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Vaskulira lesioner dr vanliga och drabbar upp till 10 procent
av alla spadbarn [1, 2]. Lesionerna indelas i tumdorer, som ar
vanliga, och missbildningar, som &r relativt ovanliga. Att for-
std, och kunna tillimpa, den moderna klassificeringen av
vaskulira lesioner dr grundliggande for att man ska kunna
stillaritt diagnos och ge patienten riatt behandling. Grunden i
diagnostiken av vaskuléra lesioner 4r anamnes och status. En
studie fran ett kiirlteam i USA visade att ungefir hilften av de
inremitterade barnen hade fétt fel diagnos av den inremitte-
rande ldkaren och att de i manga fall darfor ocksa hade fatt fel
behandling [3].

I denna ABC-artikel far ldsaren vigledning fér att kunna
skilja banala tillstand fran potentiellt komplicerade och kun-
skaper for att kunna bedéma nér vidare utredning eller be-
démning hos kirlteam ir indicerad och for att 6versiktligt
kunna informera om prognos och forvintat férlopp. Fokus
ligger pa infantila hemangiom, eftersom de dr den vanligaste
lesionen man tréffar pd om man inte arbetar i ett kiirlteam.

KLASSIFICERING AV VASKULARA LESIONER

Lesionerna indelas i tumorer, med endotelproliferation, och
missbildningar, utan endotelproliferation [4]. Missbildning-
arna indelas vidare i undergrupper beroende pa flddeskarak-
teristika och kérltyp i missbildningen [5].

Den vanligaste tumoérformen &r infantilt hemangiom, en
godartad barntumdor som ofta viixer snabbt postnatalt och gar
ildngsam regress under barndomen. Vaskulira missbildning-
arbestar avonormaltbildade kanaler klidda med kirlendotel.
Aven om de alltid 4r kongenitala, 4r de inte alltid uppenbara
vid fédseln. Missbildningarna gar i regel inte i regress.

Trots att klassificeringen antogs av International Society
for the Study of Vascular Anomalies (ISSVA) 1996 anvinds
fortfarande ofta dldre terminologi for kirllesioner [3, 6]. Det
kan leda till att barnen far felaktig behandling och foérildrar-
na felaktig information om vad de kan férvinta sig [3].

KARLTUMORER

Infantila hemangiom

Infantila hemangiom drabbar upp till 10 procent av spddbarn
[2]. Tumoéren dr vanligare hos flickor 4n hos pojkar (3-9:1), vid
prematuritet och 1ag fodelsevikt (<1500 gram), vid flerbord
och vid hég maternell alder [7]. Cirka 20 procent av de drabba-
de barnen har mer 4n en lesion [2]. Da det finns mer dn fem
kutana hemangiom bendmns tillstandet hemangiomatos, vil-
ket féranleder palpation av buk och utredning med ultraljud
for att utreda forekomst av intrahepatiska/intraabdominella
hemangiom. Etiologin och patofysiologin ér okinda, men teo-

Citera som: Lakartidningen.2015;112:C97W

MODIFIERAD MULLIKEN-KLASSIFICERING

Vaskuldra tumorer Vaskuldra missbildningar

e |nfantila hemangiom e Hogflodesmissbildningar
—fokala —arteriovendsa missbildningar
—segmentella o Lagflodesmissbildningar

e Kongenitala hemangiom —venosa

—RICH (snabb involution) —kapillara

—NICH (ingen involution)

® Kaposiforma hemangio-
endoteliom

e Tuftade angiom

®Pyogena granulom

—lymfatiska (makro- eller
mikrocystiska)
—blandade

Rena arteriella missbildningar drav annan karaktar och inkluderar aneurysm,
koarktation, ektasi och stenos. De behandlas inte vidare i denna artikel.

Kaposiformt hemangioendo-
teliom.

Mikrocystisk lymfatisk miss-
bildning.

Makrocystisk lymfatisk miss-
bildning.

»Den vanligaste
tumorformen ar
infantilt hemangi-
om, en godartad
barntumor ...«

15 [
Kapilldr missbildning.
_____________________________________________________|
B DEL 2 | NASTA NUMMER AV LAKARTIDNINGEN

| ndsta nummer av Lakartidningen, nr 20-21, publiceras den
andra delen av denna ABC-artikel. D handlar det om behandling,
komplikationer och associerade syndrom av vaskuléra lesioner.
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rier om hypoxisk stress, placentaanomalier och hudtrauma i
fodslokanalen har framkastats [2, 8]. Infantila hemangiom
anses inte vara érftliga [9].

