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ABSTRAKT

Cerna M, Kocher M, Justova E, Zalesak
B, Utikal P, Kozak J, Dra¢ P, Thomas RP.
Lécba perifernich zilnich malformaci
absolutnim etanolem

Cil. Cilem je zhodnotit ti¢innost perkutanni
1é¢by perifernich Zilnich malformaci etano-
lem.

Material a metoda. Od bfezna 2005 do tino-
ra 2008 jsme na nasem pracovisti 1é¢ili 20 ne-
mocnych (11 Zen a 9 muz) s periferni Zilni
malformaci ve véku od 12 do 54 let, vékovy
pramér byl 26 let. VSechny Zilni malformace
indikované k 1é¢bé byly symptomatické (bo-
lest u v§ech nemocnych, u dvou vyrazné sni-
Zena funkce, u jednoho nemocného snizend
citlivost, u osmi pacienttt kosmetickd vada).
Zilni malformace byla lokalizovdna u péti
nemocnych v oblasti horniho rtu, u dvou pa-
cientdl na tenaru, u dvou na predlokti, u dvou
na stehné, u dalSich nemocnych na hornim
rtu a tvafi, na dolnim rtu, bradé a jazyku, na
rameni, na lokti, na prstech ruky, na koleni,
na bérci, na jazyce a na hypotenaru. Pacienti
byli 1é¢eni 95% etanolem v mnozstvi 0,5 az
14ml (pramérné 5,4ml) v jednom sezeni.
Sklerotizace byla provedena v 1 az 8 sezenich
(pramér 2,8). Sedm nemocnych bylo pred
perkutdnni sklerotizaci 1é¢eno chirurgicky,
jeden nemocny chirurgicky a Aethysclero-
lem (polydocanol) a dva nemocni Aethyscle-
rolem (polydocanol).

Vysledky. V dobé zpracovani souboru z 20
nemocnych byla u 14 nemocnych 1écba
uspésné ukoncena (pfi vymizeni ¢i zmirnéni
piiznakir), pét pacientt je stale lé¢eno a jeden
nemocny odmitl v 1é¢bé pokradovat. U jedné
nemocné byla po ukonéeni 1é¢by provedena
exstirpace zbytkové vazivové tkané. U tfech
nemocnych do$lo po sklerotizaci ke kom-
plikaci, a to u dvou pacientii k nekréze tka-
né, kterd byla ndsledné reSena chirurgicky.

ABSTRACT

Cerna M, Kocher M, Justova E, Zalesak
B, Utikal P, Kozak J, Dra¢ P, Thomas RP.
Treatment of peripheral venous malfor-
mations by absolute ethanol

Aim. To evaluate efficacy of percutaneous
treatment of peripheral venous malformati-
ons by ethanol.

Material and method. From March 2005 to
February 2008 we treated 20 patients (11 wo-
men and 9 men) with peripheral venous mal-
formations at our department. Average age was
26 years. All malformations indicated to treat-
ment were symptomatic (pain in all patients,
impaired function in two, impaired sensitivity
in one and cosmetic defect in eight). Locali-
ons of venous malformations were in upper
lip in 5 patients, thenar eminence in 2, fore-
arm in 2, thigh in 2, upper lip and face, lower
lip, chin and tongue, shoulder, elbow, fingers,
knee, crus, tongue and hypothenar eminence
in others. Patients were treated by 95% ethanol
in amount 0,5 - 14 ml (average 5.4ml) in one
session. Sclerotisations were performed in 1 to
8 sessions (average 2.8). Seven patients were
treated surgically, one patient surgically and
by Aethysclerol (polidocanolum) and two pa-
tients only by Aethysclerol (polidocanolum).
Results. From 20 patients treatment was suc-
cessfully finished in 14 patients (total sym-
ptoms reduction or lessening symptoms), five
patients are still being treated and one patient
refused to continue treatment. In one patient
rest fibrous tissue was extirpated. In three pati-
ents complication occurred after sclerotisation,
in two patients tissue necrosis, in one vesicles.
Tissue necrosis was treated surgically. Vesicles
spontaneously healed. These three complicati-
ons occurred in total of 58 sessions (5.1 %).
Conclusion. Percutaneous sclerotisation of
peripheral venous malformations by ethanol
is effective and relatively cheap treatment.
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tj. v 5,1 %.

lativné levna metoda lécby.

uvoD

Periferni zilni malformace jsou nizkoprtitokové cévni malfor-
mace. Zilni malformace byvaji asymptomatické, symptoma-
tické nebo mohou zptisobovat kosmetické vady. Nej¢astéj$im
pifiznakem je bolest, kterd je také nejéastéjsi indikaci k 1é¢bé.

