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Hemangiomatoza cutanata

- tumori vasculare benigne

- 5-10% dintre nou-nascuti, frecventa mai mare la prematuri
- de obicei cu pronostic favorabil, indiferent de metoda de tratament §
aleasa.

de remisiune spontana a tumorii, lucru gresit inteles de catre parinti f
s1 uneor1 chiar de catre cadrele medicale,

- complicatii grave precum ulcerare s1 infectie, sangerare,
desfigurarea zonei de care apartin, obstructia cailor aeriene
superioare sau a vederii, insuficienta cardiaca congestiva,
coagulopatie de consum si in rare cazuri chiar deces

- marirea inacceptabila in dimensiuni a hemangiomului - efecte
negative asupra functionalitatii zonei afectate, a rezultatelor
tratamentului ulterior s1 asupra starii psihice a parinfilor
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Factori de risc:

Sexul feminin (3:1)

Greutate mica la nastere

Sarcina multipla

Amniocenteza/biopsie de vilozitati coriale
Varsta materna avansata

Rasa alba

FIV

« Tumorile vasculare se caracterizeaza prin
proliferarea anormala a celulelor endoteliale si a
vaselor de sange aberante.

» In schimb, malformatiile vasculare sunt retele de
vase sanguine si/sau limfatice anormale care se
formeaza in timpul dezvoltarii fetale si au
transformarea normala a celulelor endoteliale.
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Mulliken si Glowacki au initiat prima clasificare in 1982 (tumori vasculare/malformatii vasculare), in timp ce sistemul de
clasificare de la Hamburg a rafinat-o si mai mult (perspectiva embriologica)
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CLASIFICARE

ISSVA classification for vascular anomalies ©

e (Approved at the 20th ISSVA Workshop, Melbourne, April 2014, last rovision May 2018)

Vascular anomalies Pattern Different types
Vascular tumors Vascular matformations +foca -Superfcal
- multifocal - deep
of major named |  associated with W .mw(w*d&m
Smpio Combined” | ™" Cecds | otheranomalis || - MOterminate - reticular { abortive / minimal growth
- others
Benign vascular tumors 1
Banign Capilary makormatizng Infantile hemangioma / Hemangioma of infancy e details
Lecally agqressive of Lymphat: maformations Congenital hemangioma GNAQ / GNATY
heederiing Yenous maformtatons Rapidly involuting  (RICH) *
s malianmaanad Non-involuting (NICH)
: Aiiovences mafomagont Partially involuting  (PICH)
Matgnant Arteriovencgs fshiy’ :
Tufted angioma * GNA14
Spindle-cell hemangioma KDH1 / 1DM2
Epithelioid hemangioma FOS
PyogeniC granuioma (aiso known ss obular capilary hemangioma)  BRAF / RAS | GNA14
Others see detalls




Tumorile vasculare

- Hemangioame infantile = tumori vasculare benigne - Din punct de vedere histologic, aceste
leziuni se coloreaza pozitiv pentru proteina transportor-1 de glucoza (GLUT-1). Tumorile
apar de obicei intre 2 saptamani si 2 luni de viata postnatal si urmeaza o faza de
proliferare, o faza de stagnare si o stare de involutie completa.

- Hemangioame Congenitale = tumori care au dezvoltare intrauterina, cu crestere
finalizata la nastere. Aceste leziuni afecteaza mai frecvent extremitatile, aproape de
articulatie, sau capul si gatul, aproape de ureche; coloratie negativa pentru GLUT-1

- rapidly involuting congenital hemangiomas (RICHs) regreseaza de obicei in 6-14 luni

- noninvoluting congenital hemangiomas (NICHs) nu regreseaza si au tendinta de progresie,
necesitand de obicei excizie chirurgicala

- pulsed-dye laser poate fi folosit pentru a diminua colorarea superficiala; embolizarea
poate fi necesara pentru a controla sunturile arteriovenoase

- Tumori mai agresive- Tufted angiomas and Kaposiform hemangioendothelioma -
neoplasme vasculare rare, care apar de obicei in piele si se infiltreaza in timp in tesuturile
mai profunde. Cele mai multe cazuri sunt asociate cu coagulopatie de consum sau cu
sindromul Kasabach-Merritt, precum si cu limfangiomatoza.

