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lzvlecek

Hemangiomi so najpogostejsi benigni tumorji otroske dobe,
ki pa subglotis prizadenejo le v redkih primerih. Na infantilni
hemangiom subglotisa moramo pomisliti v primeru stridor-
ja pri dojencku ali majhnem otroku, Se posebno kadar se ta
ponavlja, s pridruZenim lajajocim kasljem ter predvsem ob
socasni prisotnosti koZnih hemangiomov. Najpomembnej-
$a metoda za postavitev diagnoze je endoskopija zgornjih
dihal, ki razkrije tipicno Zilno spremembo v subglotisnem
podrocju. Zdravljenje prve izbire je peroralno zdravljenje z
blokatorji receptorjev beta, predvidoma vsaj do prvega leta
starosti, ko naravni potek rasti infantilnega hemangioma
vstopi v fazo involucije. V prispevku predstavljamo primer
enomesecne deklice s koZno-sluzni¢nimi hemangiomiv pre-
delu spodnjega dela obraza, pri kateri je bil ob pojavu stri-
dorja ugotovljen hemangiom subglotisa.

Kljucne besede: infantilni hemangiom, stridor, propranolol,
zapora dihalnih poti, Zilni tumorji, subglotisne lezije

Abstract

Haemangiomas are the most common benign tumours in
childhood, but they rarely affect the subglottis. A subglottic
infantile haemangioma should be considered in cases of
stridor in an infant or young child, especially if recurrent,
accompanied by a hoarse cough, and particularly if there are
concomitant skin haemangiomas. The preferred diagnostic
method is endoscopy of the upper airways, which reveals
a typical vascular lesion. The primary pharmacological tre-
atment is oral beta-blockers, usually administered until at
least thefirst year of life, when the natural course of infantile
haemangioma enters the involution phase. This paper pre-
sents a case of aone-month-old girl with cutaneous-mucosal
haemangiomas in the lower face area, in whom a subglottic
haemangioma was diagnosed after the onset of stridor.

Key words: infantile haemangioma, stridor, propranolol,
airway obstruction, vascular tumours, subglottic lesions
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Uvod

Hemangiomi so najpogostejsa oblika
benignih tumorjev otrosSke dobe. Gre
za vrsto Zilnih tumorjev, ki nastane-
jo s Cezmerno proliferacijo endotelnih
celic krvnih Zil. Prizadenejo priblizno 5
% otrok in se pogosteje pojavljajo pri
belopoltih, deklicah in nedonosenckih.
Glede na Cas njihovega nastanka jih raz-
delimo na infantilne, ki so pogostejsi in
se pojavijo v prvih mesecih Zivljenja, ter
prirojene, ki so prisotni Ze ob rojstvu.
Za infantilne hemangiome je znacilna
proliferativna faza s hitro rastjo tumor-
jav prvih mesecih Zivljenja, ki ji v prvih
letih sledi involutivna faza, med kate-
ro se tumor v vecini primerov sponta-
no pomembno zmanjsa ali izgine (1).
Hemangiome najpogosteje najdemo
na koZi, v vec kot polovici primerov na
podrocju glave in vratu. Glede na globi-
no rastijih delimo na povrsinske, globo-
ke in meSane. Anatomsko jih razdelimo
na fokalne, ki se razvijejo na manj-
Sem predelu telesa, mutlifokalne ter
segmentne, ki zavzamejo vecje podro-
¢je koZe. Sledniji so pogosteje povezani
z dolocenimi redkimi sindromi, njihova
prisotnost pa zahteva dodatno diagno-
sticiranje za izkljucitev prizadetosti dru-
gih organov (2).

Redkejsa oblika so prirojeni hemangio-
mi, ki so v svoji koncni velikosti prisotni
od rojstva. Glede na nadaljnji razvoj pa
lo¢imo hitro involutivne, neinvolutivne
ali delno involutivne (3).

Pri otrocih zinfantilnimi hemangiomi je
podrocje subglotisa prizadeto v nekoli-
ko manj kot 2 %, od katerih jih pribliz-
no polovica nima vidnih sprememb na
koZi (4). Hemangiomi subglotisa pred-
stavljajo 1,5 % vseh prirojenih anomalij
grlain se pogosteje pojavljajo pri otro-
cih s koznimi hemangiomi v predelu
spodnje polovice obraza (5).

