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Streszczenie

Wprowadzenie: Znamiona naczyniowe ptaskie to najczesciej spotykane malformacje naczyniowe zlokalizowane
gtownie na skoérze gtowy i szyi, ktére w odroznieniu od naczyniakéw nie wykazuja tendencji do samoistnej regre-
sji. Stanowia problem estetyczny i terapeutyczny. Obecnie leczeniem z wyboru jest laseroterapia oraz w szczegoél-
nych przypadkach leczenie chirurgiczne. Przyczyna powstania znamion naczyniowych sg zaburzenia morfogenezy
tkanki naczyniowej, prawdopodobnie na skutek dziatania czynnikéw zewnetrznych i genetycznych.

Cel: Analiza znamion naczyniowych ptaskich u leczonych pacjentéw w aspekcie patomorfologii, wspétistnienia
w zespotach wrodzonych i oceny leczenia chirurgicznego.

Materiat i metody: W grupie badanej byto 187 oséb w wieku od 6 mies. do 70 lat ze znamionami naczyniowymi
ptaskimi leczonych w Klinice Chirurgii Plastycznej, Rekonstrukcyjnej i Estetycznej Uniwersytetu Medycznego w todzi
w latach 1990-2009. Ocenie poddano lokalizacje i morfologie zmian, wspbétistnienie innych wad wrodzonych, a tak-
ze patogeneze znamion.

Wyniki: W badanej grupie znamiona obserwowano dwukrotnie czesciej u kobiet. Zajmowaty jednostronnie twarz
i szyje w 70%, gtownie w zakresie dermatomu V2. U 2 0s6b obserwowano zesp6t Klippla-Trénaunaya, u jednej —
Sturge’a-Webera. Leczenie chirurgiczne obejmowato wyciecie zmian z plastyka miejscowa lub uzyciem przeszcze-
pow skory. Wyniki leczenia operacyjnego w badanej grupie byty dobre.

Whioski: Czestsze wystepowanie znamion naczyniowych ptaskich obserwowano u kobiet. Najczestsza lokalizacja
znamion byta twarz i szyja w obszarze unerwionym przez gataz szczekowa nerwu tréjdzielnego. Nie udato sie okres-
li¢c czynnika patogenetycznego. Wybér chirurgicznej metody likwidacji znamion naczyniowych zalezy od ich lokali-
zacji, wielkosci, barwy i znieksztatcenia najblizszej okolicy. Zwykle stosuje sie ptaty z sgsiedztwa lub wolne prze-
szczepy skoéry. Przy matych ubytkach najlepsze wyniki estetyczne zapewnia zastosowanie wolnych przeszczepéw
skory petnej grubosci z tylnej powierzchni matzowin i okolicy zamatzowinowej. Mniej inwazyjna laseroterapia nie
jest catkowicie skuteczna. Jej efektywnos¢ zalezy od lokalizacji i morfologii znamienia. Wymaga ona cyklicznych
naswietlan i nie jest w petni refundowana przez NFZ.

Stowa kluczowe: znamiona naczyniowe ptaskie, leczenie chirurgiczne.

Abstract

Introduction: Port-wine stains are the most common vascular malformations, occurring mostly on the head and
neck, which in comparison with vascular tumours do not involute spontaneously. They cause aesthetic and therapeutic
problems. Treatments of choice are laser therapy and in special cases surgery. The cause of port-wine stains’ formation
is disturbances of morphogenesis, probably as a consequence of external and genetic factors. Aim: To analyse cases
with these lesions considering pathomorphology, coexistence of congenital syndromes and assessment of surgical
treatment.

Material and methods: The study group consisted of 187 patients with port-wine stains aged 0.5-70 years treated
in the Department of Plastic Surgery, Medical University of Lodz in the years 1990-2009. We assessed location and
morphology of the lesions, coexistence of other congenital anomalies and pathogenesis.
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Results: In our group women were affected twice as often as boys. Port-wine stains in 70% were situated unilaterally
on the face and neck, particularly in dermatome V2. We found Klippel-Trenaunay syndrome in two patients and
Sturge-Weber syndrome in one case. Surgical management included excision of the lesions together with local
plasty or skin grafts. Postoperative results in the studied group were satisfied.