- Tumori maligne- Angiosarcomas, Epithelioid hemangioendothelioma
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CARACTERISTICI EYOLUTIVE HEMANGOM INFANTIL

INVOLUTIVA

e6-10 luni

evolumul 1

eboselate
eculoarea se intensifica
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Hemangioame neglijate /impact
negativ asupra dezvoltarii estetice
/functionale /psiho-emotionale
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Hemangioame neglijate /impact negativ
asupra dezvoltarii estetice /functionale
/psiho-emotionale
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Tratament

« Simpla observatie - implicarea mai multor specialitati medicale, radiologice si chirurgicale

- Strategia terapeutica va tine cont de tipul, localizarea si stadiul de evolutie al hemangiomului,
intinderea si numarul leziunilor, 1mpl1carea sistemica, prezenta complicatiilor locale, afectarea
psihologica si dorinta parmtllor

- Afectarea oricarei functii (oculare, auriculare, aeriene, genito-urinare, loco-motorii), a aspectului
cosmetic (localizare pe varful nasului, la nivel labial sau hemangloame care desflgureaza regiunea
cranio-faciala) sau hemangioamele care au ulcerat necesita tratament urgent

- Tratamentul farmacologic - in trecut - interferon alfa, corticosteroizi, chimioterapicele traditionale
(vincrisina, ciclofosfamida) ca agenti unici sau ca adJuvanU la mterventn chirurgicale

» Incepand din anul 2008, propranololul este din ce in ce mai frecvent folosit, cu rezultate foarte bune
(Léauté-Labreze, Drolet) atenolol, nadolol, acebutolol

» Cazuri cu evolutie favorabila sub aplicatii topice cu timolol maleat 0,5% pentru hemangioamele
cutanate superficiale, care nu sunt ulcerate si nu implica mucoasele

« Sirolimus (Rapamune) - cazuri rezistente la Propranolol
» Laserterapie, iar pentru cazurile dificile embolizare si chiar transplant sau radioterapie

« Tratament “naturist” - Curcumina (turmeric), Proanthocyanide (seminte de struguri, vin rosu,
merisoare)- efect antiinflamator si anti-angiogenic

« Tratamentul chirurgical - injectare intralezionala agenti sclerozanti, excizie



PROTOCOL TERAPEUTIC - PROPRANOLOL

B " -Nu mai devreme de
' ziua 35

-Forma de prezentare -
tablete 10 mg, care pot fi .
sfaramate si reconstituite | -pani la 3
in cantitatea necesara si ~ mg/kgc/zi.
sub forma de praf, care
poate fi amestecat in
lapte sau ceai indulcit.

- Hemangiol sirop

-Initierea tratamentului-
in fereastra terapeutica =
faza proliferativa.
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EFECTE ADVERSE PROPRANOLOL

- TRATAMENUL ESTE TOLERAT FARA APARITIA UNOR
EFECTE SECUNDARE IN APROX 96% DIN CAZURI EFECTE ADVERSE

- Rata medie de raspuns pozitiv - 98% °F(§?ARTE FRECVENTE
-diaree

-varsaturi
-tulburari de somn
-bronsita

« FRECVENTE
-bronsiolita
-scadere apetit
-Agitatie, iritabilitate
Cosmaruri
-racire extremitati
-bronhospasm

« MAI PUTIN FRECVENTE
-bloc atrioventricular

« NECUNOSCUTE
-hipotensiune

) -Raynaud
UNIVERSITATEA DE MEDICINA ST FARMACIE -bradicardie
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Tratament cu Propranolol

e cazuri sugestive, cu rezultate estetice favorabile dupa tratament
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Tratament cu Propranolol
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Tratament cu Propranolol + laserterapie
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Injectari cu Bleomicina si Propranolol per os
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Scleroterapie
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« Cazuri
complexe




Hemangiomatoza viscerala — tratament cu Corticosteroizi /
Propranolol /Embolizare / Sirolimus
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Diagnostic
diferential




CONCLUZII

0 Hemangiomul are un prognostic bun, dar cu o evolutie de lunga durata, ce presupune o
monitorizare atenta. Noile optiuni terapeutice ofera posibilitatea reducerii perioadei de evolutie
si evitarea complicatiilor.

0 In ultimele decenii, majoritatea chirurgilor pediatri care trateaza asemenea cazuri sunt de acord cu
folosirea propranololului ca prima (si uneori chiar unica) metoda de tratament in cazul hemangiomului
infantil.
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