52 patienter med cystiska lymfatiska karlmissbildningar

Perkutan skleroterapl —
enkel, snabb och repetitiv

Cystiska, lymfatiska misshild-
ningar &r kéarImisshildningar
som involverar det lymfatiska
karlsystemet och som &r hemo-
dynamiskt inaktiva.

Under nio &r har 52 patienter
med cerviko-facial lokalisation
av ytliga cystiska lymfatiska
missbildningar behandlats med
sklerosering genom direktpunk-
tion och injektion av Ethibloc.

| 57 procent erhdll vi ett ut-
markt resultat av sklerosering
som enda behandling. | ytterli-
gare 19 procent kombinerades
skleroseringen med kirurgi.

Dennabehandling ar saker
och effektiv och framstar som
den primara metoden att foresla
i fall av ytliga cystiska lymfatis-
kakérImissbildningar.

Enligt den klassifikation som &r fo-
reslagen av Mulliken och det vaskuléra
multidisciplindra teamet vid Hopital
Lariboisiere (Merland) inkluderas de
lymfatiska misshildningarnai gruppen
av mogna vaskul &ra kérlmisshildningar
[1-5]. De & hemodynamiskt inaktiva,
delar av det lymfatiska kérlsystemet
och upptrader med cystor av varierande
storlek och form. De lymfatiska miss-
bildningarna kan vara associerade med
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andra karlmissbildningar och sdledes

ge kombinerade former. Den vanligaste

kombinationen & den veno-lymfatiska

(hemolymfangiom).

Inom den cerviko-faciala regionen
ser man oftafleraformer:

— rent cystiska, vilka predominerar
cervikalt,

— rent tissuléra (diffus proliferation i
vavnaden), predominerande i ansik-
te och patungan,

— blandade former, vilka blandar den
tissuldra komponenten med mikro-
och makrocystor [2].
Decystiskalymfatiskakérlmisshild-

ningarna (i dennaartikel kallade CLM)

kallas ibland cystiska angiom, lymfan-
giom €ller cystiska hygrom. De fore-
kommer vanligtvisfore 2 ars dder men
kan ocksa upptéckas prenatalt med ult-
raljud. De kan ibland regrediera spon-
tant forevuxen alder. CLM kan &vende-
buterai vuxen alder. De &r oftast ytliga
men kan varadjupt (mediastinalt, abdo-
minalt) lokaliserade. Den vanligaste lo-

kalisationen &r cerviko-facialt [2].
Ytliga CLM expanderar med oftast

mjuk konsistens. De &r vélavgransade,
gar inte att komprimera bort och voly-
men féréndras varken av kroppslage el -
ler anstrangning, sasom man ser vid ve-
nosa karlmisshildningar.

Figur 1. Infekterad cystisk lymfatisk
karlmissbildning i axillen (A). Efter
behandling med dréanage av den
infekterade cystan kunde man i lugnt
skede sklerosera med Ethibloc. Kontroll
efter atta manader visar betydande
regress (B).

Det som gor att patienten soker 5juk-
vard &r sekundéramanifestationer asso-
cierade med CLM: recidiverande in-
flammatoriskaepisoder, blédning i cys-
tan och infektion som kan ge abscess-
bildning (Figur 1). Vid CLM med cer-
viko-facial lokalisation & deinflamma-
toriskaepisodernaoftasekundaratill en
oron-, nas- eller halsinfektion. Beroen-
de pa lokalisationen av den CLM som
sekundérinfekteras kan dennainfektion
péverka farynx—larynx, 6ga eller ge
upphov till en lingual protrusion som
ibland kan vara grotesk [6-8].

Perkutan sklerosering med Ethibloc
har varit en behandlingsmetod for ytli-
ga, venosa kérlmisshildningar vid
Hopital Lariboisiére sedan 1982 och ut-
gor en helt ny typ av behandling for
CLM, vilken annars &r kirurgisk.

MATERIAL OCH METODER
52 patienter med ytligacerviko-faci-
ala CLM skleroserades med Ethibloc.
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Detta motsvarar 90 procedurer under
nio &. Samtliga patienter har foljts pa
den multidisciplinara, vaskuléra mot-
tagningen vid Hopital Lariboisiére. Pa-
tienter under 5 ars dder dominerade. |
20 procent av fallen diagnostiserades
CLM direkt efter partus. 35 procent av
barnen behandlades fore 2 ars alder. 20
procent av patienternavar 6ver 18 ar vid
diagnostik och behandling. Det foreldg
en |&tt predominans for man (1,5:1).

