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STRESZCZENIE

Naczyniaki krwionośne u dzieci, częste łagodne nowotwory naczyń okresu dzieciństwa,
charakteryzują się szybkim wzrostem podczas pierwszego roku życia i powolnym ustępo-
waniem, które zwykle kończy się w wieku 7-10 lat. Guzy te składają się z komórek śród-
błonka o wysokich wskaźnikach mitotycznych i elementów podścieliska, takich jak fibro-
blasty, komórki tuczne i pericyty. Naczyniaki krwionośne stają się wyzwaniem wtedy, kiedy
są częścią składową jakiegoś zespołu, są zlokalizowane w niektórych okolicach ciała lub
kiedy dochodzi do rozwoju powikłań. Wymienione powyżej sytuacje wpływają na metodę
leczenia. Chociaż wiele kwestii dotyczących postępowania pozostaje nieustalonych, to jed-
nak antagonista receptorów β-adrenergicznych, propranolol, jest obiecującym nowym kan-
dydatem do leczenia ogólnego pierwszego rzutu. Wywołuje on tak spektakularną i natych-
miastową poprawę, że powinno to wywołać szybkie rozważenie ryzyka i korzyści
wynikających z jego stosowania.

SŁOWA KLUCZOWE

pediatria, nowotwory naczyń

Wprowadzenie
Naczyniaki krwionośne u dzieci są najczęstszymi guzami okresu dzieciństwa. Są zbudowa-
ne z komórek śródbłonka o wysokim wskaźniku mitotycznym i elementów podścieliska, ta-
kich jak fibroblasty, komórki tuczne i pericyty. Naczyniaki krwionośne charakteryzują się
gwałtownym wzrostem w czasie pierwszego roku życia (faza proliferacyjna) i powolną re-
gresją, która zwykle kończy się w 7-10 roku życia (faza inwolucji). W badaniu histopatolo-
gicznym w czasie fazy proliferacyjnej stwierdza się obecność mas zbudowanych ze zbitych
kapilar z widocznym światłem naczynia lub bez niego, wysłanych szybko dzielącymi się
komórkami śródbłonka.1 W fazie inwolucji naczyniaka, światła naczyń się poszerzają, ko-
mórki śródbłonka spłaszczają i dochodzi do odkładania tkanki włóknistej. W badaniu mi-
kroskopowym tkanek rezydualnych widoczny jest gęsty zrąb z utkaniem włóknisto-tłusz-
czowym, włóknami kolagenowymi i siateczkowatymi z małą ilością odżywczych
i drenujących naczyń.2

Termin naczyniak krwionośny powinien być zarezerwowany dla łagodnych guzów na-
czyniowych opisanych w tym artykule. Te nowotwory naczyń są często po raz pierwszy wi-
doczne na skórze zaraz po urodzeniu, podobnie jak malformacje naczyniowe. Mulliken
i Głowacki opracowali kryteria pozwalające rozróżnić te dwie jednostki chorobowe.1 Ich
ostatnia zmodyfikowana wersja została zaakceptowana przez International Society for the
Study of Vascular Anomalies. Zgodnie z tym zestawem kryteriów, guzy naczyniowe charak-
teryzują się proliferacją śródbłonka i gwałtownym poporodowym wzrostem, po którym na-
stępuje inwolucja. Natomiast w przypadku malformacji naczyniowych cykl komórkowy ko-
mórek środbłonka jest prawidłowy i powiększają się one proporcjonalnie wraz ze
wzrostem dziecka.
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Epidemiologia
Wśród populacji rasy kaukaskiej naczyniaki krwionośne
występują u 1,1-2,6% noworodków i 10-20% dzieci
do 12 miesiąca życia. Częstość ich występowania jest
większa u wcześniaków. Stosunek kobiet do mężczyzn
wynosi od 1,4: 1 do 4:1.3-6 U niemowląt, u których wyko-
nywano biopsję kosmówki, częstość ta wynosi 21%.7 Na-
czyniaki krwionośne występują rzadziej u osób pocho-
dzenia afroamerykańskiego i azjatyckiego w porównaniu
do rasy kaukaskiej.8

Etiologia, patologia i genetyka
Początkowa faza wzrostu naczyniaków krwionośnych
charakteryzuje się ekspansją klonalną komórek śród-
błonka i neowaskularyzacją.9 W tych łagodnych guzach
badano markery progenitorowych komórek śródbłon-
ka. CD 133-2 jest markerem progenitorowych komórek
śródbłonka, którego stężenie jest zwiekszone w fazie
proliferacyjnej naczyniaków, ale nie w fazie inwolucji.9

W angiogenezie rolę odgrywają czynnik wzrostu śród-
błonka i zasadowy czynnik wzrostu fibroblastów.9,10

Ekspresja tych dwóch czynników jest zwiększona w fa-
zie proliferacyjnej naczyniaków, ale nie w fazie inwolu-
cji. Ekspresja transformującego czynnika wzrostu β-1
jest niezmieniona i pozostaje niska w naczyniakach
krwionośnych. Nieprawidłowości angiogenezy w czasie
fazy proliferacyjnej były również przypisywane zwięk-
szeniu stężenia takich czynników, jak: antygen jądrowy
proliferujących komórek, selektyna E, insulinopodobny
czynnik wzrostu typu 2 oraz kolagenaza typu IV.10-12

Naczyniaki krwionośne cechują się wyjątkowymi
markerami wykazującymi ekspresję również w tkance
łożyska, ale niewystępującymi w innych nowotworach
naczyniowych ani w prawidłowej skórze.13 Do marke-
rów tkankowoswoistych należą: transporter glukozy 1,
antygen Lewis Y, receptor Fc γ typu II oraz merozy-
na.13 Wykrycie wspólnych antygenów z tkankami łoży-
ska pozwoliło sformułowć hipotezę, że do rozwoju na-
czyniaków krwionośnych dochodzi albo z powodu
angioblastów nieprawidłowo różnicujących się w kie-
runku fenotypów łożyskowo-naczyniowych, albo bezpo-
średniej embolizacji komórek łożyska do tkanek płodu.
Druga teoria łączy zwiększoną liczbę naczyniaków
krwionośnych u niemowląt z biopsją kosmówki prze-
prowadzoną in utero.7,13-15

Identyfikacja nasilonej aktywności 2,3-dioksygenazy
indoloaminy (indoleamine 2, 3-dioxygenase, IDO) w fa-
zie proliferacyjnej naczyniaków krwionośnych wskazuje
na możliwość udziału układu immunologicznego w pro-
gresji tych łagodnych guzów. IDO jest enzymem katabo-
lizującym tryptofan, którego brak przekierowuje limfo-
cyty T na śmierć w drodze apoptozy.16 Proliferacja
limfocytów T in vitro jest hamowana przez komórki wy-

kazujące ekspresję IDO.17 Te odkrycia sugerują, że inhi-
bicja limfocytów T może odgrywać rolę w powolnym
ustępowaniu naczyniaków krwionośnych. Dalszego po-
twierdzenia roli układu immunologicznego w inwolu-
cji naczyniaków krwionośnych dostarczają doniesie-
nia, w których aplikacja miejscowego imikwimodu,
modulatora immunologicznego, który pobudza czyn-
ność limfocytów T, makrofagów i komórek NK, przy-
spieszała regresję naczyniaków krwionośnych w fazie
proliferacyjnej.18,19

Jako możliwy czynnik, biorący udział w patogenezie
naczyniaków krwionośnych, badano układ angiopoety-
na/Tie, odgrywający kluczową rolę w rozwoju naczynio-
wym płodu. Na swoiste dla tych łagodnych guzów zmia-
ny w tym układzie składają się wzrost receptorów Tie 2,
zwiększona odpowiedź komórkowa na angiopoetynę 1
i zmieniona regulacja angiopoetyny 2.20

Mutacje powodują niewielką część naczyniaków
krwionośnych. Uważa się, że w większości są one wyni-
kiem błędów rozwojowych, które występują między
4 a 10 tygodniem ciąży.7 W kilku przypadkach odnoto-
wano dziedziczenie autosomalne dominujące.21 Z naczy-
niakami krwionośnymi została powiązana utrata hetero-
zygotyczności w określonym locus na chromosomie 5.
Geny zmapowane w tym locus kodują receptor 4 czynni-
ka wzrostu fibroblastów, receptor β płytkopochodnego
czynnika wzrostu oraz związaną z fms kinazę tyrozyno-
wą typu 4.22

Charakterystyczne cechy wzrostu
naczyniaka
W przebiegu naczyniaków krwionośnych można wyróż-
nić trzy fazy: proliferacyjną, inwolucyjną i stan po inwo-
lucji. U 30% noworodków naczyniaki krwionośne są
obecne przy urodzeniu. Faza wzrostu rozpoczyna się
w wieku 3-6 miesięcy i trwa aż do 9-12 miesiąca życia.
Zazwyczaj w tym czasie naczyniak krwionośny osiąga
swoje maksymalne rozmiary, inwolucja rozpoczyna się
około 12-18 miesiąca życia.23

