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Lasten suonipoikkeavuuksien
diagnostiikan on

oltava tarkkaa

- Lasten yleisin hyvanlaatuinen kasvain on infantiili hemangiooma eli
mansikkaluomi. Valtaosa haviaa itsestaan, mutta lisatutkimuksia ja hoitoa

vaativat on tarkeaa tunnistaa.

« Suoniepamuodostumat ovat suonten synnynnaisia kehityshairioita.

Ne luokitellaan suonityypin mukaan.

« Jos lapsella todetaan suonipoikkeavuuden lisaksi raajojen eriparisuus,
poikkeava kasvu tai muita anomalioita, on syyta epailla oireyhtymaa.

SUONIPOIKKEAVUUKSILLA tarkoitetaan veri- tai
imusuonten poikkeavaa kasvua tai kehitysta.
Kansainvilinen suonipoikkeavuuksien tutki-
musyhdistys (ISSVA) luokittelee ne kahteen
padryhmaéén: proliferatiivisiin suonikasvaimiin
jasuonten paikallisista kehityshéiridistd johtu-
viin suoniepdmuodostumiin. PAdryhmaét jae-
taan edelleen alaryhmiin kliinisten 16ydosten,
kuvantamisen ja tarvittaessa histologisten ja
geneettisten 10ydosten perusteella (taulukko 1).

Suonipoikkeavuudet on tirkeéi erottaa toi-
sistaan, koska hoitolinjoissa on eroja. Seké suo-
nikasvaimiin ettd suoniepdmuodostumiin liit-
tyy harvinaisia oireyhtymia (1).

Diagnosointi voi olla haastavaa, koska 16y-
dokset voivat olla osittain samankaltaisia ja nii-
den nimedminen on ollut pitkdén epdjohdon-
mukaista. Useita erilaisia suonipoikkeavuuksia
nimetién edelleen usein virheellisesti heman-
gioomiksi (2,3).

Suonipoikkeavuuksien diagnostiikka ja hoi-
to on moniammatillista. Jokaisessa yliopistosai-
raalassa on tydryhma4, johon kuuluu tavallisesti
lastenhematologi, lastenkirurgi, plastiikkaki-
rurgi, radiologi, suonianomalioihin perehtynyt
patologi, ihotautiladkari seki tarpeen mukaan
muitakin erikoisaloja.

Infantiili hemangiooma
Infantiili hemangiooma (IH) eli mansikkaluomi
on lasten tavallisin hyvdnlaatuinen kasvain.
Niité esiintyy noin 5 %:l1la lapsista, pienipainoi-
sista keskosista jopa 25 %:lla.

Suurin osa infantiileista hemangioomista
ei vaadi hoitoa, ja niitd voidaan seurata neu-
volakiyntien yhteydessa. On kuitenkin tirkeé

tunnistaa ne, jotka vaativat lisdtutkimuksia ja
hoitoa (kuva 1). Paras hoitovaste saadaan, kun
hoito aloitetaan varhain (4-8).

Infantiili hemangiooma voi nékyé jo vasta-
syntyneelld, mutta yleensi se ilmaantuu 1-4
viikon idssé (kuva 2). Nopein kasvun vaihe
kestdd 3—-4 kuukautta, ja sen jalkeen hidasta
kasvua voi tapahtua vuoden ikéén asti, pdén ja
kasvojen alueella jopa 2—-3 vuotta. Sen jilkeen
hemangiooma useimmiten surkastuu 5 vuo-
den ikd4n mennessa. Paikalle voi jadda rasva-
ja sidekudoksesta koostuva arpi (4-8).

Suonipoikkeavuuksien
diagnostiilkka ja hoito on
moniammatillista.

Lihete lasten hemangioomien hoidos-
ta alueella vastaavaan erikoissairaanhoidon
yksikkoon tulisi tehd4 jo lapsen ollessa kuu-
kauden ikéinen, jotta hoito voidaan aloittaa
infantiilin hemangiooman nopeimman kasvun
aikana. Lahetteen aiheet on esitetty taulukossa
(taulukko 2). Lahetteeseen on hyva liittd4 valo-
kuva (4-8).

