of 5 cases.
] Med Assoc Thai 2006; 89: 1297-1303.

strana 294

. Schulze S, Moser R, Bhattacharyya N.

A rare case of diffuse neonatal heman-
giomatosis. Am Surg 2006; 72: 359-362.

. Smolinski K, Yan A. Hemangiomas of in-

fancy: clinical and biological charakteristics.
Clin Pediatr (Phila) 2005; 44: 747-766.

. Thangappan A, Shields C, Dinowitz M,

Shields J. Iris cavernous hemangioma as-
sociated with multiple cavernous heman-
giomas in the kidney, brain, and skin.
Cornea 2007; 26: 481-483.

. Zarza Pérez A, Salvago M, Dolores M.

Synovial knee affected in multiple he-
mangiomatosis. Arch Orthop Trauma
Surg 2007; 127: 845-848.

. Topalak O, Gonen C, Obuz F, Secil M.

Difusse cavernous hemangioma of the
rectosigmoid colon with extraintestinal

10.

11.

12.

involvement. Turk J Gastroenterol 2006;
17:308-312.

Mirinis A, Kairi E, Theodosopoulos T,
Kondi-Pafiti A, Smirniotis V. Right co-
lon and liver hemangiomatosis: a casere-
port and a review of the literarure. World
] Gastroenterol 2006; 12: 6405-6407.
Guzman-Valdivia Gémez G, Lazaro-
-Martinez VM, Aguilar-Cruz E, Kuri-
-Osorio J, Zaga-Minian I. Case study of
diffuse hemangiomatosis of the liver. Gac
Med Mex 2006; 142: 341-344.

Lépez Pena M, Munoz F, Aleman N,
Gonzales A, Pareira JL, Nieto JM. He-
mangiomatosis associated with osteolysis
of the mandible in a dog resembling Gor-
ham-Stout disease in humans. Vet Pathol
2005; 42: 489-491.



