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Kaposiformni hemangioendoteliom (KHE) je vzacny, agresivni cévni nador, ktery se obvykle vyskytuje v kojeneckém véku nebo
raném détstvi. KHE mohou rdst na rliznych mistech a obecné vykazuji zna¢né heterogenni parametry. Jsou charakterizovany
vysoce infiltrativnimi a lokaIné invazivnimi vlastnostmi se Spatné definovanymi okraji. Zobrazovaci metody, které jsme pouzili
v nasi pfipadové studii, potvrdily sv{ij pfinos v procesu obtizné diagnostiky.

Kli¢ova slova: kaposiformni hemangioendoteliom, cévni nadory, dité.

Benefit of the imaging methods in a diagnosis of kaposiform hemangioendothelioma

Kaposiform hemangioendothelioma (KHE) is a rare, aggressive vascular tumor that typically occurs during infancy or early child-
hood. KHEs grow in various locations and generally exhibit extensive heterogenity. They are characterized by highly infiltrative
and locally invasive clinical properties with ill-defined margins. The imaging methods used in our case-report demonstrated their
benefit in a difficult diagnostic process.

Key words: Kaposiform hemangioendothelioma, vascular tumors, child.

Uvod Obr. 1. Napravém predloktije tuhd, nejasné ohranicend rezistence velikosti 35 x40 mm s mirné prosvi-
tajicim namodralym zbarvenim

Kaposiformni hemangioendoteliom (KHE) je
vzacny, agresivni, lokalné invazivni vaskuldrni na-
dor (bez vzdéalenych metastdz), ktery se obvykle
vyskytuje béhem kojeneckého véku a v raném
détstvi. Postihuje téméF stejny pomér pohla-
vi. Jeho ro¢nf vyskyt se odhaduje na 0,071 na
100000 déti. Termin ,kaposiformni hemangioen-
doteliom” byl zaveden v roce 1993 Zukerbergem
a spol. (1). Vyviji se z bunék tvoficich cévni sténu,
a proto mUze byt omylem povazovan za in-
fantilni nebo kongenitalni hemangiom, které
se u détf vyskytuji ve srovnatelném vékovém
obdobi (2,3). Nicméné KHE je spojeny s horsi

progndzou a u nékterych typd vyzaduje agre-
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UZ vysetfeni, v podkoZi v mékkych tkdnich pravého predloktije zachycen ovdlny, od okoli Spatné
ohranicitelny Utvar, smiSené echogenity, pfi dopplerovském mapovdnije patrné prokrvenijen pfi dolnim
a hornim okraji Gtvaru

MR vysetteni, T2 sekvence transverzdlné. V podkozi dorzdini strany predlokti pravé horni koncetiny
je ptitomen T2 vyrazné hypersigndini Gtvar, ktery nezasahuje do svaloviny

sivnéjsi 1écbu nez hemangiomy. Jeden z faktor

pfispivajici ke Spatné prognodze déti s KHE, ktery
¢asto tento typ cévnich nadorl doprovazi, je
oznacovan jako Kasabachdv-Merrittové feno-
mén (KMP). Je charakterizovan trombocytopeni,
hemolytickou anémif a koagula¢nimi abnorma-
litami (konzumpcni koagulopatif), coz vede ke
zvysenému riziku umrtf (12-30 %) (5).

www.pediatriepropraxi.cz

V prabéhu diagndzy by proto kazda odlisnost,
kterd pro infantilni hemangiomy neni charakteris-
tickd, méla soustfedit nasi pozornost na jiné cévni
nadory, které se v tomto véku mohou vyskytnout.

Prezentujeme 6letého chlapce, u kterého
si rodice vsimli rychle rostouci rezistence na
pravém pfedlokti, kterd méla byt odstranéna pfi
planované urologické operaci v celkové narké-

ze. Vysledky pfedoperacniho ultrazvukového
vysetfeni viak pfinesly diagnostickou nejistotu,
kterd byla potencovana nalezem na magnetic-

ké rezonanci, a proto se plvodni plan zménil.

