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Sauglingshamangiome: Probleme und Therapie

Hamangiome sind die haufigsten gutarti-
gen Tumore beim Saugling und im frithen
Kindesalter. Viele bilden sich zwar spon-
tan zurlck, bei einem Teil kann es zu
schwerwiegenden Problemen kommen.
Deshalb sollten vor allem Hamangiome an
problematischer Lokalisation friihzeitig
behandelt werden, bevor Komplikationen
mit allenfalls irreversiblen Schadigungen
entstehen.

Einleitung

Trotz der klinisch scheinbar einfachen
Diagnosestellung bereiten Hamangiome
schon seit Gber einem Jahrhundert Schwie-
rigkeiten bei der Klassifikation. Mulliken
und Glowacki haben 1980 eine von vielen
Zentren akzeptierte Einteilung prasentiert®.
Es werden grundsatzlich Gefassmalforma-
tionen von Hamangiomen mit vermehrter
Endothelzellproliferation unterschieden.
Die klinischen Erscheinungsformen kénnen
zunachst sehr ahnlich sein. Im Hinblick auf
eine Therapie ist es aber entscheidend,
moglichst frih die richtige Diagnose zu
stellen, denn Gefassmalformationen un-
terscheiden sich von Hamangiomen nicht
nur durch die Atiologie, sondern auch
durch Manifestation, Verlauf und Progno-
se.

Gefassmalformationen

Bei Gefassmalformationen handelt es sich
um dysplastische Gefasse im Sinne einer
Anlageanomalie ohne zellulére Proliferati-
on. Die Gefasse sind hypo- oder hyperpla-
stisch und weisen einen pathologischen
Wandaufbau oder einen abnormen Verlauf
auf. Die Dysplasie kann Blut- oder Lymph-

Graphik 1: Wachstum und Involution der Hamangiome
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Auf der Zeitachse sind ungeféhre Richtwerte aufgefiihrt, v. a. in Bezug auf den Beginn der Involution besteht aber eine

grosse individuelle Spannbreite.

gefasse betreffen. Man unterscheidet ka-
pillare (z. B. Naevus flammeus), vendse
und arterielle Fehlbildungen sowie AV-Fis-
teln und Lymphangiome. Auch Mischfor-
men sind mdglich. Malformationen sind
bei Geburt sichtbar, wenn auch nicht im-
mer in ihrer vollen Ausprégung. Sie wach-
sen im Verlauf proportional mit dem Kind,
ihre Grosse kann aber mit unterschiedli-
chem Fillungszustand kurzfristig variieren.
Im Gegensatz zu den Hamangiomen zei-
gen Gefassmalformationen keine sponta-
ne Rickbildungstendenz.

Hamangiome

Hamangiome sind rasch wachsende be-
nigne Gefasstumore ausgehend von den
Endotheizellen. Ihr Ursprung liegt in der
Embryonalzeit. Die Organisation des Ge-
fasssystems der Haut ist in den letzten
Schwangerschaftswochen abgeschlossen.

Ist diese Reifung postnatal nicht beendet,
unterliegen einzelne Gefasse weiterhin
dem Einfluss angiogenetischer Faktoren;
die Folge ist eine Uberschiessende Proli-
feration mit Ausbildung von Gefasstumo-
ren.

Wir unterscheiden kutane (85%), subku-
tane (2%) und gemischte Formen (13%).
Die Hamangiome prasentieren sich bei Ge-
burt nur selten in ihrer typischen Form. In
etwa der Hélfte der Patienten zeigen sich
unspezifische kleine Hautveranderungen
(white spots, blaulich livide oder telean-
giektatische Veranderungen). In den ersten
Lebenswochen beginnt die Proliferation,
sie ist am ausgepragtesten wahrend der
ersten Monate. Nach dem 1. Lebensjahr
tritt meist spontan eine Beruhigung ein.
Die Phase der frihen Involution beginnt
und Uber die nachsten Jahre zeigt sich eine
Abblassung und ein Rickgang des Volu-
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mens (vgl. Graphik 1). Es gibt keine siche-
ren Faktoren, welche die Dauer vor allem
der Proliferationsphase voraussagen las-
sen und damit einen Hinweis Uber grosste
Ausdehnung und verbleibenden Restbefund
geben kdnnten. Zwei Drittel der Haman-
giome heilen vollstandig ab, bei den ubri-
gen verbleibt ein mehr oder weniger storen-
der Restbefund mit De- oder Hyperpigmen-
tierung, uberschissiger Haut, Destruktion
oder einer Narbe.