Infantila hemangiom kan vara djupa (subkutana) eller ytli-
ga (kutana) eller bade och, och de indelas i tva subtyper: fokala
och segmentella. Fokalahemangiom har ettbegrénsat, samlat
fokus, medan de segmentella dr utbredda och foljer Blaschkos
linjer [10]. Utbredningen kan ge information om prognos och
inge misstanke om association till syndrom.

De flesta infantila hemangiom utvecklas under de forsta
veckorna efter fodseln, och alla under det férsta levnadsaret
[11]. Lesioner som uppstar senare r aldrig infantila heman-
giom, utan annan lesion maste misstinkas. Typiskt vixer
hemangiomen snabbt de férsta 3-6 manaderna och nar se-
dan en platafas och blir stationira. Den maximala storleken
ir i de allra flesta fall uppnadd senast vid 9 méanaders alder,
dock med relativt stor variation.

Involutionen boérjar sedan typiskt omkring 1 ars alder [11].
Involutionshastigheten é&r relativt konstant, och ungefiar 50
procent av storleken har gattiinvolution vid 5 ars alder och ca
70 procent vid 7 ars alder [10]. De tidigaste tecknen pa involu-
tion ar fargforindring; firgen bleknar fran klarrod till en mer
dov firg, och en gravit hitta kan utvecklas i mitten av lesio-
nen. Denna sprids sedan mot periferin. Lesionens spidnning
minskar férst och direfter borjar volymen bli uppenbart
mindre [12].

Medfodda hemangiom

Medfédda hemangiom &r ovanliga, och de ir biologiskt sett
inte slikt med infantila hemangiom [13]. Det diskuteras om
medfodda hemangiom ar en variant av infantila hemangiom
eller ett helt separat tillstand. Medf6dda hemangiom har ett
annat naturalforlopp én de infantila. Deras tillvixtfas dr in-
trauterin, och de ar fiardigutvecklade vid fédseln. Dérefter
uppvisar de antingen en accelererad involution (RICH [rapid
involuting congenital hemangioma]), som ofta dr komplett
fore 1 ars alder, eller ingen involution alls (NICH [non-involu-
ting congenital hemangioma]).

Pyogena granulom (telangiektatiska granulom)
Pyogent granulom ir ett inflammatoriskt, hyperplastiskt till-
stand, med proliferativ vaskulir vivnad, som kan uppsta un-
der hela livet. Kliniskt ser féordndringen ut som en papel eller
polyp, med glansig yta, som bloder mycket litt. Den uppstar
oftast pa ett stiille dir det finns en preexisterande skada. Van-
liga lokaler &ar tandkottet, ldpparna, ndsmukosan, ansiktet
och fingrarna. Pyogena granulom utvecklas snabbt under
nagra veckor till maximal storlek, och pa grund av den snabba
utvecklingen misstas de ibland f6r maligniteter. Vid oséker-
het bor alltid histopatologisk undersékning goras.

I enstaka fall kan pyogena granulom tillbakabildas, men of-
tast krivs aktiv behandling [14]. De &r vanliga vid kapillara
missbildningar [15].

OVANLIGA KARLTUMORER
Kaposiforma hemangioendoteliom
Kaposiforma hemangioendoteliom &r ovanliga, lokalt aggres-
sivakérltumorer med potential till invasiv vixt. Tumoren kan
vixainiben, muskler och lymfkortlar samtlokal viscera, men
distansmetastaser har aldrig rapporterats [16]. Den uppstar
oftast fore 2 ars alder som en rod eller violett flick, som raskt
vixer och infiltrerar. Tumoren ar dessutom vanlig hos perso-
ner som insjuknat i aids [7]. Tumorinvixt kan leda till akut
andningssvikt, hemotorax, ikterus, gastrointestinalt hinder,
retroperitoneal tumorvixt och svar trombocytopen koagulo-
pati (Kasabach-Merritt-fenomen). Dodligheten i Kasabach-
Merritt-fenomen &r ca 30 procent.

Diagnosen stélls med hjilp av biopsi (positivt for CD31,

-

Till vdnster ses ett segmentellt infantilt hemangiom, till hoger ett
fokalt.