Glede na benigno in involutivno nara-
vo infantilnih hemangiomov pogosto
zadostuje le redno spremljanje. Njihov
razvoj lahko v redkih primerih vodi do
funkcionalne okvare ali resneje ogroza-
jocih stanj, ki zahtevajo zgodnje ukre-
panje (6).

Klinicni primer

Enomesecna deklica je bila napote-
na na pregled v sprejemno-urgentno
ambulanto Pediatri¢ne klinike UKC Lju-
bljana zaradi 4 dni trajajocega stridorja
v mirovanju, ki se je okrepil ob hranje-
nju ali razburjanju.

Do takrat je bila v starosti 26 dni pregle-
dana v hemato-onkoloski ambulan-
ti zaradi infantilnih hemangiomov v
podrocju spodnje ustnice, konice jezi-
ka, sluznice spodnje ustnice in dlesni.
Spremembe so priceli opazati v sta-
rosti enega tedna. Opravljen je imela
ultrazvocCni pregled glave, ki ni pokazal
posebnosti. Glede na omejenost spre-
memb in glede na to, da je bila brez
pridruZenih teZav, je bilo predvideno
le nadaljnje spremljanje.

Dekli¢ina mama se je zdravila zaradi
hipertiroze, starejsi sorojenec in osta-
li druZinskih ¢lani so bili brez znanih
kroni¢nih bolezni. Rojena je bila po
nezapleteni nosecnosti in primernih
porodnih mer. Ni imela znanih alergij
in razen vitamina D ni redno prejemala
zdravil.

Od pregleda v hemato-onkoloski
ambulanti starsi razen stopnjevanja
obarvanosti hemangiomov niso opa-
Zali sprememb.

Ob tokratni obravnavi je bila deklica
brez povisane telesne temperature in
brez znakov okuZzbe dihal ali prebavil.
Bila je dojena, dan pred pregledom so
priceli opaZzati, da se ob hranjenju utru-
ja. Urinin blato je odvajala nespreme-
njeno. Ob pregledu je bila neprizadeta,
afebrilna, acianoticna, sliSen je bil bifa-
zni stridor, bila je blago tahipnoicnain
je dihala s pomocjo trebusnih misic.
Vidni so bili hemangiomi na enakih
mestih kot ob pregledu v hemato-on-
koloski ambulanti. V preostalem v kli-
ni¢nem statusu ni bilo ugotovljenih
odstopan;.

Za nadaljnje preiskave je bila spreje-
ta na oddelek Sluzbe za pulmologi-
jo. V laboratorijskih izvidih krvi ni bilo
pomembnih odstopanj; vnetni para-

metri so bili nizki. Bris nosnozrelnega
prostora na respiratorne viruse je bil
negativen.

Po sprejemu je opravila rentgensko
slikanje vratu v antero-posteriorni in
stranski projekciji, na slikah ni bilo
vidnih znakov za zoZitev v podrocju
subglotisa. Zaradi bifazenga stridorja,
odsotnosti znakov prehlada ter priso-
tnosti koznih in sluzni¢nih hemangio-
mov na obrazu invratu je bil postavljen
sum na subglotisni hemangiom. Dekli-
co sta pregledali tudi pediatricna
hemato-onkologinja ter otorinolaringo-
loginja, ki se je glede na klini¢ne znake
obstrukcije dihalne poti odlocila za dia-
gnosticno endoskopijo zgornjih dihal v
splosni anesteziji. Pred endoskopijo je
bilo uvedeno zdravljenje z deksame-
tazonom intravensko in inhalacijami
adrenalina ter inhibitorjem protonske
Crpalke. Endoskopija zgornjih dihal v
splosni anesteziji in spontanem diha-
nju je pokazala hemangiom v prede-
lu subglotisa lateralno obojestransko
in posteriorno, ki je oZal subglotis za
veC kot polovico njegovega premera
(subglotisna zoZitev Il. do Ill. stopnje)
(Slika 1). Viden je bil tudi hemangiom
v predelu sluznice nad desnim ariteno-
idnim hrustancem (Slika 2).

Ob dokazanem subglotisnem heman-
giomu je bilo Se isti dan uvedeno pero-
ralno zdravljenje s propranololom.
Odmerek zdravila je bil postopno visan
do kon¢nega odmerka 2 mg/kg telesne
teZe na dan. Pred uvedbo zdravljenja
so deklici posneli elektrokardiogram,
v katerem ni bilo vidnih odstopanj, in
opravili ultrazvo¢no preiskavo srca, ki
je pokazala strukturno in funkcijsko
normalno srce. Ob uvedbi zdravlje-
nja so se redno spremljale meritve
Zivljenjskih funkcij in vrednosti krvne-
ga sladkorja, ki niso kazale pomembnih
odstopan;.

