RYCHLE INVOLUJICI KONGENITALNT HEMANGIOM (RICH) — ODLISNA HISTOPATOLOGICKA ENTITA INFANTILNIHO HEMANGIOMU
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Kongenitalni hemangiomy (CH) jsou vzacné, plné vyvinuté hemangiomy, které jsou pfitomny pfi narozeni. Rychle involujici
kongenitalni hemangiomy (RICH) jsou jejich ¢astéjsi varianta, kterd ma obecné velmi dobrou prognézu. Autofi popisuji pfipad
novorozeného chlapecka s levostrannou cervikalni vaskularni [ézi o velikosti 26 x 19 X 14 mm. Opakované ultrazvukové vysetreni
prokdazalo hypoechogenni|ézi se snizenou vaskularizaci a rychlou spontanni involuci v priibéhu nékolika mésicl. Po zvazeni viech
nalezl bylo vysloveno podezieni na definitivni diagnézu rychle involujiciho kongenitalniho hemangiomu.
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Congenital hemangiomas (CH) are rare fully developed hemangiomas that are present at birth. Rapidly involving congenital
hemangiomas (RICH) are a more common variant that generally has a very good prognosis. The authors describe a case of
a newborn baby boy with a left cervical vascular lesion measuring 26 x 19 x 14 mm. Repeated ultrasound examination revealed
a hypoechogenic lesion with reduced vascularization and with rapid spontaneous involution over several months. After consid-
ering all the findings, a definitive diagnosis of rapidly involving congenital hemangioma was suspected.
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Termin ,kongenitalni hemangiom” byl
vytvoren Boonem a kol. (1) pro klinickou jed-
notku, odlisnou od bézného infantilniho he-
mangiomu (IH). Jedna se o vaskularni nadory,
které se svym vzhledem do urcité miry podo-
baji IH, ale na rozdil od nich jsou pfi narozeni
pIné vyvinuty a neprochézeji dalsi postnatalni
proliferaci. Rozdélujeme je do dvou skupin:
rychle involujici kongenitalni hemangiom
(RICH) a neinvolujici kongenitalni heman-
giom (NICH) (2, 3, 4). Nové byl zafazen do této
skupiny dalsi typ CH — ¢aste¢né involujici CH

(PICH), ktery je charakteristicky tim, Ze ¢asna
reverzni aktivita po narozeni se ,na pUl cesté”
zastavi a dale jiz nepokracuje (5). Proliferacni
faze RICH probiha in utero, a proto jsou piné
vyvinuty jiz pti narozeni. U 1ézi RICH zacina
regrese témér okamzité po narozeni a postu-
puje rychleji, nez je obvyklé u klasickych IH,
pficemz |éze casto zcela vymizi do 14 mésicd,
nékdy se zbytkovou atrofii kGize nebo preby-
tecnou kazi. Obvykle jsou asymptomatické,
mohou viedovatét nebo krvacet v rané fazi
jejich projevu. Diagnostikovany jsou obvykle
klinickym vysetfenim po narozeni. V situa-

cich, kdy je diagnostika nejista, mGze pomoci
zobrazovaci vysetfeni nebo biopsie. Ze zobra-
zovacich metod ma nejvétsi pfinos ultrazvuk
a magnetickd rezonance.

Klinicky obraz je jako vyvyseny plak ne-
bo nador, ¢erveno-purpurové nebo fialové
barvy, posety povrchovymi teleangiektaziemi
a Casto obklopeny charakteristickym bledym
halo a nékdy centralni ulceraci, linearnijizvou
nebo centralni nodularitou. Vétsinou je vidime
v oblasti hlavy, krku a konc¢etin. Ulcerace na
povrchu RICH jsou vzacné, ale mohou byt
pfitomny na rozsahlych RICH, vétsich nez
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10cm. CH nejsou typicky sdruzeny s dalsimi
anomaliemi (4).

