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Behandling av patienter med
kärlmissbildningar eller arterio-
venösa fistlar är svår. Nya ut-
rednings- och behandlingsmeto-
der har emellertid tillkommit
som gör att vi idag kan behand-
la fler patienter än tidigare på
ett bättre sätt. Trots detta är be-
handling av dessa patienter –
som är ganska fåtaliga och som
få kliniker har någon större er-
farenhet av – en svår och krä-
vande uppgift.

Vi belyser översiktligt aktuel-
la sjukdomsgrupper samt deras
klassificering.

Symtomgivande kärlmissbildningar
liksom arteriovenösa fistlar, medfödda
och iatrogena, är relativt ovanliga. En
del låter sig inte behandlas medan andra
kräver långdragna och upprepade sjuk-
husvistelser. Kunskapen om optimal
behandling synes inte tillräckligt ut-
bredd vilket inte är underligt med tanke
på att det rör sig om ganska ovanliga
tillstånd. Terminologin i litteraturen är
dessutom motsägelsefull.

Två huvudgrupper
Kärlförändringar kan principiellt in-

delas i hemangiom och kärlmissbild-
ningar. De senare kan principiellt upp-
delas i kapillära, venösa, arteriella och
arteriovenösa missbildningar. De kan

förekomma i renodlade former men inte
sällan i kombinationer.  Kort behandlas
även förvärvade arteriovenösa fistlar.
Vi beskriver översiktligt de vanligast
förekommande kärlmissbildningarna,
med undantag för de intrakraniella, och
avslutar med några fallbeskrivningar
som illustrerar modern terapeutisk stra-
tegi. Lymfkärlsmissbildningar kommer
inte närmare att beröras i denna artikel.

Hemangiom
Juvenila hemangiom
Detta är en benign neoplasm i ny-

föddhets- eller småbarnsåldern. De
flesta har debuterat inom första lev-
nadsåret. Hemangiomen karakteriseras
av kapillär(småkärls)-endotelprolifera-
tion och är således neoplastiska till sin
natur. Vanligast lokalisation är huden
och 60 procent finns i huvud–halsområ-
det. Hemangiom kan förekomma även i
inre organ såsom lever, mjälte och tarm.

De har en karakteristisk klarröd eller
blåaktig färg som ofta fördjupas under
första levnadsåret. Palpatoriskt är hem-
angiomen fasta och kan inte tömmas på
blod genom kompression som venösa
missbildningar. Röntgen (angiografi el-
ler datortomografi) behövs vanligtvis ej
för att ställa diagnosen men visar annars
en typisk bild med flera tillförande kärl
och en tät kontrastansamling på heman-
giomets plats. Magnettomografi kan
vara värdefullt för utvärdering av hem-
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Figur 1. Magnetresonansundersökning
med patienten i bukläge. Dorsalt om
urinblåsan syns den stora
kärlmissbildningen.

Figur 2. Angiografi med
konstrastinjektion i arteria iliaca interna
visar fortsatt kraftigt flöde till den stora
arteriovenösa missbildningen trots
tidigare emboliseringsförsök.
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angiomets utbredning då tekniken är
känsligare än både datortomografi och
angiografi.

Vid mycket uttalade förändringar
kan konsumtionskoagulopati (trombo-
cytopeni) med blödningar förekomma
liksom shuntning som kan ge upphov
till hjärtinkompensation.

Utmärkande för hemangiom är att de
ofta går i spontan regress. Involutionen
börjar under första levnadsåret. Färgen
fördjupas för att så småningom helt för-
svinna. Hälften av hemangiomen har
försvunnit vid 5-årsåldern och de flesta
är borta vid 12 år.

Den spontana regressen innebär att
behandlingen skall vara mycket konser-
vativ. Den viktigaste terapeutiska insat-
sen är att lugna föräldrarna och att över-
tyga dem om att ingen specifik behand-
ling är påkallad. I undantagsfall kan ste-
roider, interferon, embolisering eller
plastikkirurgi behöva tillgripas för att
bevara vitala funktioner som syn eller
hörsel. Behandling i form av orala eller
intralesionella steroider bör sättas in så
tidigt som möjligt särskilt om heman-
giomet sitter i områden kring ögon,
näsa, mun eller om det trycker på vitala
organ. Det rör sig dock om ett fåtal fall.