Probleme

Hamangiome bedeuten fiir Eltern und das
betroffene Kind z. T. eine grosse psychi-
sche Belastung, welche in der Betreuung
mitberlcksichtigt werden muss.

Somatische Komplikationen werden bei

8% beschrieben. Dazu gehoren:

= Ulzerationen v.a. im Windelbereich.
(Abb. 2) Die Konsequenz sind Blutun-
gen, Infekte und Narbenbildung.

= Infiltratives Wachstum mit Destruk-
tion von umliegendem Gewebe
(Nasenknorpel, Lippenrot).

Abb. 1: Hdmangiom der Oberlippe mit Infiltration des Lip-
penrotes und Beeintrachtigung der Mundmotorik.
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Abb. 2: Grosses kutanes Hamangiom im Genitalbereich
mit Exulzerationen.

= Obstruktion von Auge, Nase, Ohr
oder Mund mit funktioneller Beein-
trachtigung, die zu einer irreversiblen
Schadigung fuhren kann (z.B. Amb-
lyopie).

= Kreislaufbelastung durch grosse
Hamangiome bei kleinen Séuglingen.

= Bei mehr als 3 Hamangiomen ist die
Chance erhoht, dass auch Tumore in
den parenchymatdsen Organen vor-
liegen. Mittels Abdomensonographie
sollte in diesem Fall danach gesucht
werden?.

= Ausgedehnte faciale Himangiome
kénnen mit weiteren Fehlbildungen
vergesellschaftet sein. Unter dem
PHACES Syndrom wird das gleichzei-
tige Vorkommen von Fehlbildungen
des Auges, cerebralen Fehlbildungen
aus dem Dandy-Walker-Komplex, kon-
genitalen Herzfehlern, arteriellen
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Malformationen sowie Fehlbildungen
des Sternums beschrieben?d.

= Als Sonderform unter den Haman-
giomen gilt das Kasbach-Meritt-Syn-
drom. Es handelt sich hierbei um ei-
nen grossen Gefasstumor, der zu ei-
ner Verbrauchskoagulopathie mit
u.U. lebensbedrohlichen Blutungs-
komplikationen fuhrt. Entsprechend
der neuesten Erkenntnisse handelt
es sich aber nicht um ein echtes
Hamangiom. Histologisch ist die Ver-
anderung vergleichbar mit dem tuften
Angiom oder dem kaposiformen
Hamangioendotheliom?.

Therapie

Indikation

Aus den bisherigen Ausflihrungen lasst
sich ableiten, dass es durchaus gute Griin-
de gibt, Hamangiome zu einem frihen
Zeitpunkt zu behandeln.

Alle Hamangiome in den Problemzonen

sollten friihzeitig behandelt werden. Die

typischen Problemzonen sind:

= Auge: Hamangiome kdnnen die Lid-
offnung einschranken. Die Occlusion
stort die Entwicklung des Auges,
eine Amblyopie kann resultieren.

= Nase: Das Hamangiom der Nasen-
spitze, auch Cyrano-Nase, stellt ein
asthetisches Problem dar; ein gros-
ser Tumor kann zudem zur Zersto-
rung des Nasenknorpels fuhren.

= Lippen: Hamangiome der Lippen zei-
gen insgesamt eine schlechte
Ruckbildungstendenz und kénnen zur
Beeintrachtigung der Mundmotorik
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fuhren (Abb. 1). Exulzerationen, die

mit einer Narbe abheilen, sind haufig.
= Anogenitalbereich: Exulzerationen

treten haufig auf. Die Folge sind Blu-

tungen, Infekte und Narbenbildung.
Auch an anderen Lokalisationen ist auf-
grund von Ausdehnung oder Lage des
Hamangioms eine funktionelle oder asthe-
tische Beeintrachtigung mdoglich, die eine
Therapie notwendig macht.

Sind bereits Komplikationen aufgetreten,
sollte ebenfalls therapiert werden, um den
Schaden mdoglichst einzudammen.