Prezentujeme pfipad RICH v preaurikular-
ni oblasti vlevo, ktery byl klinicky pozorovén
jiz po narozeni. Novorozenec s porodni hmot-
nosti 31004 se narodil ve 40+ 3 tydnu tého-
tenstvi (Il. gravidita/l. para). Téhotenstvi bylo
nekomplikované. Porod byl pomoci VEX, plo-
dova voda byla ¢ird, dité po vybaveni bylo bez
potizi s adaptaci, v pé¢i maminky s podporou
laktace. Matka méla negativni skrinink, kulti-
vace streptokoka skupiny B byla pozitivni, ATB
profylaxe byla dostate¢nd. Od narozeni byla
patrna rezistence pod levou mandibulou veli-
kosti 3x2x 1cm. Léze byla modro-purpurové
barvy, na povrchu pfekryvajici teleangiekta-
zie a ohranicena cirkularnim svétlym halo az
10 mm Sirokym (Obr. 1a). Byl proveden ba-
revny dopplerovsky ultrazvuk preaurikularni
oblasti vlevo: vaskularniléze byla echogenni,
ve vétsiné objemu bez toku, ale obsahovala
vicecetné cévy, vétsinou s arteridlnimi toky,
v okoli loziska jsou zmnozené tepny — vétve
zevni karotidy. Zavér: nélez odpovida nej-
pravdépodobnéji smisené cévni malformaci
nebo kongenitélnimu hemangiomu (Obr. 2).
Doplnéno bylo i vysetfeni UZ CNS a UZ biicha,
kde nélez zcela fyziologicky. BEhem hospi-
talizace byl celkovy klinicky stav uspokojivy,
dité bylo bez dechovych potizi, bez poruchy
peroralniho pfijmu. Echokardiografické vy-
Setfeni s normalnim nélezem, bez zndmek
hyperkinetické cirkulace, nebo srde¢niho sel-
havani. Doporuceno bylo vysetieni pomoci
MR s kontrastem: vlevo na krku mezi uhlem
mandibuly a kyvacem byl ohraniceny utvar
velikosti 26 X 19 x 14 mm, zasahujici az do
klze, zevni karotida i jugularni zila zavzaty
nejsou, probihaji medialné od utvaru, jsou
¢aste¢né zavzaty vétve zevni karotidy, Utvar
je T1 hyposignalni, T2 hypersignalni a lehce
nehomogenni, po kontrastu bylo patrné ho-
mogenni syceni, na PC angiografii bez tok
v loZisku nebo bezprostiednim okoli. Cévni
struktury nebyly zfetelné zmnozené, byly jen
nékteré vétve zevni karotidy (Obr. 3 a-d).
Lozisko bylo dobfe ohrani¢ené a rozsahem
bylo omezeno jen na podkozi v souladu
s ultrazvukovym nalezem. Po zvézeni viech

nalezt bylo vysloveno podezieni na defini-

(a) Preaurikuldrni RICH velikosti 3 x 3 x T cm s povrchovymi angiektaziemi a cirkuldrnim bledym
halo pfi narozeni. (b) Ztrdta dermdini elasticity (anetoderma) s mirnou atrofif kizZe v misté involujiciho
RICH ve véku 5 mésict

Snimek ultrazvukového vysetieni zobrazujici solidni loZisko se zietelnym prokrvenim v barevném
mapovdni, které je uloZzeno v podkoZi a je dobre ohraniceno
SAMSUNG
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RYCHLE INVOLUJICI KONGENITALNIHEMANGIOM (RICH)

ODLISNA HISTOPATOLOGICKA ENTITA

ANTILNIHO

MANGIOMU

Magnetickd rezonance demonstruje vysoky signdl na T2 (a) a nizky signdl na T1 (b) odpovidajici vysokému obsahu tekutiny. Na pokontrastnim zobrazenf
Jje patrné zietelné zvyseni signdlu dobre prokrveného loziska na axidlnim rezu (c) a korondlinim rezu (d). LoZisko je dobre ohrani¢ené a rozsahem je omezeno jen

na podkoZi v souladu s ultrazvukovym ndlezem

tivni diagnézu rychle involujiciho konge-
nitalniho hemangiomu (RICH). Pri vy3etfeni

v hematologické ordinaci bylo dva tydny po

narozeni provedeno laboratorni vysetfeni:
leukocyty: 7,60 % 10%/I1, erytrocyty: 4,09 x 10'%/I,
hemoglobin: 138 g/l, trombocyty: 362 x 10%/I.
Koagula¢ni screening: fibrinogen: 2,07 g/I,
D-dimery: 824 ug/l (norma do 500 ug/l). Ve
véku 5 mésicd byl RICH ve vyrazné regresi,
hmatna byla zbytkova vazivova a tukové tkan,
halo kolem RICH je stale lehce vyznacené.

iatriepropraxi.cz

Patrnd byla i ztrata kozni elasticity (anetoder-
ma). Lozisko bylo dle UZ prokrvené, ale regre-
se byla vyznamna (Obr. 1b). UZ tvére vlevo:
dobfe prokrvené lozisko stfedni echogenity
velikosti 20x 7 x20 mm. Rychle involvujici
kongenitalni hemangiomu. Velikost vyrazné

regredovala v porovnani s UZ pfi narozeni.