U wielu niemowląt faza wzrostu naczyniaka krwiono-
śnego rozpoczyna się zaraz po urodzeniu. Inwolucja mo-
że rozpocząć się w 3-6 miesiącu życia. Wygląd powierz-
chownych naczyniaków krwionośnych zmienia się
w czasie fazy inwolucyjnej. Stają się bardziej miękkie
przy dotyku i zmieniają zabarwienie z czerwonego na sza-
re. Pierwsze objawy inwolucji mogą być widoczne w środ-
ku naczyniaka. Po fazie inwolucji może pozostać tkanka
włóknista i tłuszczowa. Faza ta postępuje na pozio-
mie 10% rocznie i zwykle kończy się w wieku 7-10 lat.24

Trudno jest przewidzieć ustąpienie naczyniaka, ale
u 50% chorych pozostaną zmiany rezydualne.24,25

Do tych zmian należą teleangiektazje, żółtawe zabarwie-
nie, zmarszczki zanikowe i łysienie.
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Aspekty kliniczne
Wygląd naczyniaka krwionośnego zależy od jego umiej-
scowienia na skórze. Umiejscowione w powierzchow-
nych warstwach skóry (typ powierzchowny naczyniaków
krwionośnych), ze względu na swój wygląd przybierający
postać jasnoczerwonych guzków, są często określane ja-
ko naczyniaki truskawkowe (ryc. 1). Naczyniaki krwio-
nośne położone głęboko, w warstwie siatkowatej skóry,
przybierają postać miękkich mas o niebieskawym odcie-
niu pokrytych prawidłową skórą (ryc. 2). W pewnych
przypadkach ten nowotwór może mieć zarówno elemen-
ty powierzchowne, jak i głębokie (naczyniak typu mie-
szanego).

Powierzchowne odmiany naczyniaków krwiono-
śnych są podzielone na ograniczone i segmentarne.
Ograniczone naczyniaki krwionośne są zwykle małe,
natomiast segmentarne są ułożone wzdłużnie lub geo-
graficznie i zwykle zajmują jakiś obszar anatomiczny
(ryc. 3). Klinicznie są one bardziej płaskie lub blaszko-
wate.27 Segmentarne naczyniaki krwionośne wiążą się
ze znacznie większym ryzykiem zagrożenia życia czy
czynności oraz występowaniem skojarzonych anomalii
strukturalnych. Generalnie wymagają one bardziej in-
tensywnego i wydłużonego leczenia a rokowanie w ich
przypadku jest gorsze.8 U dzieci pochodzenia latyno-
skiego częściej niż u dzieci rasy białej występują posta-
ci segmentarne. Niemowlęta z naczyniakami segmen-
tarnymi na twarzy są także w grupie zwiększonego
ryzyka pozaskórnych naczyniaków, które mogą wystą-
pić w dowolnym miejscu, nie ograniczając się do okoli-
cy głowy.28

Ogółem, 59% naczyniaków krwionośnych występuje
w okolicy głowy i szyi, 24% na tułowiu, 10% w obrębie
kończyn dolnych i 7% na kończynach górnych. Średnica
większości zmian nie przekracza 2 cm a ich wygląd mo-
że przybierać postać odbarwionych lub przypominają-
cych siniaki plam.

Zespoły związane z naczyniakami
krwionośnymi
Naczyniaki krwionośne mogą być częścią większego ze-
społu, co staje się dodatkowym wyzwaniem terapeutycz-
nym.

HEMANGIOMATOZA

Hemangiomatoza charakteryzuje się występowaniem
licznych naczyniaków krwionośnych. Mają one barwę
jasnoczerwoną, a ich liczba waha się od kilku do kilku-
set.29 Łagodna i rozsiana hemangiomatoza noworodków
to dwie różne postacie choroby. Łagodna hemangioma-
toza jest bezobjawowa i nie ma cech zajęcia narządowe-
go. Charakteryzuje ją stosunkowo dobre rokowanie z cał-
kowitym ustępowaniem zmian, często do 3 r.ż.30,31

W rozsianej hemangiomatozie zajęcie narządowe może
prowadzić do powikłań zagrażających życiu, takich jak
niewydolność serca z dużym rzutem, krwotok z naczy-
niaka krwionośnego przewodu pokarmowego lub układu
oddechowego, wyniszczająca koagulopatia czy wodogło-
wie niekomunikujące.32,33 Najczęściej zajmowanym na-
rządem jest wątroba, ale zajęcie może dotyczyć każdego
innego organu. Rozsiana hemangiomatoza noworodków
może mieć postać łagodnej wątrobowej hemangiomato-
zy, przebiegającej bez powikłań, bez potrzeby leczenia,
ustępującej w ciągu roku. Taki obraz kliniczny jest znacz-
nie częstszy niż ciężkie zajęcie wątroby. Pacjenci z roz-
sianą hemangiomatozą wymagają odpowiednich badań
obrazujących i ścisłej obserwacji. W grupie nieleczonej
odnotowano wskaźniki umieralności na poziomie 77%.26
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Rycina 1. Powierzchowny naczyniak krwionośny u dziecka.

Rycina 2. Głęboki naczyniak krwionośny u dziecka
zlokalizowany na nosie.
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Epidemiologia
Wśród populacji rasy kaukaskiej naczyniaki krwionośne
występują u 1,1-2,6% noworodków i 10-20% dzieci
do 12 miesiąca życia. Częstość ich występowania jest
większa u wcześniaków. Stosunek kobiet do mężczyzn
wynosi od 1,4: 1 do 4:1.3-6 U niemowląt, u których wyko-
nywano biopsję kosmówki, częstość ta wynosi 21%.7 Na-
czyniaki krwionośne występują rzadziej u osób pocho-
dzenia afroamerykańskiego i azjatyckiego w porównaniu
do rasy kaukaskiej.8

Etiologia, patologia i genetyka
Początkowa faza wzrostu naczyniaków krwionośnych
charakteryzuje się ekspansją klonalną komórek śród-
błonka i neowaskularyzacją.9 W tych łagodnych guzach
badano markery progenitorowych komórek śródbłon-
ka. CD 133-2 jest markerem progenitorowych komórek
śródbłonka, którego stężenie jest zwiekszone w fazie
proliferacyjnej naczyniaków, ale nie w fazie inwolucji.9

W angiogenezie rolę odgrywają czynnik wzrostu śród-
błonka i zasadowy czynnik wzrostu fibroblastów.9,10

Ekspresja tych dwóch czynników jest zwiększona w fa-
zie proliferacyjnej naczyniaków, ale nie w fazie inwolu-
cji. Ekspresja transformującego czynnika wzrostu β-1
jest niezmieniona i pozostaje niska w naczyniakach
krwionośnych. Nieprawidłowości angiogenezy w czasie
fazy proliferacyjnej były również przypisywane zwięk-
szeniu stężenia takich czynników, jak: antygen jądrowy
proliferujących komórek, selektyna E, insulinopodobny
czynnik wzrostu typu 2 oraz kolagenaza typu IV.10-12

Naczyniaki krwionośne cechują się wyjątkowymi
markerami wykazującymi ekspresję również w tkance
łożyska, ale niewystępującymi w innych nowotworach
naczyniowych ani w prawidłowej skórze.13 Do marke-
rów tkankowoswoistych należą: transporter glukozy 1,
antygen Lewis Y, receptor Fc γ typu II oraz merozy-
na.13 Wykrycie wspólnych antygenów z tkankami łoży-
ska pozwoliło sformułowć hipotezę, że do rozwoju na-
czyniaków krwionośnych dochodzi albo z powodu
angioblastów nieprawidłowo różnicujących się w kie-
runku fenotypów łożyskowo-naczyniowych, albo bezpo-
średniej embolizacji komórek łożyska do tkanek płodu.
Druga teoria łączy zwiększoną liczbę naczyniaków
krwionośnych u niemowląt z biopsją kosmówki prze-
prowadzoną in utero.7,13-15

Identyfikacja nasilonej aktywności 2,3-dioksygenazy
indoloaminy (indoleamine 2, 3-dioxygenase, IDO) w fa-
zie proliferacyjnej naczyniaków krwionośnych wskazuje
na możliwość udziału układu immunologicznego w pro-
gresji tych łagodnych guzów. IDO jest enzymem katabo-
lizującym tryptofan, którego brak przekierowuje limfo-
cyty T na śmierć w drodze apoptozy.16 Proliferacja
limfocytów T in vitro jest hamowana przez komórki wy-

kazujące ekspresję IDO.17 Te odkrycia sugerują, że inhi-
bicja limfocytów T może odgrywać rolę w powolnym
ustępowaniu naczyniaków krwionośnych. Dalszego po-
twierdzenia roli układu immunologicznego w inwolu-
cji naczyniaków krwionośnych dostarczają doniesie-
nia, w których aplikacja miejscowego imikwimodu,
modulatora immunologicznego, który pobudza czyn-
ność limfocytów T, makrofagów i komórek NK, przy-
spieszała regresję naczyniaków krwionośnych w fazie
proliferacyjnej.18,19

Jako możliwy czynnik, biorący udział w patogenezie
naczyniaków krwionośnych, badano układ angiopoety-
na/Tie, odgrywający kluczową rolę w rozwoju naczynio-
wym płodu. Na swoiste dla tych łagodnych guzów zmia-
ny w tym układzie składają się wzrost receptorów Tie 2,
zwiększona odpowiedź komórkowa na angiopoetynę 1
i zmieniona regulacja angiopoetyny 2.20

