Duzy wrodzony naczyniak limfatyczny
U 4-letniego chiopca

Enormous congenital lymphangioma in 4-year-old child
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Streszczenie

Naczyniaki limfatyczne stanowiq heterogenng grupe tagodnych malformacji naczynio-
wych uktadu chtonnego. Zbudowane sq z torbielowato poszerzonych naczyn limfatycznych,
typowo lokalizujq si¢ w okolicy gtowy i szyi. Naczyniaki limfatyczne sq rzadkimi zmianami,
stanowiq mniej niz 6% tagodnych guzow u dzieci. Celem pracy jest przedstawienie przypadku
duzego naczyniaka limfatycznego umiejscowionego w okolicy gtowy i szyi.

Stowa kluczowe: wrodzona malformacja naczyniowa, porazenie nerwu twarzowego, dys-
fagia.

Abstarct

Lymphangiomas are a heterogeneous group of benign vascular malformations of the lym-
phatic system composed of cystically dilated lymphatics. They commonly present as a mass
particularly in the head and neck areas. Cervicofacial lymphangioma is uncommon, rep-
resenting fewer than 6% of benign tumors of childhood. The aim of this paper is to present
a case of a large cervicofacial lymphangioma.

Key words: congenital vascular malformation, facial nerve paresis, dysphagia.

(Postepy w Chirurgii Gtowy i Szyi 2013; 2: 40-43)

Opis przypadkv

Chtopiec 4-letni (urodzony w czerwcu 2009 r.) zo-
stal przyjety do Kliniki Otolaryngologii Uniwersytetu
Medycznego w Poznaniu w listopadzie 2013 r. z powo-
du rozleglego wrodzonego naczyniaka limfatycznego
szyi po stronie prawej. W wywiadzie dwukrotne opera-
cje czesciowego usunig¢cia naczyniaka w 20121 2013 1.
w Centrum Zdrowia Dziecka w Warszawie oraz czte-
rokrotna aspiracja chtonki, w tym dwukrotne ostrzyk-
niecie zmiany preparatem OK432 [1]. Wykonana przed
hospitalizacja tomografia komputerowa glowy uwidocz-
nita obecnos¢ patologicznej masy o cechach naczyniaka.
Zmiana obejmujgca prawg potowe twarzy i szyi dziecka
naciekata slinianke przyuszna, slinianke podzuchwo-
wa, wyrostek sutkowaty oraz okolice karku. W obrebie
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masy guza przebiegaly rozgalezienia tetnicy szyjnej ze-
wngetrznej oraz zyla szyjna wewngtrzna. Dotychczasowe
leczenie chirurgiczne i zachowawcze nie spowodowato
ubytkéw neurologicznych w obrebie prawej potowy
twarzy. Wskazaniem do operacji byly znaczny rozmiar
guza, utrudniajgcy ruchomosé glowy i zaburzajacy pra-
widlowy rozwdj prawej polowy twarzy, oraz wzgledy
spoteczne (odmienny wyglad zewngtrzny powodowat
wykluczenie wsréd réwiesnikow).

Podczas trwajacej blisko 10 godzin operacji, pro-
wadzonej z uzyciem mikroskopu oraz pod kontrola
czujnika nerwu twarzowego, usuni¢to radykalnie na-
czyniak, rozciggajacy si¢ od poziomu obojczyka do
podstawy czaszki i od puszki krtani do mig¢$ni karku.
Gléwng trudnos¢ stanowilo wypreparowanie z mas guza
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Rycina 7. Rana pooperacyjna

poszczegblnych nerwdw, ze szczegdlnym naciskiem
na zachowanie czynnosci nerwu twarzowego. Zmiana
naciekata na wazne struktury anatomiczne, w tym caty
migsienn mostkowo-obojczykowo-sutkowy, zyle szyjng
wewnetrzng, tetnice szyjng zewnetrzng z jej galeziami,
nerw dodatkowy, nerw biedny, nerw podjezykowy,
nerw twarzowy, galezie nerwu tréjdzielnego, Slinianke
przyuszng i podzuchwowa [2—4]. Po operacji dziecko
zostato przekazane na Oddziat Intensywnej Opieki Me-
dycznej Szpitala Klinicznego im. Karola Jonschera UM
w Poznaniu w celu dalszego leczenia. W 3. dobie po-
operacyjnej przeprowadzono nieudang prébe ekstubacji
z powodu niepodejmowania spontanicznego oddechu,
krztuszenia si¢ obfitg iloscig gestej wydzieliny.

