TERAPEUTISK STRATEGI
VID KARLFORANDRINGAR

Nya metoder for liten men svarbehandlad patientgrupp

Behandling av patienter med
karImisshildningar eller arterio-
venosafistlar ar svar. Nya ut-
rednings- och behandlingsmeto-
der har emellertid tillkommit
som gor att vi idag kan behand-
lafler patienter an tidigarepa
ett battre sitt. Trotsdetta &r be-
handling av dessa patienter —
som ar ganska fataliga och som
fakliniker har nagon stérreer-
farenhet av —en svar och kréa-
vande uppgift.

Vi belyser dversiktligt aktuel-
la 5 ukdomsgrupper samt deras
klassificering.

Symtomgivande kérlmisshildningar
liksom arteriovendsa fistlar, medftdda
och iatrogena, &r relativt ovanliga. En
del Iater siginte behandlas medan andra
kréver langdragna och upprepade sjuk-
husvistelser. Kunskapen om optimal
behandling synes inte tillréckligt ut-
bredd vilket inte & underligt med tanke
pa att det ror sig om ganska ovanliga
tillstand. Terminologin i litteraturen ar
dessutom motségel sefull.

Tva huvudgrupper

Kérlforandringar kan principiellt in-
delas i hemangiom och kérlmissbild-
ningar. De senare kan principiellt upp-
delasi kapilléra, ventsa, arteriella och
arterioventsa misshildningar. De kan
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forekommai renodladeformer meninte
sdllani kombinationer. Kort behandlas
aven forvéarvade arterioventsa fistlar.
Vi beskriver ¢versiktligt de vanligast
forekommande ké&rlmisshildningarna,
med undantag for deintrakraniella, och
avslutar med nagra fallbeskrivningar
somillustrerar modern terapeutisk stra-
tegi. Lymfkérlsmissbildningar kommer
inte ndrmare att berdrasi denna artikel.

Hemangiom

Juvenila hemangiom

Detta & en benign neoplasm i ny-
foddhets- eller smdbarnsdldern. De
flesta har debuterat inom forsta lev-
nadsaret. Hemangiomen karakteriseras
av kapillar(smékarls)-endotelprolifera-
tion och & saledes neoplastiskartill sin
natur. Vanligast lokalisation & huden
och 60 procent finnsi huvud-hal somré-
det. Hemangiom kan férekommaéveni
inreorgan sasom lever, mjalte och tarm.

Dehar en karakteristisk klarrod el ler
bldaktig farg som ofta fordjupas under
forstalevnadsaret. Palpatoriskt &r hem-
angiomen fasta och kan inte tmmas pa
blod genom kompression som vendsa
missbildningar. Rontgen (angiografi el-
ler datortomografi) behévsvanligtvis g
for att stélladiagnosen men visar annars
en typisk bild med fleratillforande kérl
och en tét kontrastansamling pa heman-
giomets plats. Magnettomografi kan
varavardefullt fér utvérdering av hem-

Figur 1. Magnetresonansundersdkning
med patienten i buklage. Dorsalt om
urinbldsan syns den stora
karlmisshildningen.

Figur 2. Angiografi med
konstrastinjektion i arteria iliaca interna
visar fortsatt kraftigt flode till den stora
arteriovendsa missbildningen trots
tidigare emboliseringsforsok.
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angiomets utbredning da tekniken &r
kansligare &n bade datortomografi och
angiografi.

Vid mycket uttalade férandringar
kan konsumtionskoagulopati (trombo-
cytopeni) med blddningar forekomma
liksom shuntning som kan ge upphov
till hjértinkompensation.

Utmérkandefdr hemangiom &r att de
oftagér i spontan regress. Involutionen
borjar under forsta levnadsaret. Fargen
fordjupasfor att sdsmaningom helt for-
svinna. Hélften av hemangiomen har
forsvunnit vid 5-arsdldern och de flesta
&r bortavid 12 &r.