Laajat segmentaaliset hemangioomat voivat
esiintyd osana harvinaisia oireyhtymia. Yli 5 cm
halkaisijaltaan oleva segmentaalinen infantiili
hemangiooma péén, yldvartalon, tai olkavarren
alueella herittia epdilyn PHACE-oireyhtymésta
(posterior fossa malformations, haemangioma,
arterial anomalies, coarctation of the aorta,
cardiac defects and eye anomalies), johon liittyy
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TIEDE

TAULUKKO 1.

Suonipoikkeavuuksien ISSVA 2018 -luokitus

Suonikasvaimet
Hyvénlaatuiset

Infantiili hemangiooma (IH)

Synnynndinen hemangiooma: nopeasti
surkastuva, osittain surkastuva ja

surkastumaton alatyyppi
Tufted angioma
Pyogeeninen granulooma
Muut

Paikallisesti aggressiiviset
Kaposiforminen hemangioendoteliooma

Muut
Pahanlaatuiset

Angiosarkooma
Muut

Steele L, Zbeidy S, Thomson
J, Flohr C. How is the term
haemangioma used in the
literature? An evaluation
against the revised ISSVA
classification. Pediatr
Dermatol 2019;36:628-33.

Krowchuk DP, Frieden 13,
Mancini AJ ym. Subcommit-
tee on the management of
infantile hemangiomas.
Clinical Practice Guideline for
the Management of Infantile
Hemangiomas. Pediatrics
2019;143:220183475.

Mayer JLR, Intzes S, Oza VS,
Blei F. How we approach
hemangiomas in infants.
Pediatr Blood Cancer
2022;69 suppl 3:e29077.
doi: 10.1002/pbc.29077

Léauté-Labréze C, Harper JI,
Hoeger PH. Infantile
haemangioma. Lancet
2017;390:85-94.

Jung HL. Update on infantile
hemangioma. Clin Exp
Pediatr 2021;64:559-72.

Pahl KS, Pabon-Ramos WM,
Jeng MR. How we approach
localized vascular anomalies.
Pediatr Blood Cancer
2022;69 suppl 3:629321.

Tacobas I, Burrows PE,
Frieden I1J ym. LUMBAR:
association between
cutaneous infantile
hemangiomas of the lower
body and regional congenital
anomalies. J Pediatr
2010;157:795-801.e1-7.
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Suoniepamuodostumat
Yksinkertaiset

Hidasvirtauksiset: kapillaariepamuodostumat
(CM), lymfaattiset epdmuodostumat (LM),
laskimoepamuodostumat (VM)

Nopeavirtauksiset: valtimo-laskimoepa-
muodostumat (AVM), valtimo-laskimofistelit
(AVF)

Yhdistelmat

Kaksi tai useampia suoniepdmuodostumaa
yhdessa leesiossa

Muihin anomalioihin liittyvat, esimerkkeja
Klippel-Trenaunayn oireyhtyma
Sturge—Weberin oireyhtyma

Raajan kapillaariepamuodostuma ja synnyn-
nainen raajan lilkakasvu

Makrokefalia-kapillaariepamuodostuma-
oireyhtyma

Mikrokefalia-kapillaariepamuodostuma-
oireyhtyma

CLOVES-oireyhtyma (congenital lipomatous
overgrowth, vascular malformations and
epidermal nevi)

Muut
Nimettyjen suonten epimuodostumat

aivojen, aivo- ja kaulavaltimoiden, aortankaa-
ren, syddmen ja silmien rakennepoikkeavuuk-
sia. Yli 2,5 cm halkaisijaltaan oleva keskiviivan
ylittdva lumbosakraalinen tai perineaalinen
infantiili hemangiooma herittdd puolestaan
epdilyn LUMBAR-oireyhtymaésté, johon liittyy
luuston, selkdytimen, valtimoiden urogenitaa-
li- ja anorektaalielinten rakennepoikkeavuuk-
sia sekd hemangiooman haavautumista (9,10).