Chlapec pfichazi k exstirpaci patologické-
ho Utvaru v podkozi pravého predlokti nejasné
etiologie. Dité je z . fyziologické gravidity, porod
byl vyvoldvany (pfenaseni) spontanné zéhlavim,
PD: 46 cm, PH: 2820 g, kfiseny nebyl, poporodni
adaptace byla v normé. Novorozenecky skri-
nink byl bez patologie, doporuceno Sirsi balen,
kojeni pouze 2 tydny, o¢kovani dle ftadného
ockovaciho kalendare. Nemocnost: v prvnich
dvou letech ¢ast&jsi bronchitidy, dispenzarizo-
van v alergologické ordinaci (asthma bronchia-
le) a kardiologické ordinaci pro funkéni Selest.
Pro podezieni na poruchu autistického spektra
byl dispenzarizovan v psychologické ordinaci.
Od véku sesti mésic je dispenzarizovén rov-
néz v nasi nefrologické ordinaci pro vrozenou
oboustrannou hydronefrézu II-lll. stupné a ba-
lanickou hypospadii. Opera¢ni plastika penisu
podle Mathieua probéhla v listopadu 2016, ale
byla komplikovana vytvorenim drobné uretro-
kutannf pistéle. Matka se 1é¢i pro hypofunkgi Stit-
né Zlazy, otec a sourozenci zdravi. Urologem byla
napldnovana plastickd operace pistéle, prakticky
détsky lékar doporucil pfi celkové narkéze od-
stranit i rezistenci na pravém predlokti. Krevn{
obraz i hemokoagula¢ni poméry byly v me-
zich normy pro jeho vék: leukocyty 8,6x10I,
erytrocyty 5,15x10'%/I, trombocyty: 396x10%/,
hemoglobin: 138 g/|, protrombinovy ¢as: 0,91,
aPTT: 27305s.

Status localis: na pravém pfedlokti ve
stfedni etdzi vice dorso-laterdIné byla tuh4,
nejasné ohranicend rezistence velikosti 35 x 38
mm. Pod kdzi prosvitajici mirné namodralym
zbarvenim (Obr. 1). Palpa¢né byla rezistence
nebolestivé a nepohyblivd, bez indurace, spise
pfipominajici resorbujici se reziduéIni hema-
tom. Bylo doporuceno doplnujici vysetieni
dopplerovskou ultrasonografif, kterd v misté
hmatné rezistence potvrdila v podkoZi ovélny,
od okoli §patné ohranicitelny Utvar, se smise-
nou echognitzou a vnitinimi hypoechogen-
nimi okrsky, velikosti 30 x 8 X 36 mm, pfi do-
pplerovském mapovani bylo patrné prokrvent
jen pfihornfm a dolnim okraji Utvaru, toky byly
Zilnf i tepenné (Obr. 2). Zavér: Utvar nejasné
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etiologie, resorbujici se hemangiom? Proto
bylo doporuceno vysetfeni pomoci magne-
tické rezonance.

MR predlokti (nativni a postkontrastni
vysetreni, standardni sekvence): v podkozi
dorzélni strany predlokti PHK se zobrazoval T2
vyrazné hypersignalni Gtvar s nepravidelnymi
konturami, ktery byl na T1 sekvenci hyposig-
nalni a po aplikaci k.I. iv se vyrazné nasytil,
byl asi 40 x 30 X 5 mm velky. Byly v ném pa-
trné cévni struktury. Do svalové vrstvy Utvar
nezasahoval (obr. 3, 4, 5, 6). Zavér: patolo-
gicky utvar v podkoZi pfedlokti PHK nejasné
etiologie.

Vzhledem k nélezlim na ultrasonografic-
kém a MR vysetfeni byla indikovana kompletn{
extirpace cévniho nadoru plastickym chirur-
gem a histologické a histochemické vysetfenf
nadoru.

