Een infantiel hemangioom

herken je zo

M. de Graaf

Infantiele hemangiomen (IH) zijn de meest voorkomende vasculaire tumoren op de kinderleeftijd. Ze komen in
Nederland voor bij iets minder dan 10% van de algemene bevolking. [1] IH's hebben een karakteristiek beloop
en de diagnose wordt veelal gesteld op basis van de kliniek. Desalniettemin is het soms lastig de diagnose te
stellen. [2] Een verscheidenheid aan veelal goedaardige tumoren kan zich presenteren met kenmerken van een
IH. Daarnaast wordt de terminologie voor vasculaire (huid)afwijkingen soms verkeerd gebruikt. Dit kan leiden
tot de verkeerde diagnose, onjuiste uitleg aan ouders over de prognose en zelfs tot de start van de verkeerde
behandeling. Met behulp van een zorgvuldige anamnese, lichamelijk onderzoek, en zo nodig aanvullend onder-
zoek is het mogelijk om tot een adequate diagnose te komen. Aan de hand van vier casus, waarbij initieel werd

gedacht aan een IH, wordt dit geillustreerd.

CLASSIFICATIE

IH en andere vasculaire afwijkingen kennen een geschiedenis
van gebruik van verwarrende nomenclatuur in de medische
leerboeken en wetenschappelijke literatuur. Hier draagt het
gebrek aan kennis over de precieze etiologie van IH aan bij. [3]
Virchow and Wagner (1863) publiceerden een vroege classifi-
catie waarbij vasculaire afwijkingen geclassificeerd werden
aan de hand van de pathologische kenmerken van de vaten.
[4] Vasculaire tumoren werden onderverdeeld in angiomen
(simplex, cavernosum, en racemosum) en lymfangiomen
(simplex, cavernosum, en cystoid). Er bestond de neiging om
iedere vasculaire tumor te bestempelen als een hemangioom.

In 1982 probeerden Mulliken en Glowacki deze verwarring

op te heffen en stelden een classificatie voor op basis van het
biologische gedrag en het natuurlijk beloop van vasculaire
afwijkingen. [5] Deze classificatie maakt onderscheid tussen
vasculaire tumoren, zoals het IH, en vasculaire malformaties.
Hiermee werd het mogelijk om vasculaire afwijkingen juist

te classificeren in 96% van de patiénten. [5] Inmiddels is deze
classificatie meermaals gereviseerd waarbij ook andere vascu-
laire tumoren uit de differentiéle diagnose van het IH zijn
meegenomen.

De laatste revisie vond plaats in mei 2018 door de International
Society for the Study of Vascular Anomalies (ISSVA) en heeft
geleid tot de ISSVA classification for vascular anomalies 2018.
[6] Een samenvatting met de belangrijkste benigne vasculaire
afwijkingen uit deze classificatie staat in tabel 1.

ANAMNESE

De anamnese is essentieel om onderscheid te maken tussen
IH en andere vasculaire tumoren. IH’s komen vaker voor bij
meisjes en bij een lager geboortegewicht of een gecompliceerde

zwangerschap. Deze kenmerken helpen echter vaak niet bij
het maken van dit onderscheid. Wat wel helpt, is het uitvragen
van het groeipatroon van de vasculaire afwijking en de even-
tuele complicaties.

Tabel 1. Samenvatting met de belangrijkste benigne vasculaire
afwijkingen uit de ISSVA-classificatie voor vasculaire anomalieén 2018.

Vasculaire tumoren Vasculaire malformaties
Simpel Gecombineerd

Infantiel hemangioom Capillair (CM)  Capillaire-veneuze
malformatie (CVM)

Congenitaal hemangioom Lymfatisch (LM) Capillaire-lymfatische
malformatie (CLM)

Tufted angioom Veneus (VM) Capillaire-arterioveneuze
malformatie (CAVM)

Kaposiform hemangio-endothelioom  Arterieel (AM)  Lymfatische-veneuze
malformatie (LVM)

Hemangiopericytoom Capillaire-lymfatische-
veneuze malformatie
(CLVM)

Granuloma pyogenicum Capillaire-lymfatische-
arterioveneuze
malformatie (CLAVM)

Spindle-cell hemangio-endothelioom Capillaire-veneuze-
arterioveneuze
malformatie (CVAVM)