Mutacje powodują niewielką część naczyniaków
krwionośnych. Uważa się, że w większości są one wyni-
kiem błędów rozwojowych, które występują między
4 a 10 tygodniem ciąży.7 W kilku przypadkach odnoto-
wano dziedziczenie autosomalne dominujące.21 Z naczy-
niakami krwionośnymi została powiązana utrata hetero-
zygotyczności w określonym locus na chromosomie 5.
Geny zmapowane w tym locus kodują receptor 4 czynni-
ka wzrostu fibroblastów, receptor β płytkopochodnego
czynnika wzrostu oraz związaną z fms kinazę tyrozyno-
wą typu 4.22

Charakterystyczne cechy wzrostu
naczyniaka
W przebiegu naczyniaków krwionośnych można wyróż-
nić trzy fazy: proliferacyjną, inwolucyjną i stan po inwo-
lucji. U 30% noworodków naczyniaki krwionośne są
obecne przy urodzeniu. Faza wzrostu rozpoczyna się
w wieku 3-6 miesięcy i trwa aż do 9-12 miesiąca życia.
Zazwyczaj w tym czasie naczyniak krwionośny osiąga
swoje maksymalne rozmiary, inwolucja rozpoczyna się
około 12-18 miesiąca życia.23

U wielu niemowląt faza wzrostu naczyniaka krwiono-
śnego rozpoczyna się zaraz po urodzeniu. Inwolucja mo-
że rozpocząć się w 3-6 miesiącu życia. Wygląd powierz-
chownych naczyniaków krwionośnych zmienia się
w czasie fazy inwolucyjnej. Stają się bardziej miękkie
przy dotyku i zmieniają zabarwienie z czerwonego na sza-
re. Pierwsze objawy inwolucji mogą być widoczne w środ-
ku naczyniaka. Po fazie inwolucji może pozostać tkanka
włóknista i tłuszczowa. Faza ta postępuje na pozio-
mie 10% rocznie i zwykle kończy się w wieku 7-10 lat.24

Trudno jest przewidzieć ustąpienie naczyniaka, ale
u 50% chorych pozostaną zmiany rezydualne.24,25

Do tych zmian należą teleangiektazje, żółtawe zabarwie-
nie, zmarszczki zanikowe i łysienie.
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Aspekty kliniczne
Wygląd naczyniaka krwionośnego zależy od jego umiej-
scowienia na skórze. Umiejscowione w powierzchow-
nych warstwach skóry (typ powierzchowny naczyniaków
krwionośnych), ze względu na swój wygląd przybierający
postać jasnoczerwonych guzków, są często określane ja-
ko naczyniaki truskawkowe (ryc. 1). Naczyniaki krwio-
nośne położone głęboko, w warstwie siatkowatej skóry,
przybierają postać miękkich mas o niebieskawym odcie-
niu pokrytych prawidłową skórą (ryc. 2). W pewnych
przypadkach ten nowotwór może mieć zarówno elemen-
ty powierzchowne, jak i głębokie (naczyniak typu mie-
szanego).

Powierzchowne odmiany naczyniaków krwiono-
śnych są podzielone na ograniczone i segmentarne.
Ograniczone naczyniaki krwionośne są zwykle małe,
natomiast segmentarne są ułożone wzdłużnie lub geo-
graficznie i zwykle zajmują jakiś obszar anatomiczny
(ryc. 3). Klinicznie są one bardziej płaskie lub blaszko-
wate.27 Segmentarne naczyniaki krwionośne wiążą się
ze znacznie większym ryzykiem zagrożenia życia czy
czynności oraz występowaniem skojarzonych anomalii
strukturalnych. Generalnie wymagają one bardziej in-
tensywnego i wydłużonego leczenia a rokowanie w ich
przypadku jest gorsze.8 U dzieci pochodzenia latyno-
skiego częściej niż u dzieci rasy białej występują posta-
ci segmentarne. Niemowlęta z naczyniakami segmen-
tarnymi na twarzy są także w grupie zwiększonego
ryzyka pozaskórnych naczyniaków, które mogą wystą-
pić w dowolnym miejscu, nie ograniczając się do okoli-
cy głowy.28

Ogółem, 59% naczyniaków krwionośnych występuje
w okolicy głowy i szyi, 24% na tułowiu, 10% w obrębie
kończyn dolnych i 7% na kończynach górnych. Średnica
większości zmian nie przekracza 2 cm a ich wygląd mo-
że przybierać postać odbarwionych lub przypominają-
cych siniaki plam.

Zespoły związane z naczyniakami
krwionośnymi
Naczyniaki krwionośne mogą być częścią większego ze-
społu, co staje się dodatkowym wyzwaniem terapeutycz-
nym.

HEMANGIOMATOZA

Hemangiomatoza charakteryzuje się występowaniem
licznych naczyniaków krwionośnych. Mają one barwę
jasnoczerwoną, a ich liczba waha się od kilku do kilku-
set.29 Łagodna i rozsiana hemangiomatoza noworodków
to dwie różne postacie choroby. Łagodna hemangioma-
toza jest bezobjawowa i nie ma cech zajęcia narządowe-
go. Charakteryzuje ją stosunkowo dobre rokowanie z cał-
kowitym ustępowaniem zmian, często do 3 r.ż.30,31

W rozsianej hemangiomatozie zajęcie narządowe może
prowadzić do powikłań zagrażających życiu, takich jak
niewydolność serca z dużym rzutem, krwotok z naczy-
niaka krwionośnego przewodu pokarmowego lub układu
oddechowego, wyniszczająca koagulopatia czy wodogło-
wie niekomunikujące.32,33 Najczęściej zajmowanym na-
rządem jest wątroba, ale zajęcie może dotyczyć każdego
innego organu. Rozsiana hemangiomatoza noworodków
może mieć postać łagodnej wątrobowej hemangiomato-
zy, przebiegającej bez powikłań, bez potrzeby leczenia,
ustępującej w ciągu roku. Taki obraz kliniczny jest znacz-
nie częstszy niż ciężkie zajęcie wątroby. Pacjenci z roz-
sianą hemangiomatozą wymagają odpowiednich badań
obrazujących i ścisłej obserwacji. W grupie nieleczonej
odnotowano wskaźniki umieralności na poziomie 77%.26
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Rycina 1. Powierzchowny naczyniak krwionośny u dziecka.

Rycina 2. Głęboki naczyniak krwionośny u dziecka
zlokalizowany na nosie.
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ZESPÓŁ PHACE(S)

Na zespół PHACE(S) (malformacje tylnego dołu czasz-
ki, naczyniaki, anomalie tętnic, koarktacja aorty i wady
serca, nieprawidłowości oczu i defekty mostka) składa-
ją się naczyniaki krwionośne twarzy wraz z innymi
anomaliami.34,35 U wszystkich chorych występuje seg-
mentarna postać naczyniaka krwionośnego, ale do roz-
poznania zespołu potrzebna jest tylko jedna pozaskór-
na zmiana.36,37

ZESPÓŁ SACRAL

Akronim SACRAL pochodzi od naczyniaków okolicy lę-
dźwiowo-krzyżowej w połączeniu z dysrafią kręgosłupa
(spinal dysraphism), anomaliami okolicy anogenitalnej
(anogenital anomalies), skóry (cutaneous anomalies), ne-

rek i anomaliami urologicznymi (renal and urological
anomalies).38

ZESPÓŁ PELVIS

Duże naczyniaki krwionośne okolicy krocza mogą stano-
wić oddzielną grupę. Charakterystycznymi składowymi
zespołu PELVIS są naczyniak krwionośny okolicy kro-
cza, malformacje zewnętrznych narządów płciowych,
przepuklina tłuszczowo-oponowo-rdzeniowa (lipomyelo-
meninigocele), nieprawidłowości pęcherza i nerek, zaro-
śnięty odbyt i włókniaki skóry.39

Powikłania
Większość naczyniaków krwionośnych nie jest groźna.
W rzadkich przypadkach mogą one prowadzić do poważ-
nych lub zagrażających życiu powikłań, szczególnie, jeśli
dotyczą dróg oddechowych, oka, okolicy lędźwiowo-
-krzyżowej i wątroby (tab. 1).27 Zajęcie krtani może być
niebezpieczne ze względu na potencjalne zwężenie dróg
oddechowych, które u niemowląt może się objawiać jako
kaszel przypominający krup i postępujący dwufazowy
stridor. Hemangiomatoza okolicy żuchwy i szyi wiąże się
ze zwiększonym ryzykiem zajęcia dróg oddechowych.40

Niemowlęta powinny pozostawać pod ścisłą obserwacją
ze względu na zaburzenia oddychania i, jeśli zachodzi ta-
ka potrzeba, naczyniaki powinny być oceniane w bezpo-
średniej laryngoskopii.

Naczyniaki krwionośne okolicy oczodołowej mają nie-
pożądany wpływ na oś wzrokową. Zwężenie osi wzroko-
wej prowadzi do niedowidzenia spowodowanego bra-
kiem bodźca wzrokowego.41,42 Nacisk na rogówkę może
prowadzić do astygmatyzmu, który może być przyczyną
trwałego niedowidzenia. Inne powikłania okulistyczne
związane z naczyniakami okolicy oczodołowej to zwęże-
nie przewodu łzowego, wytrzeszcz, opadanie powieki,
zez i krótkowzroczność.41-43 Niemowlęta z takimi naczy-
niakami krwionośnymi wymagają natychmiastowej oce-
ny okulistycznej.