Od roku 1996 jsou cévni anomalie klasifi-
kovany bud jako nddory nebo malformace (2).

Pediatr. praxi. 2(

IH je nejcastéjsi vaskularni nador a prezentuje
se jako endotelidlni bunéénd proliferace, ktera
se vyviji nékolik dnli po narozeni. CH jsou pIné
vyvinuty pfi narozeni a klasifikovany podle
jejich klinického chovéani na RICH a NICH. RICH
obvykle vymizi v prvnich 14 mésicich zivota,
casto ma za nasledek oblast atrofické nebo
prebytecné kdze. Kvuli pfitomnosti bledého
halo ve vétsiné pfipadu a rychlé involuce. RICH
se skladal z malych az velkych laltc¢ka kapildr
se stfedné baculatymi endotelidlnimi burikami
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a pericyty. North a spol. objevili, Ze endotel
IH se v celém zivotnim cyklu cévniho nadoru
imunochemicky barvi na protein glukézo-
vého transportéru-1 (GLUT-1) (6). Obé tfidy
CH tento fenotyp GLUT-1 postradaji, coz je
spole¢ny znak IH. Rychle involvujici vrozené
hemangiomy jsou plné vyvinuty jiz pfi na-
rozeni. Jsou to endotelidlni nddory, ale jsou
GLUT1-negativnia v prvnim roce zivota rychle
regreduji, ¢imz se odlisuji od IH. Pri klinickém
vysetieni se tyto léze pfi narozeni projevuji
jako fialovo-modra dobie definovana léze
s perifernim svétlym halé. Léze jsou pevné
a pti palpaci gumové. Na dotek nejsou bo-
lestivé (7, 8).

Ultrazvukové vysetieni je obvykle me-
todou prvni volby. Byl prokdzan pozoruhod-
né konzistentni obraz RICH. Léze jsou rovno-
mérné hypoechogenni a vétSinou omezeny
na podkozni tuk. Jsou difuzné vaskularni,
prochdzeji jimi vice tubuldrni vaskularni
kandly. Nékteré kandly jsou stlacitelné, se
signalem venézniho pratoku, zatimco jiné
vykazuji nizky rezistentni arterialni pratok (9,
10). Tyto rysy jsou v souladu s histopatolo-
gickymi ndlezy u RICH. Podrobnou studii his-
topatologie nedavno zvefejnil Kozakewich
(11). Nejcharakteristi¢téjsim histologickym
nélezem CH je lobulizace. Na periferii tu-
moru jsou malé laltcky slozené z kapilar
s baculatym endotelem a centrilobularni-
mi drenaznimi kanaly. Endotelidlni buriky
jsou negativni na glukézovy transportér-1
(GLUT1), coz naznacuje, ze RICH je skute¢né
samostatna entita.

ODLISNA HISTOPATOLOGICKA ENTITA INFANTILNIHO HEMANGIOMU

V prvnim tydnu postnatalniho Zivota mu-
Ze byt vzacné u CH prechodné pfitomna mirna
trombocytopenie zplisobena koagulopatii.
Proliferacni faze RICH probiha in utero, a proto
jsou pIné vyvinuty jiz pfi narozeni. Vétsi CH
mohou byt pozorovdna pomoci ultrazvuku
jiz ve fetdlnim obdobi. Na rozdil od standard-
nich hemangiom@ nevykazuje zrychlenou
postnatalni ristovou (proliferacni) fazi. Misto
toho involuce zacind rychle a rychle postu-
puje, pficemz ¢asto zanechava na povrchu
oblast atrofie. Vétsina RICH zcela regreduje
do 14 mésic.