Deklica je uvedeno zdravilo dobro pre-
nasalain je bila ves Cas hospitalizacije
vitalno stabilna. Po uvedbi je bilo opa-
Zati postopno izzvenevanje stridorja.
Sesti dan je bila odpu3¢ena v domaco
oskrbo. Ob odpustu stridor ni bil vec¢
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sliSen, dihala je brez napora, heman-
giomi na spodnji ustnici, konici jezika
in koZi vratu pa so bili manj intenzivno
obarvani. V mesecih, ki so sledili so jo
spremljali v hemato-onkoloski, oto-
rinolaringoloski in pulmoloski ambu-
lanti, kjer so ob pregledih ugotavljali
stabilno stanje brez dispneje, brez stri-
dorja v mirovanju ali ob razburjenju
in primerno pridobivanje na telesni
teZi. Hemangiomi obraza so posto-
pno bledeli, njihova velikost pa se je
pomembno zmanjsala. Enkrat je ob
prebolevanju akutnega laringitisa z
blagim inspiratcijskimornim stridorjem
prejela enkratni odmerek peroralnega
deksametazona.

V starosti 20 mesecev, tj. 18 mesecev
po uvedbi zdravljenja, se je ob odsot-
nosti teZav pricelo postopno zniZevanje
odmerka zdravila. Mesec dni po ukinitvi
so starsi priceli opazati ponoven pojav
inspiracijskega stridorja v mirovanju ali
ob blagi aktivnosti, zato je bilo ponov-
no uvedeno zdravljenje s propranolo-
lom. Ze v dveh dneh po ponovni uvedbi
so opazali izboljSanje stanja. Deklico
so nato nadaljnjega pol leta spremlja-

h

SLIKA 1. ENDOSKOPIJA ZGORNJIH DIHAL V SPLOSNI
ANESTEZIJI. HEMANGIOM V PREDELU SUBGLOTISA
LATERALNO OBOJESTRANSKO IN POSTERIORNO OZA
SUBGLOTIS ZA VEC KOT POLOVICO NJEGOVEGA PRE-
MERA (SUBGLOTISNA ZOZITEV I1. DO I1l. STOPNJE).

FIGURE 1. ENDOSCOPY OF THE UPPER AIRWAYS UNDER
GENERAL ANAESTHESIA. A HAEMANGIOMA IN THE
SUBGLOTTIC REGION LATERALLY ON BOTH SIDES AND
POSTERIORLY NARROWS THE SUBGLOTTIS BY MORE
THAN HALF OF ITS DIAMETER (SUBGLOTTIC STENOSIS
GRADE II TO I11).

li v hemato-onkoloski ambulanti, ves
c¢as je bila brez teZav. Ob odsotnosti
teZav se je v starosti 2,5 let zdravlje-
nje s propranololom ponovno ukinilo.
En mesec po zakljuc¢ku zdravljenja je
bila opravljena kontrolna endoskopi-
ja zgornjih dihal, ki je pokazala izbolj-
Sanje stanja, sicer pa je bila Se vedno
vidna 35-odstotna zozZitev subglotisa
(I. stopnja) zaradi prisotnosti heman-
gioma. Prav tako so bili Se vedno priso-
tni hemangiomi obraza. Starsi so dobili
navodila za ukrepanje v primeru okuz-
be zgornjih dihal s pojavom stridorja.
Ob odsotnosti klini¢nih znakov zoZitve
dihalne poti je bilo ocenjeno, da nadalj-
nje zdravljenje ni potrebno.

Razpravljanje

Hemangiomi subglotisa so redki. Pogo-
steje se pojavljajo pri otrocih s kozni-
mi hemangiomi na spodnji polovici
obraza. V dobri polovici primerov pa
jih najdemo brez pridruzenih koznih
sprememb. Subglotis je najpogostejse
mesto nastanka hemangiomov dihalne

SLIKA 2. HEMANGIOM V PREDELU SLUZNICE NAD
DESNIM ARITENOIDNIM HRUSTANCEM.

