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ABSTRACT

PURPOSE OF THE STUDY
This study on vascular malformations of the musculoskeletal system in children is concerned with the disease diagno-

sis and evaluation of treatment results in a group of pediatric patients.

MATERIAL
Eighteen children with musculoskeletal vascular malformations, treated at the Department of Orthopedics in Hradec Krá-

lové, were assessed. The relevant data were obtained from their medical notes and the children were examined at the out-
patient department.

METHODS
The initial complaints leading to examination at our department, diagnostic methods used and outcomes of vascular

malformation treatment were investigated. Special attention was paid to the results of treatment for unequal leg length.

RESULTS
The most frequent initial complaint was a painful, growing, hard tissue mass on either an upper or a lower extremity. In

addition to clinical and angiographic diagnostic methods, also Doppler sonography and magnetic resonance imaging were
used. Therapy by intervention radiology (selective embolization or sclerotherapy) resulted in reduction of the lesion and
subsidence of the signs in 76 % of the patients. In the rest (24 %), the clinical findings did not change. It was necessary
to repeat these methods twice to four-times.The best results were achieved by combining intervention radiology and a sub-
sequent excision of the malformation. Of the four patients, only one experienced recurrence after 11 years. Four children
were successfully treated for unequal leg length by temporary epiphyseodesis of the proximal tibia which, in one, had to
be completed with shortening osteotomy of the proximal femur performed after skeletal maturation.

DISCUSSION
There is great inconsistency in the classification of vascular malformations as well as in views on their therapy. The inc-

reasing role of magnetic resonance imaging for the diagnosis of vascular malformations is apparent, and our results fully
support this fact. Intervention radiology techniques still remain the prevailing methods of treatment. In our experience, the
best results are achieved by their combination with an excision of the lesion. When unequal leg length is treated, tempo-
rary epiphyseodesis is recommended; if this is preceded by treatment of the malformation, the final discrepancy in leg
length is smaller.

CONCLUSIONS
The correct diagnosis and treatment of vascular malformations and their sequelae are based on inter-disciplinary co-

operation. The use of magnetic resonance imaging for diagnosis is recommended. Good results are achieved by a combi-
nation of intervention radiology methods with lesion excision. Temporary epiphyseodesis is the method of choice for treat-
ment of unequal leg length.
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ÚVOD

Většina cévních anomálií pohybového systému je z kli-
nického hlediska klasifikována jako hemangiomy nebo
cévní malformace. Naše práce je zaměřena na cévní mal-
formace, které na rozdíl od hemangiomů vznikají poru-
chou vývoje a remodelace cévního systému. V oblasti
pohybového aparátu se projevují jako měkkotkáňová zdu-
ření s možností vzniku krvácení a ulcerace. Při kostní loka-
lizaci hrozí riziko patologické zlomeniny. U dětí může
stimulací růstu vznikat diskrepance v délce končetin.

V diagnostice a léčbě je nutná mezioborová spolu-
práce. Přínosem ortopeda je odlišení cévních malfor-
mací od benigních a maligních nádorů měkkých tkání,
podíl na jejich konzervativní i operační léčbě a v nepo-
slední řadě i korekce nestejné délky končetin a dalších
následků cévních malformací.

Současné názory na klasifikaci a terapii cévních mal-
formací nejsou jednotné. V naší práci vyhodnocujeme
výsledky vlastní léčby cévních malformací pohybového
systému a jejich následků, zejména nestejné délky kon-
četin.
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SOUBOR PACIENTŮ A METODIKA

Retrospektivně jsme vyhodnotili soubor 18 dětí, 9
chlapců a 9 děvčat, s cévní malformací v oblasti pohy-
bového systému. Průměrný věk nemocných byl při prv-
ním vyšetření 2,1 roku (věkové rozmezí od narození do
5 let). Nemocní byli léčeni na naši klinice v období 1993
až 2005. 