L]

Infantilt hemangiom som spontant gatt i involution.

Samtliga foton i artikeln: Hudkliniken eller plastikkirurgiska kliniken,
Skanes universitetssjukhus, Malmé

|
EKVIVALENSTABELL - TIDIGARE OCH AKTUELL TERMINOLOGI
Tidigare terminologi
Lymfangiom
Cystiskt lymfangiom

Aktuell terminologi

Lymfatisk karlmissbildning
Mikrocystisk lymfatisk
karlmisshildning

Makrocystisk lymfatisk
karlmissbildning i halsregionen
Kapillar kdarlmissbildning

Cystiskt hygrom

Eldsmarke, portvinsflack,
storkbett, angel’s kiss,
naevus flammeus

Verrukost keratotiskt Angiokeratom (sekundirt fenomen

hemangiom till lymfatisk karlmissbildning)
Smultronmaérke, Ytligt hemangiom
jordgubbsmarke

Kavernost hemangiom
Angioblastom

Subkutant/djupt hemangiom
Tuftade angiom
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CD34, podoplanin och PROX], negativt f6r GLUT-1) och MR.
Kaposiforma hemangioendoteliom gar aldrig spontant i invo-
lution och behandlas vanligen med excision och/eller cytosta-
tika [16].

Tuftade angiom

Tuftade angiom 4r ovanliga benigna tumorer av okidnd pato-
genes. Cirka 25 procent dr medfodda, och 50 procent uppstar
under barndomen, oftast de forsta levnadsaren. I de atersta-
ende 25 procenten av fallen uppstar tumoren i vuxen alder,
ofta i samband med graviditet. For att stdlla diagnosen krivs
biopsi,ddr man ser diagnostiska»kanonkulor« (cannon-balls).
Tuftade angiom har en langsammare tillvaxtfas dn infantila
hemangiom, och den kan fortga under flera ar.

Av medfodda tuftade angiom gar ca 95 procent i involution
innan barnet fyllt 2 ar. Bland de 6vriga gar ca 15 procent sa
smaningom i involution. Tumdren kan kompliceras av Kasa-
bach-Merritt-fenomen. Behandlingen 4r densamma som f6r
kaposiforma hemangioendoteliom [17].

Maligna differentialdiagnoser

Maligna differentialdiagnoser till kiarltumérer inkluderar
hemangiopericytom, Wilms tumor, rabdomyosarkom, fibro-
sarkom, nasala gliom, retinoblastom och leiomyosarkom.
Vissa avdem kan kliniskt se ut precis som infantila hemangi-
om, sirskilt da de sitter subkutant [18]. Malign diagnos bor
misstinkas nir fordndringen inte f6ljer den anamnes och det
forlopp som ir typiskt for infantila hemangiom eller kérl-
missbildning,.

KARLMISSBILDNINGAR

Kéarlmissbildningar dr kongenitala, och naturalférloppet ar
att de vixer med individen och finns kvar helalivet. Tonarens
hormonella férindringar kan orsaka tillvixt. Ibland uppstar
smirtsamma tromboflebiter med efterféljande fleboliter
(forkalkade tromber) i missbildningarna. Kérlmissbildning-
ar dr lika vanliga hos flickor som pojkar. Patogenesen ar
oklar, men missbildningarna uppstar troligen under kirlut-
vecklingen, dvs under antingen vaskulogenesen eller angio-
genesen [8]. De flesta kirlmissbildningar anses inte vara
arftliga, men nagra ovanliga nedirvda former har observe-
rats [9].

Venosa karlmissbildningar

Vendsa missbildningar dr ofta mjuka, komprimerbara, blaa fér-
indringar. Den blaa firgen dr patognomon och orsakas av miss-
bildade sma och mellanstora vener, oftast i dermis eller subku-
tis men ibland &ven i muskler och skelett. Typiskt dndrar for-
dndringen volym vid tryckiindring, tex da patienten lutar sig
framat, vid skrik /affekt eller fysisk aktivitet.

Venosa missbildningar ar oftast mer volumindsa och ut-
bredda én de foérst synes vara och engagerar ofta savil hud och
subkutis som muskler; ibland finns ocksa viscerala lesioner.
Genom lesionernas svullnad kan underliggande skelett bli de-
formerat [19]. Histopatologiskt bestar ven6sa missbildningar
av oregelbundna, endotelbeklddda kérlkanaler. Kanalernas
véiggar iar tunna och saknar glattmuskelceller. Missbildning-
arna kan tillvixa vid trauma och under puberteten da de sti-
muleras av hormoner. I analogi med detta kan de dven tillvixa
vid tex p-pillerbruk, graviditet och klimakterium [20].