Capillaire-lymfatische-
veneuze-arterioveneuze
malformatie (CLVAVM)

Zie voor de volledige classificatie: ISSVA Classification of Vascular
Anomalies ©2018 International Society for the Study of Vascular
Anomalies. Beschikbaar op ‘issva.org/classification’. [6]
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Ontstaan en groeipatroon

IH’s zijn niet aanwezig bij de geboorte. Wel is er bij 65% van
de patiénten sprake van een precursorlaesie: een bleke, anemi-
sche, livide of teleangiéctatische macula, waar binnen de eer-
ste twee levensweken een IH groeit. [7] IH's manifesteren zich
meestal binnen een tot vier weken na de geboorte, subcutane
IH’s vallen vaak pas later op, maar niet later dan de leeftijd
van twaalf weken. [8,9] Als clinicus is het belangrijk goed door
te vragen naar het moment van het ontstaan van het IH: was
er bij de geboorte sprake van een vasculaire tumor of alleen
verkleuring van de huid? Indien de tumor bij de geboorte aan-
wezig was, past dit niet bij de diagnose IH.

IH’s kennen in de eerste levensweken een snelle groeifase, de
proliferatieve fase, waarbij er sprake is van disproportionele
groei. De meeste groei vindt plaats in de eerste acht weken. [7]
En op de leeftijd van twaalf weken hebben IH's 80% van hun
uiteindelijke grootte bereikt (figuur 1A). [10] De proliferatieve
fase wordt gevolgd door een periode met langzame groei tot
de leeftijd van zes tot negen maanden. Uiteindelijk komt er
een periode van jaren waarin het IH geleidelijk in involutie
gaat. Uiteraard zijn er uitzonderingen op deze regels en houdt
niet ieder IH zich aan dit beloop. Het beloop van de vasculaire
afwijking kan echter wel helpen bij het stellen van de juiste
diagnose (tabel 2).

Vasculaire malformaties, zoals capillaire malformaties en
veneuze malformaties (VM), zijn meestal aanwezig bij de
geboorte en kennen geen proliferatieve en involutiefase, zij
groeien mee met het kind. In de praktijk is echter niet iedere
vasculaire malformatie direct zichtbaar bij de geboorte. Zij
kunnen geleidelijk duidelijker zichtbaar worden waardoor het
lijkt of er sprake is van groei (figuur 1B). Congenitale hemangi-
omen zijn aanwezig bij de geboorte, de proliferatiefase heeft al
in utero plaatsgevonden. [11] Na de geboorte laten congenitale
hemangiomen ofwel een snelle involutiefase (rapidly invol-
uting congenital hemangioma, RICH) zien, of zij involueren
niet (non-involuting congenital hemangioma, NICH), of slechts
gedeeltelijk (partially involuting congenital hemangioma, PICH)
(figuur 1C). Tufted angiomen kunnen zowel bij de geboorte
aanwezig zijn, als daarna ontstaan (figuur 1D). [12] Het granu-
loma pyogenicum komt vaak voor op de kinderleeftijd, maar
presenteert zich slechts zelden voor de leeftijd van drie maan-
den. (figuur 1E). [11,12]

Complicaties: bloeding en ulceratie

Indien er sprake is van forse en/of frequente bloedingen

moet getwijfeld worden aan de diagnose IH. Ouders maken
zich vaak zorgen over bloeden van het IH. Een bloeding kan
optreden bij ulceratie. Ulceratie vindt plaats bij ongeveer 40%
van de IH’s. Bloeding bij een ulceratief IH is vaak mild, bijvoor-

beeld een streepje bloed in de luier, en zelden klinisch relevant.

[13] Vasculaire tumoren, die wel frequent en ook soms zeer
heftig kunnen bloeden, zijn het congenitale hemangioom
(figuur 1C) en het granuloma pyogenicum (figuur 1E). Congeni-
tale hemangiomen kunnen ulcereren en dit geeft een risico op
een zeer ernstige, soms levensbedreigende bloeding. [9] Het
granuloma pyogenicum bloedt vaak frequent, maar dit is
meestal niet levensbedreigend. [12]