Den spontana regressen innebér att
behandlingen skall varamycket konser-
vativ. Den viktigaste terapeutiskainsat-
sen &r att lugnaforad drarnaoch att Gver-
tygadem om att ingen specifik behand-
ling & pakallad. | undantagsfall kan ste-
roider, interferon, embolisering eller
plastikkirurgi behova tillgripas for att
bevara vitala funktioner som syn eller
horsel. Behandling i form av oralaeller
intralesionella steroider bor séttasin sa
tidigt som mojligt sérskilt om heman-
giomet sitter i omraden kring Ggon,
nasa, mun eller om det trycker pavitala
organ. Det ror sig dock om ett fatal fall.

Vissa hemangiom kan vara sk ste-
roidresistenta. Dessa kan behandlas
med alfa-interferon under ett par mana-
der till ett ar.

Pulsad fargamneslaser (véglangd
585 nm) kan ha viss effekt om heman-
giomet & mindre &1 3 mm i upphdjning
men da krévs tdta behandlingar
(trefyra veckors intervall). Laserbe-
handling tycks kunna paskyndainvol u-
tionen och dérmed geregressav heman-
giomet. Behandlingen gors polikliniskt
under |&tt masknarkos.

Kapillara missbildningar

Eldsmérken

Dessautgor enform av kutanakapil-
l&ra missbildningar som till skillnad
fradn hemangiomenintegar i spontan re-
gress. Eldsmérkena kan forekomma
isolerat eller som del i andramer uttala-
de kérImisshildningar, som t ex Klip-
pel—Trenaunays eller Parkes-Webers-
syndrom.

Kirurgi ger oftast daligt slutresultat.
Téckande kosmetikaforband rekom-
menderas hoskansligapatienter. Pulsad
fargdmneslaser har under de senaste
fyra &ren anvants i Sverige vid denna
typav kérmisshildning. | Malmé har ca
400 patienter behandlats. Ofta behdvs
fyra—attabehandlingar med sex veckors
behandlingsmellanrum.

| majoriteten av fallen har man fatt
en fin avblekning med norma hud-
struktur. | enstakafall har behandlingen
varit mindre framgangsrik, troligen be-
roende paatt karlen legat for djupt eller
att kérlkalibern varit for stor. Man bor
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behandla barnet sa tidigt som mgjligt
for att undvika »psykosocial stigmati-
sering».

Vendsa missbildningar

\entsa kavernsa misshildningar

Dessa &r ofta isolerade och gér inte
spontant i regress utan vaxer med pati-
enten. De saknar arteriovents shunt-
ning. Den kaverndsa forandringen &r
blarod och karakteriseras av att den &r
|&t kompressibel. Det & inte ovanligt
med trombotisering.

Diagnosen kan ofta stéllas pa det ty-
piska utseendet. Magnettomografi, da-
tortomografi eller angiografi kan ut-
nyttjas for att konfirmera diagnosen
samt for uppfoljning. Direkt kontrastin-
jektion visar den kaverndsa bilden.

De flesta vendsa, kaverndsa miss-
bildningar kraver ingen behandling.
Kirurgisk excision & hé&, som vid
manga andra karlmisshildningar, inte
nagot som bor tillgripas i forsta taget.
Bast resultat tycks uppnas med etanol-
sklerosering direkt i foréndringen. Em-
bolisering kan vara svér da dessa for-
andringar inte har négon storre tillfo-
rande artér, till skillnad fr&n hemangio-
men.

Klippel—Trenaunay

Detta & en av de vanligaste ventsa
misshildningarna. Den involverar som
regel enabenet. Syndromet karaktérise-
ras av kérlmisshildning (fodel semérke)
i huden, vends insufficiens med ofta
mycket stora varicer samt hypertrofi av
extremiteten. Varicerna sitter ofta aty-
piskt, t ex lateralt pa benet.

Foréndringarna manifesteras ofta
forst i ungdomsaren dven om de finns
franfodel sen. Missbildningarnapaven-
sidan kan vara av flera olika slag, t ex

Figur 3. Datortomografi med patienten i
buklage. Punktion bakifran av den stora
drénerande venen som visualiserats med
hjalp av intraarteriell kontrastinjektion.

