Ve

KLINICKORADIOLOGICKA

V<

DIAGNOZA

prof. MUDr. Vladimir Mihal, CSc.

Détska klinika LF UP a FN Olomouc, Puskinova 6, 775 20 Olomouc

e-mail: mihalv@fnol.cz

214

KAPILARNi HEMANGIOM SLEZINY

prof. MUDr. Vladimir Mihal, CSc.!, MUDr. Kamila Michalkova?, MUDr. Zbynék Novak',

MUDr. Ladislava Kucerova®, MUDr. Dagmar Pospisilova, Ph.D.!, MUDr. Jifi Bu¢il>, MUDr. Josef Grym*
'Détska klinika LF UP a FN v Olomouci
?Radiologicka klinika LF UP a FN v Olomouci
3Ustav patologie LF UP a FN v Olomouci

‘Détské oddéleni, SZZ Krnov

Uvod

Primarni tumory sleziny jsou vzécné
a byvaji klasifikovany jako lymfoidni tumory,
nehematolymfoidni tumory nebo |éze podob-
né tumoru. Cévni nadory jsou nejbéznéjsi
primarni nehematolymfoidni tumory, vznikajici
z cévnich elementd, které tvofi ¢ervenou pul-
pu sleziny. Naproti tomu bild pulpa sleziny je
slozend z lymfatické tkané, z které se mohou
vyvinout lymfoidni nddory.

Z klinického hlediska existuje Siroka Skala
pfiznakd, s kterymi se muzeme setkat u pa-
cientd s primarnim cévnim nadorem sleziny.
Pacienti jsou ¢asto asymptomatiéti a nadory
odhalime nahodné v pribéhu zobrazovacich
vySetfeni, které provadime z jinych dlivodu.
Klinickd manifestace muze byt ale i velmi
dramatickd, protoze tyto nddory mohou byt
pfi¢inou ruptury sleziny s rozvojem masivniho,
Zivot ohrozujiciho hemoperitonea. Biologické
povaha primarmich cévnich nadorl sleziny
je odstupfiovana od benignich ke zhoub-
nym. Hemangiomy jsou nejCastéjsi benigni
primarni nadory sleziny. Mezi ostatni méné
Casté benigni cévni nddory zahrnujeme ha-
martomy, lymfangiomy a littoral-cell angiomy.
| kdyz vzacné, angiosarkom je nejcastéjSim
malignim primarnim cévnim nadorem sleziny.
Hemangioendoteliom je povazovan nékterymi
autory za intermediarni entitu mezi hemangi-
omem a angiosarkomem. Hemangiopericytom
je charakterizovan variabilni  biologickou
povahou a je povazovan za tumor s vysokou
maligni potenci. Pelidza (mnohocetnd drobnd
Jezirka“ bez endotelidlni vystelky vypinéna
erytrocyty) sleziny je vzacné nenéadorové
onemocnéni, které fadime mezi cévni nadory,
protoze jeji zobrazovaci i patologickd podoba
je vérné napodobuije.

Kazuistika

Matka matky se lé¢ila pro diabetes
mellitus, oba rodiCe i star§i bratr jsou zdra-
vi. Osmnactilety chlapec z druhé gravidity,
porod v terminu, zahlavim, porodni hmotnost
3500 g, délka 51 cm. Kojeny tfi mésice, oc-
kovani dle kalendare, psychomotoricky vyvoj
pfiméfeny véku. Pro subluxaci kyCelnich
kloubl byl od 3-12 mésici Ié¢en Sirokym

balenim (feminky). V pfedskolnim a Skolnim
véku prodélal opakované katary hornich cest
dychacich, hnisavé anginy, byl operovan pro
levostrannou (1986) i pravostrannou (1987)
tfiselnou kylu. Pfed rokem prodélal infekéni
mononukledzu s pfechodnym zvySenim jater-
nich aminotransferaz, na ultrazvuku popsana
mirna steatdza jater, biopsie nebyla indikova-
na, slezina na UZ hodnocena s normalnim
nalezem. V roce 1994 absolvoval komplexni
osteologické vysetieni a dlouhodobé se 1éCil
do roku 2001 (calcium efferv., magnesium
laktat, B6 vitamin tbl., Infadin kapky, Miacal-
cic nosni spray, Osteogenon tbl., Rocaltrol
tbl., Maxi-Kalz tbl., 1dzefiska 1é¢ba, rehabili-
tace) pro idiopatickou juvenilni osteoporézu
(denzitometrické vySetfeni prokazalo 49 %
Ubytek kostni denzity). Kratkodobé byl hos-
pitalizovan pfi zlomeninach pravého bérce
a kompresivnich zlomenindch obratld. Dia-
gndza juvenilni osteoporézy byla potvrzena
i histologicky (prof. Povysil, Praha), osteoge-
nesis imperfecta byla vyloucena vy$etfenim
biochemickych znakl kostniho metabolizmu
(prokolagen typ | C propeptid-PICP, prokola-
gen typ | N propeptid-PINP).