Chorzy z naczyniakami krwionośnymi okolicy lę-
dźwiowo-krzyżowej powinni być oceniani pod kątem
obecności dysrafii kręgosłupa, zakotwiczenia rdzenia
kręgowego i wad narządów moczowo-płciowych. Po-
czątkowo u niemowląt mogą nie występować żadne ob-
jawy, ale w przypadku nieuwolnienia zakotwiczonego
rdzenia kręgowego, dochodzi do dalszych uszkodzeń
neurologicznych. Badaniem z wyboru w ocenie naczy-
niaków krwionośnych rdzenia kręgowego jest rezonans
magnetyczny (MR). Zespół dysrafii kręgosłupa składa
się z takich wad, jak nieprawidłowe narządy płciowe,
szczeliny odbytu, nieprawidłowości okolicy anorektal-
nej i nerek.44,45

Zajęcie wątroby może prowadzić do hepatomegalii
lub niewydolności serca, lub przebiegać bezobjawo-
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Okolica Powikłania

Głowa, szyja, krocze, Owrzodzenie
warga

Drogi oddechowe Zwężenie dróg oddechowych

Oko Astygmatyzm, niedowidzenie,
zwężenie przewodu łzowego,
wytrzeszcz, opadnięcie powieki,
zez, krótkowzroczność

Okolica
lędźwiowo-krzyżowa Dysrafia kręgosłupa, zakotwiczenie

rdzenia kręgowego, anomalie
okolicy moczowo-płciowej

Wątroba Hepatomegalia, niewydolność serca,
nieprawidłowości tarczycy

Tabela 1. Okolice związane z wysokim ryzykiem powikłań
naczyniaków krwionośnych dzieci

Rycina 3. Segmentarny naczyniak krwionośny u dziecka.
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wo.46,47 Jeżeli u dziecka stwierdza się żółtaczkę, należy
rozważyć występowanie zwężenia wnęki wątroby.46,47

Początkowe postępowanie powinno składać się z korty-
kosteroidoterapii ogólnej. Jeśli istnieje taka potrzeba,
niewydolność serca powinna być leczona diuretykami
i glikozydami naparstnicy. Interwencja chirurgiczna mo-
że składać się z podwiązania tętnicy wątrobowej lub re-
sekcji wątroby. Dzięki agresywnemu leczeniu, śmiertel-
ność zmniejsza się z 80 do 20%.46,47 U chorych
z naczyniakami wątroby zaobserwowano nieprawidło-
wości tarczycy. Niedoczynność tarczycy może być spo-
wodowana dużą aktywnością dejodynazy jodotyroniny
typu 3 obserwowaną w tkankach naczyniaków.48 Cho-
ciaż częstość występowania niedoczynności tarczycy
u chorych z tymi guzami jest mała, niemowlęta z naczy-
niakami wątroby powinny być badane pod tym kątem,
ponieważ nieleczona niedoczynność tarczycy może pro-
wadzić do nieodwracalnych zmian w ośrodkowym ukła-
dzie nerwowym w tej populacji chorych.48

Najczęstszymi powikłaniami naczyniaków krwiono-
śnych są owrzodzenia (ryc. 4). Zazwyczaj są one sto-
sunkowo niewielkie, ale w ciężkich przypadkach mogą
prowadzić do uszkodzenia tkanek miękkich i bliznowa-
cenia, upośledzenia czynności narządu i bólu. Ponadto,
mogą być powikłane przez krwawienie i zakażenia.
W dużym ośrodku konsultacyjnym o profilu dermatolo-
gii pediatrycznej częstość występowania owrzodzeń
oszacowano na 12,4% (46) badając 379 naczyniaków
krwionośnych występujących u 317 niemowląt.49 Nie-
mowlęta z mieszanym lub powierzchownym typem na-
czyniaków należy ściśle obserwować, szczególnie
w pierwszych 9 miesiącach życia, kiedy najczęściej wy-
stępują owrzodzenia trudne do leczenia. Owrzodzenia
wydają się występować nieproporcjonalnie często w na-
czyniakach segmentarnych okolicy głowy i szyi, a także
okolicy krocza i warg. Ich częstość występowania sza-
cowana jest na 24-35%.49

Ocena
W 95% przypadków wywiad i badanie przedmiotowe są
wystarczające do rozpoznania naczyniaka krwionośne-
go.33 Testy laboratoryjne (badanie krwi pełnej, czynności
wątroby oraz krwi utajonej w stolcu) mogą być przepro-
wadzone wtedy, gdy podejrzewa się zajęcie przewodu
pokarmowego, wątroby i dróg oddechowych, ale nie są
wskazane w przypadku zwykłych naczyniaków skóry.
U niemowląt z dużymi skórnymi naczyniakami krwiono-
śnymi lub zlokalizowanymi w wątrobie powinno się roz-
ważyć badania przesiewowe czynności tarczycy.24

Kiedy na podstawie wywiadu i badania przedmioto-
wego nie można ustalić rozpoznania, przydatne mogą
być badania obrazowe. Najbardziej opłacalną techniką
obrazowania jest badanie doplerowskie, ale wyniki zależą

od umiejętności wykonującego badanie.50 MR ze środ-
kiem cieniującym jest pomocną metodą obrazowania,
która może być wykorzystana do zlokalizowania naczy-
niaka i wykrycia nieprawidłowości układu nerwowego.50

Badanie tkanki nie jest szeroko stosowane w diagnostyce
ze względu na duże ryzyko krwawienia, ale czasami jest
stosowane do rozróżniania między atypowymi naczynia-
kami a guzami tkanek miękkich lub innymi.

Diagnostyka różnicowa
Do stanów chorobowych, które należy brać pod uwagę
przy ocenie pacjentów z naczyniakami krwionośnymi,
należą: malformacje naczyniowe, takie jak plamy typu
czerwonego wina czy inne guzy naczyniowe np. naczy-
niaki wrodzone52 (niezanikające53 i bardzo szybko zani-
kające), ziarniniaki ropotwórcze (zrazikowe naczyniaki
włosowate),54 endovascular papillary angioendothelioma
(guz Dąbskiej),55,56 kaposiform haemangioendothelioma,
tufted angioma i unaczynione guzy tkanek miękkich
(miofibromatoza, lipoblastoma, fibrosarcoma, rhabdo-
myosarcoma) (tab. 2).

Postępowanie i leczenie
Większość naczyniaków krwionośnych występuje w ana-
tomicznie neutralnych okolicach i zanika bez interwen-
cji. Celami terapii są zapobieganie powikłaniom zagraża-
jącym życiu lub trwałemu zniekształceniu oraz unikanie
leczenia agresywnego i prowadzącego do bliznowacenia.
Istotne jest leczenie owrzodzeń.49 Terapia zależy od kilku
czynników, takich jak obecność skojarzonych anomalii
i powikłań zagrażających życiu lub czynności. Wskaza-
niami do wczesnej interwencji są duże naczyniaki krwio-
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Rycina 4. Nadżerkowy naczyniak krwionośny na ramieniu
u dziecka.
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ZESPÓŁ PHACE(S)

Na zespół PHACE(S) (malformacje tylnego dołu czasz-
ki, naczyniaki, anomalie tętnic, koarktacja aorty i wady
serca, nieprawidłowości oczu i defekty mostka) składa-
ją się naczyniaki krwionośne twarzy wraz z innymi
anomaliami.34,35 U wszystkich chorych występuje seg-
mentarna postać naczyniaka krwionośnego, ale do roz-
poznania zespołu potrzebna jest tylko jedna pozaskór-
na zmiana.36,37

ZESPÓŁ SACRAL

Akronim SACRAL pochodzi od naczyniaków okolicy lę-
dźwiowo-krzyżowej w połączeniu z dysrafią kręgosłupa
(spinal dysraphism), anomaliami okolicy anogenitalnej
(anogenital anomalies), skóry (cutaneous anomalies), ne-

rek i anomaliami urologicznymi (renal and urological
anomalies).38

ZESPÓŁ PELVIS

Duże naczyniaki krwionośne okolicy krocza mogą stano-
wić oddzielną grupę. Charakterystycznymi składowymi
zespołu PELVIS są naczyniak krwionośny okolicy kro-
cza, malformacje zewnętrznych narządów płciowych,
przepuklina tłuszczowo-oponowo-rdzeniowa (lipomyelo-
meninigocele), nieprawidłowości pęcherza i nerek, zaro-
śnięty odbyt i włókniaki skóry.39

Powikłania
Większość naczyniaków krwionośnych nie jest groźna.
W rzadkich przypadkach mogą one prowadzić do poważ-
nych lub zagrażających życiu powikłań, szczególnie, jeśli
dotyczą dróg oddechowych, oka, okolicy lędźwiowo-
-krzyżowej i wątroby (tab. 1).27 Zajęcie krtani może być
niebezpieczne ze względu na potencjalne zwężenie dróg
oddechowych, które u niemowląt może się objawiać jako
kaszel przypominający krup i postępujący dwufazowy
stridor. Hemangiomatoza okolicy żuchwy i szyi wiąże się
ze zwiększonym ryzykiem zajęcia dróg oddechowych.40

Niemowlęta powinny pozostawać pod ścisłą obserwacją
ze względu na zaburzenia oddychania i, jeśli zachodzi ta-
ka potrzeba, naczyniaki powinny być oceniane w bezpo-
średniej laryngoskopii.

