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HEMANGIOM INFANTIL

ANOMALI VASCULARE
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TUMORI VASCULARE .
o MALFORMATII VASCULARE
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Maligne e SIMPLE: capilare, limfatice, venoase, malformatii
si fistule arterio-venoase;
HEMANGIOM INFANTIL o COMBINATE (COMPUSE): malformatie capilaro-

venoasa, capilaro-veno-limfatica;

o  TRONCULARE: fistule arterio-venoase congenitale
de trunchi mare vascular;

e asociate altor anomalii viscerale, osoase,
neurologice, etc

Hemangiomul infantil (HI) face parte din grupul: TUMORI VASCULARE BENIGNE!

In acest grup sunt incluse si hemangioamele congenitale (care sunt mai rare si care
se dezvoltd in utero); cele care regreseazd dupd nastere se numesc RICH (rapidly invo-
luting congenital hemangioma), cele care persistd dupd nastere se numesc NICH (non
involuting congenital hemangioma). Existd si HI ,abortiv” cu o evolutie prelungitd, chiar

dincolo de véarsta de 3 ani.
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Structura HI variaza in functie de faza evolutivi:

» faza initiald (de crestere) se caracterizeazi prin proliferare de celule endoteliale ima-
ture, dispuse anarhic;

e progresiv apare organizarea in lobuli si capilare;

» in faza tardiv3 (de involutie) r8man rare capilare dispersate intr-o stroma fibro-adipoa-

-asd.

HI are in compozitie : celule suse multipotente (CD133+), celule endoteliale imature
(CD31+), pericite (SMA+), celule dendritice (factor XIla+), mastocite si celule mezenchi-
matoase(cu rol adipogen). Marcajul GLUT1 ( transportator de glucozd) de pe celulele
endoteliale este prezent in 100% din HI, in toate stadiile evolutive si este absent
in malformatiile vasculare sau in alte tumori.

In faza de crestere tumorald a HI sunt implicati 2 factori pro-angiogenici: FGF2/bFGF (basic
fibroblast growth factor) si VEGF (vascular endothelial growth factor). Factorii anti-angiogenici
(la nivel maxim in faza de involutie) sunt : TGFB ( transforming growth factor B) si IFN B.

Cauza exactd a aparitiei HI nu este cunoscutd, hipoxia ante sau perinatald rdméane
principala ipotezd patogenicd. Cascada patogenicd presupusd in HI ar: hipoxia activea-
78 HIF (Hypoxia-Inducible Factor) care reprezintd un semnal catre VEGF, conducand la
diferentierea celulei suse CD133+ multipotente in celuld endoteliald imaturd CD31+. Astfel
HI se dezvoltd rapid prin proliferarea celulelor endoteliale CD31+ sub influenta factorilor
proangiogenici bFGF si VEGF. Proliferarea endoteliald variaza in functie de susceptibili-
tatea individuald, prezenta altor cauze de hipoxie, zona cutanatd afectatd si alti factori
necunoscuti.

Involutia HI se face prin apoptozd si diferentierea celulelor endoteliale influentatd de
cresterea ICAM-1 sau sciderea VEGF. Prezenta celulelor suse mezenchimatoase cu potential
adipogen explica tesutul adipos care poate persista dupd regresia HI.

HI este frecvent diagnosticat la copii, 5% la sugarii cu varsta sub 1 an, 25% la prematu-
ri; formele severe sunt mai des raportate la sexul feminin. De asemenea, au fost identificati
si alti factori favorizanti: rasa albd, antecedente familiale de HI, varsta mare a mamei,
hipoxie ante sau perinatald( sarcind multipld, prematuritate, anomalii placentare, HTA si/

sau pre-eclampsie maternad).

FORME CLINICE

1. HI SUPERFICIAL: placd intens eritematoasd, cu margini bine delimitate, cu suprafat
mamelonatd (neregulatd), dispusd pe o zond cu tegument normal.

Fig. nr. 1a - 1d: Hemangiom superficial.