Conclusions: More frequent occurrence of port-wine stains in women was observed. Most often distribution of the
lesion was the face and neck in the area supplied by the maxillary branch of the trigeminal nerve. It was not possible
to establish the aetiopathogenesis. The choice of surgical technique to liquidate port-wine stains depends on location,
size and deformity surrounding area. Usually local flaps or skin grafts are used. In small defects the best aesthetic
results have been obtained when we used full-thickness skin grafts from the posterior conchal surface and from the
post-auricular area. Less invasive laser therapy is not 100% effective. Efficiency of this method depends on location,
and morphology of the lesion necessitating repeated exposures, which is not completely covered by the NHS.

Key words: port-wine stains, surgical treatment.

Wprowadzenie

Znamiona naczyniowe ptaskie lub znamiona typu
port-wine stain (winnej plamy) naleza do malformacji
naczyniowych i stanowig 8% wrodzonych zaburzeh naczyn
krwionosnych. Wystepuja u 0,3-2,1% noworodkéw, réw-
nie czesto u obojga ptci [1-3]. Cechuje je r6znorodnos¢
postaci (plamy, zmiany przerostowe) i barwy (r6z, czer-
wien i fiolet). W miare uptywu czasu znamiona moga sie
zmieni¢ w formy ciemniejsze i przerastac guzkowato, jed-
nak nigdy nie zanikaja samoistnie. Moga zajmowac¢ nawet
powyzej 50% powierzchni ciata [4, 5]. Zwykle sg jedno-
stronne i zlokalizowane na twarzy oraz szyi (80%), naj-
czesciej w zakresie unerwienia gatezi szczekowej nerwu
tréjdzielnego (dermatom V2), co predysponuje do prze-
rostu tkanek gtéwnie w obrebie wargi dolnej [6, 7]. W okre-
sie noworodkowym plamki tososiowe z uwagi na rézowe
zabarwienie bywaja mylnie klasyfikowane jako znamio-
na naczyniowe [4].

Znamiona naczyniowe ptaskie stanowig gtéwnie pro-
blem natury estetycznej. Wchodza takze w sktad zespo-
tow chorobowych. Obecne w obszarze unerwienia nerwu
trojdzielnego, czasami wspotistniejg ze zmianami w splo-
cie podpajeczyndéwkowym, oponie twardej i w naczyniach
mabzgowych, co objawia sie padaczka i/lub jaskra. Na twa-
rzy do znamion dotgcza sie przerost tkanek miekkich
i kosci centralnej czesci czaszki twarzowej (zespot
Sturge’a-Webera) [8]. Znamie naczyniowe boczne na kon-
czynie dolnej moze towarzyszy¢ zylakom, przetokom tet-
niczo-zylnym, zwezeniu zyty biodrowej i zmianom prze-
rostowym kosci zajetej konczyny, stanowigc zaburzenia
o typie malformacji naczyniowych (zespét Klippla-Trénau-
naya) [5].

Przyczyna powstania znamion naczyniowych ptaskich
nie jest do kohca wyjasniona, podkresla sie wptyw zabu-
rzen powstawania sktadnika naczyniowego ok. 8. tyg. cia-
2y. Inne hipotezy ttumacza etiopatogeneze zmian niepra-
widtowym poszerzeniem i/lub wzrostem liczby naczyn
skérnych, anomaliami elementéw podporowych skory,
zaburzeniami regulacji nerwowej przeptywu krwi lub
brakiem unerwienia autonomicznego i czuciowego zyt
zawtosniczkowych w splocie brodawkowym skéry [9-12].
Znamiona typu port-wine stain moga rowniez by¢ nastep-
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stwem urazu lub zaburzenia rdwnowagi hormonalnej [13].
Okreslono tez locus genu RASAL na chromosomie 5q14-21,
ktérego mutacje moga odpowiadac za dziedziczne pod-
toze tych zmian [14].