Naczyniaki krwionośne okolicy oczodołowej mają nie-
pożądany wpływ na oś wzrokową. Zwężenie osi wzroko-
wej prowadzi do niedowidzenia spowodowanego bra-
kiem bodźca wzrokowego.41,42 Nacisk na rogówkę może
prowadzić do astygmatyzmu, który może być przyczyną
trwałego niedowidzenia. Inne powikłania okulistyczne
związane z naczyniakami okolicy oczodołowej to zwęże-
nie przewodu łzowego, wytrzeszcz, opadanie powieki,
zez i krótkowzroczność.41-43 Niemowlęta z takimi naczy-
niakami krwionośnymi wymagają natychmiastowej oce-
ny okulistycznej.

Chorzy z naczyniakami krwionośnymi okolicy lę-
dźwiowo-krzyżowej powinni być oceniani pod kątem
obecności dysrafii kręgosłupa, zakotwiczenia rdzenia
kręgowego i wad narządów moczowo-płciowych. Po-
czątkowo u niemowląt mogą nie występować żadne ob-
jawy, ale w przypadku nieuwolnienia zakotwiczonego
rdzenia kręgowego, dochodzi do dalszych uszkodzeń
neurologicznych. Badaniem z wyboru w ocenie naczy-
niaków krwionośnych rdzenia kręgowego jest rezonans
magnetyczny (MR). Zespół dysrafii kręgosłupa składa
się z takich wad, jak nieprawidłowe narządy płciowe,
szczeliny odbytu, nieprawidłowości okolicy anorektal-
nej i nerek.44,45

Zajęcie wątroby może prowadzić do hepatomegalii
lub niewydolności serca, lub przebiegać bezobjawo-
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Okolica Powikłania

Głowa, szyja, krocze, Owrzodzenie
warga

Drogi oddechowe Zwężenie dróg oddechowych

Oko Astygmatyzm, niedowidzenie,
zwężenie przewodu łzowego,
wytrzeszcz, opadnięcie powieki,
zez, krótkowzroczność

Okolica
lędźwiowo-krzyżowa Dysrafia kręgosłupa, zakotwiczenie

rdzenia kręgowego, anomalie
okolicy moczowo-płciowej

Wątroba Hepatomegalia, niewydolność serca,
nieprawidłowości tarczycy

Tabela 1. Okolice związane z wysokim ryzykiem powikłań
naczyniaków krwionośnych dzieci

Rycina 3. Segmentarny naczyniak krwionośny u dziecka.
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wo.46,47 Jeżeli u dziecka stwierdza się żółtaczkę, należy
rozważyć występowanie zwężenia wnęki wątroby.46,47

Początkowe postępowanie powinno składać się z korty-
kosteroidoterapii ogólnej. Jeśli istnieje taka potrzeba,
niewydolność serca powinna być leczona diuretykami
i glikozydami naparstnicy. Interwencja chirurgiczna mo-
że składać się z podwiązania tętnicy wątrobowej lub re-
sekcji wątroby. Dzięki agresywnemu leczeniu, śmiertel-
ność zmniejsza się z 80 do 20%.46,47 U chorych
z naczyniakami wątroby zaobserwowano nieprawidło-
wości tarczycy. Niedoczynność tarczycy może być spo-
wodowana dużą aktywnością dejodynazy jodotyroniny
typu 3 obserwowaną w tkankach naczyniaków.48 Cho-
ciaż częstość występowania niedoczynności tarczycy
u chorych z tymi guzami jest mała, niemowlęta z naczy-
niakami wątroby powinny być badane pod tym kątem,
ponieważ nieleczona niedoczynność tarczycy może pro-
wadzić do nieodwracalnych zmian w ośrodkowym ukła-
dzie nerwowym w tej populacji chorych.48

Najczęstszymi powikłaniami naczyniaków krwiono-
śnych są owrzodzenia (ryc. 4). Zazwyczaj są one sto-
sunkowo niewielkie, ale w ciężkich przypadkach mogą
prowadzić do uszkodzenia tkanek miękkich i bliznowa-
cenia, upośledzenia czynności narządu i bólu. Ponadto,
mogą być powikłane przez krwawienie i zakażenia.
W dużym ośrodku konsultacyjnym o profilu dermatolo-
gii pediatrycznej częstość występowania owrzodzeń
oszacowano na 12,4% (46) badając 379 naczyniaków
krwionośnych występujących u 317 niemowląt.49 Nie-
mowlęta z mieszanym lub powierzchownym typem na-
czyniaków należy ściśle obserwować, szczególnie
w pierwszych 9 miesiącach życia, kiedy najczęściej wy-
stępują owrzodzenia trudne do leczenia. Owrzodzenia
wydają się występować nieproporcjonalnie często w na-
czyniakach segmentarnych okolicy głowy i szyi, a także
okolicy krocza i warg. Ich częstość występowania sza-
cowana jest na 24-35%.49

Ocena
W 95% przypadków wywiad i badanie przedmiotowe są
wystarczające do rozpoznania naczyniaka krwionośne-
go.33 Testy laboratoryjne (badanie krwi pełnej, czynności
wątroby oraz krwi utajonej w stolcu) mogą być przepro-
wadzone wtedy, gdy podejrzewa się zajęcie przewodu
pokarmowego, wątroby i dróg oddechowych, ale nie są
wskazane w przypadku zwykłych naczyniaków skóry.
U niemowląt z dużymi skórnymi naczyniakami krwiono-
śnymi lub zlokalizowanymi w wątrobie powinno się roz-
ważyć badania przesiewowe czynności tarczycy.24

Kiedy na podstawie wywiadu i badania przedmioto-
wego nie można ustalić rozpoznania, przydatne mogą
być badania obrazowe. Najbardziej opłacalną techniką
obrazowania jest badanie doplerowskie, ale wyniki zależą

od umiejętności wykonującego badanie.50 MR ze środ-
kiem cieniującym jest pomocną metodą obrazowania,
która może być wykorzystana do zlokalizowania naczy-
niaka i wykrycia nieprawidłowości układu nerwowego.50

Badanie tkanki nie jest szeroko stosowane w diagnostyce
ze względu na duże ryzyko krwawienia, ale czasami jest
stosowane do rozróżniania między atypowymi naczynia-
kami a guzami tkanek miękkich lub innymi.

Diagnostyka różnicowa
Do stanów chorobowych, które należy brać pod uwagę
przy ocenie pacjentów z naczyniakami krwionośnymi,
należą: malformacje naczyniowe, takie jak plamy typu
czerwonego wina czy inne guzy naczyniowe np. naczy-
niaki wrodzone52 (niezanikające53 i bardzo szybko zani-
kające), ziarniniaki ropotwórcze (zrazikowe naczyniaki
włosowate),54 endovascular papillary angioendothelioma
(guz Dąbskiej),55,56 kaposiform haemangioendothelioma,
tufted angioma i unaczynione guzy tkanek miękkich
(miofibromatoza, lipoblastoma, fibrosarcoma, rhabdo-
myosarcoma) (tab. 2).

Postępowanie i leczenie
Większość naczyniaków krwionośnych występuje w ana-
tomicznie neutralnych okolicach i zanika bez interwen-
cji. Celami terapii są zapobieganie powikłaniom zagraża-
jącym życiu lub trwałemu zniekształceniu oraz unikanie
leczenia agresywnego i prowadzącego do bliznowacenia.
Istotne jest leczenie owrzodzeń.49 Terapia zależy od kilku
czynników, takich jak obecność skojarzonych anomalii
i powikłań zagrażających życiu lub czynności. Wskaza-
niami do wczesnej interwencji są duże naczyniaki krwio-
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Rycina 4. Nadżerkowy naczyniak krwionośny na ramieniu
u dziecka.
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nośne zlokalizowane na twarzy lub nosie, w drogach od-
dechowych czy w obrębie oczu. W tych przypadkach,
wczesne leczenie może zapobiegać powikłaniom zagra-
żającym życiu, silnemu bólowi i widocznym bliznom
(tab. 3).40,55,57,58 Do zapewnienia ciągłego wsparcia
i monitorowania przebiegu zmian konieczne są regular-
ne wizyty kontrolne. Naczyniaki krwionośne mogą
w znacznym stopniu psychologicznie wpływać na dziec-
ko i rodziców, dlatego istotną rolę w postępowaniu od-
grywa edukacja dotycząca choroby.

Glikokortykosteroidy systemowe są leczeniem pierw-
szego rzutu.5,59 Wskaźniki skuteczności osiągające 84%
odnotowano przy podawaniu prednizonu w dawkach
2,9 mg/kg, które były stosowane w naczyniakach krwio-
nośnych w fazie proliferacyjnej.60 U około 35% chorych
dochodzi do rozwoju powikłań, do których należą podraż-
nienie, wygląd cushingoidalny i supresja kory nadnerczy.