Diagnostiikka ja erotusdiagnostiikka
Hemangiooman diagnoosi voidaan yleenséa
tehdé kliinisin perustein. Kaikukuvausta suo-
sitellaan vain, jos diagnoosi on epéselva. Mikali
hemangioomia on 5 tai useampia, tehdién kai-
kututkimus maksan hemangioomien poissul-
kemiseksi (4). PHACE-oireyhtyméi epiiltidessi
suositellaan aivojen, aivo- ja kaulaverisuonten,
kaulan ja mediastinumin magneettikuvausta
(4). Lumbosakraalisten ja perineaalisten seg-
mentaalisten hemangioomien yhteydessé suo-
sitellaan vatsan ja lantion alueen magneettiku-
vausta (4).

Parta-alueen hemangioomissa suositellaan
nasofiberoskopiaa hengitysteiden heman-
gioomien poissulkemiseksi. Periorbitaalisissa
hemangioomissa silméaldédkari arvioi mahdollis-
ta vaikutusta naon kehitykseen.

Koepala on diagnostiikassa harvoin tarpeen,
mutta erotusdiagnostiikassa tulee huomioida
muut hyvinlaatuiset suonikasvaimet, suoni-
epdmuodostumat sekd muut kasvaimet.

Infantiilista hemangioomasta poiketen syn-
nynndiset hemangioomat ovat tdydessa koos-
saan jo vastasyntyneelld (kuva 3). Ne luokitel-
laan kolmeen alatyyppiin surkastumistaipu-
muksen mukaan (taulukko 1).

Pyogeeninen granulooma sekoitetaan usein
infantiiliin hemangioomaan. Se on lasten taval-
lisin hankinnainen suonikasvain ja ilmaantuu
iholle tyypillisesti pienen trauman, kuten hyon-
teisenpiston jilkeen. Pyogeeninen granulooma
on tavallisesti kooltaan 1-10 mm ja vuotaa her-
késti. Se hoidetaan kirurgisesti tai hiilidioksi-
dilaserilla.

Tufted angiooma ja kaposiforminen heman-
gioendoteliooma ovat harvinaisia imeviisilla
ilmenevid suonikasvaimia, joiden diagnoosiin
péddstiddn yleensi vasta koepalan avulla (5,6).
Niihin voi liitty4 Kasabach—Merritin ilmioksi kut-
suttu vakava hyytymisjirjestelman héairio (11).

Hoito

Propranololi on vakiinnuttanut paikkansa
infantiilin hemangiooman ensilinjan hoitona
silloin, kun hoitoa tarvitaan (4,6,12—14). Hoito-
arviosta seki ladkehoidosta vastaa hemangioo-
mien hoitoon perehtynyt 1ddkéari paikallisesti
sovitun hoitoketjun mukaisesti (4). Propra-
nololihoitoa késitellddn tarkemmin Aikakaus-
kirja Duodecimissa vuonna 2012 julkaistussa
kirjoituksessa, eivitki siiné esitetyt periaatteet
ole muuttuneet (12).

Hemangiooman diagnoosi
voidaan yleensd tehdii
kliinisin perustein.

Haavautuneeseen hemangioomaan ja
PHACE-oireyhtyméén suositellaan tavallista
pienempéié, esimerkiksi puolta annosta. Pie-
nille imeviisille hoito aloitetaan sairaalassa,
samoin jos taustalla on jokin sydin- tai veren-
kiertoelimistdn sairaus, hengityselimistdn sai-
raus tai suurentunut hypoglykemian riski.

Hoitovaste ndhdéén yleensé nopeasti. Hoi-
don kesto on vahintddn 6 kuukautta, kasvojen
alueen ja syvien hemangioomien hoitoa jatke-
taan pidempéén (4,6). Haittavaikutukset ovat
melko vdhdisid, mutta verenpaineen lasku,
hypoglykemia, bradykardia, vatsaoireet ja hen-
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KUVA 1.