U cévnich 1ézi obecné je pro stanoveni diagndzy, pochope-
ni etiologie, stanoveni prognézy a vhodné 1é¢by a pro sprav-
nou komunikaci mezi 1ékati zdsadni pfesnd nomenklatura
a klasifikace (1, 2). Teprve v poslednich dvou dekadach doslo
k velkému pokroku v pochopeni patofyziologie, klasifikace,
nomenklatury a v 1é¢bé cévnich 1ézi. Z klasifikaci je nejuzi-
te¢néj$i a nejcastéji pouzivand klasifikace Mullikena a Glo-
wackého, ktefi klasifikuji cévni 1éze podle histopatologickych
znakd, resp. na zakladé pritomnosti ¢i neptitomnosti prolife-
race endotelidlnich bunék a déli je na hemangiomy a cévni
malformace (1). Cévni malformace se na podkladé jejich bi-
ologickych znaki dale déli na arteriovendzni, Zilni, kapilar-
ni, lymfatické a smiSené. Zakladni rozdily mezi hemangiomy
a cévnimi malformacemi jsou uvedeny v tabulce 1.

Pfi rozhodovéani o 1é¢bé nejen Zzilnich malformaci je du-
lezity multidisciplindrni pfistup. Nutné je vzdy zvazit, zda je
malformace viibec indikovana k 1é¢bé. Pokud ano, je nutné
rozhodnout jak a kdy ji lé¢it. Riziko 1é¢by pak nikdy nesmi
presahnout jeji pfinos.

Cilem této prace je zhodnotit G¢innost 1é¢by perifernich
Zilnich malformaci perkutanni sklerotizaci etanolem.

MATERIAL A METODA

V obdobi od bfezna 2005 do unora 2008 jsme na nasem pra-
covisti 1é¢ili 20 nemocnych (11 Zen a 9 muza) s periferni Zilni
malformaci ve véku od 12 do 54 let, vékovy pramér byl 26 let.
Vsechny Zilni malformace indikované k 1é¢bé byly sympto-
matické (bolest u véech nemocnych, u dvou vyrazné snizend
funkce, u jednoho nemocného snizend citlivost, u osmi pa-
cientti kosmeticky defekt).
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U jednoho nemocného se objevily drobné
puchyte, které se zhojily spontdnné. Tyto tii
komplikace se vyskytly celkové v 58 sezenich,

Zavér. Perkutanni sklerotizace perifernich
zilnich malformaci etanolem je G¢innd a re-

Kli¢ova slova: cévni malformace, etanol,
sklerotizace, zilni malformace.

Key words: vascular malformations, ethanol,
sclerotisation, venous malformations.

Tab. 1. Zdkladni rozdily mezi cévnimi tumory a cévnimi malformacemi
Table 1. Fundamental differences between vascular tumours and vascu-
lar malformations

Hemangiom Cévni malformace (Zilni)

proliferacni aktivita endotelidlnich | bez znamek neoplastické pro-

bunék liferace ¢i transformace bunék,
obsahuji normalni endotel
vznik: vznik:

pozdné letalné ¢&i ¢asné neonatdlné | embryonalné (4.-10. tyden)

pfitomen kratce po narozeni
(1. tyden - 1. mésic), 40 % jiz pfi

pfitomny pfi narozeni, ne vzdy
hned patrné, nej¢astéji se mani-

narozeni festuji ve 2.-3. dekadé
rostou soumérné s ditétem,
regreduji neregreduji

Castéjsivyskytuzen (1:3-1:5) Zeny a muzi postizeni stejné ¢asto

staciondrni velikost, eventudlné
rostou (po traumatu, operaci,

v téhotenstvi ¢i puberté - hor-
mony, pfi uzivani steroidd apod.)