Vissa hemangiom kan vara s k ste-
roidresistenta. Dessa kan behandlas
med alfa-interferon under ett par måna-
der till ett år.

Pulsad färgämneslaser (våglängd
585 nm) kan ha viss effekt om heman-
giomet är mindre än 3 mm i upphöjning
men då krävs täta behandlingar
(tre–fyra veckors intervall). Laserbe-
handling tycks kunna påskynda involu-
tionen och därmed ge regress av heman-
giomet. Behandlingen görs polikliniskt
under lätt masknarkos.

Kapillära missbildningar
Eldsmärken
Dessa utgör en form av kutana kapil-

lära missbildningar som till skillnad
från hemangiomen inte går i spontan re-
gress. Eldsmärkena kan förekomma
isolerat eller som del i andra mer uttala-
de kärlmissbildningar, som t ex Klip-
pel–Trenaunays eller Parkes–Webers-
syndrom.

Kirurgi ger oftast dåligt slutresultat.
Täckande kosmetikaförband rekom-
menderas hos känsliga patienter. Pulsad
färgämneslaser har under de senaste
fyra åren använts i Sverige vid denna
typ av kärlmissbildning. I Malmö har ca
400 patienter behandlats. Ofta behövs
fyra–åtta behandlingar med sex veckors
behandlingsmellanrum.

I majoriteten av fallen har man fått
en fin avblekning med normal hud-
struktur. I enstaka fall har behandlingen
varit mindre framgångsrik, troligen be-
roende på att kärlen legat för djupt eller
att kärlkalibern varit för stor. Man bör

behandla barnet så tidigt som möjligt
för att undvika »psykosocial stigmati-
sering».

Venösa missbildningar
Venösa kavernösa missbildningar
Dessa är ofta isolerade och går inte

spontant i regress utan växer med pati-
enten. De saknar arteriovenös shunt-
ning. Den kavernösa förändringen är
blåröd och karakteriseras av att den är
lätt kompressibel. Det är inte ovanligt
med trombotisering.

Diagnosen kan ofta ställas på det ty-
piska utseendet. Magnettomografi, da-
tortomografi eller angiografi kan ut-
nyttjas för att konfirmera diagnosen
samt för uppföljning. Direkt kontrastin-
jektion visar den kavernösa bilden.

De flesta venösa, kavernösa miss-
bildningar kräver ingen behandling.
Kirurgisk excision är här, som vid
många andra kärlmissbildningar, inte
något som bör tillgripas i första taget.
Bäst resultat tycks uppnås med etanol-
sklerosering direkt i förändringen. Em-
bolisering kan vara svår då dessa för-
ändringar inte har någon större tillfö-
rande artär, till skillnad från hemangio-
men.

Klippel–Trenaunay
Detta är en av de vanligaste venösa

missbildningarna. Den involverar som
regel ena benet. Syndromet karaktärise-
ras av kärlmissbildning (födelsemärke)
i huden, venös insufficiens med ofta
mycket stora varicer samt hypertrofi av
extremiteten. Varicerna sitter ofta aty-
piskt, t ex lateralt på benet.

Förändringarna manifesteras ofta
först i ungdomsåren även om de finns
från födelsen. Missbildningarna på ven-
sidan kan vara av flera olika slag, t ex
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Figur 3. Datortomografi med patienten i
bukläge. Punktion bakifrån av den stora
dränerande venen som visualiserats med
hjälp av intraarteriell kontrastinjektion.
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Figur 4. Angiografi efter embolisering av
den dränerande venen (i Figur 3).
Kärlmissbildningen kan ej längre ses.



venhypoplasi eller -aplasi. Ibland sak-
nas klaffar. Den venösa insufficiensen
kan leda till hypostatiska eksem och ul-
cerationer. En del av bensvullnaden kan
bero på samtidig lymfstas. I svåra fall
kan venmissbildningar även förekom-
ma i bäcken och buk. Klippel–Trenau-
nay-patienterna har aldrig arteriovenö-
sa fistlar varför någon kardiell påverkan
inte ses. Den engagerade extremiteten
har tendens att bli mer hypertrofisk med
tiden.

