Hamangiome:

Was, wie, wo, wann tun?
CREMER Hj, ROSSLER J, BAUSE H

Eine im Marz 2006 in den USA erschienene Veroffenting von: A.N. Haggstrom, E.J Lammer, R-A.
Schneider, I. Frieden et al (Pediatrics 117, N6&3-703, Marz 2006, Pattern of infantile Hemangisma
New Clues to Hemangioma Pathogenesis and Embryéaaal Development), bei welcher fihrende
Mitglieder der ISSVA (International Society for ti&tudy of Vascular Anomalies) beteiligt waren, érga
wichtige neue Erkenntnisse zur Pathogenese undapileererschiedener Hamangiom-Formen und macht
damit eine Korrektur hinsichtlich Definition und @tapie-Empfehlungen erforderlich.

Der eigentliche AnlaRR fur diese Arbeit war die Baoltung, dass ausgedehnte flachige Hamangiome im
Schadelbereich eine wesentlich hdhere KomplikatRae aufwiesen und therapeutisch viel
problematischer waren als kleine lokalisierten ldégiome. Die gemeinsam mit Réssler und Bause
erarbeitete Empfehlung fir Kinderarzte — zusammeh eigenen Erfahrungen - basiert auf diesen
Erkenntnissen.

1) lokalisierte HAmangiome (LHS)

Definition:

Die lokalisierten Hamangiome sind definiert alen einem zentralen Fokus ausgehende gutartige
Tumoren des GefaRendothelsSie bilden die mit Abstand gréRte Gruppe aller ldégiome, wobei
wiederum oberflachliche LHs haufiger sind als tegfende.

Die krankmachende oder belastende Bedeutung von isH#& erster Linie kosmetischer Natur und damit
abhangig von ihrer Lokalisation.

Verlauf:

LHs sind bei Geburt haufig noch nicht sichtbar, degr dann als rétliche, rundliche, leicht erhabend u
regelmafig begrenzte Veranderungen erkennbar unthsem anfanglich mehr oder weniger rasch.
Wachstumsstillstand nach ca. 6.-12. Monaten, ddiméahliche Ruckbildung (bei tiefliegenden LHs
langsamer als bei Uberwiegend oberflachlichen LEs).kdnnen schliel3lich narbenartige Veranderungen
verbleiben in Form und Gré3e des LH zum Zeitpuekter maximalen Ausdehnung.

Therapie der LHs:

Die Behandlung therapiebeddrftiger oberflachlicHgds ist in den meisten Fallen relativ einfach,
vorausgesetzt man wahlt deichtigen Therapiezeitpunkt und dierichtige Behandlungsmethode Ziel
einer jeden Behandlung ist, einen mdoglichsischen Wachstumsstop mit mdoglichst minimalen
Nebenwirkungenzu erreichen.

LHs im Gesichtsbereichsind kosmetisch besonders belastend, sie sindr dplesi als ,kosmetischer
Notfall* zu betrachten und so frih wie méglich zu behandéinihtherapie®, maoglichst in der friihen
Wachstumsphase). Dies gilt vor allem fir LHs Amgenbereich (Abb.1) (drohende Sichtbehinderung und
Erblindung),Lippenbereich (Abb.2) (schlechte Rickbildungstendenz) undNasenbereich (Abb.3) (es
drohen bleibende Nasendeformitéaten - ,Cyrano-Nase")
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Abb.1 Abb.2 Abb.3 Abb.
Bei LHs im Stamm-und/oder Extremitatenbereich spielt die kosmetische Belastung eine wesentlich
geringere Rolle, es kann daher oft unter Beobachtine Spontanrickbildung abgewartet werfg@vait

and see").

Ausnahmen hiervon bilden LHs imano-genital-Bereichwegen der erhdhten Gefahr einer Ulzeration, im
Fingerbereich (Tastprobleme)Zehenbereich(spéatere Schuhprobleme) und beim weiblichen Gesbhim
Brust — bzw.Decollete-Bereich(wegen eventueller spaterer kosmetischer Beehtigimg). Auchrasch
wachsende LHssollten behandelt werden.