3 faze rdstu: 1. rdstu (3.-9. mésic)
2. staciondrni 3. involuce (18
mésich - 9 let) (70 % involuje do
7 let, 90 % do 9-13 let, v 20-50 %
zlstava kosmeticky defekt)

vyskyt samostatné nebo soucast
syndrom (Klippel-Trenaunay,
Parkes-Weber, Proteus, Sturge-
-Weber, Maffuci, hereditarni
hemoragicka teleangiektazie)

mékkotkanovy lobulovany
ohraniceny utvar

povrchové (kiize a podkozi) nebo
infiltrace sval, slach, kosti a
kloubd, visceralnich organt

lokalizace: lokalizace:

60 % hlava, krk, 25 % trup, 15 % 40 % koncetiny, 40 % hlava a krk,
koncetiny 20 % trup

barva: barva:

jasné ervend a postupné tmavne | stald, v zavislosti na dominujici

komponenté (arterialni, Zilni,

kapilarni, lymfatické)

U vSech nemocnych byla pred 1é¢bou provedena mag-
netickd rezonance k potvrzeni diagndzy a uréeni velikosti,
lokalizace a rozsahu malformace. Zilni malformace byla lo-
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A Obr 1C

A Obr. 1D

A Obr. 1E

A Obr. 1F

Obr. 1. Sestndctilety nemocny se zilni malformaci tenaru indikovany ke sklerotizaci absolutnim alkoholem

Indikaci k Iécbé byla bolest a funkcni poruchy. Po [écbé zmizela bolest a obnovila se funkce. A, B— DSA levé ruky, v pozdéjsi fdzi jsou patrné lakuny Zilni malfor-
mace; C - MR vysetreni Zilni malformace tenaru pred lé¢bou. Zilni malformace je na T2 vdzenych sekvencich hypersigndini; D, E - DSA z jednoho vpichu pred
a po perkutdnni aplikaci alkoholu; F — MR vysetreni po ukonceni lécby, Zilni malformace je velmi vyrazné redukovand.

Fig. 1. Sixteen year old patient with venous malformation of the thenar eminence indicated for sclerotisation by absolute alcohol

Indications of treatment were pain and dysfunction. After treatment pain disappeared and function was restored. A, B — DSA of left hand, in the later phase,
lacunae of the venous malformation are evident; C — MR examination of venous malformation of thenar eminence before treatment. Venous malformation
is hypersignal on T2-weighted sequences; D, E — DSA from one injection before and after percutaneous administration of alcohol; F - MR examination after

treatment, venous malformation is significantly reduced.

kalizovédna u péti nemocnych v oblasti horniho rtu, u dvou
pacientd na tenaru, u dvou nemocnych na predlokti, u dvou
pacientd na stehné, u dal$ich nemocnych pak na hornim rtu
a tvari, na dolnim rtu, bradé a jazyku, na rameni, na lokti, na
prstech ruky, na koleni, na bérci, na jazyce a na hypotenaru.
Velikost malformaci v nejvétsim rozméru se pohybovala od
14 do 140 mm, pramérny nejvétsi rozmér byl 53 mm. Deva-
tenact zilnich malformaci postihovalo svaly, sedm z nich sou-
¢asné i kizi a podkozi, dva podkozi a svaly a u 10 nemocnych
postihla Zilni malformace pouze svaly. U jednoho nemocného
byla Zilni malformace kolene lokalizovand pouze v podkozi.
Jedenact Zilnich malformaci bylo dobfe ohrani¢enych, pét
bylo ohrani¢eno hiife a ¢tyti malformace byly infiltrujici (1éze
tenaru, prstt ruky, hypotenaru a brady, jazyka a dolniho rtu).