Diagnosen ställs på den typiska kli-
niska bilden. De venösa missbildning-
arna kan verifieras med flebografi.

Principen för behandlingen är kon-
servativ. Stödstrumpor rekommenderas
såsom hos patienter med venös insuffi-
ciens av annan genes. I undantagsfall
kan kirurgisk exstirpation av stora vari-
cer ske. En operation måste dock före-
gås av omsorgsfull flebografisk kart-
läggning och ske på specialklinik.

Venaplasi, -hypoplasi, klaffaplasi
Dessa kan förekomma i många for-

mer – isolerat eller i kombination med
andra missbildningar, som t ex Klip-
pel–Trenaunay. Anomalier kan före-
komma, t ex i nedre extremiteternas ve-
ner liksom i ilica-venerna och vena
cava. Dessa dysplasier, som kan finnas
i alla stadier upp till atresi, kan predis-
ponera för trombos och/eller venös in-
sufficiens. Klaffaplasi är ofta ärftlig.
Förändringarna kan diagnostiseras med
färgdopplerundersökning eller flebo-
grafi.Det är sällan aktuellt med kirurgi
hos dessa patienter. Kompressionsbe-
handling är viktig för att förhindra sen-
komplikationer till den venösa insuffi-
ciensen.

Arteriella missbildningar
Dessa kan manifestera sig som vari-

ation i förlopp eller storlek av artären.
Det är sällan denna typ av missbildning-
ar ställer till samma diagnostiska och te-
rapeutiska problem som de venösa eller
arteriovenösa fistlarna. Aortakoarkta-
tion är ett exempel på en sådan miss-
bildning.

Arteriovenösa missbildningar
Dessa kongenitala missbildningar

kan vara oupptäckta upp i vuxen ålder.
Oftast ger de inga symtom. Större för-
ändringar kan vara mycket svåra att be-
handla. Missbildningarna kan utgå från
stora eller små artärer. Det är inte ovan-
ligt med ett mycket stort antal små till-
förande kärl. Denna diffusa form sitter
oftast i benen eller i bäckenet. Till skill-
nad från hemangiomen tillväxer aterio-
venösa missbildningarna med patien-
ten. De går således inte spontant i re-
gress. Ofta förekommer tillväxtrubb-
ningar i den engagerade extremiteten.

Karakteristiskt är den ökade cirkula-

tionen på grund av shuntingen. Lokalt
ger denna »svirr» vid palpation, rodnad
eller värmeökning. Ett blåsljud kan hö-
ras vid auskultation. Shuntflödet tende-
rar att öka med tiden och kan ge upphov
till hjärtsvikt även om detta anges före-
komma sällan i jämförelse med vad som
ses vid förvärvade arteriovenösa fistlar.

Diagnostiken kan ske med termogra-
fi, duplex doppler, datortomografi, an-
giografi eller magnettomografi, det sist-
nämnda är av speciellt värde för att dia-
gnostisera utbredningen av arteriovenö-
sa missbildningar. Angiografi ger möj-
lighet att identifiera tillförande kärl.

Parkes–Webers syndrom
Parkes–Webers syndrom påminner

om Klippel–Trenaunay men har dessut-
om arteriovenösa missbildningar. För-
utom kutana, kapillära fläckar och hy-
pertrofi av den engagerade extremiteten
är blodflödet ökat till följd av shunting-
en.

Terapin vid arterisovenösa missbild-
ningar är svår och mångfacetterad.
Konservativ behandling med kompres-
sion bör användas när extremiteterna är
engagerade.