Po zakończeniu leczenia korykosteroidami chorzy wyma-
gają ich podawania przez kilka miesięcy w celu uniknię-
cia przełomu nadnerczowego.61 Kolejnym problemem
u niemowląt leczonych dużymi dawkami steroidów jest
nadciśnienie tętnicze.62

Doogniskowo podawany triamcynolon stosowano
w terapii naczyniaków krwionośnych okolicy oczodoło-
wej. Leczenie jest skuteczne, ale jest przeciwwskazane ze
względu na ryzyko zamknięcia tętnicy siatkówkowej,
martwicy powiek, przejściowego odbarwienia powieki
i atrofii podskórnej.63 Natomiast szybko rosnące naczy-
niaki krwionośne warg mogą być leczone doogniskowo
podawanymi steroidami.64

Niektórzy autorzy zalecają stosowanie mieszanki
triamcynolonu (40 mg/ml) i betametazonu (6 mg/ml)
w dawkach 3-5 mg/kg w proporcji 50:50, przez 4-6 tygo-
dni.56,66 W przypadku cienkich powierzchownych naczy-
niaków krwionośnych, ale nie głębokich zmian, skutecz-
ne mogą być silnie działające miejscowe kortykosteroidy
klasy 1. Dipropionian betametazonu 0,05%, dipropio-
nian klobetazolu 0,05% lub propionian halobetazolu są
skuteczne w powierzchownych naczyniakach krwiono-
śnych i mogą być stosowane stosunkowo bezpiecznie
w przypadku naczyniaków krwionośnych niskiego ryzy-
ka.67 Działania niepożądane to atrofia skóry i rozstępy.24

Interferon (IFN) α-2a może być wskazany w naczynia-
kach krwionośnych, które nie reagują na leczenie gliko-
kortykosteroidami lub powodują powikłania zagrażające
życiu.68-70 Zaleca się podskórną dawkę 1-3 milionów jed-
nostek/m2. IFN nie jest stosowany rutynowo ze względu
na ryzyko neurotoksyczności (pobudzenie, rozdrażnie-
nie, drgawki lub trwałe porażenie dwukończynowe) oraz
działań niepożądanych, takich jak neutropenia, zwięk-
szenie aktywności enzymów wątrobowych, gorączka
i osłabienie.68-73

Znaczenie leczenia laserowego i chirurgicznego jako
opcji terapeutycznej w przypadku naczyniaków krwiono-
śnych jest ograniczone.3 Wykazno pewną skuteczność la-
sera FPDL (flash-lamp, pumped, pulse-dye laser) w po-
wierzchownych postaciach naczyniaków krwionośnych
oraz w zmianach rezydualnych.74 Przerwy w leczeniu
wynoszą 2-3 tygodnie w przypadku fazy proliferacyjnej
i 4-6 tygodni w przypadku naczyniaków nieproliferują-
cych.54 Standardowe leczenie składa się z krótkich pulsów
światła o długości fali 585 nm trwających 0,45 ms.75,76

Do niektórych działań niepożądanych lasera FPDL nale-
żą bliznowacenie zanikowe i owrzodzenie z następowym
bólem i bliznowaceniem.74,77,78 Laser FPDL cechuje się
ograniczoną głębokością penetracji i nie jest wskazany
w głębokich naczyniakach krwionośnych.76,77,79,80 Wciąż
nie wiadomo, czy leczenie niepowikłanych naczyniaków
krwionośnych za pomocą FPDL jest skuteczniejsze niż
leczenie konwencjonalne.75 W terapii głębokich naczy-
niaków krwionośnych stosowano laser Nd:YAG (granat
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Diagnostyka różnicowa skórnych naczyniaków
krwionośnych
Malformacje naczyniowe

Plamy typu czerwonego wina

Guzy naczyń
Wrodzone naczyniaki krwionośne (nieulegające zanikowi lub

ulegające gwałtownej inwolucji)
Ziarniniaki ropotwórcze
Guzy Dąbskiej (endovascular papillary angioendotheliomas)
Kaposiform haemoangioendotheliomas
Tufted angiomas

Unaczynione guzy tkanek miękkich
Miofibromatoza
Lipoblastoma
Fibrosarcoma
Rhabdomyosarcoma

Tabela 2. Diagnostyka różnicowa skórnych naczyniaków
krwionośnych u dzieci

Opcje terapeutyczne

Leczenie Kortykosteroidy (miejscowe,
pierwszego rzutu doogniskowe, systemowe)

Propranolol

Leczenie Interferon α (2a, 2b),
drugiego rzutu Laseroterapia

Leczenie chirurgiczne

Inne leczenie Cyklofosfamid
Imikwimod
Winkrystyna
Roztwór maleinianu tymololu

Tabela 3. Możliwości leczenia naczyniaków krwionośnych
u dzieci
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itrowo-glinowy z domieszkami neodymu) z obiecującymi
wynikami.80,81

Wycięcie powinno być wykonane w celu uzyskania
lepszych wyników niż osiągane w przypadku postępowa-
nia zachowawczego lub leczenia farmakologicznego.
Optymalny moment wycięcia jest ciągle przedmiotem
dyskusji.3 Wskazania do interwencji chirurgicznej obej-
mują nieprawidłową bliznę lub nadmiar tkanek po inwo-
lucji naczyniaka, wrzodziejące nowotwory nadmiernie
krwawiące lub te, które przeszkadzają w rozwoju lub
czynności oka, ucha czy krtani.19,74,82-87 Deformacje twa-
rzy mogą psychologicznie wpływać na dzieci w wieku
szkolnym, co jest czynnikiem wpływającym na decyzję
o momencie wycięcia. Wycięcie okrężne z założeniem
szwu kapciuchowego z nicią 4-0 lub 5-0 powoduje 15%
zmniejszenie powierzchni i 72% zmniejszenie długości
blizny w porównaniu ze standardowym wycięciem so-
czewkowatym.82

Dostępne są jeszcze inne opcje terapeutyczne. Ostat-
nio, w przypadkach naczyniaków krwionośnych oczodo-
łu, stosowano z powodzeniem małe dawki cyklofosfami-
du w połączeniu z IFN α-2a.88 Kolejną możliwością jest
winkrystyna, obecnie częściej niż IFN stosowana u nie-
mowląt ze zmianami zagrażającymi życiu w przypadku
braku odpowiedzi na leczenie kortykosteroidami.89 Wy-
kazano, że imikwimod, nowy lek do stosowania miejsco-
wego, przyspiesza regresję naczyniaków proliferują-
cych.17,90 Podejrzewa się potencjalną skuteczność
kwasów tłuszczowych omega-3 w naczyniakach krwio-
nośnych, ale potrzeba dalszych badań określających ich
właściwości antyangiogenne.91 Ponadto, w leczeniu na-
czyniaków wykorzystuje się propranol – antagonistę re-
ceptora β-adrenergicznego – odkąd w 2008 roku92 przy-
padkowo zaobserwowano jego niezwykłą przydatność
w tym wskazaniu.93-98 Szybkość i duża skuteczność jego
działania, w połączeniu z korzystnym profilem bezpie-
czeństwa, sprawiają, że ostrożnie ogłasza się go lecze-
niem pierwszego rzutu. Doustny propranolol w daw-
ce 2-3 mg/kg/24 h powoduje zmianę zabarwienia
z intensywnie czerwonego na fioletową a zmiany stają
się bardziej miękkie przy dotyku. Duszność i zaburzenia
hemodynamiczne, jeśli wystąpią, mogą ustąpić w cią-
gu 48 godzin. Jeśli występuje okluzja powiek, do samoist-
nego otwarcia oka dochodzi w ciągu 7 dni.97 Trzeba jed-
nak brać pod uwagę możliwość zgonu i poważnych
powikłań sercowo-naczyniowych, oddechowych i innych
związanych ze stosowaniem antagonisty receptora β-ad-
renergicznego.92

Leczenie owrzodzeń
Leczenie owrzodzeń składa się z trzech części: zahamo-
wania proliferacji, zmiany lokalnego środowiska i lecze-
nia towarzyszącego bólu. Głównym elementem terapii

jest miejscowa pielęgnacja rany. Opatrunki mające na ce-
lu oczyszczenie owrzodzeń mogą być stosowane równo-
legle z takimi lekami, jak bacytracyna i mupirocyna.87,99

U chorych na cukrzycę dopuszczony jest do stosowania
w owrzodzeniach neuropatycznych kończyn dolnych żel
z bekaplerminą 0,01%, rekombinowanym płytkopochod-
nym czynnikiem wzrostu. Może być on również skutecz-
ny w przypadku owrzodzenia naczyniaków krwiono-
śnych okolicy krocza.100 Laser PDL (pulsed dye laser)
może przyspieszać leczenie.101 Warto zauważyć, że sto-
sowanie propranololu może powodować całkowite wy-
gojenie w ciągu 2 miesięcy.97