Figur 4. Angiografi efter embolisering av
den drénerande venen (i Figur 3).
Kérlmissbildningen kan ej langre ses.
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venhypoplasi eller -aplasi. Ibland sak-
nas klaffar. Den vendsa insufficiensen
kan ledatill hypostati skaeksem och ul-
cerationer. En del av bensvullnaden kan
bero pa samtidig lymfstas. | svéra fall
kan venmisshildningar éven férekom-
ma i backen och buk. Klippel-Trenau-
nay-patienterna har aldrig arteriovent-
safistlar varfor ndgon kardiell paverkan
inte ses. Den engagerade extremiteten
har tendensatt bli mer hypertrofisk med
tiden.

Diagnosen stélls pa den typiska kli-
niska bilden. De ventsa missbildning-
arnakan verifieras med flebografi.

Principen for behandlingen & kon-
servativ. Stédstrumpor rekommenderas
sasom hos patienter med venos insuffi-
ciens av annan genes. | undantagsfall
kan kirurgisk exstirpation av storavari-
cer ske. En operation maste dock fore-
gas av omsorgsfull flebografisk kart-
laggning och ske pa specialklinik.

Venaplasi, -hypoplasi, klaffaplasi

Dessa kan forekomma i manga for-
mer —isolerat eller i kombination med
andra missbildningar, som tex Klip-
pel—Trenaunay. Anomalier kan fére-
komma, t ex i nedre extremiteternasve-
ner liksom i ilica-venerna och vena
cava. Dessa dysplasier, som kan finnas
i alastadier upp till atresi, kan predis-
ponera for trombos och/eller vends in-
sufficiens. Klaffaplasi & ofta arftlig.
Foréndringarnakan diagnostiserasmed
fargdopplerundersokning eller flebo-
grafi.Det & sdllan aktuellt med kirurgi
hos dessa patienter. Kompressionsbe-
handling &r viktig for att forhindra sen-
komplikationer till den ventsa insuffi-
ciensen.

Arteriella missbildningar

Dessa kan manifestera sig som vari-
ation i forlopp eller storlek av artéren.
Det & sdllan dennatyp av missbildning-
ar stéller till ssmmadiagnostiskaoch te-
rapeutiska problem som de vendsaeller
arteriovendsa fistlarna. Aortakoarkta-
tion &r ett exempel pa en sadan miss-
bildning.

Arteriovendsa missbildningar

Dessa kongenitala misshildningar
kan vara oupptackta upp i vuxen ader.
Oftast ger de inga symtom. Storre for-
andringar kan varamycket svéraatt be-
handla. Misshildningarnakan utgafran
storaeller snaartarer. Det & inte ovan-
ligt med ett mycket stort antal smatill-
forande kérl. Denna diffusa form sitter
oftast i benen eller i backenet. Till skill-
nad fr&n hemangiomen tillvéxer aterio-
ventsa misshildningarna med patien-
ten. De gé&r sdledes inte spontant i re-
gress. Ofta forekommer tillvaxtrubb-
ningar i den engagerade extremiteten.

Karakteristiskt & den 6kade cirkula-
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Figur 5. Angiografi som visar en stor
arterivoends fistel mellan vanster arteria
och vena ilica communis. Venen ar
vidare an normailt.

tionen pa grund av shuntingen. Lokalt
ger denna»svirr» vid pal pation, rodnad
eller varmeokning. Ett blasljud kan ho-
rasvid auskultation. Shuntfltdet tende-
rar att 6kamed tiden och kan ge upphov
till hjértsvikt &ven om detta anges fore-
kommasdlani jamforel semed vad som
sesvid forvarvade arterioventsafistlar.
Diagnostiken kan skemed termogra-
fi, duplex doppler, datortomografi, an-
giografi eller magnettomografi, det sist-
ndmnda &r av speciellt vardefor att dia-
gnostiserautbredningen av arteriovent-
samissbildningar. Angiografi ger mgj-
lighet att identifieratillforande kérl.