Hemangioomien riskisijainnit

Grafiikka: Sole Latti

Kuva mukailtu osoitteesta https:{fwww.ihscoring.com ja lahteesta 4.
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gitystieoireet ovat mahdollisia ja unih&iri6itd
sekd raajojen kylmyytta voi esiintyé.

Propranololi suositellaan ottamaan aterian
yhteydessi. Hypoglykemiariskin takia ldaki-
tys suositellaan tauottamaan gastroenteriitin
tai muun syomistéd heikentévén infektion sekéa
obstruktiivisen hengitystieinfektion yhteydes-
sd. Unih&iri6ista kéarsiville suositellaan 144k-
keen ottamista kahtena annoksena niin, etta
ilta-annos otetaan jo klo 17 (4,6).

Muista beetasalpaajista mm. atenololia on
tutkittu infantiilin hemangiooman hoidossa.
Propranolin kiytt6d puoltavat kuitenkin laa-
ja kayttokokemus ja tutkimusnéytto turvalli-
suudesta (4,6,7,15-19). Paikallisesti kiytetta-
vét beetasalpaajavoiteet eivit ole vakiintuneet
kiyttoon. Synnynnédiseen hemangioomaan
beetasalpaajahoito ei tehoa (5).

Mikaili beetasalpaajalla ei saada aikaan riitta-
vad vastetta, harkitaan muita hoitovaihtoehtoja.
Haavautuneisiin hemangioomiin (kuva 4) kéy-
tetddn pulssivéarilaserhoitoa. Kirurgiaa harki-
taan tapauskohtaisesti. Suun kautta tai paikal-
lisina pistoksina annettujen kortikosteroidien
teho on vaatimattomampi kuin propranololin ja
haittavaikutukset hankalampia (4,6,14).

Infantiilin hemangiooman jilkitilan hoidon
tarvetta arvioidaan lapsen ollessa noin 5 vuo-
den idssé. Hoitovaihtoehtoja ovat pulssivéri-
laser ja kirurgia.

Suoniepamuodostumat
Suoniepdmuodostumat ovat veri- tai imusuon-
ten paikallisia kehityshéairioitd, joista valtaosa
aiheutuu sikidaikaisesta somaattisesta mutaa-
tiosta. Ne ovat synnynnéisid mutta tulevat usein
esille vasta mydhemmin lapsuudessa tai nuo-
ruudessa.

KUVA 2.

Infantiili hemangiooma

Talla 2 kuukauden ikdisella lapsella infantiilin hemangiooman
ihonalainen osa on pinnallista osaa suurempi.

Suoniepamuodostumat voivat olla pinnal-
lisia, paélle pédin nékyvid tai sijaita syvemmis-
sé kudoksissa, kuten lihaksissa, luustossa tai
siséelimissi. Ne luokitellaan virtausolosuhtei-
den ja péiasiallisen suonityypin mukaan (tau-
lukko 1). Hoidon aiheita ovat oireet seki toisi-
naan toiminnallinen tai kosmeettinen haitta.

Hiussuoniepdmuodostuma (tuliluomi, port-
viinildisk&) on tarkkarajainen tai verkkomainen
ihomuutos, jonka viri vaihtelee vaaleanpunai-
sesta violettiin ja koko pienista yksittdisista
laiskisté laajoja ihoalueita kattaviin karttamai-
siin muutosalueisiin. Nevus simplex (haikaran-
purema) luokitellaan hiussuoniepdmuodostu-
maksi, mutta on kiistanalaista, onko timé usein
ajan mittaan pois haalistuva muutos todellinen
epamuodostuma (8,20-22).

Imutie-epdmuodostumat muodostuvat rak-
kulamaisesti laajentuneista imusuonista. Ne
sijaitsevat tavallisimmin pédén, kaulan tai kai-
naloiden alueella. Palpaatioloydoksené on peh-
med, kasaan painumaton massa, ja iholla voi
olla sinerrysté tai rakkuloita. Epdmuodostuma
voi muuttua kivuliaaksi esimerkiksi spontaanin
vuodon tai infektoitumisen seurauksena.