Therapie-Wahl:

Es stehen inzwischen gut vertragliche und nebenwirkungsarme Therapiemethoden zur Verfiigung. Die Wahl
einer geeigneten Therapie ist in erster Limikhangig vom Ausmald der Tiefenausdehnundalle
oberflachlich erscheinende LHs haben auch eine gewisse Tiefenausdehnung).

Mit der Kontaktkryotherapie lassen sich die meisten therapiebedurftigen tberwiegend oberflachlichen LHs
behandeln (vorzugsweise mit eektrischer Kiihlung (ca. minus 30° C) Uber 10 — 15 - (20) Sekunden

z.B. KRYODERM . Eindringtiefe etwa 2-3 mm, (mit Druck bei festem Untergrund - z.B. tber dem

Schadelknochen - bis zu 4 mm).Eine halbe bis eine Stunde vor der Behandlung kann eine lokale
Betédubung mittels anaesthesierender Externa erfolgen (z.B EMLA; im Augenbereich Xylocain-haltige

Salben oder Augentropfen; im Schleimhautbereich Dynexan).

Eine Behandlung in kritischen Bereichen sollte erfahrenen Therapeuten vorbehalten bleiben. Dies gilt auch
fur eine Anwendung von flussigem Stickstoff (- 196°), da hier die Gefahr von unerwinschten
Nebenwirkungen (Depigmentierungen, Ulzerationen, Narbenhbildung) grofer ist as mit -30°. .

Alternativ: gepulsterFarbstofflaser (Eindringtiefe bis 2 mm).

Die Behandlung therapiebedurftiger tiefliegender LHs (> 4mm)ist schwieriger und sollte erfahrenen
Zentren Uberlassen werden. Zum Einsatz gelangen vorwiddendAG-Laser, perkutan mit Eiskiihlung
oderintralasional Uber Quartzfasern. (Weitere Laser-Arten mit ganz speziellen Indikationsbereichen sind
Dioden, Argon, und Krypton-Laser sowie Blitzlampen).Bei tiefliegenden LHs im Bereich des
behaarten Kopfes(Abb.4) ist meist ein@perative Entfernung am bestenda sonst oft unschéne haarlose
Areale zuriick bleiben.

LHs bei welchen das Wachstum bereits abgeschlossen ist, bedirfen keiner Therapie mehr. (Bei Alter tiber 6
Monate ist das Wachstum fast immer abgeschlossen).

Diagnostik bei LHs:

Die Uberwiegend oberflachlichen LHs erlauben meist eine Blickdiagnose. Zusatzlich Fotodokumentation und
Ausmessung. Die Palpation gibt bereits Hinweise auf das Ausmald einer Tiefenausdehnuegalme
Aussagezur Tiefenausdehnungerlaubt die Sonographie Dercodierte Farbdoppler ermdglicht zusatzlich
eineBeurteilung der Durchblutung und damit des Aktivitatsgrades.

Diese Untersuchungen sind unentbehrlich bei Giberwiegend oder ausschliellich tiefliegenden LHs. Auch fir
eine Therapie-Kontrolle sind sonographische Kontrollenwichtig sowie zur Beantwortung der Frage, ob

eine Behandlung Uberhaupt noch erforderlich ist.

EineHistologieist bei LHsnicht erforderlich .

2) Segmentale Hadmangiome (SHs)
Definition: Als ,segmental“ werden flachige Hamangiome bezeichnet, welche sich ganz oder teilweise
einem Entwicklungs-Segment zuordnen lassen. Im Schadelbereich findet sich bei den segmentalen
Hamangiomen eine weitgehende Einhaltung der Grenzlinien der einzelnen Entwicklungs-Segmente.Es
kommt bei ihnen haufiger zu Komplikationen, die Behandlung ist schwieriger und langwieriger und
Assoziationen mit neurologischen, cardialen und opthalmologischen Anomalien sind mdejtiabed-
Syndrom). Dies gilt vor allem bei Sitz im Kopfbereich (tber 50 % aller segmentalen Hamangiome befinden
sich im Kopfbereich), sie bediirfen daher einéensiven Diagnostikund Uberwachung.