Av de 52 behandlade patienternavar
CLM lokaliserad cervikalt hos 43 och
facialt hos 9 patienter. Inte i nagot fall
kunde mediastinal utbredning upptack-
as.

Diagnostiken av CLM & i forsta
hand klinisk med hjalp av transillumi-
nering. Komplementéra undersokning-
ar sadsom ultraljud, datortomografi och
magnettomografi anvands vid misstan-
ke om mediastinal lokalisation/utbred-
ningochfor att, i oklarafall, bedémaut-
bredningen pa djupet. Perkutan punk-
tion och intracystisk injektion av kon-
trastmedel under rontgengenomlysning
anvands for att bedéma cystornas stor-
lek, antal och eventuell kommunikation
mellan dem. Bl&dnings-/koagulations-
status anal yseradeshosallaoch var nor-
malti samtligafall.

Indikationen for behandling & base-
rad pAom CLM ger funktionellahinder
eller estetiska/psykologiska problem
(storlek, infektion, intracystisk blod-
ning). | vissa fall kan CLM regrediera
spontant, varfor vi valde en period av
sex manader mellan diagnostik och be-
handling, utomi akutafall eller damiss-
bildningarna funnits sedan fodelsen.
For de @dre barnen var dennaperiodtre
manader om cystan var liten, annars
gjordes behandlingen snarast mgjligt
efter diagnos. Vid bilateralacystor i an-
sikte/hals behandlades inte bada vid
sammatillfélle.

Proceduren utfordes under neuro-
leptanestesi. Cystan punkterades och
cystinnehdllet aspirerades och skicka-
des for cytologisk anays. Dérefter, i
réntgengenomlysning, injicerades kon-
trastmedel i cystan. Aspirationen av
cystvétskan gav en uppfattning om cys-
tans volym och injektionen av kontrast-
medel gav upplysning om utseendet
(multiloberad, kommunicerande).

Ethibloc &r ett skleroserande medel
som utvinns ur majsprotein. Ethibloc &r
forpackadi en 7,5 ml »fardig-att-anvan-
da»-spruta.

Ethibloc precipiterar vid kontakt
med blod pa ca 5 minuter, varvid en
hal vflytande biol ogiskt nedbrytbar em-
bolus bildas. En liten méngd Lipiodol
tillsétts Ethibloc for att 6ka dess visua-
liserbarhet i rontgengenomlysning. In-
jektionen av Ethibloc kan upprepas un-
der sammaprocedur som enfunktionav
antalet cystor. Vid ett inkomplett resul-
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tat kan man gora datortomografi for att
fa en uppfattning om de cystor som &
skleroserade och de som man inte har
kunnat n& | defall dar vi hade svarighet
att lokalisera enskilda cystor gjordes
punktionochinjektion med hjdp av ult-
raljud eller datortomografi.

Efterforloppet var oftast utan pro-
blem. Patienterna gavs kortikoider un-
der proceduren och fick non-steroida
antiflogistika under fyra dagar efter
skleroseringen. Om subfebrilitet eller
lokala l&tta smértor noterades, varade
dettavanligen under tvadygn efter skle-
roseringen. Direkt efter skleroseringen
blev cystan hard och &t 6mmande, tva
fenomen som successivt gick i regress
under en—tva manader.

Det definitivaresultatet av sklerose-
ringen kan bedomas efter nio—tolv mé-
nader.

Patienten kom pa ett dterbestk tva
manader efter behandlingen, da man
réknade med att det mesta av Ethibloc-
injektionen var resorberat. En andra
sklerosering var séllan nédvéndig, och
annu mer sdllsynt var ytterligare proce-
durer.

RESULTAT

Resultaten var utmérkta eller godai
57 procent av fallen (30 patienter) (Fi-
gur 2).

Resultaten beddmdes som utmérkta
vidtotal regressav CLM (18 patienter),
godavid synlig men inte fullstandig re-
gress, men med forsvinnandet av infek-
tidsaskov (12 patienter). Av de 52 pati-
enterna har det varit nédvandigt att ut-
fora en sekundér kirurgisk excision av
estetiska skal pa tio patienter (19 pro-
cent). Vi noterade utmérkt resultat i fem

Figur 2. Cystisk lymfatisk
karlmissbildning pa hoger sida,
masseterregion. Fore behandling (A) och
fyra manader efter sklerosering med
Ethibloc (B).

fall, gott resultat i tre. Hos tva patienter
fick vi ett daligt resultat: facial plastik-
kirurgi (I&pp, 6gonlock), excision av en
ytlig komponent dar man for den 6vriga
delen, behandlad med Ethibloc, notera-
degod regress. Hostre patienter behdv-
deman goéraincision av kvarvarandein-
flammatorisk nodulus och hostvaexci-
sion pagrund av aseptisk nekros (klinis-
katecken pa abscess men utan bakteri-
er).