Cévní malformace byly hodnoceny podle klinické
klasifikace  Mullikena a Glowackiho (14, tab. 1). Sle-
dovali jsme věk dítěte a příznaky při prvních projevech
cévní malformace, případné kostní změny, vliv na dél-
ku končetin, použité diagnostické metody (vedle klinic-
kého vyšetření ultrazvukové dopplerovské zobrazení,
magnetická rezonance, angiografie) a výsledky použi-
tých léčebných metod.

Z metod intervenční radiologie byly při léčbě použi-
ty buď transarteriální selektivní embolizace, nebo přímá
punkce a sklerotizace etanolem s olejovou kontrastní lát-
kou. Operačně byly cévní malformace léčeny exstirpa-
cí. Nestejná délka končetin byla u 10 až 12letých dětí
korigována dočasnou epifyzeodézou skobkami podle
Blounta, u jednoho pacienta po ukončení růstu skeletu
pak navíc zkracovací osteotomií proximálního femuru.

VÝSLEDKY

V našem souboru se jednalo o nemocné s cévní mal-
formací na horní končetině ve 4 případech a na dolní
končetině ve 14 případech. U 15 nemocných to byla níz-
koprůtoková malformace. U 1 nemocného byla vysoko-
průtoková malformace dle Mullikena a Glowackiho
a dále byly přítomny komplexní změny v rámci Klip-
pel-Trenaunay-Weber syndromu na dolní končetině
a Klippel-Trenaunay-Servelle syndromu na horní kon-
četině.

U všech pacientů byla stanovena diagnóza ve věku od
narození do 3 let s výjimkou nemocného s vysokoprů-
tokovou cévní malformací, která byla zjištěna v 5 letech.
Nejčastějším prvotním důvodem k vyšetření bylo nebo-
lestivé, bolestivé nebo krvácející zduření na končetině.
V jednom případě bylo dítě odesláno k vyšetření pro sta-
tickou skoliózu, kde byla zjištěna nestejná délka konče-
tin způsobená žilní malformací na bérci (tab. 2). Posti-
žení kosti a nestejná délka končetin s rozdílem 2–5 cm
byla diagnostikována ve 4 případech, vždy se jednalo
o hyperplazii segmentu končetiny.

U 13 pacientů byla diagnóza stanovena na základě kli-
nického vyšetření, ultrazvukového vyšetření včetně
dopplerovského zobrazení a angiografie. V 5 případech
diagnostikovaných v novější době byla cévní malfor-
mace diagnostikována pomocí magnetické rezonance.

Ve 14 případech byli nemocní léčeni pouze metoda-
mi intervenční radiologie, přičemž zákrok bylo nutné
2–4krát opakovat. V 10 případech došlo ke zmenšení
malformace a ústupu subjektivních příznaků, ve 3 pří-
padech se rozsah malformace nezměnil, ale stav pacien-
tů nevyžadoval další léčbu. U nemocného s Klippel-Tre-
naunay-Servelle syndromem na horní končetině došlo
k opakovanému krvácení z malformace. Ve 4 případech

byla v léčbě použita kombinace metod intervenční radi-
ologie a exstirpace malformace. U takto léčených
nemocných došlo u jedné dívky k recidivě po 11 letech,
ostatní tři nemocní jsou dosud bez obtíží. Po exstirpa-
ci malformace byla diagnóza ověřena histologickým
vyšetřením. 

Nestejná délka končetin byla ve čtyřech případech
léčena dočasnou epifyzeodézou. U třech dětí navazova-
la epifyzeodéza na předchozí léčbu cévní malformace
metodami intervenční radiologie a léčený rozdíl délky
končetin byl 2–3,5 cm. U Klippel-Trenaunay-Weber
syndromu na dolní končetině, kdy nepředcházela léčba
metodami intervenční radiologie, byl korigován rozdíl
délky končetin 5 cm. Provedená epifyzeodéza musela
být doplněna zkracovací osteotomií proximálního femu-
ru po ukončení skeletální růstu (tab. 3). U všech pacien-
tů byla dosažena stejná délka končetin.