W okresie pooperacyjnym stwierdzono liczne ubytki
neurologiczne w postaci zaburzen potykania i trudnosci
w odkrztuszaniu. Podczas konsultacji neurologicznej
stwierdzono: porazenie gatazek brzeznej i Srodkowe;j
nerwu VII prawego oraz niedowtad gatgzki gérnej, po-
razenie nerwu XII po stronie prawej, porazenie nerwu
IX prawego, niedowtad nerwu krtaniowego gérnego
oraz ostabienie sity migsniowej prawej koiczyny goér-
nej [5, 6].

W 7. dobie po zabiegu chlopiec przytomny, stabil-
ny krazeniowo, bez goraczki, z zaburzeniami potykania
zostal przekazany do Kliniki Otolaryngologii Dziecig-
cej. Poczatkowo utrzymywaly sie zaburzenia potykania
i brak odruchu kaszlowego. W zwiazku z dysfagig chio-
piec byt zywiony przez sond¢ zotagdkowgq oraz czgscio-
wo parenteralnie. Pomimo rehabilitacji utrzymywato
si¢ ostabienie sity migsniowej prawej koficzyny gornej
oraz obwodowe porazenie nerwu VII prawego. W ko-
lejnych dniach pobytu w oddziale nastgpita stopniowa
rehabilitacja — chiopiec zaczat potykaé niewielkie ilosci
ptynéw podawanych doustnie, zaobserwowano powol-
ny powrdt czynnosci nerwu twarzowego w obrebie ga-
1azki czotowej. Stopniowo poprawiata si¢ sita miesnio-
wa prawej reki, jednak nadal utrzymywato si¢ opadanie
prawego kacika ust oraz brak marszczenia czota po
stronie prawej. W 33. dobie po zabiegu usunig¢to sondg
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zotadkowa. Chiopiec wymagat dwukrotnych interwen-
¢cji chirurgicznych w celu opracowania rany operacyjnej
i odbarczenia retencji chtonki. Po 52-dniowym pobycie
w szpitalu chlopiec w stanie ogélnym dobrym zostat
wypisany do domu z zaleceniem dalszej, intensywnej
rehabilitacji [7].