Verlauf: Bei Geburt noch nicht oder kaum sichtbar, wachsen sie oft erschreckend rasch (Abb5a,b, 6a,b). Im
Augenbereich fuhren sie unbehandelt relativ rasch zu Erblindung (,funktionelle Erblindung®). Allerdings
kommt es mit der Zeit auch zu Spontanriickbildungen (Abb. 8a,b,c).

Abb.5a (NG) Abb. 5b (5 Mo) Abb.6a (NG)  Abb.6b (4 Mo)  Abb.7 (3Mo)



Abb.8a (4Mo) Abb.8b (11 Mo) Abb.8c (3 J) Abb.9 (2 Wo)
Bei Lokalisation im Bart-Bereich* (Abb.9) und bei Mitbeteiligung devund/Rachenschleimhautfindet
sich nicht selten auch eitiacheale Beteiligung (Hinweisend ist ein inspiratorischer Stridor)eHist dann
zur weiteren Diagnostik unbedingt eine SonograpM&T und auch eine Bronchoskopie in einem

entsprechend ausgertisteten Zentrum erforderlich.

Therapie segmentaler HAmangiome im Gesichtsbereich:

Die Behandlung der segmentalen Hamangiome im Stteréech (in den meisten Fallen mit Prednisolon)
sollte in aller Regel spezialisierten Zentren o#diniken mit Erfahrung auf diesem Gebiet Uberlassen
werden. Jeder niedergelassene Kinderarzt und jédéekklinik ohne entsprechende Einrichtungen sollte
daher Uber diesbeziigliche Kontakt - Moglichkeitererfligen. (Optimal wére dabei eine Versendung
digitalisierter Fotos per E-Mail). Ein moglichstifizeitiger Therapie-Beginn ist oft entscheidend dén
weiteren Verlauf.

Dosierungsempfehlung zur Prednisolon-Behandlung:

Ohne drohende Sichtbehinderungca. 3 (-4) mg/kg/d.

Bei SHs mit Sichtbehinderung(es droht ,funktionelle Erblindung“}Hochdosierung von 5 mg/kg/d.
Vorschlag fur ein Dosisschema bei Saugling 4 Kgrednisolon

10- 5-5/ Nach3Tg:10- 3- 3 Uberl1)¥ann 8-2- 2 (=3 mg/kg).

Kommt es bei Dosisreduzierung zu einem erneutenhgfam, muf3 die Dosis voriibergehend wieder erhdht
werden. Gesamtdauer der Behandlung: 4-6 Monate!CHshing mul3 in Kauf genommen werden (nach
unsereren Erfahrungen wird oft zu niedrig dosied au rasch reduziert).

Bei Sichtbehinderung und Nichtansprechen trotz Prednislmnbehandlungwird u.U. einoperatives
Eingreifen (z.B. ,Lid-Raffung®) erforderlich..

Engmaschige Kontrollen mit Fotodokumentation und@&dgAktivitatskontrolle mit Farbdoppler).

Interferon alpha ist zwar ebenfalls wirksam, aber mit nicht unelivdien Nebenwirkungen belastet
(Neurotoxizitat).

Eine Lasertherapie sollte wegen Ulzerationsgefahr prinzipiell nur unter gleichzeitiger
Steroidbehandlungin einem erfahrenen Zentrum erfolgen.

Bei Lokalisation im Bart-Bereich* (Abb.9) mit trachealer Beteiligung wird zusatHieur Prednisolon-
Behandlung einentratracheale Lasertherapie empfohlen (Zentren).

Bei segmentale Hamangiomen im Stamm/ExtremitatenbereicfAbb. 10a,b: 11a,b) sollte die Frage der
Therapie-Notwendigkeit (Laser, Prednisolon) voml&igrabhangig gemacht werden-
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Abb. 10a (2 Mo) AbBLL(4 Mo) Abb.11a (2 Wopbb.11b (7 Wo)

3) nicht determinierte Himangiome

Definition: Als nicht determinierte Hamangiomewerden solche Hamangiome bezeichnet, welche weder
lokalisiert sind (also nicht von einem zentralerki® ausgehend) noch — z.B. wegen geringer Ausdehnun
(Abb. 12-14) - eindeutig den segmentalen Hamangiomegeordnet werden kénnen.
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Abb.12 Abb.13 Abb.14
Es gelten weitgehend die Empfehlungen wie bei lsiaaten Hadmangiomen, wobei im Gesichtbereich
meist eine Lasertherapie oder auch einer KorticogtBehandlung indiziert sind. Im Zweifelsfall
ebenfalls Kontaktaufnahme mit einem der Zentren.