LICHAMELIJK ONDERZOEK

IH’s voelen bij palpatie vast-elastisch aan en zijn vaak wat
warm. Oppervlakkige IH’s hebben meestal een aardbeirode
kleur, met soms ook teleangiéctastieén. Subcutane hemangio-
men schijnen blauw of paars door of zijn meer huidkleurig,
afhankelijk van hoe diep het IH ligt. IH’s zijn meestal pijnloos,
behalve in het geval van ulceratie. [14] Ze pulseren niet, in
tegenstelling tot bijvoorbeeld arteriéle vaatmalformaties (AVM's).
VM’s kunnen zich heel divers presenteren, afhankelijk van
welke vaten zijn aangedaan. Meestal presenteren ze zich als
een zachte comprimeerbare blauwe massa. Houdingsveran-
deringen of druk kunnen invloed hebben op de grootte en
zichtbaarheid van een VM. IH’s kunnen ook meer prominent
worden bij huilen, maar zij veranderen niet bij een afhan-
gende positie en zijn vaak niet zo comprimeerbaar of leeg te
drukken als een VM. [15] Ook geven VM's meestal geen toe-
name van de temperatuur van de huid. VM’s kunnen aanwe-
zig zijn in de huid en subcutis, maar ook doorgroeien in
onderliggend spierweefsel. Doorgroei in spierweefsel wordt
slechts zelden gezien bij IH’s. [15]

Congenitale hemangiomen kunnen klinisch erg lijken op IH,
maar wat hen vaak kenmerkt en onderscheid van een IH is
een bleke halo rondom de tumor (figuur 1C). [9] Tufted angio-
men voelen veel vaster of rubberachtig aan en de kleur is vaak
paars of roodbruin. [16] Het granuloma pyogenicum is een
glanzend, bolvormig, rood tumortje, dat bestaat uit een
proliferatie van capillaire bloedvaatjes (figuur 1D). Dit kan
gemakkelijk bloeden bij aanraking.

AANVULLENDE DIAGNOSTIEK

De diagnose IH kan in de meeste gevallen gesteld worden op
het klinische beeld. Bij een onduidelijke diagnose is aanvul-
lende diagnostiek en follow-up in een gespecialiseerd experti-
secentrum noodzakelijk om onnodige diagnostiek, ingrepen
en eventuele vertraging in de behandeling te voorkomen. [17]
In eerste instantie kan een echo overwogen worden. IH'’s laten

Tabel 2. Lijst van kenmerken van een vasculaire afwijking bij een jong
kind waarbij getwijfeld moet worden aan de diagnose infantiel
hemangioom.

Wanneer moet getwijfeld worden aan de diagnose infantiel hemangioom?
Anamnese Aanwezigheid bij de geboorte (met uitzondering van een precursorlaesie)
Ontstaan op leeftijd > 12 weken
Uitblijven van disproportionele groei
Uitblijven van spontane involutie/regressie
Snelle involutie (binnen het eerste levensjaar)
Fors (recidiverend) bloeden
Lichamelijk Pulsaties voelbaar bij lichamelijk onderzoek
onderzoek Comprimeerbare of leeg te drukken tumor
Vast aanvoelende tumor
Houdingsafhankelijke verandering van de vaatafwijking
Bleke halo rondom de tumor
Doorgroei in onderliggend spierweefsel
Aanvullend Echo: slow flow
onderzoek Huidbiopt: GLUT1-kleuring negatief
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Figuur 1. Vijf casus met een vasculaire afwijking, verwezen naar de afdeling Dermatologie van het Wilhelmina Kinderziekenhuis, UMC Utrecht,

met de verdenking op een infantiel hemangioom (IH). Casus B, C, D en E bleken geen IH te zijn.

A. Infantiel hemangioom. Meisje van vier maanden oud. Eén week na de geboorte ontstond een tumor op de scalp, die disproportioneel groeide.