Remiss bor alltid skickas till

kdrlteam vid féljande:

¢ [nfantila hemangiom med
komplikationer som man
inte kan hantera

e Oklara vaskuldra lesioner
déar diagnostiken ar kompli-
cerad

e Misstanke om malign lesion

¢ Infantila hemangiom med
forsenad involution

e Medfodda hemangiom (RICH
och NICH)

e Segmentella hemangiom

e Hemangiom som sitter pa
tex foljande lokalisationer:

Periorbitala infantila hem-

angiom, eftersom de kan

komprimera synstrukturerna

och det darfor dr viktigt med
tidig aktiv behandling och
pediatriskt kunnig 6gonla-
karkontakt [27].

Sa kallade Cyrano de Ber-
gerac-hemangiom, eftersom
de kan obstruera luftvagar-
na och ge psykosociala pro-
blem till féljd av den defor-
mering av ndsan de medfor
[28].

Infantila hemangiom pa
lapp, eftersom de behover
aktiv behandling for att mi-
nimera lappdeformiteten
och paverkan pa matintag
[29].

Perianala och genitala in-
fantila hemangiom, efter-
som de kan ge avsevdrda

- ______________________________|
B REMISS TILL KARLTEAM

hygieniska bekymmer och
lidande om de ulcererar [30].

Skaggdistribution, efter-
som det finns risk for infanti-
la hemangiom i luftvdagarna.

Infantila hemangiom i
kraniala medellinjen, efter-
som de kan vara en indika-
tion pd spinal dysrafism och
fjdttrad ryggmarg.

Hemangiomatos (>5 kuta-
na infantila hemangiom),
eftersom det finns risk for
viscerala hemangiom.

Hepatiska infantila hem-
angiom, eftersom det finns
risk for tyreoideadysfunk-
tion.

Cervikofaciala infantila
hemangiom, eftersom det
finns risk for PHACES (poste-
rior fossa brain malforma-
tions, hemangioma [seg-
mentellt i ansiktet/pa huvu-
det], arterial anomalies, car-
diac anomalies or aortic
coarctation och eye abnor-
malities).

Kaposiforma hemangioendo-
teliom

Tuftade angiom

Alla karlmissbildningar, med
undantag av enkla kapilldra
missbildningar som naevus
flammeus

Alla associerade syndrom av
vaskuldra lesioner

Exempel pa infantila hemangi-
om som alltid ska remitteras.
Over tv: Utbrett hemangiom
med skiggdistribution. Over th:
Genitalt hemangiom. Under tv:
Cyrano de Bergerac-hemangiom.

Glomovendésa kérlmissbildningar skiljer sig till viss del kli-
niskt och histopatologiskt fran vengsa missbildningar. De dr
fastare och mindre komprimerbara, har en mer blaviolett farg
och kiselstensaktig yta. De &r ofta mer smértsamma in vanli-
ga venodsa missbildningar. De behandlas pa samma sétt som
vendsa, men svarar pa ett lite annorlunda sitt. Skleroterapi dr
ofta mindre effektiv, och kompressionsbehandling kan ge




Lékartidningen

KLINIK & VETENSKAP MEDICINENS ABC

mycket obehag. Histopatologiskt har forindringen odifferen-
tierade muskelceller, glomusceller [21].

Kapilldra kdrlmissbildningar

Kapilldra missbildningar kallas dven portvinsflickar, naevus
flammeus, eldsmirke, »angel’s kiss« eller storkbett, beroende
pavilken undergrupp de tillhér, och drabbar ca 3 av1000 f6d-
dabarn. Ibland misstas dessa initialt for blamérken eller fods-
lotrauma. Hos barn ir de ofta ljusréda makulor som i manga
fall mérknar, blir mer violetta, tjockare och ibland hyperkera-
totiska med aren. Da forédndringen sitter i ansiktet foljer den
ofta nervus trigeminus utbredningsomrade [19]. Kapilldra
kérlmissbildningar dr bristfilligt innerverade och kan vixa
helalivet.