Pacienti byli 1é¢eni 95% etanolem v mnozstvi 0,5-14ml
v jednom sezeni (pramérné 5,4 ml). Sklerotizace zilni malfor-
mace byla provedena v jednom az 8 sezenich (primérné 2,8).
Etanol byl aplikovan perkutdnnim vpichem 23G punkéni
kanylou Venofix (B Braun, Melsungen, Némecko) nebo 21G
jehlou (Cook, Bloomington, IN, USA) z 1 az 8 vpicha v jed-

nom sezeni (pramérné 3,9) za skiaskopické a skiagrafické
kontroly. Poloha jehly pted aplikaci etanolu byla vzdy ovéfena
angiografii, tak aby byl alkohol aplikovan pouze do Zilni mal-
formace a ne do zdravé tkané. Alkohol byl ze spojovaci hadi¢-
ky a jehly po aplikaci vyplachnut kontrastni latkou. Kontrolni
angiografie po aplikaci alkoholu byla provedena za 10 minut
po aplikaci a dle nalezu byla aplikace opakovana nebo byla
odstranéna jehla. Béhem vykonu byly podany intravenézné
kortikoidy k prevenci vétsiho otoku po aplikaci alkoholu.

Vsechny vykony byly provadény v celkové anestezii.

Sedm nemocnych bylo pred perkutinni sklerotizaci 1éce-
no chirurgicky, jeden nemocny chirurgicky a Aethysclerolem
(polidocanol) a dva nemocni Aethysclerolem (polidocanol).

VYSLEDKY

V dobé zpracovani souboru z 20 nemocnych byla u 14 ne-
mocnych 1é¢ba uspésné ukoncena pti vymizeni ¢i zmirnéni
ptiznakt. Pét pacientt je stile lé¢eno. Jeden nemocny od-
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mitl v 1é¢bé pokracovat, a to kvili po prvnim sezeni vznik-
1é komplikaci (nekréza tkdné), kterd vyzadovala chirurgicky
zékrok. U jedné nemocné byla po ukonceni 1é¢by provedena
exstirpace zbytkové vazivové tkané. U zbylych 13 nemocnych,
u kterych byla 1é¢ba ukoncena, doslo ke zmenseni Zilni mal-
formace, a to u $esti z nich k velmi vyraznému s ojedinélymi
rezidudlnimi Zilnimi lakunami.

Po sklerotizaci jsem zaznamenali tfi komplikace celkové
v 58 sezenich, tj. v 5,1 %. U dvou pacientt se jednalo o nekro-
zu tkdné, ktera byla nasledné feSena chirurgicky. U jednoho
nemocného se objevily drobné puchyte, které se zhojily spon-
tdnné.

DISKUSE

Zilni malformace jsou vrozené cévni léze. Jsou vidy pii-
tomné pfi narozeni, i kdyZz nemusi byt patrné. Jsou tvoreny
dilatovanymi tenkosténnymi kandly s normalnimi endote-
lelovymi bunkami a jemnymi svalovymi bunkami uspofa-
danymi do chomacu. Tok krve je v nich pomaly a obvykle
komunikuji s normélnim Zilnim systémem nékolika ptitoky.
Navenek se mohou jevit jako mlhavd modra skvrna az mék-
kotkanova modra masa, ktera je snadno kompresibilni s oto-
kem v zavislosti na poloze. Periferni Zilni malformace jsou
ve 40 % lokalizované v oblasti koncetin, ve 40 % v oblasti hla-
vy a krku a ve 20 % na trupu. Nejcastéji je postizend pouze
kiize a podkozi, ale mohou byt postiZeny i svaly, §lachy, kos-
ti, klouby a visceralni organy. Zilni malformace mohou byt
lokalizované nebo infiltrujici, solitarni ¢i vice¢etné. Periferni
Zilni malformace se mohou klinicky projevovat velmi razné.
Mohou byt asymptomatické, symptomatické nebo zptsobo-
vat kosmetické vady. Z priznakil je nejéastéjsi bolest. Bolest
muze signalizovat krvaceni, hematom, hemartroéz ¢i patolo-
gickou zlomeninu pii postizeni kosti. Ddle mohou Zilni mal-
formace zpusobovat trofické zmény, edém, hypertrofii kosti
a sval, nadmérny nebo naopak nedostate¢ny rust kosti ¢i
mékkych tkani postizené kondetiny, ranni ztuhlost, dyskom-
fort. Léze lokalizované intraoralné mohou vést ke krvéceni,
distorzi zubt a jazyka, k obstrukci hornich dychacich cest,
trombéze ¢&i otoku (1-4).