Ziel

Ziele der Behandlung sind in erster Linie
das Erreichen eines Wachstumsstopps
und das rasche Eintreten in die Involuti-
onsphase. Das vollstandige Verschwinden
einer Lasion steht in der Regel nicht im
Vordergrund unserer therapeutischen Be-
muhungen. Befindet sich ein Himangiom
in Regression, kann es dem Spontanver-
lauf Uberlassen werden.

Mdglichkeiten

Heute stehen eine ganze Reihe von The-
rapiemaoglichkeiten zur Verfugung. Es folgt
eine Auswahl von Behandlungsmethoden,
wie sie auch am Kinderspital Zirich zur
Anwendung kommen.

Man kann grob zwischen lokalen und sys-
temischen Therapien unterscheiden. Die
Wahl der Behandlung muss individuell
getroffen werden; sie ist abhangig von
Grosse und Lokalisation der Lasion sowie
vom Therapiezeitpunkt.
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Ganz allgemein gilt fir die Behandlung von
Hamangiomen, dass ausser bei der chi-
rurgischen Exzision Erfolge haufig erst
nach mehreren Behandlungen sichtbar
werden. Dies erfordert oftmals viel Geduld
von Seiten der Patienten und deren Eltern.

Kryotherapie

Das Hamangiom wird mit einem Metall-
stab, der mit flissigem Stickstoff auf
—195° abgekiihlt wird, vereist. Die irreversi-
ble Zellschadigung erfolgt durch die Bildung
von Eiskristallen in den flissigkeitsreichen
Gefassendothelien und dem anschliessen-
den Auftauen. Dieser Zelluntergang indu-
ziert die Regression und es kommt zu ei-
ner Verkilrzung der Proliferationsphase.
Keratinozyten sind flussigkeitsarm; sie
werden nicht geschadigt, es entsteht so-
mit auch keine Narbe.

Die Kryotherapie eignet sich vor allem fiir
kleine (< 1 cm) oberflachliche, wenig er-
habene und scharf begrenzte Haimangio-
me in der Proliferationsphase. Sie kann
in Oberflachenanéasthesie durchgefihrt
werden und ist als Frihtherapie bei klei-
nen Sauglingen geeignet. In 70% lasst sich
nach einer Behandlung das Therapieziel
erreichen, bei ungeniigendem Erfolg kann
die Behandlung wiederholt werden®. Die
grossen Vorteile der Kryotherapie sind,
dass sie nebenwirkungsfrei, fur den Pati-
ent wenig belastend, kostengiinstig und
effizient ist.

Laser

Laser steht fiir «light amplification by sti-
mulated emission of radiation». Flr den
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medizinischen Einsatz stehen verschiede-
ne Laserqualitdten, vom Infrarot- bis Ul-
traviolettbereich, zur Verfugung. Durch die
Wahl der Wellenlange und der Energie kann
sowohl die Eindringtiefe ins Gewebe als
auch der Gewebstyp bestimmt werden, der
die Laserstrahlung maximal absorbieren
soll. In dieser Zielstruktur entfaltet der La-
ser seine intesivste Wirkung. Zur Behand-
lung von Hamangiomen eignet sich unter
anderem der Nd:YAG-Laser, der im Infra-
rotbereich arbeitet und dessen Energie
maximal im Vollblut absorbiert wird. Durch
selektives Erhitzen der Zielstruktur, in un-
serem Fall Blutgefasse resp. Vollblut oder
H&amoglobin, kommt es zur thermischen
Schadigung ohne Zerstdérung des umlie-
genden Gewebes. Man spricht von selek-
tiver Photothermolyse. Die Anwendung ist
einerseits oberflachlich und andererseits
intralasional moglich. Fir letzteres wird
das Hamangiom punktiert und tber einen
Lichtleiter Energie direkt in den Tumor ap-
pliziert. Als Reaktion tritt haufig eine
Schwellung, gelegentlich Blasen- und Kru-
stenbildung auf, die aber innert kurzer Zeit
abheilen. Die Laserbehandlung ist schmerz-
haft und bedarf bei kleineren Kindern ei-
ner Allgemeinnarkose. Um einen Wachs-
tumsstopp resp. eine beginnende Involu-
tion zu erzielen, sind durchschnittlich 1-4
Behandlungen notwendig.