V roce 2004 byl chlapec odeslan k hos-
pitalizaci na Détskou kliniku v Olomouci pro
tumordzni Utvar hilu sleziny, ktery byl popsan
na ultrazvuku a nasledné i na CT vySetfeni
bfisnich organu. Tato vySetfeni byla indikova-
na v obdobi po prodélani t&zsi formy infekéni
mononukledzy, po které byla pozorovéna mir-
na steatdza jaterniho parenchymu.

Pii pfijeti byl chlapec afebrilni, véha
79 kg, vySka 174 cm, subjektivné zcela bez
potizi, zadné léky kromé hepatoprotektiv
(Flavobion tbl.) neuzival. Kize i sliznice
bez ikterl nebo eflorescenci, bficho volné
prohmatné, nebolestivé, slezina ani jatra
nebyly hmatné, lymfatické uzliny nezvétSeny,
dychani sklipkové bez vedlejSich fenomé-
nd, ozvy srdeéni zvuéné, ohrani¢ené, TK
120/75 mmHg. Neurotopicky nalez normalni,
nosohltan klidny.

Z laborotornich vySetfeni: CRP < 1,0 mg/I,
hemoglobin 152 g/I, hematokrit 0,44, erytrocy-
ty 5,1x10%/1, leukocyty 6,3 x 10%1, trombocyty
146x10%/1, autoprotilatky proti destickam
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(MAIPA)  negativni, normalni diferencni
rozpoGet bilych krvinek. VySetfeni kostni
dfené: normocelularni kostni def, s lehce
zmnozenou Cervenou fadou, pfiméfenym
zastoupenim ostatnich fad. Patologické burky
nenalezeny. Imunofenotypizace prokazala
normalni zastoupeni viech fad. Quickiv ¢as
81%, aPTT 30,4 s, fibrinogen 2,13 g/l, ALT
1,11 pkat/l, GMT 0,24 pkat/l, AST 0,54 pkat/,
LDH 5,64 pkat/l, KM 372 umol/l, cholesterol
3,87 mmol/l, triglyceridy 1,88 mmol/l, cerulo-
plasmin 0,265 g/, Cu 13,3 umol/l (v8echny
hodnoty az na hodnoty ALT byly v mezich nor-
my pro vek). Mo€ chemicky a sediment norm.
EBV: VCA IgG, IgM (slabé positivni, postakutni
faze primarni infekce), EBNA 1gG negat. Paul
Bunnel a OCH nizké titry, CMV ELISA IgM
negat., IgG slabé posit. UZ vySetfeni sleziny
(obrazek 1): slezina je normalni velikosti, v hilu
sleziny se mediélné vyklenuje ovalny Utvar,
ktery je téméf izoechogenni s parenchymem
sleziny a ma pravidelnou jemné zrnitou
strukturu. Pfetrvava zvySend echogenita jater
difusné. Vy3etfeni kostni dfené vyloucilo infil-
traci kostni dfené patologickymi burikami (dif.
dg. susp. lymfom sleziny), proto pfistoupeno
k CT vySetfeni s cilenym bioptickym odbérem
(obrazky 2, 3, 4, 5), které v oblasti hilu sleziny
prokazuje 5x 4,5 cm hypodenzni ostfe ohrani-
¢eny Utvar, ktery se vyklenuje medidlné. Po
aplikaci kontrastni latky iv. se Utvar vyrazné
nasytil a na pozdnim CT skenu je loZisko
téméf izodenzni s parenchymem sleziny. Pro-
vedena biopsie Utvaru pod CT kontrolou. Na
kontrolnich skenech po provedené biopsii bez