Operace: byla provedena jemna preparace
s bipoldrni koagulaci nejasné ohrani¢eného
tumoru (Obr. 7), ktery na spodiné zasahuje
k ulné a fascii svald, bez zndmek prordstani,
preparat ad histologiam (Obr. 8). V dalsi fazi
byl proveden proplach, hemostdza a bandaz.
Vykon probéhl bez komplikaci, pacient se budi
na sale. Byl doporuceny Setfici rezim, konceti-
na na zaveés, analgetika dle potfeby. Dalsf kont-
roly na oddéleni plastické a estetické chirurgie.

Histologické vysettent: ¢asti kize a podkozi
s noduldrimi infiltraty vaskularniho tumoru,
ktery je tvofen zralymi partiemi vzhledu kapilar-
nfho hemangiomu, dale vietenovitymi partiemi
se Stérbinovitymi vaskuldrnimi prostory a glo-
meruloidnimi formacemi se stfedni jadernou
polymorfi. Na periferii i v centru nddorovych
uzlt byla fibrotizace (Obr. 9, 10). Ojedinéle byla
pritomna mitoticka aktivita 1-2/10 HPF (v zor-
ném poli). Atypické mitdzy nezjistény. Nador
dosahuje resekéniho okraje na spodiné nékte-
rych vzorkd. Imunohistochemicka pozitivita
CD31 a D2-40, méné CD34 (Obr. 11). Proliferacni
aktivita Ki67 dosahuje 10 %.

Zavér: obraz odpovida kaposiformnimu
hemangioendoteliomu. Jde o mistné agresivn{
tumor, nemetastazujici. Recidivu nddoru nelze
vyloucit, bylo doporuceno sledovan.

Infantilni hemangiomy patfi k nej¢astéjsim
a nejrychleji rostoucim nadorlm kojeneckého
veku. Jejich rychly rlist a zna¢na vaskularita mo-

Stejné vysetteni jako na obr. 3 v korondlInim zobrazeni. Utvar oznacen Sipkou

T1 sekvence, transverzdini primét, nativné. Popisovany utvar (sSipka) md nizkou intenzitu signdld

a je neostre ohraniceny

hou snadno zpUsobit diagnostické rozpaky pfi

vyluCovanf jinych, méné Castych, ale také rychle
proliferujicich nddord.

Kaposiformni hemoangioendoteliom je kla-
sifikovan jako vzacny vaskuldrni tumor s lokalné
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agresivnim, ale obvykle benignim rdstovym po-
tencidlem v rdmci klasifika¢niho schématu na-
vrzeného Mezinarodni spole¢nosti pro studium
vaskuldrnich anomalif (3). Prognosticky méné
pfiznivym rysem téchto vaskuldrnich nadort je
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Obr. 6. TI sekvence s potlacenim tuku, transverzdini primeét, aplikace k.l. iv. Utvar (Sipka) v podkoZise  riziko vyskytu fenoménu Kasabacha-Merrittové
vyrazné nasytil kontrastni Idtkou

(KMP), zdvazné trombocytopenie s mirnou az
stfedné zavaznou koagulopatii, kterd se vyviji
v dUsledku intraleziondlniho vychytavani krev-
nich desticek (5, 7). Je nejasné, pro¢ se KMP
vyviji vyhradné v trsovitych angiomech (,tufted
angioma“)(8). Riziko KMP je nejvyssi u velkych
|ézi KHE umisténych v retroperitoneu nebo
mediastinu. Jedna hypotéza uvadi, ze abnor-
malni endotel a spletitd architektura cévniho
zadsobeni nddoru podporuji adhezi a zachyceni
desticek (4). Z histologického hlediska se KHE se
od ostatnich vaskularnich novotvard odlisuji na
zakladé infiltrujiciho i rstového charakteru vie-
tenovitych endotelidlnich bunék, pfitomnosti
mikrotrombU, hemosiderinovych depozitd,
lymfatickych abnormalit, fokdIni imunopoziti-
vity pro lymfatické endotelidIni znaky (D2-40)
a PROX1, zatimco GLUT-1, znak pro infantilni
hemangiomy, je vzdy negativni (2, 5).