Parkes—\Webers syndrom

Parkes-Webers syndrom paminner
om Klippel-Trenaunay men har dessut-
om arteriovendsa misshildningar. For-
utom kutana, kapilléra flackar och hy-
pertrofi av den engagerade extremiteten
ar blodflodet okat till foljd av shunting-
en.

Terapin vid arterisoventsa missbild-
ningar & sv&r och mangfacetterad.
Konservativ behandling med kompres-
sion bor anvandas nér extremiteterna ar
engagerade.

Symtomgivande arteriovendsamiss-
bildningar liksom de som ger en kardi-
ell paverkan bor behandlas. Kirurgi an-
nat &n vid sma begransade forandringar
bor undvikas. Man bor dock vara in-
stélld pa ett besvarligt ingrepp da ut-
bredningen oftavisar sig storre &n van-
tat. Vid stora missbildningar pa en ex-

Figur 6. Angiografi en manad efter
slutning av fisteln med endovaskular
teknik.

tremitet kan primér amputation vara ett
alternativ. Vi avrader fran kirurgisk li-
gatur av tillférande artérer. Det medfor
séllan kontroll av shuntingen och omin-
tetgor dessutom allaframtidaembolise-
ringsforsok.

Embolisering & »the method of
choice». Det & en tekni skt svar behand-
ling som kréver en van angioradiolog.
Det krévs oftaupprepade embolisering-
ar via selektiv kateterisering i flera oli-
ka tillforande kérl. Embolisering kan
med férdel kombineras med etanol skle-
rosering inne i géva misshildningen.
Behandlingen &r inte helt riskfri. Vav-
nadsnekros eller embolisering till frisk
vavnad kan forekomma. Den ateriella
emboliseringen kan kompletteras med
vends embolisering och mgjligen ge
béttre |angtidsresultat.

Arteriovendsa fistlar

Dessa & forvarvade och kan vara
spontanaeller posttraumatiska. Ett inte
ovasentligt antal &r iatrogena. De upp-
kommer oftast efter kateteriseringar el-
ler operation. Denna typ av fistlar ten-
derar att 6kai storlek med tiden. Det &r
inte ovanligt att de ger upphov till hjért-
insufficiens.

Blodflodet i tillférande artér okar,
och flédet i venen blir pulsativt. Ett ka-
rakteristiskt sdgande bl&sljud liksom ett
palpabelt »svirr» &r typiska fysikaliska
fynd. Det dkade venfltdet kan ge for-
hojt distalt ventryck med 6kad venteck-
ning. Shuntflodet prioriteras varfor det
nutritivaflodet distalt om fisteln tende-
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rar att minskaoch kan gedistal ischemi.
Spontan slutning av en storre arteriove-
nos fistel & ovanligt. Mindre fistlar,
somt ex efter njurbiopsi, sluter sig ofta
spontant men ibland kan embolisering
bli nodvandig. Efter diskbracksopera-
tion med skada pa de stora karlen kan
arteriovendsfistel uppkomma, t ex mel-
lan aorta cava eller arteria och venaili-
aca

Fistlar kan uppkomma efter t ex in-
fektion eller vid aneurysm. Véakand &
den aortokavala fisteln som kan upp-
kommavid aortaaneurysm. Pagrund av
fistelns storlek kan den mycket snabbt
geen hjartsvikt. Det forhojdaventryck-
et leder till distal stas. Den kan yttrasig
som njursvikt, hematuri och/eller 6dem
i underkroppen.

De flesta fistlar kan diagnostiseras
pa de typiska fysikaliska fynden. Ob-
jektiv verifikation sker enklast och sék-
rast med duplexdoppler (féargdoppler).
Angiografi bor goéras for ytterligare
kartléggning. Diagnostiken blir konfir-
mativ och ger anatomiska och fysiolo-
giskadetaljer infor ett planerat ingrepp.

Behandlingen bor efterstrava att ex-
kludera hela fisteln. Embolisering, t ex
med ballonger, kan utnyttjas i manga
fall. | vissafall, som vid carotis—caver-
nosusfistlar, & embolisering det basta
aternativet. Kirurgisk behandling kan
vara mycket tekniskt besvérlig men &r
nar det géller aortokaval afistlar ett livs-
réddande ingrepp.