DISKUSE

Cévní anomálie jsou v širším slova smyslu odchylky
od anatomického vývoje cévního systému. Jejich klasi-
fikace není jednotná (1, 3, 5, 13). Z klinického hlediska
je výhodnější rozdělení na cévní malformace a heman-
giomy podle Mullikena a Glowackiho (14, tab. 1). Na-
proti tomu patologové označují tyto léze jako venózní
hemangiom, intramuskulární hemangiom nebo angio-
matózu (23).

Tab. 1. Klasifikace cévních anomálií podle Mullikena a Glo-
wackiho

Nízkoprůtokové Žilní, lymfatické, 
Cévní kapilární, smíšené
malformace

Vysokoprůtokové Arteriovenózní, smíšené

Hemangiomy Benigní hemangiom, hemangioendoteliom,
hemangiopericytom, angiosarkom

Tab. 3. Léčebné metody

Intervenční radiologie 14 pacientů
Léčba vlastní Intervenční radiologie a následná 3 pacienti
malformace exstirpace

Bez léčby malformace, pouze 1 pacient
korekce nestejné délky DK
Epifyzeodéza po předchozí 3 pacienti

Léčba nestejné léčbě malformace
délky DK Epifyzeodéza a zkracovací

osteotomie bez léčby vlastní 1 pacient
malformace

Tab. 2. První příznaky cévních malformací

Příznaky Počet nemocných
Nebolestivé zduření 4
Bolestivé zduření 12
Zduření s bolestí a krvácením 1
Skolióza při nestejné délce končetin 1
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kují se většinou později než nízkoprůtokové malforma-
ce (1). Vysokoprůtoková malformace v našem souboru
byla diagnostikována až v 5 letech.

Hemangiomy u dětí jsou benigní nádory vznikající
hyperplazií endotelu (obr. 1). Objevují se během prv-
ního měsíce života,  rostou rychle a mají tendenci
k involuci do 7.–10. roku věku. Jejich výskyt se udá-
vá u 4–10 % dětí, zejména u předčasně narozených,
s převahou děvčat (3–5:1) (13). Kromě nepříznivého
kosmetického efektu se mohou komplikovat bolestí,
krvácením a ulceracemi. Prakticky nepostihují skelet
a nepůsobí hyperplazii končetiny. Při léčbě hemangio-
mu lze vyčkat na jeho involuci a korigovat vzniklé jiz-
vy, častější je však aktivní přístup – exstirpace, použití
laseru, lokální a celkové podání kortikosteroidů,
v krajním případě interferonu alfa (2, 5, 6, 15).

Naše práce se zaměřila na cévní malformace, které se
považují za následek poruchy vaskulogeneze a remode-
lace cévního systému. Histologicky jde o chaotický
shluk cév různého kalibru, často s chybně vyvinutou stě-
nou. Hyperplazie endotelu zde není přítomna (obr. 2).
Vyskytují se u 1 % narozených dětí a obě pohlaví jsou
postižena rovnoměrně (6), což bylo patrné i v našem
souboru. Podle převládajícího typu cév se malformace
dělí na žilní, kapilární, lymfatické, arteriální, smíšené.
Cévní malformace obsahující artrérii se označují jako
vysokoprůtokové, bez přítomnosti artérie jako nízko-
průtokové (1, 14). Cévní malformace mohou být také
součástí několika syndromů, z nichž nejvýznamnější
jsou syndromy Klippel-Trenaunay-Weber, Klippel-Tre-
naunay-Servelle, Parkes-Weber, Sturge-Weber, Proteus
(4, 17, 22).

Bylo zjištěno, že populace endoteliálních buněk není
homogenní, neboť endotelie v průběhu vývoje cévního
systému exprimují receptory, které určují jejich lokali-
zaci. Jedná se o ephrin-B2 v arteriální části a ephrin-B4
v žilní části řečiště. Angiopoietin-1 a jeho tyrosin-kiná-
zový receptor jsou zase zodpovědné za remodelaci cév-
ního řečiště. Mutace genu kódujícího tyrosin-kinázový
receptor může způsobit vznik cévní malformace (10).