Cel

Celem pracy jest analiza znamion naczyniowych pta-
skich u leczonych chorych w aspekcie patomorfologii,
wspobtistnienia w zespotach wrodzonych i oceny leczenia
chirurgicznego.

Materiat i metody

W Klinice Chirurgii Plastycznej, Rekonstrukcyjnej i Este-
tycznej Uniwersytetu Medycznego w todzi w okresie
20 lat (1990-2009) u 187 pacjentow (128 kobiet, 59 mez-
czyzn) w wieku od 6 mies. do 70 lat potwierdzono
obecnosc jedno- (178) lub obustronnych (9) znamion
naczyniowych ptaskich. Wsréd chorych z pojedynczymi
zmianami o jednostronnej lokalizacji u 128 oséb wyste-
powaty one na gtowie i szyi (tab. 1.). Konczyny gorne byty
zajete u 11 chorych, dolne u 21, posladki u 4, a w jednym
przypadku zewnetrzne narzady ptciowe. U 13 0séb (kobiet)
zmiany byty mnogie — obejmowaty minimum 2 okolice cia-
ta (tab. 2., ryc. 1.). Obustronne zmiany stwierdzono
u 9 chorych (tab. 3., ryc. 2.). Znamiona w obszarze uner-
wionym przez gataz szczekowa nerwu tréjdzielnego wysta-
pity u 94 pacjentoéw, u 15 z nich obserwowano przerost
tkanek miekkich w obrebie warg —dolnej (n = 14) lub gor-
nej (n=1) (ryc. 3.).

Znamiona miaty rézne barwy: rézowa (n = 33), jasno-
czerwona (n = 57), ciemnoczerwong (n = 70) i fioletowo-
sing (n = 27). Mate zmiany, nieprzekraczajace powierzch-
ni 5 cm?, obserwowano u 69 0séb, od 5-10 cm? u 66,
a powyzej 10 cm? u 52 pacjentow. Zespot Klippla-Trénau-
naya rozpoznano u dwoch oséb, a zespot Sturge’a-Webe-
raw jednym przypadku (ryc. 4.).

U wszystkich chorych wykluczono narazenie na dzia-
tanie czynnikéw zewnetrznych w zyciu ptodowym oraz
dziedziczne podtoze znamion naczyniowych. Wyklu-
czono takze ewentualne urazy oraz zaburzenia hormo-
nalne.
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Tab. 1. Zestawienie danych o lokalizacji jednostronnych naczyniakéw na gtowie i szyi u 128 badanych oséb

Zajeta okolica ciata Ptec zeniska, n Pte¢ meska, n

prawa strona lewa strona prawa strona lewa strona
V1 1 4 4
V2 28 20 11 10
V3 5 7 2
V1v2 3 2 3 2
V2V3 1 1 2
V1V2Vv3 3 2
V3Cl1C2 2 2
V1V3C1C2 1 1
V2V3C1C2 1 1
Cc1c2 3 2 1
gtadzizna 1 1
matzowina uszna 1
razem 46 42 19 21

Tab. 2. Zestawienie danych o lokalizacji jednostronnych zna-
mion naczyniowych mnogich stwierdzonych u 13 oséb

Zajeta okolica ciata Pte¢ zefiska, n

prawa strona lewa strona
konczyna gorna, plecy 1 1
kofczyna goérna, 1 1
klatka piersiowa, plecy
okolica ledzwiowa 1
okolica ledzwiowa, 1
konczyna dolna lewa
brzuch, okolica ledzwiowa lewa 1
tutéw, konczyny goérna 1
i dolna prawa
konczyna dolna prawa, plecy, 1
posladki
plecy, konczyna gérna prawa 1
posladki, plecy, brzuch, 1
konczyna gérna prawa
brzuch, koficzyna dolna prawa 1
twarz, gtadzizna, potylica 1

Wszyscy pacjenci byli zarejestrowani w poradni wad
rozwojowych, mieli wykonana dokumentacje fotograficzng
i byli poinstruowani o koniecznosci odpowiedniej pieleg-

nacji skory objetej znamieniem.
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Wyniki

Sposrod 187 pacjentéw wiekszos¢ nie zdecydowata
sie na leczenie chirurgiczne. Okoto 30% chorych poddato
sie laseroterapii (w Centrum Diagnostyki i Terapii Lase-
rowej w todzi lub w Klinice Dermatologii). Czes¢ zrezy-
gnowata z jakiegokolwiek leczenia. W Klinice operowano
24 chorych. O$miu z nich wczedniej poddato sie laserote-
rapii, ktéra ocenili jako nieskuteczna.