Der Nd:YAG-Laser eignet sich also fur die
Therapie oberflachlicher und insbesonde-
re tiefer liegender Hamangiome.

Intense Pulsed Light System (IPLS)

Intense Pulsed Light ist ein alternatives
Verfahren, das ebenfalls nach dem Prin-
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zip der selektiven Photothermolyse funk-
tioniert. Eine hoch energetische Blitzlam-
pe strahlt polychromatisches Licht mit ei-
nem breiten Wellenlangenspektrum aus.
Mit Hilfe von Cutoff-Filtern kann ein be-
stimmter Wellenlangenbereich gewahlt
werden; daraus ergibt sich eine breite Ein-
satzmdglichkeit. Das IPLS kommt v.a. in
der Behandlung grossflachiger oberflach-
licher Hamangiome sowie fiir die Abblas-
sung von Naevi flammei zur Anwendung.
Diese Behandlung ist ebenfalls schmerz-
haft, weshalb bei kleinen Kindern eine All-
gemeinnarkose notwendig ist. Auch mit
dem IPLS sind meist mehrere Sitzungen
erforderlich, um das gewinschte Resul-
tat zu erreichen.

Medikamente

Kortikosteroide

Die positive Wirkung von Steroiden auf
Hamangiome ist schon lange bekannt. Der
genaue Wirkungsmechanismus ist unklar.
Es werden vasokonstriktive Effekte und
eine Inhibition der Angiogenese vermutet?.
Intralsionale Steroidinjektionen fiihren
vermehrt zu Nekrosen und Narben und
wurden deshalb in den letzten Jahren von
anderen lokalen Therapien wie Kryothera-
pie und Laser abgelost.

Die systemische Anwendung hingegen ist
bei grossen, schnell wachsenden Haman-
giomen an problematischer Stelle, die auf
Kryo- oder Lasertherapie nicht oder zu
wenig schnell ansprechen oder fiir diese
Therapien nicht zuganglich sind, indiziert.
Die mehrwdchige Behandlung wird hoch-
dosiert mit Prednisolon 1-3 mg/kg/Tag
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Prednison begonnen. Bei gutem Anspre-
chen kann nach 1-2 Wochen die Dosis
stufenweise reduziert werden. Wahrend
der Therapie ist eine engmaschige klini-
sche Kontrolle erforderlich. Haufige Ne-
benwirkungen sind Gewichtszunahme und
Ausbildung eines cushingoiden Habitus,
Wachstumsstopp, Reizbarkeit und eine
erhohte Infektanfalligkeit. Diese Nebenwir-
kungen sind vorubergehend. Auch die
Wachstumsverzogerung wird nach Thera-
pieabschluss wieder aufgeholt. Nach Ab-
setzen des Medikaments kann gelegent-
lich ein Rebound-Effekt beobachtet werden,
der eine erneute Behandlung notwendig
macht.

Interferon O 2a

Interferone sind Zytokine, die eine immun-
regulatorische und antiproliferative Wirkung
aufweisen. Die Wirkungsweise ist noch
nicht vollstandig geklart. Man vermutet eine
direkte Inhibition angiogenetischer Fakto-
ren und eine Verringerung der Freisetzung
endothelialer Wachstumsfaktoren. Interfe-
ron wird in Form von téglichen subkutanen
Injektionen lber mehrere Monate appli-
ziert. Haufige Nebenwirkungen sind Fieber
mit Neutropenie und allgemeinen Krank-
heitssymptomen, ein Anstieg der Trans-
aminasen und kardiologische sowie neu-
rologische Komplikationen, was eine eng-
maschige Kontrolle der Patienten erfordert.

Chirurgie

Die Chirurgie hat einen kleinen Stellen-
wert; sie kommt v.a. zur Korrektur von
Restbefunden nach der Involution zum Ein-
satz.
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Zusammenfassung

Hamangiome im Gesicht und im Anogeni-
talbereich sollten frihzeitig, auch wenn sie
noch klein sind, therapiert werden, um
Komplikationen und Spatfolgen zu verhin-
dern. Fur kleine Hamangiome in der Proli-
ferationsphase eignet sich besonders die
Kryotherapie. Der Grossteil der Hamangio-
me wird aber mit Laser behandelt. Medi-
kamenttse Therapien und Chirurgie sind
speziellen Situationen vorbehalten.
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