4) abortive Formen

Definition: In diese Gruppe gehdren Hamangiome die im weite¥@rlauf keine wesentliche
Wachstumstendenz zeigen und daher in der Regel keitter Therapie bedirfen — wohl aber einer
kritischen Uberwachung.

Zu dieser Gruppe gehort ein Grof3teil deeillen Hamangiome* (Hamangiom-Vorlaufer, (Abb. 15), einige
als gruppenformige Papeln auftretenden Hamangiome (Abb. 16) sowie die meistangiektatischen
Hamangiome (Abb.17. 18). Gelegentlich entwickeln sich aberraaas ,Weillen Hamangiomen* flachige
Hamangiome (Abb.19a,b,c)

Abb.19a (NG) Abb.19b (3 Wo) AbBC (2 Mo)

Weitere seltene Formen vaskularer Tumoren (VTSs).

Es gibt eine Reihe seltener Formen vaskularer Tamawelche sich hinsichtlich Verlauf, erforderliche
Diagnostik und erforderlicher therapeutischer MdiBm@n grundsatzlich von den bereits erwahnten
Hamangiomformen unterscheiden.

In diese Gruppe gehéren:

5) Hamangiome mit abgeschlossener Entwicklung betsibeiGeburt

(auch ,tumor-like hemangioma“ genannt).

Definition: Diese seltenen Hamangiome sind bereits bei Geblirentwickelt und zeigen danach kein
weiteres Wachstum mehr.

Bei dieser Hamangiom-Art gibt es 2 im weiterenlsaf unterschiedliche Formen:

a) mit guter Spontanruckbildung (RICH=rapid involuting congenital hemangioma)(Abb. 18-19)
Klinik: Diese bei Geburt bereits voll entwickelten, tumtiggaussehenden Hamangiome sind
haufig von einem weiRen Randsaum umgeben, sienbdidd im Verlauf von 1-2 Jahren spontan
zurlick und bedirfen keiner Behandlung, sollten &kigsch Gberwacht werden, um nicht seltene
maligne Tumoren zu Ubersehen. Vereinzelt wurdeRirckbildungsstadium auch Ulzerationen
beobachtet (Abb. 21b).




a

Abb.204G)

Abb.20a (NG)  Abb.20b (1 J)) Abb.21b (2Mo)  Abb.
b) ohne Spontanriuckbildung (NICH= non involuting congaital hemangioma) (Abb.22a,b
Klinik: sehr selten, innerhalb von 2 Jahren keinerlekBildung) (sehr selten).

Therapie: Zu einsm spateren Zeitpunkt chirurgische Entfegiu
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Abb.22a Abb.22b

6) VTs mit histologischen Besonderheiten

a) tufted Angiom. Dieses kann unauffallig klein (Abb.23) aber auctsgadehnt und mit einem
KASABACH-MERRITT-Phaenomen verknipft seifAbb.24a,b)

b) kaposiformes Hamangio-Endotheliom{meist schon bei Geburt vorhanden, geht haufigemigm
KASABACH-MERRITT- Phaenomen einher) (Abb.25) (Hand muf3te amputiert werden).

c) Spindelzell — Hamangio-Endotheliom (Abb.26) (Fingerbereich, nach scheinbarer Ruickini¢d
erneutes AufsprieBen an unterschiedlichen Stefleht selten; moglicherweise Kombination einer
Gefalfehlbildung mit einem Hamangiom). Therapie: OP
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Abb.23 (9 J.) Abb.24a (5 Mo)  Abb.24h\B Abb.25 (NG) Abb.26 (

Eine Diagnosesicherungist bei allen dieser 3 Formen nhistologisch mdglich. Die Behandlung sollte
einem erfahrenen Zentrum tberlassen werden..