2. HI PROFUND (DERMIC): tumefactie vizibild si palpabild sub o zond de piele normal3

sau alb3struie.

Fig. nr. 2: Hemangiom profund.




3. HI MIXT (TUBEROS): asociazi o componentd superficiald si una profundd(care Cel mai des HI este unic, localizat, de tip focal sau segmentar. HI are o consistentd ferm3

N LR - ¥ ; i elasticd, nu e satil, nu est ros (ex ie in caz de ulcer .
dep#seste componenta superficiald la suprafatd printr-un halou albdstrui). siela , nu este pulsatil, nu este dureros (exceptie in c cerare)

HI poate avea dimensiuni variabile, de la ,un varf de ac” la dimensiuni de mm-cm sau afec-
tarea difuzd a unui membru sau hemitoracelui. Cel mai frecvent HI are dimensiuni de 1-3
cm; formele gigante sunt rare, sunt precedate de o leziune precursoare de tip anemic si au
-aspect mixt (cu extindere in profunzime).

HI se poate localiza oriunde pe corp, cel mai frecvent apare la nivelu!l extremitatii cefalice,
gatului. La nivelul fetei distributia HI poate fi focald sau segmentard (S1-S4: S1 = fronto-
-paipebro-temporal; S2 = maxilar; S3 = mandibular; S4 = centro-facial (triunghi inversat
la nivelul regiunii frontale, cu punctul inferior situat la glabeld, nas sau buza superioard).

Fig. nr. 3: Hemagiom mxt-superficial + profund.

4, HI TELANGIECTAZIC (ABORTIV): placa telangiectazica acoperitd, evolutiv, de papule

eritematoase eritematoase.

HI cu localizare segmentard 51-54.

HI se poate asocial cu hemangioame viscerale, cel mai des de cai aeriene sau hepatic; aso-
cierea este mai frecventd in caz de hemangiomatoza muiltifocald sau HI segmentare faciale

cu dimensiuni mari.

Fig. nr. 4a - 4c: Hemangiom telangiectazic.

Fig. nr. 5a si 5b: Hemangiom telangiectazic .




HI nu este prezent la nastere (cu exceptia H congenital), dar pot exista 2 tipuri de leziuni
premonitorii:
e 0 patd alba de tip hamartom anemic cauzata de vasoconstrictie locald;

e 02zonad eritematoasa, deseori telangiectazicd, cu limite imprecise (confundaté cu angiomul plan).

HI se dezvoltd la cateva zile-sdptamani dupd nastere, prezenta acestui interval fiind un
factor de prognostic bun. Faza de crestere (de proliferare) poate dura 3-6 sau chiar 9 luni
(o perioadd mai indelungatd daca HI are o componentd profunda). HI segmentare S3 pot
avea o perioada de crestere de 24 luni. Faza de stabilizare spontana este urmaté de regre-
sia HI (care poate dura luni-ani). Involutia este lenta, cu aparitia de zone albe centrale in

HI superficial si de ,ramolirea” componentei profunde.

Fig. nr. 6a - 6¢: HI in faza de proliferare.

Regresia este completa in aproximativ 90% din cazuri pana la vérsta de 4 ani, sau se poate
prelungi pana ta 7 ani in cazul HI voluminoase sau profunde.

in aproximativ 70% din cazuri disparitia HI poate fi urmata de sechele de tipul: cicatrici fi-
bro-adipoase sau discrete zone cutanate pseudo-atrofice (prin distrugerea tesutului elastic)
sau persistenta de telangiectazii.

SINDROAME ASOCIATE

PHACES este un acronim creat in 1996 si care cuprinde:
e anomalii de fosa posterioara;

e hemangiom facial;-

e anomalii arteriale intra si extracraniene;

» anomalii cardiace si coartatie de aorta;

Fig. nr. 7a - 7c: : HI in faza de ramolire.
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Fig. nr. 7a - 7c: : HI in faza de ramolire.




Anomaliile neurologice sunt observate mai des in cazul HI cu localizare S1, S4; anomaliile
cardiace sunt asociate cu HI cu localizare S3.