CH vznikaji v zivoté plodu a byly pozoro-
vany pomoci sonografie jiz v pozdnim prvnim
trimestru. Ultrasonografické monitorovani
fetalnich hemangiom(i ukazalo, Ze se zmensuji
pozdé v téhotenstvi a dokonce zcela vymizi pfi
porodu. Takze ,fetalni hemangiom” by bylo
presnéjsi oznaceni vzdy, kdyz je tento nador
objeven prenatalné. Tyto nadory tedy musely
vzniknout i regredovat béhem Zivota plodu.
| kdyz tyto jedine¢né nadory jsou pravdépo-
dobné nejlépe popsany jako rychle involujici
fetalni hemangiomy (RIFH), velmi se klinicky
a histopatologicky podobaji RICH. Proto je
oznacujeme jako RICH s fetdIni involuci. Na
grafu 1 jsou znazornény rozdilné vzorce riistu
dvou forem CH (RICH a NICH) v porovnani s IH.
RICH kivka ma stejnou konfiguracijako IH, ale
jak regrese rychle postupuje béhem prvniho
roku, je kiivka podél osy y posunuta doleva.
Krivka NICH zGstavé plochd po narozeni az
do détstvi (3). Lé¢ba CH zavisi na velikosti

a lokalizaci 1ézi, a zda jsou nebo nejsou pfi-

tomny komplikace (12). Nekomplikované RICH
obecné zadnou [é¢bu nevyzaduji, pozorujeme
jak postupné rychle a spontdnné regreduiji.
Rezidudlni teleangiektazie mohou byt po do-
mluvé s pacientem nebo rodinou efektivné
|éceny cévnim pulznim laserem. Atrofie kiize
nebo anetoderma vyzaduje korekéni plastic-
kou chirurgii. Systémova lécba neselektivnimi
beta-blokatory je u CH neucinng, své misto
ma u komplikovanych forem (krvaceni, ulce-
race, koagulopatie), které jsou doprovazeny
arytmii (4).

U naseho pacienta byl RICH lokalizovén
v levé preaurikuldrni oblasti a od narozeni
nezpusoboval Zzddné omezeni hybnosti. Byl
gumovity, volné pohyblivy, ale palpa¢né ne-
bolestivy. Mél typicky charakter s prekryvaji-
cimi teleangiektaziemi, které mély loukotovité
usporadanim, [éze byla cirkularné ohranicena
svétlym halo. Pfi ultrazvukovém vysetieni byla
vaskularniléze echogenni, ve vétsiné objemu
bez toku, ale obsahovala vicecetné cévy, vét-
sinou s arteridlnimi toky. Vzhledem k tomu, ze
cévni tumor byl pIné vyvinut jiz pfi narozeni,
zvazovali jsme, Ze ndlez odpovida nejpravdé-
podobnéji smisené cévni malformaci nebo
kongenitalnimu hemangiomu. Opakovanym
ultrazvukovym vysetfenim a vysetfenim po-
moci magnetické rezonance s kontrastem
jsme po zvazeni viech nélez(i uzavieli dia-
gnézu jako rychle involvujici kongenitélni
hemangiom. Dalsi klinicky pribéh byl bez
komplikaci, druhy tyden jsme pfi kontrolnim
vysetieni koagulaéniho skrininku zaznamenali
mirné zvysenou hodnotu d-dimer0. Pocet

Rastovd krivka kongenitdiniho hemangiom (RICH — rychle involvujici kongenitdini hemangiom; NICH — neinvolvujici kongenitdini hemangiom)
ve srovndni s rdstovou kfivkou infantilniho hemangiomu
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krevnich desticek byl normalni. Nepozorovali
jsme zvysenou krvacivost. Pfi pravidelnych
kontroldch a ultrazvukovém vysetieni jsme
pozorovali velmi rychlou regresi tumoru s po-
zlstatkem kozni atrofie a snizené elasticity

v misté plvodni [éze.

CH je vzacna klinickd jednotka odlisna
od IH.
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RYCHLE INVOLUJICI KONGENITALNT HEMANGIOM (RICH)

Rozdélujeme je do dvou skupin: rychle
involujici kongenitalni hemangiom (RICH)
a neinvolujici kongenitélni hemangiom
(NICH).

RICH jsou pIné vyvinuty pfi narozeni, ale
vétsina z nich zcela regreduje do 14 mésicd.
Po narozeni se tyto cévni |éze projevuji
jako fialovo-modra dobie definovand léze
s prekryvajicimi teleangiektaziemi a s ty-
pickym perifernim svétlym halo.
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RICH diagnostikujeme obvykle na zakladé
klinického vysetreni, pfi pochybnosti je
vhodné zobrazovaci vysetfeni (ultrazvuk
a/nebo magneticka rezonance).
Nekomplikované RICH obecné zadnou
|é¢bu nevyzaduiji.
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