Podsumowanie
Naczyniaki krwionośne są wywodzącymi się z naczyń
łagodnymi guzami występującymi w dzieciństwie, spo-
wodowane nieprawidłowościami w angiogenezie. Ich
patogeneza była przedmiotem wielu badań, w których zi-
dentyfikowano kilka odpowiedzialnych za taki stan pro-
cesów. Przebieg naczyniaków krwionośnych jest przewi-
dywalny, z fazą proliferacyjną i inwolucyjną. Zejście
choroby jest trudne do przewidzenia, ale u około 50%
chorych pozostają zmiany rezydualne. Te łagodne nowo-
twory są często przyczyną stresu dla rodziców i mogą
negatywnie wpływać na psychikę dzieci w wieku szkol-
nym. Edukacja i regularna obserwacja pacjentów są wa-
żną częścią leczenia. Obserwacja powinna być szczególnie
ścisła w fazie proliferacyjnej w pierwszych miesiącach
życia, aby móc ustalić, który naczyniak należy szybko
i aktywnie leczyć za pomocą steroidów ogólnych, doust-
nego propranololu, miejscowego steroidu, postępowania
chirurgicznego lub innych opcji terapeutycznych. Stoso-
wanie propranololu powoduje zaskakującą regularną od-
powiedź terapeutyczną, skracając naturalny przebieg
choroby przy dobrej tolerancji. Powinno się propagować
rozsądne wczesne wdrożenie leczenia naczyniaków
krwionośnych. Może być ono korzystniejsze niż lecze-
nie chirurgiczne. Propranolol jest jednak lekiem z istot-
nymi działaniami ogólnymi, który powinien być stoso-
wany w przypadku istotnej potrzeby, a także z należytą
uwagą i odpowiednim monitorowaniem.
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nośne zlokalizowane na twarzy lub nosie, w drogach od-
dechowych czy w obrębie oczu. W tych przypadkach,
wczesne leczenie może zapobiegać powikłaniom zagra-
żającym życiu, silnemu bólowi i widocznym bliznom
(tab. 3).40,55,57,58 Do zapewnienia ciągłego wsparcia
i monitorowania przebiegu zmian konieczne są regular-
ne wizyty kontrolne. Naczyniaki krwionośne mogą
w znacznym stopniu psychologicznie wpływać na dziec-
ko i rodziców, dlatego istotną rolę w postępowaniu od-
grywa edukacja dotycząca choroby.

Glikokortykosteroidy systemowe są leczeniem pierw-
szego rzutu.5,59 Wskaźniki skuteczności osiągające 84%
odnotowano przy podawaniu prednizonu w dawkach
2,9 mg/kg, które były stosowane w naczyniakach krwio-
nośnych w fazie proliferacyjnej.60 U około 35% chorych
dochodzi do rozwoju powikłań, do których należą podraż-
nienie, wygląd cushingoidalny i supresja kory nadnerczy.

Po zakończeniu leczenia korykosteroidami chorzy wyma-
gają ich podawania przez kilka miesięcy w celu uniknię-
cia przełomu nadnerczowego.61 Kolejnym problemem
u niemowląt leczonych dużymi dawkami steroidów jest
nadciśnienie tętnicze.62

Doogniskowo podawany triamcynolon stosowano
w terapii naczyniaków krwionośnych okolicy oczodoło-
wej. Leczenie jest skuteczne, ale jest przeciwwskazane ze
względu na ryzyko zamknięcia tętnicy siatkówkowej,
martwicy powiek, przejściowego odbarwienia powieki
i atrofii podskórnej.63 Natomiast szybko rosnące naczy-
niaki krwionośne warg mogą być leczone doogniskowo
podawanymi steroidami.64

Niektórzy autorzy zalecają stosowanie mieszanki
triamcynolonu (40 mg/ml) i betametazonu (6 mg/ml)
w dawkach 3-5 mg/kg w proporcji 50:50, przez 4-6 tygo-
dni.56,66 W przypadku cienkich powierzchownych naczy-
niaków krwionośnych, ale nie głębokich zmian, skutecz-
ne mogą być silnie działające miejscowe kortykosteroidy
klasy 1. Dipropionian betametazonu 0,05%, dipropio-
nian klobetazolu 0,05% lub propionian halobetazolu są
skuteczne w powierzchownych naczyniakach krwiono-
śnych i mogą być stosowane stosunkowo bezpiecznie
w przypadku naczyniaków krwionośnych niskiego ryzy-
ka.67 Działania niepożądane to atrofia skóry i rozstępy.24

Interferon (IFN) α-2a może być wskazany w naczynia-
kach krwionośnych, które nie reagują na leczenie gliko-
kortykosteroidami lub powodują powikłania zagrażające
życiu.68-70 Zaleca się podskórną dawkę 1-3 milionów jed-
nostek/m2. IFN nie jest stosowany rutynowo ze względu
na ryzyko neurotoksyczności (pobudzenie, rozdrażnie-
nie, drgawki lub trwałe porażenie dwukończynowe) oraz
działań niepożądanych, takich jak neutropenia, zwięk-
szenie aktywności enzymów wątrobowych, gorączka
i osłabienie.68-73

Znaczenie leczenia laserowego i chirurgicznego jako
opcji terapeutycznej w przypadku naczyniaków krwiono-
śnych jest ograniczone.3 Wykazno pewną skuteczność la-
sera FPDL (flash-lamp, pumped, pulse-dye laser) w po-
wierzchownych postaciach naczyniaków krwionośnych
oraz w zmianach rezydualnych.74 Przerwy w leczeniu
wynoszą 2-3 tygodnie w przypadku fazy proliferacyjnej
i 4-6 tygodni w przypadku naczyniaków nieproliferują-
cych.54 Standardowe leczenie składa się z krótkich pulsów
światła o długości fali 585 nm trwających 0,45 ms.75,76

Do niektórych działań niepożądanych lasera FPDL nale-
żą bliznowacenie zanikowe i owrzodzenie z następowym
bólem i bliznowaceniem.74,77,78 Laser FPDL cechuje się
ograniczoną głębokością penetracji i nie jest wskazany
w głębokich naczyniakach krwionośnych.76,77,79,80 Wciąż
nie wiadomo, czy leczenie niepowikłanych naczyniaków
krwionośnych za pomocą FPDL jest skuteczniejsze niż
leczenie konwencjonalne.75 W terapii głębokich naczy-
niaków krwionośnych stosowano laser Nd:YAG (granat
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Diagnostyka różnicowa skórnych naczyniaków
krwionośnych
Malformacje naczyniowe

Plamy typu czerwonego wina

Guzy naczyń
Wrodzone naczyniaki krwionośne (nieulegające zanikowi lub

ulegające gwałtownej inwolucji)
Ziarniniaki ropotwórcze
Guzy Dąbskiej (endovascular papillary angioendotheliomas)
Kaposiform haemoangioendotheliomas
Tufted angiomas

Unaczynione guzy tkanek miękkich
Miofibromatoza
Lipoblastoma
Fibrosarcoma
Rhabdomyosarcoma

Tabela 2. Diagnostyka różnicowa skórnych naczyniaków
krwionośnych u dzieci

Opcje terapeutyczne

Leczenie Kortykosteroidy (miejscowe,
pierwszego rzutu doogniskowe, systemowe)

Propranolol

Leczenie Interferon α (2a, 2b),
drugiego rzutu Laseroterapia

Leczenie chirurgiczne

Inne leczenie Cyklofosfamid
Imikwimod
Winkrystyna
Roztwór maleinianu tymololu

Tabela 3. Możliwości leczenia naczyniaków krwionośnych
u dzieci
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itrowo-glinowy z domieszkami neodymu) z obiecującymi
wynikami.80,81

Wycięcie powinno być wykonane w celu uzyskania
lepszych wyników niż osiągane w przypadku postępowa-
nia zachowawczego lub leczenia farmakologicznego.
Optymalny moment wycięcia jest ciągle przedmiotem
dyskusji.3 Wskazania do interwencji chirurgicznej obej-
mują nieprawidłową bliznę lub nadmiar tkanek po inwo-
lucji naczyniaka, wrzodziejące nowotwory nadmiernie
krwawiące lub te, które przeszkadzają w rozwoju lub
czynności oka, ucha czy krtani.19,74,82-87 Deformacje twa-
rzy mogą psychologicznie wpływać na dzieci w wieku
szkolnym, co jest czynnikiem wpływającym na decyzję
o momencie wycięcia. Wycięcie okrężne z założeniem
szwu kapciuchowego z nicią 4-0 lub 5-0 powoduje 15%
zmniejszenie powierzchni i 72% zmniejszenie długości
blizny w porównaniu ze standardowym wycięciem so-
czewkowatym.82