FIGURE 2. HAEMANGIOMA IN THE MUCOSAL AREAABO-
VE THE RIGHT ARYTENOID CARTILAGE.

poti, najveckrat pa se nahajajo v njego-
vem levem posterolateralnem delu (7).
Njihova rast poteka na enak nacin kot
pri kozni obliki. Zato v proliferativni
fazi rasti lahko privedejo do Zivljenje
ogrozajocCe zapore dihalne poti, kar
se najpogosteje zgodi v starosti nekaj
mesecev. V neonatalnem obdobju so
obicajno brez simptomov (8).

Stridor je zvocni pojav, ki ga sliSimo ob
hitrejSem, turbulentnem pretoku zra-
ka skozi zozani del vecjih dihalnih poti.
ZoZitev je lahko prisotna zunaj prsne-
ga kosSa (od supraglotisa do proksimal-
nega dela sapnika) ali znotraj prsnega
koSa (v traheobronhialnem predelu).
Ob zozitvi zunaj prsnega kosa je stridor
sprva ob vdihu (inspiracijski), ob kritic-
ni zapori pa postane bifazen. ZoZitev
znotraj prsnega kosa povzroci ekspira-
cijski stridor (9).

Na hemangiom subglotisa je potrebno
pomisliti pri dojencku oz. majhnemu
otroku s stridorjem, posebno ob soca-
sno vidnih hemangiomih koZe ali slu-
znic. Stridor se lahko dodatno poslabsa
ob joku ali virusni okuzbi dihal, pridru-
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Zita pa se lahko povecano dihalno delo
in lajajoci kaselj. Redkeje se kaZe tudi
z disfagijo, s tezavami pri hranjenju, z
bruhanjem, s hripavostjo ali hemopti-
z0.V zacetni fazi lahko podoben klinic-
ni potek kot mnogo pogostejsi akutni
laringitis, pri cemer se simptomi prav
tako lahko omilijo po inhalacijah adre-
nalina ali zdravljenju s kortikosteroidi.
Socasna virusna okuzba dihal stridor
lahko ojaca, kar po eni strani hitreje
razkrije klini¢ne znake zoZitve dihal-
ne poti, po drugi strani pa prisotnost
virusne okuzbe lahko podaljsa ¢as do
postavitve diagnoze in ustreznega
zdravljenja. Ob prisotnosti koZnega
ali sluzni¢nega hemangioma pri otro-
ku s stridorjem moramo tudi ob prid-
ruzenih znakih okuzbe dihal zgodaj v
poteku obravnave pomisliti na priso-
tnost hemangioma znotraj dihalnih
poti (10). Ponavljajoci se ali vztrajajoci
stridor pri dojencku ali mlajSem otroku
lahko povzrocajo tudi prirojene zoZitve
zgornjih dihalnih poti, na primer larin-
gomalacija, traheomalacija in pareza
glasilk (11).

Po anamnezi in klinicnem pregledu je
najpomembnejsa preiskava za dokaz
hemangioma subglotisa endoskopija
zgornjih dihal. Pri otroku s stridorjem,
ki vztraja, je potrebno ambulantno
opraviti endoskopijo, s katero oceni-
mo dihalno pot od nosu do glasilk, in
lahko prikazemo najpogostejse priro-
jene vzroke za stridor. Ce sumimo na
spremembo v subglotisu in ima otrok
znake dihalne stiske, se odlo¢imo za
endoskopijo dihal v splosni anesteziji
pri spontanem dihanju, ki zajema fle-
ksibilno in rigidno videoendoskopijo,
kar omogoca oceno dihal tudi pod rav-
nijo glasilk (8). Hemangiom endoskop-
sko vidimo kot Zilno podsluznic¢no in
stisljivo spremembo v predelu subglo-
tisa. Spremembaima lahko razpon vse
od rdece do modrikaste barve, odvisno
od debeline prekrivajoce plasti sluznice
in oziljenosti. Lahko je enostranska, z
razSirjenjem ali brez Sirjenja posterio-
rno, obojestranska ali cirkumferentna
(12). Ob tipi¢nem izgledu za postavitev
diagnoze biopsija spremembe ni pot-
rebna (13).

Posluzujemo se lahko tudi slikovno-
diagnostic¢nih preiskav. Rentgensko
slikanje vratu lahko pokaZze simetri¢no
ali asimetricno zozitev dihalne poti (14).
Ob sumu na prisotnost hemangioma v
predelu vratu, prsnega kosa ali drugih
notranjih organov ter v primeru, da je
pri otroku prisoten, kateri od znanih
sindromov, ki so povezani z vecjo verje-
tnostjo njihovega nastanka, je za opre-
delitev spremembe v pomo¢ magnetno
resonancno slikanje (MRI) z uporabo
kontrastnega sredstva ali z raCunalni-
Sko tomografijo (CT) (6).