Nou-nascutul cu sindrom PHACES este neurologic asimptomatic, de aceea se impune su-
praveghere atentd pe o perioad‘g‘l lungd de timp. In practica curentd se recomandd in cazul
unui HI segmentar cu dimensiuni peste 5 cm? la nivelul fetei, scalpului, gatului sau partii
superioare a trunchiului sau un HI cu dimensiuni sub 5 cm? dar asociat cu anomalii ventrale

(aplazie cutanatd, agenezie sternald, etc) trebuie supus unor investigatii suplimentare:

e RMN cerebral si examen oftalmologic in caz de HI cu localizare S1 si S4;
e Ecografie cardiaca si ecografie abdominald in caz de HI cu localizare S1, 54 si S3.

PELVIS este acronim pentru urmatoarele anomalii:
o HI perineale;

o Malformatii genitale externe;

e Lipomielomeningocel;

e Anomalii vezico-renale;

e Anus imperforat;

e Alte modificari cutanate (skin tag).

SACRAL este acronim pentru:

e Disrafism spinal;

e Anomalii ano-genitale;

o Anomalii cutanate;

» Anomalii renale si urologice;

e Angiom cu localizare lombo-sacrald.

LUMBAR este acronim pentru (Fig. 7c¢):

e HI cu localizare in partea inferioard a corpului (Lower body);
¢ Anomalii uro-genitale;

e Mielopatie;

e Anomalii osoase (Bony deformities);

e Anomalii Bno-rectale;

e Anomalii arteriale;

e Anomalii renale.

Un sugar cu HI localizat pe linia mediand in regiunea perineald sau lombo-sacrald, care, in plus, asociazd

alte anomalii (fosetd, lipom, apendice caudal) trebuie supus unui examen RMN medular si abdomino-pelvin.
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COMPLICATII

. complicatii cu risc vital:

Insuficienta respiratorie care poate apare in cazul unui HI localizat la nivelul c3ilor
aeriene superioare (mai ales la nivel subglotic); HI” in barba” S3 este o urgentd ! Une-
ori HI nu se observa la nivel cutanat si doar fibroscopia evidentiaza anomalia
Insuficienta cardiaca poate complica HI voluminos, extensiv sau hepatic.
Hemangiomatoza digestiva poate fi suspectatd in cazul unui sugar cu HI segmentar
si manifestdri digestive de tip melend sau/si sindrom ocluziv (necrozd intestinald).
Manifestari neurologice in cazul unui HI cu localizare meningeald (extrem de rar);
Hipotiroidie in caz de HI voluminos sau hepatic ( HI poate secreta deiododeiodinazi
cu distructie de T3).

II. complicatii cu risc functional:

HI periorbitar (palpebral) poate cauza ambliopie ( care poate fi totald dacd axul
vizual a fost obstruat timp indelungat), anizometropie, astigmatism (secundar presiunii
asupra corneei daca HI afecteazd pleoapa superioard), strabism (prin ambliopie sau
afectarea muschilor intraorbitari). Se recomanda control oftalmologic sistematic, mai
ales in faza de crestere a HI si RMN pentru explorarea orbitard.

HI labiale se ulcereazd, afecteazd alimentatia si curba staturo-ponderald, precum si
dezvoltarea maxilo-dentara.

HI narinar poate distruge structura narinara prin necroza.

HI auricular se poate complica cu infectie de conduct auditiv si surditate temporara.

HI pre-mamar poate afecta viitoarea glanda mamar3 sau mamelonul.

III. complicatii locale:

[

Ulceratia HI poate apare in perioada neonatald sau in jurul varstei de 2-3 luni. Este
mai frecventd la HI cu localizare centro-faciald si genitald, HI cu crestere rapida, HI
segmentar facial. HI mixt sau profund nu ulcereaza. Ulceratia este foarte dureroasd, rar

complicatd cu hemoragie. Cicatrici post-ulceratie pot persista de-a lungul vietii.

IV. Complicatii estetice sunt mai frecvente in HI telangiectazic, HI extensiv sau in caz

de necroza.