Ve vétsiné piipadl postihuje KHE konceti-
ny; méneé casté lokality jsou hrudnik a cerviko-
Obr. 7. Po ¢lunkovité incizi kiZe se v podkoZi dorzdini strany predlokti PHK zobrazuje tumordzni Gtvars - facialni oblast. Pfiblizné 10 % KHE se vyskytuje
nepravidelnymi konturami a smiSenou strukturou extrakutanné, ¢asto v oblasti retroperitonea
nebo ve svalech, kostech a hrudni dutiné.
Modro-purpurovy odstin kdize mze byt za-
ménén za problém s krvacenim.

Diagnostika KHE je zaloZena na kombina-
ci klinickych, histologickych a zobrazovacich
vlastnosti. Laboratorni hodnocenf je nezbyt-
né pro diagnostiku fenoménu KMP. Kdykoli
je to mozné, je treba zvazit histologické po-
tvrzeni diagndzy angiomu nebo KHE, nebot
terapie u nékterych forem je ¢asto potiebnd
po delsi dobu. Nicméné pfitomnost vysoce
vaskuldrniho nddoru spolu s trombocytopenif
a koagulopatif vyrazné zvysuje riziko biopsie.
Pokud jsou klinické a zobrazovaci nélezy vysoce
sugestivni pro diagnézu KHE, biopsii mazeme
pozdrZet a histologické vysetfeni provadime
az po kompletnfi extirpaci nddoru. Pokud je
rozhodnuto o operaci, pldn musi byt projednan
s chirurgem, anesteziologem, hematologem
a patologem. Biopsie by méla byt provedena
na opera¢nim sale; v pfipadé pfitomnosti KMP
mUZe byt nezbytna podplrna péce s trans-
fuzi krevnich desticek, ¢erstvou zmrazenou
plazmou a dalsimi pfipravky pfed a po operaci
a béhem postupu.

Pro diagnostiku KHE je velmi vhodné za-
hrnout magnetickou rezonanci, kterd pomaha

pri diferenciaci jinych cévnich nadord, ale jeji
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hlavni uzite¢nostf je vymezeni rozsahu one-  Obr. 8. Cdst kiiZe s kompletné vyoperovanym cévnim nddorem s infiltrujicimi uzly a nepravidelnymi
mocnéni a zdokumentovan lécebné odpovedi, ~ nddorovymi okraji

zejména v piipadech s extrakutanni lokalizaci.
Pomoci ultrazvuku mdzeme pozorovat ho-
mogenni nebo heterogenni okrsky tkdné KHE,
zhodnotit echogenitu ve srovnani s prilehlym
svalem a jeho okraje dobfe ohrani¢ené nebo
nedefinované. Na barevnych dopplerovskych
obrazech mizeme rozlisit stupen tkanové

vaskularity na tfi kategorie: a) hypovaskularni
(zddny nebo minimdalni vaskularni tok), b) mirné
vaskuldrni nebo, c) hypervaskuldrni (vyrazné — Obr. 9. Piehledny snimek podkozniho infiltrdtu. Nddor je tvofen cévnimi uzly, které upominaji na
zvyseny priitok) (9). uspofdddni kapildrniho hemangiomu a vietenitymi neostfe ohrani¢enymi partiemi, které se podobajf
Kaposiho sarkomu. Na snimku zachyceny dva cévni uzly, vietenobunécnd sloZka je v levé &dsti snimku

Znal échto vlastnosti by méla vést k to- .. . .
alost téchto vlastnosti by méla vést k to (Sipka). (Barveni HE, zvétseni uvedeno na snimku)

mu, aby radiologové zahrnuli KHE do diferencni

diagnostiky pediatrickych cévnich nadord. KHE
nadory jsou vytvoreny z infiltrujicich uzl(, svaz-
kd vietenovitych endotelovych bunék a cév-
nich kandlkd s nepravidelnymi nddorovymi
okraji. Histologické a histochemické vysetteni
nam z diferen¢né-diagnostického hlediska
pomdaze vyloucit infantilni a kongenitalni he-
mangiomy, venézni malformace, kaposiformni
lymfangiomatdzu, infantilni hemangiopericy-
tom, infantilnf fibrosarkom, angiosarkom nebo
vzacny Kaposiho sarkom (8).