Behandlingen av tolv patienter (24
procent) betraktades som misslyckad.
Tio av dessa representerade blandfor-
mer av CLM, dér den tissuléra kompo-
nenten initialt maskerades av den cys-
tiskaoch dér Ethibloci ufall paverka-
de den cystiska komponenten men inte
den tissulara. Tva misslyckade resultat
observeradesi fall dar cystornavar sma
(<5 mm) och darfor ocksa svara att
punktera.

De komplikationer (nio fall eller 10
procent av procedurerna) vi noterade
var av benign karaktér: inflammatoris-
ka noduli (tre patienter) (Figur 3) och
aseptiska nekroser (tvd); samtliga upp-
tradde veckor-manader efter behand-
lingen. Ulceration med gulaktig flyt-
ning (tre), som utgjordes av icke-resor-
berad Ethibloc, l&kte utan &rrvavnad
med lokalbehandling. Inflammatorisk
reaktion med feber, 40°, sags hosen pa-
tient.

De postkirurgiskarecidiven behand-
lades med sklerosering och gav utmérk-
taresultat. | dessafall var den sklerose-
rande behandlingen ofta besvarlig, da
de cystor som recidiverade oftavar sma
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och multipla. | tva fall dar den cytolo-
giskaanalysen var inkonklusiv, och dar
regressionen av cystornai dessafall inte
var den forvantade, visade PAD efter
exstirpation lateral halscystarespektive
hemangiopericytom, och de exkludera-
des darfor ur dennastudie.

DISKUSSION

De cystiska och tissuléra lymfatiska
kérImisshildningarna & av samma ur-
sprung. En anomali vid bildandet av
»lymfatiska sackar» hos embryot ger
cystiskalymfatiska missbildningar, vil-
ka dominerar i den cervikala regionen.
En anomali vid bildandet av de primiti-
va lymfkérlen ger tissuléra lymfatiska
misshildningar, vilka predominerar fa-
ciat (tunga, kind). Denna teori, fram-
ford av Bill och medarbetare [1], byg-
ger p& embryologiska studier av det
lymfatiska kérlsystemet utforda av Sa-
bin [9]. Om denna teori &r sann forstar
man att merparten av de lymfatiska
kérlmisshildningarna redan finns fore
fodelsen och dérfor kan diagnostiseras
med prenatalt ultraljud [10]. Det &r s&
ledes en i huvudsak pediatrisk patologi
som séllan ses hos tonaringar eller vux-
na

20 procent av CLM i vart material
sags hos nyfodda. Hos en del sker en
spontan regression, 15-30 procent en-
ligt vissa forfattare [11, 12]. | var serie
var 20 procent av patienterna adre an
18 &. | dessafall rorde det sig antingen
om &dre, volumindsa féréndringar el-
ler, vilket oftast &r fallet, en mycket di-
skret forandring vilken forlGper oupp-
téackt under barndomen for att senare ge
sigtill kdnnai samband med en infekti-
0s eler inflammatorisk episod. Dessa
former som upptécks sent &r oftamind-
rei storlek 8&n dem vi ser hos nyfodda.
Den cerviko-faciala lokalisationen &r
den vanligaste och kan varabilateral [2,
13].

Ultraljud, datortomografi eller mag-
nettomografi kan vara nédvandiga att
utfora, da de ger sskrare information
om utbredningen av CLM &n vad som
framkommer vid den kliniska under-
sokningen. De kan dessutom ge infor-
mation om utbredning till mediastinum
och nérliggande organ (larynx, trakea,
tungbas, etc) samt antal cystor och
eventuell férekomst av tissuléra kom-
ponenter. Cystografi genom direkt-
punktion och injektion av kontrastme-
del & dock fortfarande ansedd som den
bésta metoden for att uppskatta antal et
och storleken av cystor och deras even-
tuellaforbindelser [2]. Dennagorsi al-
manhet i direkt anslutningtill en sklero-
serande behandling.