Laskimoepdmuodostuma on pinnallisena
sinertdvéa pullistuma, joka on palpoiden peh-
med ja kasaan painuva. Tyypillisié sille ovat
asentoon ja rasitukseen liittyvat koon ja oirei-
den muutokset. Multippelit muutokset viittaa-
vat periytyvddn muotoon. Laskimoepdmuodos-
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TAULUKKO 2.

Infantiilin hemangiooman laheteaiheet

1. Riskisijainti

Parta-alue ja hengitystiet, silman seutu, huulet ja suun ymparys, nend, korvalehti,
rintarauhasen alue, perianaalinen tai ulkosynnyttimien alue, alaselan keskilinja, maksa

2. Koko

Koosta riippumatta, jos riskisijainti, toiminnallinen haitta tai haavautuminen
¥li 2-4 cm riippuen lapsen idsta ja hemangiooman kasvunopeudesta, jos ei riskisijainti

3. Haavautuminen tai toiminnallinen haitta

Sijainnista ja koosta huolimatta

4.  Epdily oireyhtymasta

Segmentaalinen infantiili hemangicoma kasvoilla tai paan alueella (PHACE: posterior
fossa malformations, haemangioma, arterial anomalies, coarctation of the aorta,
cardiac defects and eye anomalies)

Segmentaalinen infantiili hemangiooma lumbosakraalisesti tai perineaalisesti

Rakennepoikkeavuudet

5. Hemangioomia 5 tai useampia koosta ja sijainnista riippumatta
Maksan hemangiooman poissulku dopplerultraganella

6. Erotusdiagnostisten lisdtutkimusten tarve
Kasvaimen ilmenemisika tai kayttaytyminen poikkeaa tavanomaisesta
Suonikasvaimen ulkonakd ei ole infantiilille hemangioomalle tyypillinen
Kasvain herattad epailyn muusta kasvaimesta

Arvion jatkotutkimusten ja ladkityksen tarpeellisuudesta tekee mieluiten hemangioomien
hoitoon perehtynyt ldakari yliopistosairaalassa, mutta se voidaan tehda myds keskus-
sairaalan lastenyksikdssa yliopistosairaalan valokuvakonsultaation perusteella. Tydkalu
paatoksenteon tueksi on saatavilla osoitteesta https:/fwww.ihscoring.com
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Jahnke MN. Capillary

malformations. Dermatol Clin

2022;40:425-33.

22 Sabeti BS, Ball KL, Burkhart
C ym. Consensus Statement
for the Management and
Treatment of Port-Wine
Birthmarks in Sturge-Weber
Syndrome. JAMA Dermatol
2021;157:98-104.

1682

tumiin voi liittyd hyytymisjarjestelmén poik-
keavuuksia.

Nopeavirtauksisissa valtimo-laskimoepa-
muodostumissa hiussuoniverkosto on kor-
vautunut poikkeavilla yhteyksilld valtimoista
laskimoihin. Niihin liittyy merkittivia sairas-
tuvuutta, joten varhaisen diagnoosin ja keski-
tetyn hoidon merkitys on suuri (8,20).

Seka hidas- ettd nopeavirtauksiset suoniepé-
muodostumat voivat liittya erilaisiin oireyhty-
miin. Oireyhtymaéa on aihetta epdilld, mikali
suonipoikkeavuuksia on useita, sukuhistoria
viittaa perinnéllisyyden mahdollisuuteen tai
lapsella todetaan suonipoikkeavuuden lisdksi
raajojen eriparisuus, poikkeava kasvu, poik-
keavat kasvonpiirteet tai muita anomalioita
(22-24).

Diagnostiikka ja hoito
Suoniepdmuodostumien haastavaan diagnos-
tiikkkaan tarvitaan moniammatillinen tyoryh-
ma. Husin suonianomaliatyéryhmén arvioon
tulleiden lasten infantiili hemangiooma oli
diagnosoitu oikein 89 %:ssa tapauksista, mut-
ta suoniepdmuodostuma vain 38 %:ssa. Suo-
nipoikkeavuusepéilyn vuoksi arvioon tulleista
lapsista 9 %:lla diagnoosi oli muu kuin suoni-
poikkeavuus (2).