Znamiona wycieto, a powstate ubytki pokryto wolny-
mi przeszczepami skory (n = 8) lub ptatami z sasiedztwa
(n =18) (ryc.5.). U 4 pacjentéw zastosowano obie te meto-
dy w kilku etapach. Przebieg pooperacyjny byt prawidto-
wy. Odlegte wyniki oceniono jako dobre — pozostaty bli-
zny pooperacyjne, ale byty one mniej razace niz kolorowe
plamy znamion naczyniowych.

Oméwienie

Znamiona naczyniowe ptaskie sa najczestszymi mal-
formacjami naczyniowymi i r6znia sie od guzéw naczy-
niowych przede wszystkim niskg aktywnoscig mitotycz-
na komérek srodbtonka i dysplastycznoscia naczyn [15].

Uzyskane w omawianym badaniu wyniki dotyczace
czestosci jednostronnej dermatomowej lokalizacji zna-
mion na twarzy i szyi (70%) sa nieznacznie nizsze w odnie-
sieniu do danych w pismiennictwie (80%) [16]. Pozostate
dane sg zgodne ze spostrzezeniami innych autoréw [6, 7,
17]. Znamiona naczyniowe obserwowano dwukrotnie cze-
Sciej u kobiet, a zmiany mnogie jednostronne jedynie
wsrod kobiet. Najczesciej zajety w obrebie twarzy byt der-
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]

iy 1 Vi A]
Ryc. 1. Mnogie znamiona naczyniowe ptaskie koficzyny gor-
nej, klatki piersiowej i plecow (A, B)

AR

matom V2 (50,3%), takze czesciej u kobiet (63%). Nalezy
wzia¢ pod uwage, ze kobiety mogty czesciej zgtaszac sie
na leczenie ze wzgledoéw estetycznych. Potwierdzono
opisywane predyspozycje do przerostu tkanek miekkich
u 15,9% 0s6b z naczyniakami o tej lokalizacji (n = 15). Zna-
miona obustronne natomiast dwukrotnie czesciej obser-
WOWano u mezczyzn.

Wedtug Kostera znieksztatcenie wywotane przez
naczyniak zalezy gtéwnie od jego wielkosci i barwy [18].
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Tab. 3. Zestawienie danych o lokalizacji obustronnych zna-
mion naczyniowych stwierdzonych u 9 chorych

Pte¢ Lokalizacja znamion
prawa strona lewa strona

zenska V1v2 V1v2
zefiska V3Cl1C2 V3
zefiska V3C1C2 V3
meska V3C1C2 V2
meska V3C1C2 V3
meska V3 V2C1C2
meska Cc1c2 V3
meska V3 konczyna gorna

i dolna
meska V1V2V3, plecy, konczyna goérna

klatka piersiowa, i dolna

konficzyna dolna

Ryc. 2. Chora z obustronnymi znamionami naczyniowymi
ptaskimi w obrebie dermatoméw V1V2

U naszych pacjentow 36,89% zmian nie przekraczato
powierzchni 5 cm?, a 48,12% naczyniakow miato odcien
rézowy lub jasnoczerwony. Biorac pod uwage te dwa czyn-
niki — chorzy mieli szanse uzyskania lepszych wynikéw
leczenia.
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(A%

Ryc. 3. Jednostronne znamie naczyniowe ptaskie twarzy z przerostem: wargi dolnej (A), wargi gérnej (B)

Ryc. 4. Znamie naczyniowe ptaskie z towarzyszacymi ano-
maliami naczyniowymi i przerostem konczyny dolnej w prze-
biegu zespotu Klippla-Trénaunaya