Nach neuesten Untersuchungen hat sich fiir die Binag desKASABACH-MERRITT-Phaenomen
aul3er Steroiden augfincristin bewdéhrt: 0,05 mg/kg 1x pro Woche streng i.v. Uber 4-6 Monate

7) Hamangiomatosen

(benigne neonatale Hamangiomatose und dissemimi@rigangiomatose).

Klinik: Die kleinen multiplen LHs bei dérenignen neonatalen Hamangiomatos@\bb.27a,b) erinnern im
Aussehen an eruptive Hamangiome, sie bedirfen mRémel keiner Therapie (Ausnahme: Sitz im
Gesichtsbereich).

Diagnostik: Prinzipiell Sonographie von Leber, Abdomen zumsgahlu der prognostisch dubidsen
disseminierten Hamangiomatose(Abb.28, mit viszeraler Beteiligung). Bei dieset ieine mdglichst
frlhzeitige Diagnosestellung und entsprechende apher (Steroide und/oder Vincristin) dringend
erforderlich und sollte spezialisierten Zentrenbaralten bleiben.




Abb.27a (NG) Abb.27b (NG) AbDb.28 (2 Wo)

Differentialdiagnose:

Abzugrenzen sind dimedialen Feuermale alkarmlosefunktionale Gefal3stérungen
Bei Sitz im Gesichtsbereich (Abb. 29, 30) Spontibidung, bei Sitz im Nackenbereich
wStorchenbil3*,Abb. 31) dagegen meist keine Ruckbigstendenz)

Abb. 31

Die lateralen Feuermale (Abb.32,33) gehoéren dagegen zu deaefal3fehlbildungen (im Gesichtsbereich
Behandlung mit dem gepulsten Farblaser noch imebehsjahr). Vor allem wenn der 1. Trigeminus-Ast
betroffen ist (Abb. 33, 34), mul3 eiturge-Weber-Syndromausgeschlossen werden).
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Abb.32

Abb. 33 Abb. 34
Die GefaRfehlbildungen werden klassifiziert nach géamburger Klassifikation“.. Sie sind bei Geburt
bereits vorhanden, bieten eine blauliche Farbung aeigen in der Anfangsphase weder ein deutliches
Wachstum noch eine Ruckbildungstendenz. Spéter &anjedoch zu einer massiven Verschlechterung
kommen. Auch hier sollten grundsatzlich entspredtefahrene Zentren eingeschaltet werden

Hier nur einige wenige BeispielKlippel-Trenaunay-Syndrom (Abb.35, 36) Bei Vorliegen eines
einseitigen Riesenwuchses (Abb. 36) im 3. Lebens@@iygiographische Darstellung der tieferliegenden
Gefalle. Abb. 37: kombinierte lymphatische und veriéshlbildung im Zungenbereich,



Abb. 39 .
Abb. 38: Vaskuldre Malformation im Lippenbereich,blA 39: Blue-rubber-bleb-Nevus-Syndrom
Abb. 40: multiple plaquelike Glomangiom.

Zusammenfassende Klassifizierung der unterschiedlichen
Hamangiom - Formen

1] Lokalisierte Hamangiome (LHs)
1.1 LHs im Schadelbereich
1.2 LHs im Stamm/und oder Extremitatenbereich
2] segmentale Himangiome (SHs)
2.1 SHs im Schadelbereich
2.2 SHs im Stamm/und oder Extremitatenbereich
3] nicht determinierte Hamangiome (NDHs)
3.1 NDHs im Schadelbereich
3.2 NDHs im Stamm/und oder Extremitatenbereich
4] abortive Formen
4.1 ,weiBe Hamangiome" (Hamangiom-Vorlaufer)
4.2 teleangiektatische Hdmangiome
5] Hamangiome mit abgeschlossener Entwicklung bereits bei Geburt
5.1 mit guter Spontanrickbildung (RICH=rapid involuting congenital Hemangioma)
5.2 ohne Spontanriickbildung (NICH =non involuting Hemangioma)
6] Hamangiome mit histologischen Besonderheiten
6.1 tufted Angiom
6.2 kaposiformes Hamangioendotheliom
6.3 Spindelzell-Hdmangioendotheliom
7] Hamangiomatosen
7.1 benigne neonatale Hdmangiomatose
7.2 disseminierte Hdmangiomatose