KUVA 3.

Synnynnainen hemangiooma

Nopeasti involoituva synnynndinen hemangiooma 2 viikon
ikdiselld lapsella.

My®ds suoniepdmuodostumien oikeaan diag-
noosiin pdastidin usein hyvéan kliinisen tutki-
muksen ja kaikukuvauksen avulla (2,7,8,20).
Periorbitaalisissa hiussuoniepdmuodostumissa
tarvitaan silméladkéarin arvio. Kasvojen alueen
segmentaalisia hiussuoniepdmuodostumia
lukuun ottamatta leikekuvantamista tarvitaan
usein vasta hoidon suunnittelussa.

Oikea diagnoosi on
keskeinen, jotta hoito
voidaan suunnata oikein.

Magneettikuvauksella pystytdan kartoitta-
maan muutoksen tarkka anatominen sijainti,
koko ja suhde ympérilla oleviin muihin raken-
teisiin (25). Se tehdédéan yliopistosairaalassa tai
erikseen sovitusti keskussairaalassa, jolloin yh-
delld hyvin suunnitellulla kuvauskerralla vilte-
tddn toistuva anestesian ja varjoaineen kaytto.

Diagnostiset haasteet ja epdmuodostuman
taustalla olevan mahdollisen geenimuutoksen
selvittiminen ovat aiheita biopsiaan. Geeni-
16ydokselld voi myds olla vaikutusta hoidon va-
lintaan.
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Suoniepdmuodostumien hoito vaihtelee
harvakseltaan tapahtuvasta seurannasta mo-
niammatillisen tydoryhmén arviota vaativaan
yhdistelméhoitoon ja tiiviiseen seurantaan (20—
24,27). Hoitona voidaan kayttd4 skleroterapiaa,
kirurgista hoitoa, ladkehoitoja, embolisaatiota
tai ndiden yhdistelmié. Lisdksi monet hyotyvit
painetekstiileistd ja fysio-, lymfa- tai toiminta-
terapiasta. Myds kivun hoito on tarkeéa.

Suoniepdmuodostumien taustalla on usein
epétarkoituksenmukainen aktivaatio keskei-
sessé solunsisdisessd signalointijarjestelméssé,
PIK3/AKT/mTOR-jirjestelméssa. Ensisijaise-
na lddkehoitona hankalia oireita aiheuttavissa
suoniepdmuodostumissa kaytetddnkin mTOR:n
estdji sirolimuusia (23,26). PIK3CA-geenin
estdjd alpelisibi on tutkimuskaytdssd PIK3CA-
mutaatioon liittyvissi liikakasvuoireyhtymissé
ja suoniepdmuodostumassa (27).

Kansallinen yhteistyo
Suonipoikkeavuuden oikea diagnoosi on kes-
keinen, jotta hoito voidaan suunnata oikein.
Komplisoituneiden tai oireyhtymiin liittyvien
suonipoikkeavuuksien diagnostiikka ja seu-
rannan koordinointi on suositeltavaa keskittaa
yliopistosairaaloihin.

Hus-alueella toimii sddnnéllisesti kokoontu-
va moniammatillinen tyéryhma (Vam-ryhma),
jota voidaan konsultoida potilaiden diagnos-

KUVA 4.

Haavautuva hemangiooma

tiikan, eri hoitomuotojen (kirurginen hoito,
toimenpideradiologian tarve, lddkehoidot) ja
seurannan kysymyksissd myos muiden yliopis-
tosairaaloiden alueelta ja tarvittaessa ldhettda
potilas tydoryhmén arvioon. Tyoéryhma tekee
tiivistd yhteistyota kansainvalisesti (Vascern-
keskus vuodesta 2017 alkaen). e

Potilaan
Laakarilehti
uudistui

Luotettavaa tietoa terveydesta,
hyvinvoinnista ja sairauksista
- verkkosivusto suurelle yleisélle.

Suosittele potilaallesi!
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