Dostępne są jeszcze inne opcje terapeutyczne. Ostat-
nio, w przypadkach naczyniaków krwionośnych oczodo-
łu, stosowano z powodzeniem małe dawki cyklofosfami-
du w połączeniu z IFN α-2a.88 Kolejną możliwością jest
winkrystyna, obecnie częściej niż IFN stosowana u nie-
mowląt ze zmianami zagrażającymi życiu w przypadku
braku odpowiedzi na leczenie kortykosteroidami.89 Wy-
kazano, że imikwimod, nowy lek do stosowania miejsco-
wego, przyspiesza regresję naczyniaków proliferują-
cych.17,90 Podejrzewa się potencjalną skuteczność
kwasów tłuszczowych omega-3 w naczyniakach krwio-
nośnych, ale potrzeba dalszych badań określających ich
właściwości antyangiogenne.91 Ponadto, w leczeniu na-
czyniaków wykorzystuje się propranol – antagonistę re-
ceptora β-adrenergicznego – odkąd w 2008 roku92 przy-
padkowo zaobserwowano jego niezwykłą przydatność
w tym wskazaniu.93-98 Szybkość i duża skuteczność jego
działania, w połączeniu z korzystnym profilem bezpie-
czeństwa, sprawiają, że ostrożnie ogłasza się go lecze-
niem pierwszego rzutu. Doustny propranolol w daw-
ce 2-3 mg/kg/24 h powoduje zmianę zabarwienia
z intensywnie czerwonego na fioletową a zmiany stają
się bardziej miękkie przy dotyku. Duszność i zaburzenia
hemodynamiczne, jeśli wystąpią, mogą ustąpić w cią-
gu 48 godzin. Jeśli występuje okluzja powiek, do samoist-
nego otwarcia oka dochodzi w ciągu 7 dni.97 Trzeba jed-
nak brać pod uwagę możliwość zgonu i poważnych
powikłań sercowo-naczyniowych, oddechowych i innych
związanych ze stosowaniem antagonisty receptora β-ad-
renergicznego.92

Leczenie owrzodzeń
Leczenie owrzodzeń składa się z trzech części: zahamo-
wania proliferacji, zmiany lokalnego środowiska i lecze-
nia towarzyszącego bólu. Głównym elementem terapii

jest miejscowa pielęgnacja rany. Opatrunki mające na ce-
lu oczyszczenie owrzodzeń mogą być stosowane równo-
legle z takimi lekami, jak bacytracyna i mupirocyna.87,99

U chorych na cukrzycę dopuszczony jest do stosowania
w owrzodzeniach neuropatycznych kończyn dolnych żel
z bekaplerminą 0,01%, rekombinowanym płytkopochod-
nym czynnikiem wzrostu. Może być on również skutecz-
ny w przypadku owrzodzenia naczyniaków krwiono-
śnych okolicy krocza.100 Laser PDL (pulsed dye laser)
może przyspieszać leczenie.101 Warto zauważyć, że sto-
sowanie propranololu może powodować całkowite wy-
gojenie w ciągu 2 miesięcy.97

Podsumowanie
Naczyniaki krwionośne są wywodzącymi się z naczyń
łagodnymi guzami występującymi w dzieciństwie, spo-
wodowane nieprawidłowościami w angiogenezie. Ich
patogeneza była przedmiotem wielu badań, w których zi-
dentyfikowano kilka odpowiedzialnych za taki stan pro-
cesów. Przebieg naczyniaków krwionośnych jest przewi-
dywalny, z fazą proliferacyjną i inwolucyjną. Zejście
choroby jest trudne do przewidzenia, ale u około 50%
chorych pozostają zmiany rezydualne. Te łagodne nowo-
twory są często przyczyną stresu dla rodziców i mogą
negatywnie wpływać na psychikę dzieci w wieku szkol-
nym. Edukacja i regularna obserwacja pacjentów są wa-
żną częścią leczenia. Obserwacja powinna być szczególnie
ścisła w fazie proliferacyjnej w pierwszych miesiącach
życia, aby móc ustalić, który naczyniak należy szybko
i aktywnie leczyć za pomocą steroidów ogólnych, doust-
nego propranololu, miejscowego steroidu, postępowania
chirurgicznego lub innych opcji terapeutycznych. Stoso-
wanie propranololu powoduje zaskakującą regularną od-
powiedź terapeutyczną, skracając naturalny przebieg
choroby przy dobrej tolerancji. Powinno się propagować
rozsądne wczesne wdrożenie leczenia naczyniaków
krwionośnych. Może być ono korzystniejsze niż lecze-
nie chirurgiczne. Propranolol jest jednak lekiem z istot-
nymi działaniami ogólnymi, który powinien być stoso-
wany w przypadku istotnej potrzeby, a także z należytą
uwagą i odpowiednim monitorowaniem.
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Przedstawiony mi do skomentowania artykuł pt.:
„Naczyniaki krwionośne u dzieci: wyzwanie der-
matologii pediatrycznej” stanowi bardzo ciekawy

i systematyczny przegląd piśmiennictwa światowego
dotyczącego tej stosunkowo rzadkiej choroby, znajdu-
jącej się na pograniczu pediatrii, chirurgii dziecięcej,
chirurgii plastycznej i dermatologii. Naczyniaki czę-
ściej występują u dzieci rasy kaukaskiej, u wcześnia-
ków i u noworodków/niemowląt płci męskiej. Częstość
ich występowania ocenia się na 2% u noworodków
i nawet na 20% u niemowląt.

Autorzy w swojej pracy początkowo wyraźnie for-
mują definicję naczyniaka krwionośnego, który doty-
czy łagodnych guzów naczyniowych i nie powinien być
mylony z malformacjami naczyniowymi. Kryterium
rozróżniającym te choroby jest obecność proliferacji
śródbłonka i gwałtowny wzrost poporodowy w przy-
padku naczyniaków, podczas gdy w malformacjach na-
czyniowych obserwuje się prawidłowy cykl komórko-
wy komórek śródbłonka i proporcjonalny wzrost zmian
wraz ze wzrostem dziecka. Nie występuje natomiast
charakterystyczna dla naczyniaków krwionośnych in-
wolucja.

W kolejnej części artykułu autorzy przystępnie i no-
wocześnie przedstawiają patogenezę rozwoju naczynia-
ków krwionośnych, z uwzględnieniem podłoża gene-
tycznego. Niezwykle ciekawe są przytoczone dane
dotyczące zjawisk molekularno-immunologicznych
przyczyniających się do naturalnej inwolucji tych zmian.
Prawdopodobnie w to zjawisko zaangażowane jest za-
hamowanie aktywności limfocytów T w wyniku nasilo-
nej aktywności 2,3-dioksygenazy indolaminy. Te dane
rzucają nowe światło na rozwój naczyniaków krwiono-
śnych, a także, jak zauważają autorzy, stanowią prze-
słankę do stosowania imikwimodu w terapii tych zmian.

Ze względu na naturalny przebieg naczyniaków
krwionośnych, obejmujących fazę proliferacyjną, in-
wolucyjną i stan po inwolucji, można w części przy-
padków odstąpić od ich leczenia. Ważne jednak, aby

poinformować rodziców o tym, że w około 50% przy-
padków w miejscu ustępującego naczyniaka pozostaną
zmiany rezydualne, m.in. rozszerzenia naczyniowe,
zmiana zabarwienia lub ogniska wyłysienia. Zanim
odstąpimy od leczenia należy wdrożyć odpowiednią
diagnostykę, gdyż w części przypadków, szczególnie
przy obecności segmentalnych naczyniaków krwiono-
śnych, występuje ryzyko współistnienia skojarzonych
anomalii w obrębie narządów wewnętrznych bądź,
niezwykle rzadko, może dojść do powikłań zagrażają-
cych życiu, szczególnie w przypadkach, gdy zmiany
lokalizują się w obrębie dróg oddechowych, oka, oko-
licy lędźwiowo-krzyżowej lub wątroby. Do najczęst-
szych powikłań należy rozwój owrzodzeń, które oce-
nia się nawet na 12%. Owrzodzenia wiążą się
z możliwością uszkodzenia tkanek miękkich i blizno-
wacenia, co w rezultacie daje niesatysfakcjonujący
efekt kosmetyczny, ale może być też przyczyną bólu
i dyskomfortu pacjenta.

Najtrudniejsze w przypadku rozpoznania naczynia-
ka krwionośnego jest podjęcie decyzji o leczeniu, a na-
stępnie wybór metody terapeutycznej. Bez wątpienia
wskazaniem do wczesnej interwencji jest obecność
anomalii zagrażającej życiu. Należy jednak pamiętać,
że pozostawienie naczyniaka, nawet jeśli jego obec-
ność nie wiąże się z rozwojem sytuacji zagrażającej ży-
ciu, może w istotny sposób zaburzyć rozwój emocjo-
nalny dziecka i negatywnie wpływać na jego kontakty
z rówieśnikami.

W ostatniej części artykułu autorzy przedstawiają
możliwości terapeutyczne, opisując ich zalety, ale
również wady. Do najczęściej stosowanych metod zali-
cza się systemowe podawanie glikokortykosteroidów,
doogniskowe podawanie kortykosteroidów, systemo-
we podawanie interferonu, a także leczenie laserowe
bądź chirurgiczne. Do nowych metod leczenia należy
imikwimod oraz propranolol. Jest to szczególnie cie-
kawa obserwacja, gdyż stosowanie propronalolu wy-
kazuje stosunkowo wysoki profil bezpieczeństwa, po-
równując np. do kortykosteroidów, stąd też coraz
częściej się go stosuje niemal jako terapię pierwszego
rzutu.

Podsumowując, artykuł stanowi bardzo interesujący
oraz nowoczesny przegląd wiedzy na temat naczynia-
ków krwionośnych, pozwala na wyrobienie opinii
o dostępnych metodach terapeutycznych, oraz uzupeł-
nia wiedzę w zakresie patogenezy tych łagodnych gu-
zów naczyniowych występujących u dzieci.

Dr hab. Joanna Narbutt
Katedra i Klinika Dermatologii
i Wenerologii
Uniwersytet Medyczny w Łodzi
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