Ibland dr de associerade med andra missbildningar, sdsom
andra kérlmissbildningar (ofta lymfatiska), ben- eller mjuk-
delshyperplasi eller -atrofi, neurologiska defekter och spinal
dysrafism. Riktlinjer for nir vidare utredning med tex MR,
sldtrontgen och lymfskintigrafi (med tanke pa andra miss-
bildningar) ir indicerad saknas och far avgoras fran fall till
fall [19].

Lymfatiska kdrlmissbildningar

Lymfatiska kidrlmissbildningar sitter oftast (i 90 procent av
fallen) i huvud-, hals- eller axillregionen och indelas i makro-
cystiska och mikrocystiska forédndringar. Lymfatiska miss-
bildningar kan vara lokaliserade eller diffusa och uppstar vid
felilymfangiogenesen [8].

De vanligaste ir cervikala makrocystiska lymfatiska kérl-
missbildningar, tidigare kallade cystiska hygrom, som klas-
siskt uppstar i halsens posteriora triangel. Dessa ses typiskt
redan vid fédseln. Histologiskt och radiologiskt ses stora cys-
tiska halrum klddda med bristfilligt glattmuskelcellslager i
ett tunt endotel.

Mikrocystiska fordndringar upptéicks ofta inte forrdn en
komplikation, tex infektion eller blédning, gér dem uppenba-
ra genom pataglig svullnad. Mikrocystiska férindringar ser
ofta ut som en samling tunnvéggiga vesiklar eller hyperkera-
totiska papler som &r organiserade i oregelbundna grupper
[19].

Lokala lymfatiska missbildningar exacerberar och blir
storre pa grund av hormonella faktorer, lokal eller generell
inflammation/infektion och trauma [19]. Sekundira feno-
men till lymfatiska missbildningar inkluderar angiokeratom,
som ses som sma morklila makulor, med keratotiskt 1attblo-
dande epitel i huden, eller som vitskande lymfatiska vesikleri
hud och slemhinna. Dessutom finns diffusa lymfatiska miss-
bildningar som orsakas av hypoplasi av lymfsystemet och da
kallas priméiralymfédem. Kliniskt dr grinsdragningen dére-
mellaninte alltid helt sjdlvklar. Prim&ralymfédem handliggs
inte av kirlteam och behandlas diarfor inte vidare i denna ar-
tikel.

Arteriovenésa karlmissbildningar

Arteriovendsa missbildningar bestar av dysmorfiska arteriel-
la och venosa kirl dar mellanliggande kapillarbadd saknas,
vilket medf6r kontinuerlig shuntning, AV-fistel, pa grund av
bristfillig kontroll i den prekapilldra sfinktern eller avsaknad
av sfinkter. Det forsta segmentet av dilaterad ven efter sam-
mankopplingen kallas nidus. Det sker en konsekutiv hyper-
trofi av nidus, venos dilatation och arteriell hypertrofi, och
arteriovendsa kédrlmissbildningar kan darfor leda till hjart-
svikt [19].

Schobinger-klassifikationen foér arterioventsa kéirlmiss-
bildningar utgar fran den kliniska allvarlighetsgraden och be-
skriver stadium I som en stillsam réd makula som sa smé-
ningom overgar i stadium IT med karakteristiskt bultande
smarta. I stadium III tillkommer ulceration, nekros och spon-

_____________________________________________________|
B DIAGNOS AV VASKULARA LESIONER

Anamnes

e Fanns férandringen vid fod-
seln? Infantila hemangiom
finns vanligen inte vid fod-
seln, medan missbildningar
gor det, dven om de inte all-
tid syns. Infantila hemangi-
om uppstariregel som réda
makulor under forsta lev-
nadsmanaden. Dessa kan
foregds av blekhet (naevus
anemicus).

e Forekomst av prematuritet?
Infantila hemangiom &rvan-
ligare vid prematuritet och
flerbord.

e Har fordndringen blivit storre
eller har den vaxt med bar-
net? Infantila hemangiom
tillvdaxer, medan missbild-

arteriovendsa misshildning-
ar ger hogt flodesljud.

e Auskultation: Blasljud kan
ofta horas over arteriovend-
sa missbildningar.