Denklassiskabehandlingenav CLM
ar kirurgi. Exstirpationen bor varakom-
plett och man bor undvika att 6ppna
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Figur 3. Cystisk lymfatisk
karlmissbildning pa halsen. Fore
behandling (A) och sex manader efter
sklerosering med Ethibloc (B). Regress
av CLM men med inflammatoriskt
nodulus efter sklerosering.

cystorna, vilket formodas vara en kélla
till recidiv [14]. Recidiv &r vanliga, sér-
skilt vid de multicystiska formerna.

Den kirurgiskainterventionen maste
forsoka att bevaranerver, t ex nfacialis
vid CLM i masseterregionen [15]. Vid
de volumindsa, cervikalaformerna hos
nyfodda, vilka kan ge respiratorisk p&
verkan till den grad att de kréver akut
trakeotomi, kan exstirpationen varafor-
enad med ett sekundért uttalat facialt
6dem med makroglossi, sannolikt upp-
kommet pa basis av mekanisk paverkan
av det lymfatiska drénaget.

Tommandet av cystorna i samband
med direktpunktion kan ge en spekta-
kulér regression av dessa. Vid abscess
kan man dérefter invanta en lugnare
tidsperiod for den definitiva behand-
lingen medt ex Ethibloc[4, 16]. Anvan-
dandet av ett skleroserande dmneger en
snabbare involution &n den spontana
och undanrdéjer risken for abscesshild-
ning, intracystiska blddningar eller in-
fektioner. Ethibloc &r ett medel sominte
ger extensiva nekroser och som hittills
inte har fororsakat nervskada [12, 17-
20].

Den perkutana skleroseringstekni-
ken under réntgengenomlysning &r en-
kel, tar kort tid att utfora, &r repetitiv, ef-
terlamnar inga &r och kan utforas pa
nyfédda. Den boér erbjudas som férsta
behandlingsalternativ. Den kraver of-
tast neuroleptanestesi men kan ibland
utféras under lokalanestesi. Den in-
flammatoriskareaktionen efter behand-
lingen kan létt kontrolleras med non-
steroida antiflogistika.

Cytologisk undersokning av den
aspirerade cystvéatskan ar viktig att utfo-
rafor att bade verifiera diagnosen och
for differential diagnostiska 6vervégan-
den. Ominte den aspirerade vatskan vi-
sar en vasentlig andel lymfocyter bor
missbildningen opereras for att man
inte skall missa en nérliggande cystisk
tumor — malign eller benign. Om man

I
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far ut en blodig véatska, som inte gér att
forklara pa ett rimligt sitt och dar det
inte sker regressefter behandlingen, bor
mi sshildningen exstirperas rigorost.

Indikationerna for att sklerosera
CLM &r vida. Dennateknik kan anvan-
das vid varje ytlig CLM; patientens al-
der har ingen betydelse. Recidiv (att
forvantavid CLM med multipla cystor
av olika storlek) hejdas vid fornyad be-
handling.

Denna teknik har dock vissa be-
gransningar: sklerosering med Ethibloc
ger en regress av den cystiska kompo-
nenten men har ingen effekt paden tis-
suléra(eller mikrocystiska), vilken evo-
luerar pa sedvanligt sétt. | var serie har
vi inte kunnat se att skleroseringeni sig
kan framkalla episoder av evolution av
den tissuléra delen.

CLM bestéende av multiplasmacys-
tor (<5 mm) & svéra att behandla, pa
grund av dels antalet, dels den ringa
storleken hosvarje cysta. Dennatyp ses
ofta efter inkomplett, Kirurgisk exci-
sion. Skov av lymfatiska missbildning-
ar patungan, som inte svarar pa medi-
cinsk behandling, kan behandlas med
intraarteriell embolisering av a lingua-
lis bilateralt for att undvika/minska en
makroglossi [2, 21].

KOMMENTAR

Néagon saker siffravad géller antalet
nyupptéckta fall/&r av CLM i Sverige
kan inteanges, till storstadelen beroen-
de pa avsaknaden av en enhetlig klassi-
fikation av de ytliga kérlmissbildning-
arna, till vilka CLM tillhér. Gissnings-
vis torde det inte rora sig om fler én
fem—tio fall/ar med cerviko-facial loka
lisation. Behandlingen av dessa patolo-
gier bor darfor forléggastill de sukhus
i landet som har etablerat multidiscipli-
néra grupper for vaskuléra anomalier.
Detta for att optimera saval diagnostik
som behandling. Da den skleroserande
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behandlingen i dessa fall kan behdva
upprepas, & det viktigt att uppfoljning-
en av patienten ocksa skéts av medlem-
marna i den grupp som initialt har be-
handlat patienten.