Glavni nacin farmakoloSkega zdravlje-
nja infantilnih hemangiomov je nese-
lektivni blokator receptorjev beta
propranolol. Pred odkritjem njego-
ve ucinkovitosti leta 2008 so bili glav-
ni nacin zdravljenja kortikosteroidi
intravensko ali lokalno, kirurski poseg
z uporabo laserja, v tezjih primerih pa
tudi zdravljenje s citostatiki (15).

Terapevtski ucinki propranolola teme-
ljijo na vazokonstrikciji in inhibiciji
angiogeneze (16). Zdravljenje je pot-
rebno uvesti ¢im prej po postavitvi
diagnoze. Priporocen zacetni odmerek
je 1 mg/kg telesne teZe na dan, ki mu
sledi postopni dvig odmerka na 2 do 3
mg/kg telesne teZze dnevno. Ob uved-
bi zdravila je potreben skrben nadzor
nad vitalnimi funkcijami ter vrednostjo
krvnega sladkorja, saj v redkih prime-
rih lahko pride do nastanka akutnih
stranskih ucinkov, kot so hipoglikemi-
ja, hipotenzija, bradikardija in bronhos-
pazem (17). Ucinek zdravljenja je z
izboljSanjem klini¢nega stanja viden
Ze nekaj dni po uvedbi (18). Otroke je
priporocljivo zdraviti vsaj do starosti
12 mesecev, saj je ukinitev zdravljenja
pred prvim letom, Se posebno pa pred
9 mesecem starosti, povezana z vecjo
stopnjo ponovitve bolezni. Tveganje za
ponovitev se pomembno zmanjSa med
12.in 15. mesecem starosti, ko spre-
membe v vecini primerov izginejo (2,
8). V primeru prizadetosti dihalne poti
se priporoca zdravljenje do 18. meseca
starosti, a po potrebi tudi dlje (19). Pri
9-25 % otrok po zakljucku zdravljenja
s propranololom pride do ponovitve

bolezni. Ponovitev ali slaba odzivnost
na zdravljenje sta povezani s poznim
pricetkom in prezgodnjim zakljuckom
zdravljenja, vecjo velikostjo in globino
hemangioma, meSanimi tipi hemangio-
mov, segmentnimi hemangiomiin Zen-
skim spolom (2, 8, 19).

V primeru teZjega poteka bolezni z
dihalno stisko je ob uvedbi proprano-
lola moZno tudi socasno kratkotrajno
zdravljenje s sistemskimi kortikosteroi-
diznamenom hitrejSega izboljSanja kli-
ni¢ne slike (10, 15).

V primeru hujSe zoZitve dihalne poti, pri
kateri ob uvedbi zdravljenja pricakuje-
mo potrebo po endotrahealni intubaci-
jiali ob vztrajanju simptomov s slabim
odzivom na farmakolosko zdravljenje,
prihaja v postev tudi kirursko zdravlje-
nje. MoZna je endoskopska aplikacija
kortikosteroida neposredno v heman-
giom, redko je potrebna delna ali pa
popolna resekcija Zilne spremembe
z laserjem. Tudi v primeru kirurskega
posega se po operaciji priporoca farma-
kolosko zdravljenje, saj se s tem zmanjsa
tveganje za ponovitev bolezni (10, 20).

Zakljucek

Ceprav je hemangiom subglotisa red-
ka anomalija dihalne poti, je treba
nanj posumiti ob pojavu stridorja pri
dojencku, Se zlasti ob sopojavu koznih
ali sluzni¢nih hemangiomov, zlasti na
obrazu. Prav tako moramo nanj pomis-
liti pri dojencku oz. otroku s stridorjem,
pri katerem smo izkljucili akutno okuz-
bo dihal, ali pa kadar pri otroku sprva
posumimo na okuzbo dihal, vendar se
njegovo klinicno stanje kljub zdravlje-
nju s kortikosteroidi kmalu ponovno
poslabsa s pojavom stridorja in znaki
dihalne stiske. Ce na hemangiom ne
pomislimo pravocasno, lahko pride
do Zivljenje ogrozajoce zapore dihal-
nih poti. Zato je ob postaviti suma ¢im-
prej potrebna endoskopska preiskava
dihalne poti. Ob pravocasnem zdra-
vljenju s propranolom je napoved izida
bolezniugodna.
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