Ett nytt spannandeterapeutiskt alter-
nativ & att anvanda kombinationen
graft/stent. Fisteln exkluderas fran cir-
kulationen genom att ett graft [aggsini
artéren, tdckandefisteln. Graftet fixeras
till artdrvaggen med en metallstent i var
anda. Dennateknik & mycket attraktiv
att anvanda sarskilt i omraden som &r
tekniskt svardtkomliga.

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

Vid kérlcentrum pa Universitets-
gukhuset MAS, Malmd, har vi anvant
interventionell teknik och lasterteknik
pa négra patienter med mycket avance-
rade arteriovendsa missbildningar.

Fallbeskrivningar

Fall 1. Ovarialcysta. En 40-drig
kvinnaopereradesi slutet av 1980-talet
pagrund av ovarialcysta. Vid operatio-
nen fann man en mjukdelsforandring
till héger i pelvis med frenissemang vid
palpation. Angiografi och magnetto-
mografi pavisade arteriovends miss-
bildning med en vid arteriailicatydan-
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de parelativt stort fistelfléde. Emboli-
sering av tillférande artér och dutligen
perkutan punktion av drénerande ven-
system med etanolinjektion erradikera
de mi sshildningen. Ett & senarevar hon
symtomfri och utan tecken till recidiv
(Figur 1-4).

Fall 2. Diskbrack. Kvinna, fodd
1935, opereradesfor diskbrack (LV-SI)
1992. Intraoperativt fick hon hypoten-
sion och postoperativt anemi. Kvinnan
hémtade sig efter operationen men ut-
vecklade en successivt tilltagande pul-
serande kénsla i buken. Man konstate-
rade ett paraumbilikalt blasljud. Dator-
tomografin visade en vid vena cavain-
ferior. Angiografi dokumenterade en
fistel mellan arteria och vena iliaca
communis pa vanster sida. Patienten
genomgick endovaskulér graftinlégg-
ning dér en graftkladd stent uppfordesi
artdren som téckte den arteriovendsa
fisteln. Angiografi visade obliteration
av fisteln. Patienten var efter operatio-
nen besvérsfri (Figur 5, 6).

Fall 3. Neonatal icterus. Paenflicka,
nu 21 ménader gammal, noterades vid
fodel sen neonata icterus samt lite blod
frén svalget. Vid 8 veckors lder hade
hon tilltagande respiratorisk stridor och
sekretproblem. Man noterade ett till-
vaxande hemangiom langs kékranden.
Bronkoskopi visade hemangiom i la-
rynx samt subglottisbdem. Patienten
tracheotomerades och behandling med
prednisolon 2,5 mg/kg per os samt in-
jektion med interferon (Intronal miljon
IE sc x 1). Magnettomografi-scanning
visaderegressvid ett halvt &rsalder. In-
terferon utsattes p& grund av leverpa
verkan men tyvarr fortsatte hemangio-
met att vaxa. Vid 15 manaders alder
kunde barnet dekanyleras. Hemangio-
met p& underl dppen forhindrade vanligt
matintag varfor patienten sondmatats.
Vid 11/2 &rsélder inleddes pulsad farg-
amneslaserbehandling av underl&ppen
och hon fick lokala steroidinjektioner. |
perioder gavs systemisk interferonbe-
handling. Vid 22 manaders ader note-
rades en klar minskning av hemangio-
met. Patienten kan nu &aochfortsatt lo-
ka behandling har paskyndat regres-
sen.

Specialistsamverkan

Kérlmisshildningar &r relativt ovan-
liga. Diagnostiken & i mangafall rela-
tivt enkel. Problemet med dessa patien-
ter & uppléggningen av den terapeutis-
ka strategin. Den kréver en intim sam-
verkan mellan fleraspecialister — medi-
cinsk angiolog, karlkirurg, ortoped,
handkirurg, plastikkirurg och angiora-
diolog. Aven pa ett stort karlcentrum,
somdeti Malmo, kréver dessa patienter
storaresurser och stéller ossinfor intel-
lektuella och praktiska svarigheter.
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