464

Leczenie znamion naczyniowych ptaskich pomimo r6z-
norodnych mozliwosci terapeutycznych jest nadal trudne
i problematyczne. Takie metody, jak wymrazanie, derma-
brazja, naswietlanie promieniami rentgenowskimi, wig-
73 sie z nieprzewidywalnym efektem i narazajg chorych
na powiktania. Wyciecie niewielkiego znamienia i pokry-
cie ubytku przeszczepem czy ptatem z najblizszej okolicy
wptywa na korzystny wynik estetyczny, jednak leczenie
duzych zmian, wymagajace rozlegtych zabiegbw (czasa-
mi z pozostawieniem fragmentu patologicznej tkanki)
i zastosowania przeszczepéw z odlegtych okolic nie zapew-
nia satysfakcjonujacego wygladu [19-21]. Uzycie prze-
szczepow skory niepetnej grubosci, ktére ulegaja obkur-
czaniu wtérnemu, na twarzy stwarza ryzyko wystgpienia
jej maskowatego wygladu. Ubytki po wycieciu znamion
o tej lokalizacji mozna pokry¢ przeszczepami skory zza
matzowin usznych, ktéra jest najbardziej zblizona barwa
i konsystencja do skoéry miejsca biorczego. U chorych
z badanej grupy zastosowano ptaty lub przeszczepy z naj-
blizszej okolicy, uzyskujac korzystny wynik estetyczny.

Uzycie wysokoselektywnych laseréw — barwnikowe-
g0 575 nm i 585 nm, czy KTP 532 nm — umozliwia bez-
pieczne i efektywne leczenie znamion. U 30-49% oséb
potwierdzono 75-90-procentowe rozjasnienia zmian, acz-
kolwiek najlepsze wyniki leczenia uzyskuje sie na twarzy
i szyi. Osiemdziesiat procent znamion na konczynach nie
poddaje sie naswietlaniu. Zastosowanie lasera nie jest
zwigzane z ryzykiem bliznowacenia czy trwatych prze-
barwien. Nieinwazyjnos¢ tej metody ma szczegélne zna-
czenie u chorych poddawanych wieloetapowemu lecze-
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Ryc. 5. Pacjenci przed leczeniem (A, C) oraz po wycieciu znamienia naczyniowego ptaskiego szyi i zamknieciu ubytku

ptatami z sgsiedztwa (B), po wycieciu znamienia naczyniowego ptaskiego twarzy i pokryciu ran wolnymi przeszczepami

skory petnej i niepetnej grubosci (D)

niu chirurgicznemu. Odnotowywano duza skutecznos¢
laseroterapii w leczeniu znamion u niemowlat z zespo-
tem Sturge’a-Webera. W pdZniejszym okresie wykony-
wano takze operacje chirurgiczne przerosnietych dzigset,
warg i innych czesci twarzy [16, 22-25].

Whnioski

1. Czestsze wystepowanie znamion naczyniowych pta-
skich obserwowano u kobiet.

2. Najczestsza lokalizacjg znamion byta twarz i szyja
w obszarze unerwionym przez gataZ szczekowa nerwu
tréjdzielnego.
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3. Nie udato sie okresli¢ czynnika patogenetycznego.
4. Wybér chirurgicznej metody likwidacji znamion naczy-

niowych zalezy od ich lokalizacji, wielkosci, barwy i znie-
ksztatcenia najblizszej okolicy. Zwykle stosowane s3
ptaty z sagsiedztwa lub wolne przeszczepy skéry. Przy
matych ubytkach najlepsze wyniki estetyczne zapew-
nia zastosowanie wolnych przeszczepéw skoéry petnej
grubosci z tylnej powierzchni matzowin i okolicy zamat-
zowinowej.

. Mniej inwazyjna laseroterapia nie jest catkowicie sku-

teczna. Jej efektywnosc¢ zalezy od lokalizacji i morfolo-
gii znamienia. Wymaga ona cyklicznych naswietlan i nie
jest w petni refundowana przez NFZ.
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