Symtomgivande arteriovenösa miss-
bildningar liksom de som ger en kardi-
ell påverkan bör behandlas. Kirurgi an-
nat än vid små begränsade förändringar
bör undvikas. Man bör dock vara in-
ställd på ett besvärligt ingrepp då ut-
bredningen ofta visar sig större än vän-
tat. Vid stora missbildningar på en ex-

tremitet kan primär amputation vara ett
alternativ. Vi avråder från kirurgisk li-
gatur av tillförande artärer. Det medför
sällan kontroll av shuntingen och omin-
tetgör dessutom alla framtida embolise-
ringsförsök.

Embolisering är »the method of
choice». Det är en tekniskt svår behand-
ling som kräver en van angioradiolog.
Det krävs ofta upprepade embolisering-
ar via selektiv kateterisering i flera oli-
ka tillförande kärl. Embolisering kan
med fördel kombineras med etanolskle-
rosering inne i själva missbildningen.
Behandlingen är inte helt riskfri. Väv-
nadsnekros eller embolisering till frisk
vävnad kan förekomma. Den ateriella
emboliseringen kan kompletteras med
venös embolisering och möjligen ge
bättre långtidsresultat.

Arteriovenösa fistlar
Dessa är förvärvade och kan vara

spontana eller posttraumatiska. Ett inte
oväsentligt antal är iatrogena. De upp-
kommer oftast efter kateteriseringar el-
ler operation. Denna typ av fistlar ten-
derar att öka i storlek med tiden. Det är
inte ovanligt att de ger upphov till hjärt-
insufficiens.

Blodflödet i tillförande artär ökar,
och flödet i venen blir pulsativt. Ett ka-
rakteristiskt sågande blåsljud liksom ett
palpabelt »svirr» är typiska fysikaliska
fynd. Det ökade venflödet kan ge för-
höjt distalt ventryck med ökad venteck-
ning. Shuntflödet prioriteras varför det
nutritiva flödet distalt om fisteln tende-
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Figur 5. Angiografi som visar en stor
arterivoenös fistel mellan vänster arteria
och vena ilica communis. Venen är
vidare än normalt.

Figur 6. Angiografi en månad efter
slutning av fisteln med endovaskulär
teknik.
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rar att minska och kan ge distal ischemi.
Spontan slutning av en större arteriove-
nös fistel är ovanligt. Mindre fistlar,
som t ex efter njurbiopsi, sluter sig ofta
spontant men ibland kan embolisering
bli nödvändig. Efter diskbråcksopera-
tion med skada på de stora kärlen kan
arteriovenös fistel uppkomma, t ex mel-
lan aorta cava eller arteria och vena ili-
aca.

Fistlar kan uppkomma efter t ex in-
fektion eller vid aneurysm. Välkänd är
den aortokavala fisteln som kan upp-
komma vid aortaaneurysm. På grund av
fistelns storlek kan den mycket snabbt
ge en hjärtsvikt. Det förhöjda ventryck-
et leder till distal stas. Den kan yttra sig
som njursvikt, hematuri och/eller ödem
i underkroppen.

De flesta fistlar kan diagnostiseras
på de typiska fysikaliska fynden. Ob-
jektiv verifikation sker enklast och säk-
rast med duplexdoppler (färgdoppler).
Angiografi bör göras för ytterligare
kartläggning. Diagnostiken blir konfir-
mativ och ger anatomiska och fysiolo-
giska detaljer inför ett planerat ingrepp.

Behandlingen bör eftersträva att ex-
kludera hela fisteln. Embolisering, t ex
med ballonger, kan utnyttjas i många
fall. I vissa fall, som vid carotis–caver-
nosusfistlar, är embolisering det bästa
alternativet. Kirurgisk behandling kan
vara mycket tekniskt besvärlig men är
när det gäller aortokavala fistlar ett livs-
räddande ingrepp.

Ett nytt spännande terapeutiskt alter-
nativ är att använda kombinationen
graft/stent. Fisteln exkluderas från cir-
kulationen genom att ett graft läggs in i
artären, täckande fisteln. Graftet fixeras
till artärväggen med en metallstent i var
ända. Denna teknik är mycket attraktiv
att använda särskilt i områden som är
tekniskt svåråtkomliga.