Biopsi och tumérmarkérer

e Utredning med biopsi och
tumdrmarkdrer genomfors
da diagnosen dr oklar eller
da malignitet inte kan ute-
slutas. Fraga efter GLUT-11i
karlendotel, CD34, WT1,
LYVE1 och podoplanin. In-
fantila hemangiom ar alltid
positiva for GLUT-1, vilken ar
etablerad standardmetod for
att bekrdfta diagnosen.
Missbildningar och medfod-
da hemangiom &r negativa
for GLUT-1 [13].

ningar vaxer med barnet.

e Andrar férandringen storlek
vid forkylning, affekt och
anstrangning (Valsalvas
manover)? Missbildningar
gor det, men inte infantila
hemangiom.

Status

e Var sitter lesionen? 8o pro-
cent av infantila hemangiom

sitteri huvud—halsregionen,
medan misshildningar oftast

sitter pa extremiteterna.

e Arférandringen komprimer-
bar? Infantila hemangiom
garinte att komprimera,
medan lymfatiska och veno-
sa gor det.

¢ Arvolymen konstant dver
dygnet? Vendsa missbild-
ningars volym beror pa
kroppslédge och fysisk an-
strangning.

e Hur kdanns forandringen? Ar-
teriovendsa missbildningar
kdnns varmedkade och pul-
serande. Lymfatiska och

venosa missbildningar kanns

mjuka. | proliferationsfasen
kdanns infantila hemangiom
som arteriovendsa missbild-
ningar. | platafasen drinfan-
tila hemangiom komprimer-
bara, i involutionsfasen
fibrosa och fettrika.

e Arforandringen genomlysbar

med ficklampa? Genomlys-
barhet talar for lymfatisk
missbildning.

e Doppler: Infantila hemangi-
om i proliferationsfas och

Blodprov

e Hb

® Koagulationsprov: trombo-

cyter, fibrinogen, D-dimer,

PK, APT-tid. Vid infantila

hemangiom, kaposiforma

hemangioendoteliom, tufta-
de angiom, lymfatiska miss-
bildningar och vendsa miss-
bildningar kan D-dimervara
stegrad, fibrinogen sankt
och trombocytantalet lagt.

Ska alltid kontrolleras upp-

repade ganger pa patienter

med multipla eller stora in-

fantila hemangiom samt vid

leverhemangiom och miss-

bildningar [23].

TSH, T3, T4. Stora infantila

hemangiom och infantila

hemangiom i levern kan pro-
ducera enzymer som leder
till hypotyreoidism genom

nedbrytning av tyroxin [24].

Ovriga undersékningar

e Laryngoskopi: vid misstanke
om lesioneri luftvdgarna,
infantilt hemangiom pa
ndstippen, kraniala medel-
linjelesioner.

e Oftalmologisk undersok-
ning: vid misstanke om orbi-
tala/periorbitala lesioner.

e Ekokardiografi: vid misstan-
ke om syndrom, tex PHACES
och vid arteriovendsa miss-
bildningar med misstankt
kardiell paverkan.

naturalférloppet ar att de vixer med
individen och finns kvar hela livet.«



Lékartidningen

KLINIK & VETENSKAP MEDICINENS ABC

tana blodningar med mycket kraftig strale och i stadium IV
dessutom kardiell inkompensation.

Arteriovendsa missbildningar dr vanligast i huvud-halsre-
gionen, vilket kan forklaras av att de formodligen bildas tidigt
under embryogenesen da embryot bestar av frimst cefala
strukturer [19].

Blandade (kombinerade) kidrlmissbildningar

Forutom de arteriovenodsa hogflodesmissbildningarna finns
olikablandade lagflodesmissbildningar och blandade 1ag- och
hogflodesforandringar.

OMHANDERTAGANDE

Ibland &r diagnosséittning komplicerad nir anamnes och kli-
nisk bild inte f6ljer de typiska, ovan beskrivna monstren. Van-
ligast 4r att djupa infantila hemangiom utan kutan kompo-
nent forvixlas med venosa eller lymfatiska kdrlmissbildning-
ar och pa s vis kan leda till felaktig diagnos, prognos och be-
handling. I tveksamma fall eller vid behandlingssvikt kan
forutom utredning med ultraljud och/eller MR &ven biopsi
vara vigledande. Remiss till kidrlteam for diagnos och be-
handlingsforslag kan bli aktuell.

For korrekt diagnos och omhéndertagande av patienterna
kriavs teamarbete och kombination av flera olika behand-
lingsmodaliteter och specialiteter. I de flesta linder hand-
liggs i dagkirllesioner i multidiscipliniira team, och manga av
teamen triffas vartannat ar och diskuterar forskning och ut-
veckling inom féltet under det internationella métet Interna-
tional Workshop for the Study of Vascular Anomalies (Www.
issva.org) [22].