Nízkoprůtokové malformace jsou častější a ve větši-
ně případů se jedná o žilní malformace. Většinou jsou
asymptomatické a jeví proporcionální růst. Při dilataci
cév však dochází k jejich výraznému zvětšení a dalším
projevům (bolest, krvácení, ulcerace). Při nitrokostním
uložení mohou způsobit patologickou zlomeninu. Půso-
bí také hyperplazii končetin a významný je nízký stu-
peň diseminované intravaskulární koagulace (1, 6, 8).
V našem souboru bylo 15 samostatných venózních mal-
formací a další dvě v rámci syndromů Klippel-Trenau-
nay. Byly diagnostikovány během prvních 3 let věku
a nejčastějším příznakem bylo bolestivé zvětšující se
zduření měkkých tkání (obr. 3).

Vysokoprůtokové malformace jsou typické přítom-
ností arteriální složky. Schobinger u nich rozlišuje kli-
dové stadium, stadium expanze, ve kterém dochází ke
zvětšení a ztmavnutí léze, stadium destrukce projevují-
cí se bolestí, krvácením, nekrózou a ulcerací a stadium
dekompenzace vedoucí u rozsáhlých malformací
k srdečnímu selhání (19). Přechod z klidového stadia
může být způsoben traumatem, hormonálními změna-
mi, ale i operační léčbou (1). Vysokoprůtokové malfor-
mace také způsobují hyperplazii končetiny. Diagnosti-

Obr. 1. Histologický obraz hemangiomu s typickou hyperpla-
zií endotelu

Obr. 2. Histologický obraz žilní malformace s chaoticky uspo-
řádanými silnostěnnými cévami vyplněnými erytrocyty

Obr. 3. Zduření proximálního článku IV. prstu na podkladě žil-
ní malformace u čtyřleté dívky
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Klasickými metodami v diagnostice cévních mal-
formací jsou vedle anamnézy, klinického vyšetření
a rentgenových snímků také vyšetření ultrazvukem
a angiografie. V současné době se využívá možnosti
dopplerovského ultrazvukového vyšetření, které navíc
může odlišit nízko- a vysokoprůtokovou lézi a dále
zejména vyšetření magnetickou rezonancí, které zobra-
zí rozsah postižení včetně nitrokostního uložení a má
rozhodující význam při volbě terapie (1, 3, 11, 13, 16,
18). Z výsledků vyšetření nemocných v našem soubo-
ru vyplývá, že vyšetření magnetickou rezonancí je ved-
le klinického vyšetření rozhodujícím nálezem pro dia-
gnózu a volbu terapie.

Léčba cévních malformací a jejich následků, zejmé-
na nestejné délky končetin, je často velice svízelná. Kon-
zervativní terapie spočívá v kompresi, která zabraňuje
dilataci cév, a tím zvětšení malformace s průvodními
projevy, jako jsou bolest, ulcerace a krvácení. Dále je
doporučováno podávání malých dávek kyseliny acetylo-
salicylové (13). S léčbou laserem nemáme vlastní zku-
šenosti.

Velké uplatnění v léčbě cévních malformací mají
v současné době metody intervenční radiologie. U níz-
koprůtokových malformací se provádí přímá punkce
léze a její sklerotizace za použití etanolu a olejové kon-

trastní látky (obr. 4). Aplikací těchto metod dochází ke
zmenšení malformace a ústupu symptomů (v našem sou-
boru u 76 % pacientů), přičemž již není často další léč-
ba nutná. Zákrok je však většinou nutné opakovat
(u nemocných našeho souboru 2–4krát). Složitější situ-
ace je u vysokoprůtokových malformací. Aktivní přístup
je doporučován u symptomatických pacientů, samotnou
selektivní embolizaci je často nutné doplnit operačním
zákrokem. Hrozí přitom riziko přechodu malformace do
destruktivní fáze (13).