Den erfarenhet vi har vad géller and-
ra skleroserande preparat ror framfor
allt koncentrerad alkohol och Sotrade-
col. Alkohal &r ett mer »potent» sklero-
serande medel &n Ethibloc och har sdle-
des béttre skleroserande effekt. Denna
effekt uppnas dock till priset av betyd-
ligt storre risk for hudnekroser med al-
kohol, och stérrerisk for att alkohol nar
karlomréden som man inte vill sklero-
sera. Ethibloc &r l&ttare att kontrollera
pa grund av dess viskdsa konsistens.
Sotradecol & andra sidan, & mindre
»potent» an Ethibloc. Vi anvander pre-
paratet som skleroserande substans for
smd, venosa eller cystiska, lymfatiska
karlmissbildningar pd kansliga omr&
den, t ex |8pparnas tunna hud, buccala
delen av lapparna, sma forandringar i
ansiktet och genitalia.
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Summary

52 patientswith cystic lymphatic mal-
formations Per cutaneous seler other apy:
simple, fast and repeatable.

Metin Tovi, DenisHerbreteau, Odile Enjol-
ras, Jcan-Jacques Merland.

Lékartidningen 1998 95: 643-7.

Cysticlymphatic malformationsare haemo-
dynamically inactive vascular malformations
that never regress. During a nine-year period,
52 patients with cervico-facia superficial cys-
tic lymphatic malformations underwent percu-
taneous sclerotherapy with Ethibloc (a corn-
based alcohol derivative). In 57 percent (30/52)
of cases, the outcome of sclerotherapy aone
wasexcellent or godd: in 19 percent (10/52), the
procedure had to be combined with surgery for
aesthetic reasons; and in the remaining 24 per-
cent (12/52), the treatment failed. The results
suggest percutaneous sclerotherapy  with
Ethibloc to be safe and effective, and that it isto
be recommended as the treatment of choice in
cases of superficial cystic lymphatic malforma-
tions.

Correspondence: Melin Tovi, MD. Depart-
ment of neuroradiology, Karolinska sjukhuset,
S- 171 76 Stockholm.
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Utbrott av febersjukdom

| Ostafrika

Sedan manadsskiftet november—de-
cember 1997 pagdr ett utbrott av feber-
sjukdom med hog dédlighet bland mén-
niskor och tamboskap i Kenya och an-
grénsande delar av Somadia. Cirka
350400 personer har rapporterats av-
lidna. Rift Valley Fever (RVF)-virushar
pavisats hos vissa ingjuknade, men in-
slaget av hemorragisk feber har varit s3
betydande att man utgér fran att nagot
annat smittdmne ocksa spelar en stor
roll i epidemin. En omfattande utred-
ning pagdr och ett antal internationella
team har skickats till omrédet. WHO
har inteavratt fran resatill Kenya, men
uppmanat resande i de drabbade omré-
dena att sarskilt tanka pa att skydda sig
mot insektsbett.

o] . .
Fagelinfluensan Gver
Sedan borjan av januari har inganya

fall av fégelinfluensa diagnostiserats i
Hongkong. Forhoppningsvis kommer
totalantalet diagnostiserade sukdoms-
fall att stannapa 18, med 6 dodaoch yt-
terligareflerasomvarit svart sjuka. Tro-
ligen var det utslakten av honsfégel i
Hongkong som hejdade infektionen.
Man har intekunnat visaatt virus spritts
frén manniska till méanniska, och det
mestatalar for att i stort sett allafall va
rit isolerade Gverforingar direkt fran f&
gel till méanniska. Myndigheternahar nu
beslutat att tillata import av hons och
kycklingar till Hongkong frén och med
den 7 februari, men man kommer sam-
tidigt paborja ett program for att for-
hindra ett likartade incidenser intréffar.
| detta program ingér inférande av cen-
tralslakt och forbud mot hemslakt av
kycklingar. Myndigheterna anser att
»people may have to adjust their eating
habits for the sake of better environ-
mental hygenic standards». | véantan pa
att centralslakt ska kunna genomforas
gors vad som & mojligt for att 6ka den
hygieniska standarden vid marknader-
na, och for att hallakycklingar och ank-
féglar &tskilda.

Troligen dlipper vi en pandemi med
ett nytt influensavirus, men incidenten
visar att speciesbarridrenintedr strygg
som vi ibland trott. Den illustrerar hur
viktigt det & med pandemiberedskap
och vidareutveckling av vacciner och
antiviralamedel motinfluensainfor den
dag d& ett nytt och spridningskapabelt
och aggressivt virus dyker upp.
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