I Malmo bildades det multidisciplinédra kirlteamet i borjan
pa1990-talet och bestar avdermatolog, plastikkirurg, barnlé-
kare och interventionell radiolog. Som konsulter finns dven
ogonldkare, oron-, nds- och halsldkare, kirlkirurger, hand-
kirurg, barnortoped, barnkirurg, kurator, sjukgymnast och
arbetsterapeut. Teamet tréiffas regelbundet varannan vecka,
och mgjlighet till konsultation via videokonferens finns.

De olika kérlteamen i Sverige och 6vriga Norden samarbe-
tar titt kring dessa patienter, och svarare fall diskuteras re-
gelbundet pa nordiska méten med Nordic Society for Vascular
Anomalies (NSVA) (www.nsva.no) och vartannat ar pa de in-
ternationella motena med ISSVA.

Ovriga kirlteam i Sverige finns vid Akademiska sjukhuset i
Uppsala, Karolinska universitetssjukhuset i Stockholm och
Sahlgrenska universitetssjukhuset i G6teborg.

B Potentiella bindningar eller jéivsforhallanden: Inga uppgivna.

M INDIKATIONER FOR BILDDIAGNOSTIK [25]

Ultraljud med dopplerflodes-
undersékning
e Kan skilja makrocystiska och
mikrocystiska lymfatiska
missbildningar at.
Kan skilja lymfatiska miss-
bildningar (inget flode) fran
andra kdrlmissbildningar
(flode).
En del lymfatiska missbild-
ningar ses redan pa prena-
talt ultraljud [26]. Dessa
aterbildas ofta partiellt
spontant intrauterint.
Arindicerat d& man misstén-
ker att det kan réra sigom en
arteriovends missbildning.
Har fordelen att det kan utfo-
ras pa barn utan att narkos
kravs.
Ska alltid goras Gver levern
vid mer dn fem kutana hem-
angiom pa grund av risken
forviscerala hemangiom
som kan ha systemiska ef-
fekter.
MR, eventuellt med dynamisk
MR-angiografi
e Standard for att sdkerstalla
diagnosen och bestdmma

lymfatiska och vendsa miss-
bildningars utbredning, rela-
tion till andra strukturer och
flodesmonster.

¢ Vid misstanke om tuftade
angiom, neuroblastom, em-
bryonala rabdomyosarkom,
fibrosarkom, dermatofibro-
sarcoma protuberans och
hemangiopericytom. Gors
alltid vid betydande/sym-
tomgivande vaskular lesion
som upptdckts i vuxen alder.

Konventionell angiografi

e Foratt kartlagga arteriellt
flode.

Sldtrontgen

e Utfors ndr man misstanker
interosseosa lymfatiska
missbildningar och da man
misstanker skelettpdverkan
och skeletthyper-/hypotrofi/
extremitetslangdskillnad.

Datortomografi

® Anvdnds bara vid skeletala
forandringar, vilka ar mycket
sallsynta. Datortomografi
har for dalig specificitet for
mjukdelar for att anvandas
vid vaskuldra lesioner.

B KONSENSUS

De flesta dr ense om

e att kadrllesioner ska klassificeras i tumorer och missbildningar en-
ligt Mulliken-klassifikationen antagen av ISSVA

e vilka lesioner som alltid ska remitteras till karlteam

e att kdrllesioner dr en multidisciplindr angeldgenhet

e vilka histopatologiska markdrer som drvagledande i diagnostiken.

Asikterna gar isdr om
e ndr man kan exspektera

e ndr bilddiagnostik och biopsi drindicerad
e vilken basutredning som alltid ska ingd vid vaskul&ra lesioner.

E MEDICINENS ABC

Medicinens ABC dr en artikel-
serie dar ldkare under utbildning
tillsammans med handledare
beskriver vanliga sjukdomstill-
stand, procedurer eller behand-
lingar som en nybliven specialist
ska kunna handldgga sjalvstan-

digt. Artiklarna ska ge praktisk
handledning inom ett avgransat
omrade.

Ta kontakt med Ldkartidningens
medicinska redaktionschef for
diskussion av valt @mne och
upplédgg innan skrivandet borjar.
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