Obrazek 1. UZ sleziny v podélném zobra-
zeni - v hilu sleziny se medialné vyklenuje
ovalny utvar, ktery je témér izoechogenni
s parenchymem sleziny a ma pravidelnou
jemné zrnitou strukturu
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Obrazek 2. CT sleziny, axialni zobrazeni,

nativ, v oblasti hilu sleziny hypodenzni ostre
ohraniceny utvar, vyklenujici se medialné

Obrazek 3. CT sleziny po aplikaci k. I.
i. v.— Utvar v oblasti hilu se kontrastni latkou
vyrazné nasytil, ale viiéi parenchymu sleziny
je mirné nizsi denzity

znamek komplikaci. Dynamické MR vySetfeni
sleziny (obrazky 6, 7, 8) opét potvrdilo hypoin-
tenzivni Gtvar v oblasti hilu s mirnou centraini
hyperintenzitou. V pozdni fazi do$lo k nasyceni
centralni ¢asti utvaru kontrastni latkou (zfetel-
nd hyperintenzita). Periferie zejména ventralné
zlistala hypointenzivni. Histologické vySetfeni
bioptického vzorku ze sleziny (obrézky 9, 10,
11, 12): drobné fragmenty zvySené vaskula-
rizované tkané, v jejimz stromatu jsou Cetné
pigmentofagy a fokalné je tkan prokrvacena.
V cévnich luminech jsou jednak erytrocyty,
jednak lymfa. V pfevaze se jednd o kapildry,
v men$i mife o drobné cévy. Ve stromatu jsou
necetné lymfocyty, v jednom misté drobny
lymfaticky uzlik. O lymfom se nejednd. Vyraz-
na vaskularizace s nejvétsi pravdépodobnosti
svedci pro vaskulami benigni lézi typu kapi-
l&rniho hemangiomu nebo smieného typu
s lymfoangiomatézni slozkou.

Diskuze

| kdyZ jsou hemangiomy sleziny vzacné,
dory sleziny (9). Jejich prevalence pfi pitvé
se uvadi 0,3%-14%. Nejcastéji jsou dia-
gnostikovany ve stfednim véku. Byla popsana
lehka pfevaha u muzského pohlavi (1). Vétsina
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Obrazek 4. CT sleziny s k. I. i. v. pfed
punkci utvaru pod CT kontrolou - je opét
hypodenzni ostie ohrani¢ené lozisko v ob-
lasti hilu sleziny

Obrazek 5. Na pozdnim CT skenu (asi 7 min.
po prvnim vySetfeni) se lozisko ve sleziné
dosytilo a je téméF izodenzni s parenchymem
sleziny, coz podporuje dg. hemangiomu sle-
ziny. Provedeno zaméreni pro punkci ttvaru.
Vedlej$i ndlez - vyrazné hypodenzni paren-
chym jater pfi steatéze

hemangiom( jsou malé Iéze, nalezené ndhod-
né a pacienti ¢asto nemivaji Zadné klinické
pfiznaky (7). Obvykly pribéh hemagiomd je
charakterizovan pomalym rdstem a pfiznaky
nebo komplikace, pokud jsou pfitomny, se
objevuji pozdé. Hemangiomy se ale mohou
vyvinout az do rozsahlé palpaéné neboles-
tivé rezistence levého horniho kvadrantu.
Mohou se vyskytovat i jako soucést generali-
zované angiomatdzy u Klippelova-Trénaunay-
ho syndromu nebo jako soucast Maffucciho
syndromu (mnohoCetnd enchondromatéza).
Mezi mozné komplikace hemangiomu sleziny
zahrnujeme ruptury, hypersplenizmus, nebo
maligni degeneraci (1, 2). Spontanni ruptura
byla referovana jako nejcastéjsi komplikace,
s vyskytem asi u 25 % pacientl (3, 5). U pa-
cientl s rozsahlymi hemangiomy byl popsan
syndrom Kassabacha-Merrittové: anémie,
trombocytopenie a koagulopatie (4). Pro
pacienty s hemagiomem vét§im nez 5-6 cm
(splenomegalie) nebo se symptomy (bolest),
byva splenektomie Ié¢bou volby. Hemangiomy
sleziny jsou kongenitalniho plvodu, vznikaji
z epitelu slezinnych sinust. Histopatologické
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Obrazek 6. MR vysetfeni sleziny, dualni T2
TSE sekvence - v hilu sleziny hypointen-
zivni Gtvar s centralnimi hyperintenzitami
a vyraznéjsi teckovitou hyperintenzitou pfi
medialnim okraji
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Obrazek 7. Dynamické MR vysetieni, k.l.
i.v., arteridlni faze - hypointenzivni utvar
v oblasti hilu sleziny jen s mirnou centralni
hyperintenzitou