Dulezité pro diagnoézu a 1é¢bu Zilnich malformaci a cév-
nich [ézi obecné je odlisit cévni malformace od cévnich tumo-
ri, nejc¢astéji hemangiomd. A ddle rozlisit cévni malformace
nizkopruatokové (Zilni, lymfatické, kapilarni malformace, smi-
$ené veno-lymfatické, kapilarné-veno-lymfatické malforma-
ce) a vysokoprutitokové (arteriovendzni malformace, smisené
arterio-veno-lymfatické,  kapilaro-artero-veno-lymfatické).
Hemangiomy u dospélych nemocnych nevidime a léze ozna-
¢ované jako hemangiomy (napt. v obratlovych télech) jsou ve
skute¢nosti zilni malformace. Zasadni je tedy pfesna a spravna
klasifikace (1). Pristup k 1é¢bé cévnich malformaci a heman-
giomu se u obou skupin lisi. Zakladni rozdily mezi vaskular-
nimi malformacemi a hemangiomy jsou uvedeny v tabulce 1.

Diagnostika Zilnich malformaci vzhledem k velmi varia-
bilnim projeviim miZe byt obtiznd. Zilni malformace jsou
diagnostikovany z anamnézy a fyzikalniho vySetfeni. Ze zob-
razovacich metod je vyuZzivdna neinvazivni dopplerovska ul-
trasonografie a pfedev$im magneticka rezonance. Magneticka
rezonance ukaze charakter 1éze, jeji lokalizaci, rozsah a vztah
k okolnim orgdntim a spojeni mezi malformaci a hlubokym
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Tab. 2. Indikace k lécbé cévnich malformaci
Table 2. Indication of treatment for vascular malformations

Absolutni indikace k lécbé Relativni indikace k 1écbé

krvéaceni omezujici bolest, postupujici

dyskomfort

sekundarni komplikace
chronické zilni insuficience

funkéni poskozeni omezujici denni
aktivity a kvalitu zivota

léze ohrozujici dalezité
a vitalni funkce (zrak, sluch,
pfijem potravy, dychani)

zavazné kosmetické deformity
doprovézené fyzickym nebo
psychickym postiZzenim se zavaznym
negativnim dopadem na kvalitu Zivota

cévné-kostni syndromy s rychlou
progresi diskrepance v rlstu dlouhych
kosti spojené s nachylenim panve
a/nebo kompenzatorni skoliézou

léze lokalizované v misté

s potencionalnimi vysoce rizikovymi
komplikacemi (hemarthosis a/nebo
nachylné k traumatu, hluboka zilni
trombdza)

léze s opakovanou infekci (lokalni
nebo systémova sepse)

Zilnim systémem (3-6). Na prostém snimku muzeme malfor-
maci vidét jako mékkotkanovou masu vzacné s flebolity, které
jsou pro Ziln{ malformace patognomické (6).

Nejcastéjsi indikaci k 1é¢bé Zilnich malformaci je bolest.
Dile to mohou byt funk¢ni poruchy ¢i kosmetické vady. Indi-
kace se déli na absolutni a relativni a jsou shrnuty v tabulce 2.
Pokud jsou ptitomny jedna absolutni ¢i dvé relativni indikace,
jedna se o akutni stav a pacient musi byt 1é¢en bez ohledu na
typ cévni malformace (7).

V soucdasné dobé je mozné 1é¢it Zilni malformace sklero-
terapii, chirurgicky, kombinaci téchto metod, embolizaci ¢i
laserem. Léc¢ba chirurgickd mtize byt u Zilnich malformaci
kurativni, ale neni zdaleka mozna ve v$ech ptipadech, zvlas-
té u rozsahlych malformaci nebo v mistech chirurgicky ne-
dostupnych (jicen, oropharynx, mediastinum). Chirurgicka
lé¢ba je draha, rizikova, spojena se ztratami krve, je Casové
néro¢na, psychicky zatézujici a vyzaduje dlouhodobou hos-
pitalizaci. Laserova terapie je draha a vét$inou nedostate¢na
s vyjimkou nejtencich 1ézi. Embolizace neni vhodna ve viech
ptipadech. Skleroterapie je v soucasné dobé rozsitena a vyu-
Zivé riiznych materiald, jako je 5% ethanolamine oleate, abso-
lutni alkohol, Ethibloc, 1 a 3% sodium tetradecyl sulfate a po-
lidocanol (6, 8, 9). U¢innost 1é¢by samoziejmé z4visi na jejim
rozsahu a ohraniceni (10).