Ackoli byla kompletnf chirurgickd resekce
potvrzena jako lécebny zlaty standard pro men-
3i, ohranicené formy KHE, celkova resekce ¢asto
neni mozna v disledku vysokého rizika krva-
ceni, rozsahu nadoru a/nebo anatomické loka-
lizace samotného mista léze. Farmakologicka . e
Ié¢ba prvni volby kortikosteroidy je Uspésna 2 et . ' ot -
pouze u 10-27 % vsech pfipadd, Ié¢ba vinkris- o . -

tinem u 60-70 % pacientl (pfevdzné u paci-
Obr. 10. Detail ohraniceného cévniho uzlu, ktery md vzhled kapildrniho hemangiomu. V centru uzlu

ta s k likaci KMP). U détskych ientd
enttl s Komplikad ) ESKYCh pacientd Jizveni (Sipka). (Barveni HE, zvétseni uvedeno na snimku)

s cévnimi nadory, v¢etné KHE, byl v poslednich
pracech prokdzan Ié¢ebny, ale nestandardni
Ucinek sirolimu (zndmy jako rapamycin) nebo
propranololu (6, 10).

V soucasné dobé postraddme doporuceny
optimalni terapeuticky postup a nebyla do-
porucena ani kombina¢ni [é¢ba. Standardnf
protokoly jsou nedostate¢né, protoze odpovéd
na lé¢bu je variabilni a nepredvidatelna. Stejné
jako u mnoha vaskuldrnich anomalif, pfesny
popis klinického pribéhu, odpovédi na lé¢bu
a dlouhodobé vysledky byly negativné ovliv-
nény nespravnou identifikaci Iéze, nepfesnou
nomenklaturou a nedostatkem prospektivnich,
randomizovanych klinickych studif s cilem po-
soudit terapeutickou U¢innost. Doporucené
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Obr. 11. Imunohistochemické vysetfeni s endotelidlnimi markery (napf. CD31, CD34, D2-40) zvyrazriuje
Stérbinovity vzhled krevnich cév ve vietenobunécné, Kaposi-like cdsti tumoru. Zde pouZzita protildtka

D2-40, zvétseni uvedeno na snimku.

|é¢ebné protokoly zalozené na dikazech jsou

proto omezené. U mensich lézi KHE bylo do-
poruc¢eno pouziti chirurgické excize a inter-
vencnich radiologickych terapif se smisenym
klinickym pfinosem.

Vzacnost 1ézi z KHE spektra a zna¢na hetero-
genita jejich klinickych projevi proto vyzaduje,
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zdkladé histologického a histochemického
vysetfeni vzacného cévniho nadoru po jeho
celkové excizi.

I kdyZ podrobnou dodate¢nou anamnézou
byla potvrzena nestandardnf rdstové aktivita
s vysokou prolifera¢ni aktivitou az v posled-
nich letech Zivota. Rodice pfipousti, Ze celko-
vé urychleni rlstu cévniho nddoru mohlo byt
zpUsobeno jeho ndhodnym Urazem.

Radiologicka standardni diagnostika cév-
nich nddord s vyuzitim dopplerovského mapo-
vani ale i pouziti kontrastnich latek pfi zobrazo-
vani vaskuldrnich tumordznich Utvard nejasné
etiologie pomoci magnetické rezonance, ma
i dnes svou nezastupitelnou roli.

Stoji za zapamatovani:

= Kaposiformni hemoangioendoteliom je
vzacny vaskuldrni nddor s lokédlné agre-
sivnim, ale obvykle benignim rlstovym

potencialem.
= Jeho diagnostika je proto vzdy zaloZzena
na kombinaci klinického vysetieni a vy-
sledkl vysetteni zobrazovacich a histo-

logickych.
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