Obrazek 8. Dynamické MR vysetreni, pozdni
faze, doslo k nasyceni centralni ¢asti utvaru
k. I., tato ¢ast je zietelné hyperintenzivni,
perifrie zejména ventralné zlstava hypoin-
tenzivni

posouzeni prokaze neopouzdienou proliferaci
cévnich svazk( variabilni $ife, od kapilar az po
kaverny, které jsou lemovény jedinou vrstvou
endotelu a vyplnéné Cervenymi krvinkami.
Hemangiomy sleziny jsou €asto kaverndzni,
které mohou byt jednotlivé nebo mnohocetné.
Makroskopické vy3etfeni prokéze ve sleziné
solitarni nebo mnohocetné modro-Cervené
houbovité uzliky. Sie je variabilni, ale vétsina
loZisek je v prdméru mensi nez 2 cm. Tyto
léze mohou byt uvnitf sleziny nebo mohou
vyCnivat a mohou byt solidni nebo cystické.
Mens$i kapilamni a kaverndzni hemangiomy
mivaji kompaktni charakter, zatimco rozsahlé
kaverndzni léze se mohou projevovat trombd-
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Obrazek 9. HE - Tkan hemangiomu s pievahou
kapilar, které maji smiseny charakter, jde
jednak o kapilary krevni, jednak o kapilary
lymfatické. V intersticiu jsou zachyceny
cetné siderofagy

Obrazek 10. CD34 - Specialni vySetieni zna-

zornujici stény cévni. Z vysSetreni vyplyva,

Obrazek 11. CD20 - Specialni metoda ke
znazornéni B-lymfocyti. V obraze jsou

zachyceny pouze v dolni ¢asti necetné malé
lymfocyty. Zbyvajici pozitivita znazornuje
siderofagy. O lymfom se nejedna

Obrazek 12. CD45 RO - Metoda ke znazor-
néni T-lymfocytl. Opét patrna negativita.

Ze se jedna v prevaze o kapilary.

zou, infarkty, fibrézou nebo pseudocystickou
degeneraci, ktera vznikd v dusledku nekrézy
(6). Solidni hemangiomy jsou pevné a maji
tmavsi barvu nez normalni Cervena pulpa
sleziny. Cystické hemangiomy jsou tvofeny
cystickymi Gtvary rdzné velikosti, které jsou
vypinény hemoragickou tekutinou jako nasle-
dek probéhlé nekrézy. Kalcifikace mohou byt
pfitomny v solidnich lozZiskdch nebo kolem
cystickych dtvard.

Na rentgenovych snimcich se 1éze mani-
festuje vétSinou jako dobre ohrani¢ené lozisko
vlevém hornim kvadrantu nebo jako splenome-
galie. Pokud jsou pfitomny kalcifikace, jevi se
jako mnohocCetné drobné teckovité kalcifikace
nebo jako kfivoCaré kalcifikace. Na sonogra-
mech se hemangiom miize manifestovat jako
dobfe ohranitena izoechogenni solidni nebo
cystickd masa uvnitf sleziny nebo vyénivajici
navenek (stopkovitd). Mohou byt pfitomny
i echogenni kalcifikace s akustickymi stiny. Na
CT skenech maji kapilarni hemangiomy vzhled
hypodenzniho nebo izodenzniho, dobfe ohra-
niceného loziska. Po i. v. aplikaci kontrastni
latky pozorujeme hypodenzni dobfe ohrani-
¢ené lozisko, které se po nékolika minutach
po aplikaci kontrastni latky dosyti a stava se

Pozitivni bunky jsou siderofagy

téméf izodenzni, coz podporuje diagnézu he-
mangiomu sleziny. PFi vySetfeni pomoci MR se
zobrazi hemangiom jako hypointenzivni utvar,
ktery se v pozdni fazi dynamického vySetfeni
po aplikaci kontrastni latky méni na zfetelné
hyperintenzivni loZisko.

Komentar

Diagnéza hemangiom( sleziny v détském
véku je velmi vzacna a vétSinou ji odhalime
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