Sklerotizace absolutnim alkoholem je vysoce G¢inna meto-
da 1é¢by cévnich malformaci (3, 11). Absolutni etanol naroz-
dil od jinych emboliza¢nich materialt navozuje trvaly uzavér
cévniho lumen s minimélni pravdépodobnosti rekanalizace
(poskozeni endotelu s naslednou trombdzou a fibrézou). Eta-
nol denaturuje krevni proteiny, a tim dehydratuje endotelové
buriky tak, Ze precipituje jejich proteoplazmu a zbavuje cévni
sténu endotelu, ktera se pak $tépi a dojde k uplné devitaliza-
ci tkdné. Absolutni alkohol se u Zilnich malformaci aplikuje
perkutanni punkci do Zilnich lakun v mnozstvi 0,1 ml na ki-
logram hmotnosti. Toto mnozstvi lze kazdych 10 minut opa-
kovat (3, 11). Aplikace alkoholu je vyrazné bolestiva, proto
se vétSina vykont provadi v celkové anestezii. V na$em sou-
boru nemocnych byly vechny vykony provadény v celkové
anestezii. Aplikace alkoholu ma i své komplikace. Dtlezité je
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aplikovat alkohol pouze do malformace a vyhnout se zdravé
tkani. Embolizace zdravé tkané vede k jeji nekroze. Nejéastéjsi
komplikaci je otok, ktery ve vét§iné pripadu ustoupi do 1-2
tydnit po vykonu. Otok také byva pri¢inou postizeni nerv,
které muze komprimovat spise nez embolizace vasa vasorum.
Postizeni nervil v naprosté vétsiné nebyva trvalé. Pri pouZiti
vét§tho mnozstvi alkoholu mtize dojit ke kardiopulmonalni-
mu kolapsu, komplikace je to ale vzacnd (3, 4, 11). V nasem
souboru nemocnych jsme se setkali pouze se dvéma velkymi
komplikacem, a to nekrézou tkané, ktera byla u obou nemoc-
nych uspésné lé¢ena chirurgicky. Pacienti jsou léceni do vy-
mizeni nebo zmirnéni pfiznakd.
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Nikoliv rozsahla kniha je koncipovana jako prakticka dife-
rencidlné diagnostickd prirucka ¢lenénd do celkem sedmi
oddild - Mozek, Hlava a krk, Hrudnik, Bficho, Pdnev, Mus-
kuloskeletalni systém a Péatef. Diky dodrZované formadlni
prehlednosti, kdy je jednotlivym skupindm morfologickych
nélezti vénovano jen nékolik malo stran, je v celé knize za-
chovan jisty spad. Kniha je tedy pfehlednd, pomoci tabulek
a vyt patologicko-anatomickych jednotek velmi prakticka.
Nicméné citelné jsou postradany ilustrace jak schematické,
tak i obrazy jednotlivych naleztt na CT a magnetické rezo-

nanci. Kniha je jiZ na prvni pohled uréena bud za¢inajicim
radiologtim, nebo kolegtim z klinickych oborti — pro né jsou
zfejmé urceny piehledy nalezt s rozkli¢ovanim vétvi diferen-
cialni diagnostiky.

Ponékud zastaralymi se mi zdaji citace v jednotlivych kapi-
tolach, navic je jich relativné malo. V roce 2008 jsou mnohdy
uvadény citace z hloubi devadesatych let 20. stoleti, pfedevsim
ve vypoletni tomografii piekonané nebo jiZz nevyhovujici
v dobé multidetektorové vypocetni tomografie.
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