Op basis van de kliniek werd de diagnose IH gesteld. B. Veneuze malformatie. Jongen van dertien maanden oud. Kort na de geboorte viel ouders een
zwelling van dig 3 van de linkerhand op. Deze zwelling groeide langzaam met de jongen mee. Een aanvullende echo kon de diagnose veneuze malfor-
matie bevestigen. C. Congenitaal hemangioom. Jongen van zes weken oud. Bij de geboorte was direct een zwelling zichtbaar op het hoofd. Op de foto
is de bleke halo te zien. De diagnose congenitaal hemangioom werd gesteld en bevestigd middels een echo. Binnen de eerste zes levensmaanden ging
het congenitaal hemangioom fors in regressie. Dit past goed bij de diagnose ‘rapidly involuting congenital hemangioma’ (RICH). D. Tufted angioom.
Meisje van drie weken oud. Kort na de geboorte ontstond een roodpaarse progressieve zwelling op het linkerooglid. Het oog kon niet volledig meer
worden geopend. Middels een echo en MRI was het niet mogelijk om tot een eenduidige diagnose te komen. Uiteindelijk liet aanvullend histopatholo-
gisch onderzoek het beeld zien van een tufted angioom. E. Granuloma pyogenicum. Jongen van zes maanden oud. Op de leeftijd van vier maanden
ontstond een klein rood bultje op de rechterwang, dat langzaam groeide en regelmatig bloedde. Kortdurende behandeling met een bétablokker had

geen effect gehad. Op basis van het klinisch beeld, de leeftijd van het ontstaan (> 12 weken) en de frequente bloedingen werd de diagnose granuloma

pyogenicum gesteld. Deze werd verwijderd middels excisie (foto met dank aan dr. R.A. Tupker, dermatoloog St. Antonius Ziekenhuis Utrecht).

een high flow-patroon zien in tegenstelling tot VM'’s, die ge-
kenmerkt worden door een low flow-patroon. Wanneer er on-
duidelijkheid over de diagnose blijft bestaan, kan onderzoek
middels een MRI/MRA of een biopsie worden overwogen. Een
biopsie kan verricht worden om atypische IH te onderscheiden
van de andere tumoren uit de differentiéle diagnose van IH.
De GLUT 1-immunohistochemische kleuring is altijd positief
bij IH, meestal niet bij andere vasculaire tumoren en nooit bij
vasculaire malformaties. [17,18]

CONCLUSIE

Ondanks dat IH's vaak voorkomen en de diagnose meestal is
te stellen op het klinische beeld, blijkt het in de praktijk niet
altijd gemakkelijk om een IH te onderscheiden van andere
(zeldzamere) vasculaire afwijkingen. Veneuze vaatmalforma-
ties, congenitale hemangiomen, tufted angiomen en het gra-
nuloma pyogenicum vereisen een ander beleid en reageren
niet op behandeling met orale bétablokkers, de eerstekeusbe-
handeling voor IH. Voor de behandeling van IH verwijs ik naar
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het Consensusdocument voor de behandeling van infantiele
hemangiomen 2017 op de website van de HEVAS (ouder- en
patiéntenvereniging voor Hemangiomen en Vasculaire mal-
formaties). [17] Als dermatoloog is het belangrijk om kennis te
hebben genomen van de meer zeldzame vasculaire tumoren
en vasculaire malformaties bij jonge kinderen om deze te kun-
nen onderscheiden van IH. Een juiste diagnose kan zorgen
voor een tijdig en juist beleid. Bij twijfel aan de diagnose kan
verwezen worden naar één van de landelijke expertisecentra.
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SAMENVATTING

Infantiele hemangiomen (IH) hebben een karakteristiek
beloop en de diagnose wordt veelal gesteld op basis van
de kliniek. Desalniettemin is het soms lastig de diagnose
te stellen. Een zorgvuldige anamnese en lichamelijk onder-
zoek kunnen helpen bij het differentiéren tussen een IH en
andere vasculaire afwijkingen bij het jonge kind. Soms is
verwijzing naar een expertisecentrum nodig. Aan de hand
van vier casus, waarbij initieel werd gedacht aan een IH,
wordt geillustreerd hoe een vasculaire afwijking bij een
jong kind kan worden onderscheiden van een IH.
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infantiel hemangioom — differentiéle diagnose — vasculaire
afwijking — vasculaire tumor — vasculaire malformatie - kind

SUMMARY

Infantile hemangioma's (IH) have a characteristic growth
pattern and in most cases the diagnosis of IH can be made
by the clinical picture. Nevertheless, making an accurate
first diagnosis can be challenging. A careful history and
physical examination can help to differentiate infantile
hemangioma from other vascular anomalies in infants.

In some cases referral to an expertise center is necessary.
Four cases, initially diagnosed as infantile hemangioma,
will illustrate how to differentiate vascular anomalies in
infants.
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