De vanligaste missbildningarna kan
som regel kategoriseras till någon av
huvudgrupperna ovan. Det finns dock
ett stort antal ovanliga missbildningar
som ofta utgör kombinationer av flera
typer. En del är associerade med skelett-
rubbningar som kondrodysplasier, t ex
Maffuccis syndrom, andra är associera-
de med rubbningar i lymfsystemet.

Vid kärlcentrum på Universitets-
sjukhuset MAS, Malmö, har vi använt
interventionell teknik och lasterteknik
på några patienter med mycket avance-
rade arteriovenösa missbildningar.

Fallbeskrivningar
Fall 1. Ovarialcysta. En 40-årig

kvinna opererades i slutet av 1980-talet
på grund av ovarialcysta. Vid operatio-
nen fann man en mjukdelsförändring
till höger i pelvis med frenissemang vid
palpation. Angiografi och magnetto-
mografi påvisade arteriovenös miss-
bildning med en vid arteria ilica tydan-

de på relativt stort fistelflöde. Emboli-
sering av tillförande artär och slutligen
perkutan punktion av dränerande ven-
system med etanolinjektion erradikera-
de missbildningen. Ett år senare var hon
symtomfri och utan tecken till recidiv
(Figur 1–4).

Fall 2. Diskbråck. Kvinna, född
1935, opererades för diskbråck (LV–SI)
1992. Intraoperativt fick hon hypoten-
sion och postoperativt anemi. Kvinnan
hämtade sig efter operationen men ut-
vecklade en successivt tilltagande pul-
serande känsla i buken. Man konstate-
rade ett paraumbilikalt blåsljud. Dator-
tomografin visade en vid vena cava in-
ferior. Angiografi dokumenterade en
fistel mellan arteria och vena iliaca
communis på vänster sida. Patienten
genomgick endovaskulär graftinlägg-
ning där en graftklädd stent uppfördes i
artären som täckte den arteriovenösa
fisteln. Angiografi visade obliteration
av fisteln. Patienten var efter operatio-
nen besvärsfri (Figur 5, 6).

Fall 3. Neonatal icterus. På en flicka,
nu 21 månader gammal, noterades vid
födelsen neonatal icterus samt lite blod
från svalget. Vid 8 veckors ålder hade
hon tilltagande respiratorisk stridor och
sekretproblem. Man noterade ett till-
växande hemangiom längs käkranden.
Bronkoskopi visade hemangiom i la-
rynx samt subglottisödem. Patienten
tracheotomerades och behandling med
prednisolon 2,5 mg/kg per os samt in-
jektion med interferon (Introna 1 miljon
IE sc x 1). Magnettomografi-scanning
visade regress vid ett halvt års ålder. In-
terferon utsattes på grund av leverpå-
verkan men tyvärr fortsatte hemangio-
met att växa. Vid 15 månaders ålder
kunde barnet dekanyleras. Hemangio-
met på underläppen förhindrade vanligt
matintag varför patienten sondmatats.
Vid 1 1/2 års ålder inleddes pulsad färg-
ämneslaserbehandling av underläppen
och hon fick lokala steroidinjektioner. I
perioder gavs systemisk interferonbe-
handling. Vid 22 månaders ålder note-
rades en klar minskning av hemangio-
met. Patienten kan nu äta och fortsatt lo-
kal behandling har påskyndat regres-
sen.

Specialistsamverkan
Kärlmissbildningar är relativt ovan-

liga. Diagnostiken är i många fall rela-
tivt enkel. Problemet med dessa patien-
ter är uppläggningen av den terapeutis-
ka strategin. Den kräver en intim sam-
verkan mellan flera specialister – medi-
cinsk angiolog, kärlkirurg, ortoped,
handkirurg, plastikkirurg och angiora-
diolog. Även på ett stort kärlcentrum,
som det i Malmö, kräver dessa patienter
stora resurser och ställer oss inför intel-
lektuella och praktiska svårigheter.
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