Komplikacemi metod intervenční radiologie jsou
bolest, otok, neuropatie, nekróza zdravých tkání, pato-
logická zlomenina při nitrokostním uložení malforma-
ce, poškození růstové ploténky nebo průnik etanolu do
cirkulace s následným vznikem arytmií, dechové depre-
se, rabdomyolýzy a hypoglykémie (7, 9, 12, 13, 20, 21).
V našem souboru se z uvedených komplikací vyskytly
pouze bolesti a otok, které neprodloužily dobu hospita-
lizace.

Chirurgická léčba cévních malformací prodělala urči-
tý vývoj. Při snaze podvázat přívodní cévy docházelo
k neovaskularizaci a často ještě ke zhoršení stavu. 
Exstirpaci malformace lze použít samostatně nebo nej-
častěji v kombinaci s metodami intervenční radiologie
(8, 13). Tento postup se ukazuje jako nejefektivnější
i u pacientů našeho souboru, kdy jsme zaznamenali pou-
ze jednu recidivu po 11 letech. Před každým chirurgic-
kým výkonem je nutné provést cévní vyšetření, zamě-
řené zejména na ověření dostatečného cévní zásobení
končetiny a funkčnosti hlubokého žilního systému.

Zvláštní pozornost zasluhuje léčba následků cévních
malformací, kde dominují chirurgické metody. Hyper-
plazii akrálních částí končetin lze řešit například resek-
cí paprsku pro usnadnění nošení obuvi, popřípadě 
amputacemi (4). S těmito výkony u pacientů s cévní mal-
formací nemáme zkušenosti. Z ortopedického hlediska
je nejvýznamnější korekce nestejné délky končetin.
U nemocných našeho souboru vznikl stimulací růstu

Obr. 4. Sklerotizace etanolem a olejovou kontrastní látkou, žil-
ní malformace mezi II. a III. metakarpem přímou punkcí
u čtyřletého chlapce, proximálně přiložená svorka brání prů-
niku substance mimo požadovanou oblast

Obr. 5. Dočasná epifyzeodéza proximální tibie skobkami
u jedenáctileté dívky
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končetiny délkový rozdíl 2–5 cm. Doporučována je
dočasná epifyzeodéza (obr. 5), která se provádí ve věku
dítěte 10–12 let (2, 4, 13). Do této doby je vhodná léč-
ba konzervativní a léčba metodami intervenční radiolo-
gie, které vedou ke zmenšení malformace a tím i ke sní-
žení růstové stimulace končetiny. Tudíž rozdíl v délce
končetin, který je nutno korigovat, je menší. U třech tak-
to léčených nemocných našeho souboru postačovala
k úpravě délkového rozdílu končetin 2–3,5 cm dočasná
epifyzeodéza. V případě nemocného s Klippel-Trenau-
nay-Weber syndromem na dolní končetině, kde nebyly
použity metody intervenční radiologie a délkový rozdíl
končetin činil 5 cm, byla nejprve provedena dočasná epi-
fyzeodéza a po ukončení růstu skeletu bylo stejné dél-
ky končetin dosaženo zkracovací osteotomií proximál-
ního femuru.

ZÁVĚR

Soubor 18 pacientů není dostatečně velký na to, aby-
chom mohli dělat obecné závěry, nicméně zkušenosti
námi získané odpovídají literárním údajům. V rámci
diferenciální diagnostiky bolestivých zvětšujících se
rezistencí je třeba myslet i na možnost cévní malforma-
ce. Kromě klasického ultrazvukového vyšetření je vhod-
né dopplerovské zobrazení. Za základ pro diagnostiku
a další léčbu je považováno vyšetření magnetickou rezo-
nancí. Léčba musí být individuální, jako nejvýhodnější
se jeví kombinované použití metod intervenční radiolo-
gie a chirurgického zákroku. Při korekci nestejné délky
končetin dáváme přednost metodám intervenční radio-
logie do věku 10–12 let, kdy lze provést dočasnou epi-
fyzeodézu. Tu lze po ukončení skeletálního růstu dopl-
nit zkracovací osteotomií.

Po detailnějším prostudování patofyziologie vzniku
cévních malformací se do budoucna otevírá možnost
genové terapie.
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