Dyskusja

Naczyniaki limfatyczne s3 wrodzonymi malforma-
cjami, ktére az w 2/3 przypadkow (48-56%) wystepuja
przy urodzeniu, a reszta pojawia si¢ do drugiego roku
zycia [1]. W opisywanym przypadku naczyniak zostat
rozpoznany po urodzeniu i stopniowo si¢ powigkszat
w okolicy gltowy i szyi. Najczestszg lokalizacjg tego
typu zmian jest gtowa i szyja. Potwierdzaja to badania
prowadzone przez Miloundja i wsp. [2]. Inne, rzadsze
okolice wystepowania naczyniakéw to tutéw, korczy-
ny i narzady wewnetrzne, np. krezka. Pacjent poczat-
kowo poddany byt dwukrotnej, czgsciowej resekcji
guza. W konsekwencji u chlopca wystgpowaty wzno-
wy miejscowe. Wielu autoréw zdecydowanie zaleca
catkowite wycigcie naczyniaka jako najlepszg metodg
leczenia tych zmian [3]. Potwierdzajg to wyniki badaf,
w ktérych poréwnywano efekty leczenia po catkowi-
tej, subtotalnej oraz czgSciowej resekcji naczyniakow
u 21 pacjentéw. Autorzy podaja, ze catkowite wyciecie
zmian naczyniowych jest bezpieczng i najskuteczniejsza
metodg postgpowania [4]. Alternatywg leczenia chirur-
gicznego naczyniakéw limfatycznych jest miejscowe
ostrzykiwanie preparatami powodujgcymi obliteracje
i cofanie si¢ zmiany. OK-432 to preparat zawierajacy
szczep zabitych penicyling bakterii Streptococcus py-
ogenes o niskiej wirulencji, ktéry zostat opracowany
w Japonii i po raz pierwszy zastosowany w leczeniu
naczyniakéw limfatycznych w 1975 r. Od tego czasu
lek ten, o handlowej nazwie Picibanil, jest szeroko sto-
sowany. Tego typu terapia zostata réwniez zastosowana
w tym przypadku, jednak nie przyniosta oczekiwanych
rezultatéw z powodu duzych rozmiaréw guza. Wielo-
osrodkowe badania prowadzone na swiecie potwier-
dzaja skutecznosc¢ leczenia preparatem Picibanil guzéw
o mniejszych wymiarach, z wylaczeniem zmian zloka-
lizowanych w obrebie jamy brzusznej oraz u pacjentow
uczulonych na penicyliny [5, 6]. Podczas diagnostyki
naczyniakéw limfatycznych stosuje si¢ wiele r6znych
metod obrazowych. Nalezy podkreslié istot¢ badania
przedmiotowego pacjenta z podejrzeniem naczyniaka,
podczas ktérego wyczuwalna jest mickka, podatna na
ucisk, niebolesna masa. Naczyniaki limfatyczne mogg
by¢ zdiagnozowane prenatalnie przy uzyciu ultrasono-
grafii [7]. Ultrasonografia jest rowniez przydatng meto-
da w rozpoznawaniu naczyniakéw po urodzeniu, co po-
twierdza przypadek opisywany przez Ghritlaharey [1].
U opisywanego chlopca przed przyjeciem do szpitala
wykonano dwukrotnie badanie tomografii komputero-
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wej. Metoda ta, obok rezonansu magnetycznego, jest za-
lecana przed zabiegiem resekcji guza, gdyz jest bardzo
pomocna w okreslaniu doktadnego rozmiaru zmiany
i jej lokalizacji wzgledem innych struktur [5]. Zgodnie
z doniesieniami z piSmiennictwa na temat catkowitej re-
sekcji naczyniakdw jako najlepszej metody leczenia guz
usuni¢to podczas ponad 10-godzinnego zabiegu chirur-
gicznego. Tak skomplikowany zabieg niesie ze sobg ry-
zyko wystapienia powiktain. W przypadku opisywanego
pacjenta wystgpita dysfagia oraz porazenie nerwéw VII,
IX, XII oraz krtaniowego gérnego. W badaniu prospek-
tywnym prowadzonym w Egipcie réwniez stwierdzo-
no wystepowanie powiktan neurologicznych u dzieci
po operacjach usunigcia naczyniakéw, ktore pojawity
si¢ w 18,5% przypadkéw. Najczestszym powiktaniem
bylto porazenie nerwu twarzowego, odnotowano takze
porazenie nerwu podjezykowego i odcinka szyjnego
pnia wspotczulnego [8]. Autorzy podaja, ze zaburzenia
te ustgpity po ok. 3 miesigcach. W przypadku przed-
stawionego pacjenta rehabilitacja przynosita widoczne
rezultaty, jednak w momencie wypisu ze szpitala nadal
utrzymywaly sie niedowtady nerwowe. Wsréd innych
czestych powiktani pooperacyjnych wymienia si¢ torbiel
surowiczg oraz infekcje rany pooperacyjnej [9]. W pis-
miennictwie nie znaleziono doniesien o wystgpieniu
dysfagii po operacji usunigcia naczyniaka. Przy tej oka-
zji warto wspomnie¢ o innych rzadkich powiklaniach
resekcji naczyniakéw limfatycznych. Francis i wsp.
opisali przypadek 18-miesi¢gcznego pacjenta, u ktdre-
2o po leczeniu operacyjnym guza w okolicy czotowej
pojawity si¢ zwapnienia ektopowe w okolicy nosowo-
-czotowej [10].

Whnioski

Mimo iz naczyniaki limfatyczne zaliczane sg do
zmian fagodnych, czesto ze wzgledu na rozmiar i loka-
lizacje stanowig duze wyzwanie dla chirurga. Istnieje
wiele metod terapii naczyniakéw limfatycznych. Wy-
bér metody uwarunkowany jest zarowno rozmiarem, jak
i lokalizacjg zmiany. W przypadku duzych naczyniakow
wcigz zalecanym sposobem leczenia jest catkowita re-
sekcja guza, czasem poprzedzona skleroterapig. Rozle-
gle zabiegi operacyjne niosg ze sobg ryzyko wystgpienia
powiktlari pooperacyjnych. Rodzaj powiklari po zabie-
gu scisle zalezy od lokalizacji guza. Oprocz czgstych
powiktan neurologicznych, takich jak porazenie nerwu
twarzowego, spotykane sg rowniez przypadki innych
rzadkich efektéw ubocznych terapii chirurgiczne;.
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