Wrodzona malformacja naczyniowa - co to jest?

Malformacje naczyniowe (zmiany naczyniowe, angiodysplazje) powstajg jeszcze na etapie zycia
ptodowego, prawdopodobnie juz w 6. tygodniu zycia ptodu. W Hamburgu u ok. 6% noworodkéw
stwierdza sie rdznego rodzaju nieprawidtowosci naczyniowe (Krasemann, 1996).

Rzadko ktéra choroba naczyniowa przedstawia tak réznorodny obraz kliniczny jak wrodzone
malformacje naczyniowe. U jednego pacjenta mozna niejednokrotnie stwierdzi¢ rézne kombinacje
malformacji. Obraz kliniczny w duzej mierze zalezy od obszaru anatomicznego i lokalizacji zmiany
naczyniowej. Przebieg choroby oraz zwigzane z nig dolegliwosci rowniez zalezg od umiejscowienia
malformacji. W odréznieniu od naczyniakdow (hemangioma) nigdy nie opisano w literaturze medyczne;j
samoistnego cofniecia sie wrodzonej malformacji naczyniowej. Wrecz przeciwnie, zdarza sie, ze
niezdiagnozowane uprzednio malformacje dajg o sobie znaé¢ (uwidaczniajg sie) dopiero w okresie
dojrzewania lub w wieku dorostym.

W wypracowanej w 1988 klasyfikacji hamburskiej rozréznia sie nastepujgce typy malformacji:

- przewazajaco tetnicza

- przewazajaco zylna

- przewazajgco limfatyczna

- przewazajaco tetniczo-zylna

- malformacje kapilarne i formy mieszane

O sukcesie w leczeniu malformacji, niezaleznie od tego, czy wybrano metode operacyjng czy
nieoperacyjng (terapie wewnatrznaczyniowe: sklerotrapia, laseroterapia, terapia interwencjonalno-
radiologiczna) decyduje szybkie rozpoznanie choroby. We wspétpracy z czterema innymi osrodkami
europejskimi ustalilismy, iz najbardziej optymalny wiek leczenia malformacji przypada na 3. do 7. roku
zycia. Przyktadowo, przy towarzyszacej chorobie réznicy w dtugosci koriczyn dolnych, mozna wéwczas
liczy¢ na wyréwnanie ich dtugosci do zakoriczenia etapu wzrostu, przypadajgcego najczesciej na 18. rok
zycia.

W wielu przypadkach normalizacje zmienionego chorobowo krazenia w konczynie dolnej osigga sie
stopniowo, co oznacza konieczno$¢ wykonania kilku zabiegdéw (operacji). Poniewaz schorzeniu czesto
towarzyszg zmiany skérne (znamiona naczyniowe, angiokeratomy), nalezy je uwzglednié¢ przy
planowaniu leczenia.

Doswiadczenie réznych osrodkdw zebrane na przestrzeni ostatnich ponad 40 lat wskazuje na
zasadnos¢ wyboru miedzy nastepujgcymi strategiami leczenia:



1. Chirurgia rekonstrukcyjna

2. Zabieg chirurgiczny usuniecia malformacji naczyniowej

3. Redukcja hemodynamicznej aktywnosci przetoki tetniczo-zylnej
4. Niekonwencjonalne zabiegi chirurgiczne

5. Operacje multidyscyplinarne

6. Terapie kombinowane

Zaniechanie leczenia malformacji naczyniowych koniczyn lub niewtasciwe leczenie bez precyzyjnego
zaplanowania terapii lub przy uzyciu niewtfasciwej techniki chirurgicznej moze prowadzi¢ do ciezkich
uszczerbkéw na zdrowiu, a nawet do utraty koiczyny (amputacji). Poprzez dobér odpowiedniej terapii
mozna tego zdecydowanie uniknac.

W ramach badania z udziatem czterech europejskich osrodkéw (Hamburg, Budapeszt, Sofia, Mediolan)
przebadano 1378 pacjentdw pod katem dtugoterminowych efektéw terapii. W badaniu uwzgledniono
wyniki leczenia obejmujgce ponad 30 lat. Sformutowano 8 kryteriow pomysinej terapii. Kryteria te
opieraty sie zaréwno na pooperacyjnych klinicznych badaniach kontrolnych, jak i na subiektywnych
odczuciach pacjentéw. Udokumentowano nastepujace rezultaty:

1.) Bardzo dobry: 205 pacjentéw, odpowiednio 15%

2.) Dobry: 589 pacjentéw, odpowiednio 42%

3.) Poprawa: 465 pacjentow, odpowiednio 34%

4.) Utrzymujacy sie/nawracajacy: 73 pacjentéw, odpowiednio 5%
5.) Bez zmian: 21 pacjentéw, odpowiednio 1,5%

6.) Pogorszenie: 13 pacjentéw, odpowiednio 0,9%

7.) Amputacja: 9 pacjentéw, odpowiednio 0,7%
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